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        Resumen:  El desarrollo de los conductos mullerianos tiene una relación embriológica estrecha con el del 
sistema urinario. Esto explica la asociación entre anomalías urinarias y genitales, siendo la más 
frecuente la agenesia renal. En este artículo presentamos dos casos de Síndrome de Herlyn 
Werner Wunderlich (SHWW), como otro ejemplo de estas alteraciones.

 El SHWW consiste en hemivagina obstruida, útero didelfo  y anomalía renal ipsilateral. Sinto-
matología: dolor, masas pélvicas por obstrucción del sangrado menstrual, hemorragia uterina 
anormal, amenorrea primaria, hematometra y hematocolpos, abortos o partos prematuros. La 
resonancia magnética (RM) define el diagnóstico y su detección precoz  evita complicaciones. 
Es necesario sospechar una alteración mulleriana cuando aparece dolor abdominal y masa des-
pués de la menarquia y especialmente cuando existan anomalías congénitas del sistema renal. 

Palabras claves: Síndrome de Herlyn Werner Wunderlich, útero didelfo, hemivagina, malformaciones mulleria-
nas, malformaciones renales.

 

          Abstract:  The development of the müllerian duct tract and the urinary system are closely related during 
the embryogenesis. This explains the association of anomalies involving both systems, being 
the renal agenesis the most frequent. Here we report two cases of Herlyn Werner Wunderlich 
(HWW) syndrome, as another example of these anomalies.

 HWW syndrome is characterized by obstructed hemi-vagina, uterus didelphys and ipsilateral 
renal agenesis. The female patients have dysmenorrhea and irregular bleeding pattern, even 
primary amenorrhea, and present with pelvic pain, development of masses due to collections 
of blood in the pelvis, haematometra and haematocolpos, complicated with premature bir-
ths and/or miscarriage. The diagnosis is established with magnetic resonance imaging (MRI), 
and prompt identification prevents complications. It is necessary to exclude these anomalies 
whenever a female presents with lower abdominal pain and a mass after menarche, especially 
when there are known malformations of the renal system. 

       Keywords:  Herlyn Werner Wunderlich (HWW) syndrome, uterus didelphys, hemi-vagina, müllerian duct 
anomalies, kidney malformation.
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Introducción

El Síndrome de  Herlyn Werner Wunderlich  (SHWW) 
es una anomalía congénita infrecuente del desarrollo 
de los conductos mullerianos. Consiste en la asocia-
ción de  hemivagina obstruida y anomalía renal ipsila-
teral1 también llamada síndrome OHVIRA (Obstructed 
HemiVagina and Ipsilateral Renal Anomaly), con útero 
didelfo.1,2 Se diagnostica normalmente tras la menar-
quia presentándose con dolor y masas pélvicas por 
obstrucción del sangrado menstrual, hematocolpos, 
hematometra, hemorragia uterina anormal, amenorrea 
primaria, disfunción sexual, abortos o partos prematu-
ros. Puede hacerse  el diagnóstico al evaluar el tracto 
urinario.3 

Purslow en 1922, fue el primero en presentar un caso 
de útero didelfo con hemivagina obstruida. Miller el mis-
mo año presentó un caso de útero didelfo, hemivagina 
obstruida y agenesia renal ipsilateral.4 En los últimos 20 
años, han aumentado los casos diagnosticados por el 
avance de las pruebas de imagen. Hay descritos unos 
180-200  casos en la bibliografía.4,5,6,7,8.

Casos clínicos

Caso 1

Niña de 12 años con agenesia renal derecha de-
tectada a los 6 años, en seguimiento por nefrología. 
Menarquia  a los 11 años con menstruación al mes y 
posteriormente bache menstrual.

En control ecográfico de nefrología dos meses tras 
la menarquia  aparece “en margen uterino derecho es-
tructura hipoecoica redondeada, avascular, apariencia 
quística con contenido sin calcificaciones y sin relación 
con anejos 5,6x5,7x6,7cm” que no aparecía en eco-
grafías previas. 

En reevaluación ecográfica recomendada se  descri-
ben dos cuerpos uterinos como hallazgos de  anomalía 
de fusión uterina, probable útero didelfo y estructura 
quística, posible hematocolpos por una de las vaginas 
obstruidas sin comunicación con las cavidades endo-
metriales.

