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Resumo

Introducéo: A sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich é um tipo
de anomalia mulleriana do trato genital feminino, consistindo nos
achados de utero didelfo, obstru¢ao hemivaginal e agenesia renal
ipsilateral. Objetivo: Discutir essa rara sindrome no contexto da
investigacao de dor pélvica em meninas adolescentes. Descricao
do caso: Relata-se o caso de uma paciente atendida pela nossa
instituicao, cujos achados clinicos e de imagem foram compativeis
com a referida sindrome, e seus desdobramentos no seguimento
de curto prazo. Discussao: Trata-se de sindrome rara, de incidéncia
nao especificada na literatura, frequentemente diagnosticada na
fase puberal, devido a quadro de dor pélvica secundaria a obstrugao
ao fluxo menstrual hemivaginal. Como o sangramento menstrual
é exteriorizado pela hemivagina ndo obstruida, o diagnéstico das
pacientes acometidas é frequentemente retardado, o que favorece o
surgimento de complicagées, como infec¢des pélvicas, infertilidade
e endometriose. O tratamento é cirdrgico, com a remocao do septo
hemivaginal e drenagem da cavidade uterina obstruida.
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Abstract

Introduction: Herlyn-Werner-Wunderlich syndrome is among
Mllerian malformations of the female genital tract, consisting of
the association of uterus didelphys, hemivaginal obstruction and
ipsilateral renal agenesis. Objective: To discuss this rare syndrome in
the setting of investigation of acute pelvic pain in female teenagers.
Case Description: We report a case of a patient referred to our
hospital, whose clinical and imaging findings were compatible with
this syndrome, and the consequences of this anomaly in close follow-
up. Discussion: This is a rare condition, and its incidence is not reported
by the literature, frequently diagnosed during puberty in the clinical
setting of pelvic pain caused by the obstruction to the hemivaginal
menstrual flow. As menstrual bleeding normally occurs due to the
non-obstructed hemivagina, the diagnosis of these patients is often
delayed, favoring the development of complications such as pelvic
infection, infertility and endometriosis. Treatment is surgical, with
removal of the hemivaginal septum and drainage of the obstructed
uterine cavity.
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Introducao

A sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich
(HWW) resulta da juncdo de duas outras sindromes
previamente publicadas: em 1971, por Herlyn e
Werner, e em 1976, por Wunderlich.? Consiste em
um tipo de anomalia miilleriana do trato genital
feminino decorrente de uma falha de fusao dos ductos
de Miller durante o periodo embrionario, a qual
resulta na associacao dos achados de utero didelfo e
obstru¢ao hemivaginal, com agenesia renal ipsilateral
associada’* A exata etiopatogenia da sindrome de
HWW é desconhecida, e sua incidéncia especifica nao
é reportada na literatura, mas sabe-se que as anomalias
mudllerianas obstrutivas em geral sao raras, com
incidéncia estimada em 0,1 a 3,8%. E frequentemente
diagnosticada na fase puberal, devido a quadro de dor
pélvica secunddria a obstrucao ao fluxo menstrual.
O diagnéstico tardio dessa condicao pode afetar a
vida reprodutiva da paciente, aumentando o risco de
infertilidade e endometriose.*

Este estudo relata um caso de sindrome HWW
diagnosticadoem um hospital universitario,abordando
os aspectos clinicos, de imagem e progndsticos
relacionados a essa rara sindrome.

Relato de caso

Paciente EM.C,, feminina, 13 anos, acompanhada
pela mae, inicialmente atendida em servico de saude
emVilaVelha-ES, referida ao pronto-socorro do Hospital
Universitario em Vitéria-ES, devido a quadro de intensa
dor pélvica. Relatava menarca aos nove anos e fluxos
menstruais regulares desde entdo, com sangramento
de duracgao aproximada de seis dias.

Solicitada avaliagdo ultrassonografica pélvica
transabdominal, durante a qual foram constatadas
duas cavidades uterinas, direita e esquerda, notando-
se preenchimento do colo uterino direito por grande
quantidade de material hematico (Figura 1, A e
B). Estendeu-se o estudo ultrassonografico para a
avaliacao das lojas renais, notando-se auséncia do
rim direito em sua respectiva localizacdo, com rim
esquerdo topico e aspecto vicariante (Figura 1, Ce D).

Avaliagaocomplementarporressonanciamagnética
(Figura 1, E-G) confirmou a morfologia uterina didelfa
e a acentuada distensao do colo uterino direito pelo
material hematico, sem alteragdes na cavidade uterina
esquerda e no restante das estruturas pélvicas.
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Foidrenado o conteudo hematico no bloco cirurgico
e, durante o procedimento, observou-se presenca de
um septo hemivaginal transverso, o qual foi abordado
apenas para drenagem de alivio. A associacao dos
achados de uUtero didelfo, septo transverso hemivaginal
e agenesia renal ipsilateral confirmou o diagnéstico de
sindrome de HWW.

A paciente recebeu alta com melhora expressiva
da dor, sendo encaminhada para planejamento
de septoplastia eletiva, com prescricaio de
anticoncepcional oral combinado continuo para
suspensao do fluxo menstrual até a realizacdo do
procedimento. A programacao cirdrgica, entretanto,
foi cancelada devido ao avancar da pandemia de Sars-
Cov-2.