Tras presentar dolor en hipogastrio y secreción va-
ginal oscura es derivada a ginecología donde se so-
licita resonancia magnética (RM). Previamente a ésta 
presenta sangrado abundante con dolor que obliga a 
ingreso urgente. En ecografía se observan las malfor-
maciones previas aunque sin estructura quística, suge-
rente de evacuación espontanea del hematocolpos. La 
RM confirma la existencia de útero didelfo, duplicidad 
del cérvix y vagina al menos en sus 2/3 proximales una 
de ellas, la derecha está ampliamente distendida en re-
lación a hematocolpos previo. Figura 1

Con juicio clínico de útero didelfo con doble vagina, 
una de ellas con hematocolpos resuelto pero parcial-
mente semiobstruida, con dificultad para drenaje de 
sangre menstrual, se realiza laparoscopia diagnóstica 
con histeroscopia y vaginoscopia.  

Actualmente en seguimiento por ginecología con ac-
titud expectante. 

Caso 2

Niña de 15 meses en seguimiento por agenesia re-
nal derecha sospechada en ecografías prenatales. Las 
ecografías postnatales a los 16 y 17 días de vida confir-
man agenesia renal derecha y describen útero bicorne/ 
versus didelfo con formación quística en porción infe-
rior sugestivo de hidrocolpos.

A los dos meses  de vida presenta infección del trac-
to urinario (ITU) por enterobacter cloacae que precisa 
tratamiento intravenoso con buena evolución.  Tras ser 
valorada por nefrología se realiza Cistouretografía mic-
cional seriada (CUMS) que diagnostica de reflujo vesi-
coureteral izquierdo pasivo a alta presión grado II-III.  
En los controles ecográficos sucesivos realizados cada 
tres meses se mantienen estables las estructuras des-
critas. A los 9 meses de vida se le realiza gammagrafía 
renal que resulta compatible con agenesia renal dere-
cha y  describe riñón izquierdo sin lesiones. Ecocisto-
grafía realizada con 14 meses de vida se comprueba la  
existencia de un reflujo vesicoureteral izquierdo grado 
IV y posteriormente en renograma diurético descarta 
patología obstructiva.

Actualmente en quimioprofilaxis con seguimiento por 
nefrología y cirugía pediátrica.

Discusión

El desarrollo común embriológico de los sistemas uri-
nario y genital justifica las malformaciones asociadas 
de ambos sistemas. Los genitales internos femeninos 
derivan de los conductos de Müller, que originan las 
trompas, útero y los 2/3 superiores de la vagina.10 Los 
conductos de Wolff originan los riñones e inducen la 
fusión adecuada de los conductos mullerianos.

El fallo de desarrollo de uno de los conductos de 
Wolff  provoca  agenesia renal de ese lado, como pre-
sentación más frecuente5,8,9 o doble sistema colector, 
duplicación renal y riñón en herradura. El conducto mu-
lleriano se desplaza entonces lateralmente, impidiendo 

Figura 1
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el contacto y fusión con su conducto contralateral y 
resultando en malformaciones del tracto genital5. Éstas 
se originan por dicha ausencia de fusión o falta de de-
sarrollo, o bien por falta de resorción del septo uterino. 
El resultado es un útero doble o didelfo con dos cavida-
des uterinas completamente separadas, que no con-
tactan adecuadamente con el seno urogenital central. 
La vagina puede ser única o estar tabicada totalmente 
por un septo longitudinal.3  El introito vaginal no está 
afectado por su diferente origen.7,11

En nuestro primer caso la vagina era doble siendo 
una ciega originando hematocolpos. Figura  2 

El hidrocolpos (caso 2), dilatación quística de la va-
gina, suele ocurrir por obstrucción congénita vaginal, 
himen imperforado (lo más frecuente) por un septo o 
atresia vaginal.12

La etiología y patogénesis del SHWW se desconoce. 
Puede ocurrir por exposición a factores ambientales, 
teratógenos, radiaciones, fármacos pero la mayoría 
tiene base poligénica multifactorial. No se asocia a 
anomalías cromosómicas, por lo que el cariotipo es 
normal.7,11 Pueden asociarse otras malformaciones ge-
nitales, urológicas, rectales o displasias esqueléticas. 
Excepcionalmente es adquirida.10

La clasificación de las anomalías mullerianas surge en 
1979  realizada por Buttram y Gibbson11,13. Esta clasifi-
cación fue la base de la formulada 
por Sociedad Americana de Fertili-
dad, actualmente Sociedad Ame-
ricana de Medicina Reproductiva 
(ASRM) en 1988. Es la más acep-
tada por ser clara y por correlacio-
narse con el pronóstico,14 pero no 
recoge las alteraciones de cérvix o 
vagina, por lo que ante una anoma-
lía compleja es importante descri-
bir detalladamente las estructuras 
afectadas.13,14

El útero didelfo constituye un 5% 
de las malformaciones mullerianas11 
y la incidencia de agenesia renal es 
de 1/1.000; un 25-50% de las mu-
jeres afectadas presentan anoma-
lías genitales asociadas.6 Nuestros 

casos pertenecen a la clase III15.  Figura  3

La edad media al diagnóstico son 14 años.7 El diag-
nóstico al nacimiento, como en nuestra segunda pa-
ciente, es infrecuente4.  Las diagnosticadas después 
de la menarquia presentan dismenorrea, masa palpa-
ble secundaria a hematocolpos y hemiútero ipsilateral. 
La pared de la vagina obstruida puede estar perfora-
da de forma congénita o adquirida11 y provocar san-
grados genitales anormales, oligomenorrea, ameno-
rrea7,9,16  como se observa  en la paciente 1. También 
puede haber abdomen agudo cuando el hematocolpos 
o hematómetra provocan compresión sobre órganos 
vecinos ocasionando retención urinaria y dilatación pie-
localicial.7,11. Así mismo, un porcentaje no despreciable 
presenta síntomas inespecíficos que dificultan  el diag-
nóstico precoz. 9 Las complicaciones son: piohemato-
colpos, piosalpinx, pelviperitonitis, endometriosis, ad-
herencias pélvicas y riesgo aumentado de infertilidad, 
que ocurre infrecuentemente. 

El diagnóstico se basa en la historia clínica y en  prue-
bas de imagen, específicamente ecografía y RM.9 La 
ecografía es accesible, y valora el sistema renal, la eco-
grafía transvaginal 3D valora con mejor precisión el úte-
ro y los anejos 9,11 y la RM es más exacta.7,8,11

La laparoscopia se realiza si el diagnóstico no está 
claro por pruebas de imagen. En nuestro primer caso 
se realizó ecografía, gammagrafía,  resonancia y lapa-
roscopia de confirmación. En el segundo ecografía y 
gammagrafía.

 El diagnóstico diferencial se realiza con anomalías 
del desarrollo uterino, útero unicorne con cuerno con-
tralateral, útero bicorne, himen imperforado e hipopla-
sia o agenesia de cérvix.5

El tratamiento alivia los síntomas, evita complicacio-
nes y preserva la fertilidad.7 En el caso 1 el hematocol-
pos se resolvió espontáneamente. Actualmente la pa-
ciente está asintomática y  no ha precisado tratamiento 
posterior. El caso 2 no ha necesitado tratamiento.

Figura 2. Representación esquemática de las variedades de útero 
didelfo con septo vaginal.

Figura 3. Clasificación modificada de la Sociedad Americana de Fertilidad 198813
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La cirugía suele ser conservadora, resección del tabi-
que vaginal, marsupialización de la hemivagina ciega y 
drenaje de colecciones si las hubiese. 9 Debe intentar-
se preservar el hemiútero afectado porque en él puede 
lograrse un embarazo. Algunos estudios muestran que 
un 87% tienen embarazo con éxito, 23% abortos, 15% 
partos pretérmino y retraso del crecimiento intrauteri-
no.5, 6, 7,11

Respecto a la agenesia renal es importante prevenir 
las infecciones urinarias y vigilar la función renal.11

Conclusiones

Pese a ser entidades infrecuentes, en las malformacio-
nes congénitas es recomendable descartar otras ano-
malías asociadas. La agenesia renal es la más frecuente-
mente vinculada a las malformaciones mullerianas.

Deben incluirse las malformaciones congénitas en el 
diagnóstico diferencial de dolor abdominal y masa va-
ginal en adolescentes.

El diagnóstico temprano es importante  para el se-
guimiento de complicaciones asociadas, preservar la 
función sexual y la fertilidad.

La RM es la técnica más exacta, que permite diag-
nosticar y clasificar las malformaciones.

El tratamiento quirúrgico  suele ser conservador.
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