Cerca de um ano do primeiro diagndstico, ainda
sem o tratamento cirdrgico definitivo, a paciente
apresentou novo quadro de dor pélvica, detectando-
se acentuado hematométrio e hematossalpinge a
direita a ultrassonografia. Desta vez, foi realizada
histeroscopia cirurgica, em outro servico, observando-
se obstrucao do colo uterino direito como causa da
retencao do conteddo hematico. Diante disso, foi
abordada a obstru¢ao do colo uterino, com inicial
drenagem da cavidade uterina por puncao e posterior
confeccao de um 6stio, além de realizada finalmente a
remocao do septo vaginal transverso. Foi feita revisao
das cavidades uterinas e dos 6stios tubarios ao final do
procedimento, sem mais alteracoes.

Passados aproximadamente seis meses da ultima
abordagem, a paciente evoluiu com maisum quadrode
dor pélvica, com exames laboratoriais demonstrando
leucocitose. Nova avaliagdo  ultrassonografica
descartou distensao significativa da cavidade uterina
direita, afetada nos episédios anteriores. Foi solicitada
outra ressonancia magnética da pelve, identificando-
se volumosa piossalpinge a direita (Figura 2). A
paciente foi novamente internada para tratamento
com antibioticoterapia intravenosa.

Discussao

Os ductos miillerianos (ou paramesonéfricos) sao
estruturas embriondrias que se localizam lateralmente
aos ductos mesonéfricos e se fundem na linha média
por volta da oitava semana de desenvolvimento do
embrido de género feminino. Desse processo de fusao
e do subsequente processo de reabsorcao, originam-se
0 Utero, as tubas uterinas, o colo uterino e os dois tergos
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Figura 1. Imagens da ultrassonografia transabdominal (A-D) e de ressonancia magnética da pelve (E-G) da paciente. (A) Notam-se duas
cavidades uterinas, umadireitae outra esquerda. (B) Colo uterinodireito e terco inferior da cavidade uterinaipsilateral distendidos por material
hematico. (C-D) Nota-se auséncia do rim direito na respectiva loja renal, e rim esquerdo topico de aspecto vicariante. (E-G) Observam-se duas
cavidades uterinas (E), a esquerda de aspecto habitual (F) e a direita distendida por material hematico em sua porcao inferior e no colo uterino.

superiores da vagina.® As denominadas malformacgoes
mudllerianas do trato genital feminino resultam de
eventuais falhas desse processo, determinando
um espectro de alteragcbes anatdmicas que foram
classificadas pela American Society of Reproductive
Medicine, antigamente denominada American Fertility
Society, desde 1988’

A coexisténcia de anormalidades renais em
mulheres  diagnosticadas com  malformagoes
mudllerianas é frequente e atribuida a interligacao do
desenvolvimento dos ductos paramesonéfricos e
mesonéfricos durante a organogénese, sendo estes
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ultimos os precursores dos rins e ureteres.*® Dentro
das anomalias renais mais comumente associadas,
a principal é a agenesia, mas também é possivel
encontrar rins pélvicos, displasia renal multicistica e
ureteres ectopicos, entre outras malformagoes.?

Na sindrome de HWW, um subtipo especial e mais
raro de malformacao miilleriana, também referida
como sindrome Obstructed Hemivagina and Ipsilateral
Renal Agenesis (OHVIRA), o Utero se apresenta didelfo,
notando-se um septo vaginal que obstrui completa ou
parcialmente o fluxo de uma das cavidades uterinas.
Associa-se a esses achados a agenesia renal ipsilateral a
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Figura 2. Imagens de ressonancia magnética da paciente seis meses apds o tratamento cirdrgico. (A) Corte axial de
sequéncia ponderada em T2 SPAIR demonstrando liquido livre na cavidade pélvica e uUtero didelfo. (B) Sequéncia
ponderada em T2, em corte axial ao nivel dos colos uterinos, notando-se pequena distensao do colo uterino direito
em relacdo ao esquerdo. (C-D) Sequéncia T1 pds-contraste, nos planos axial (C) e coronal (D) da pelve, demonstrando
imagem serpiginosa captante de contraste na regido anexial direita. Os achados s&o compativeis com piossalpinge.

obstrucao vaginal.® Zhu et al. (2015) desenvolveram um
sistema de classificacdo dessas alteracdes anatémicas
da sindrome HWW quanto a presenca de obstrucao
completa ou incompleta ao fluxo menstrual, a partir da
analise retrospectiva de 79 pacientes acometidas.”® A
obstrucao completa ao fluxo menstrual, que é o casoda
nossa paciente, foi a menos prevalente na série chinesa,
na qual cerca de 70% das mulheres apresentavam a
hemivagina apenas parcialmente obstruida, seja por
reabsorcao parcial do septo vaginal transverso ou
pela presenca de fistula entre os colos uterinos que
permitisse a exteriorizacdo do fluxo menstrual pela
hemivagina ndo obstruida.'

A incidéncia dessa sindrome nao é reportada na
literatura, sendo as publicagcdes sobre ela geralmente
restritas a relatos e séries de casos. Embora seja
um defeito congénito, o quadro é inicialmente
assintomatico, e o diagndstico costuma ocorrer apenas
alguns meses a anos apds a menarca, a depender do
grau de obstrucdo ao fluxo menstrual determinado
pelo septo transverso hemivaginal**'" Na puberdade,
as pacientes acometidas desenvolvem quadro de dor
pélvica e sensacao de massa pélvica palpavel, apesar
de menstruarem normalmente através do hemiutero
e hemivagina nao obstruidos.>*'" Foi observado que
as pacientes com obstrucao hemivaginal completa
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apresentam manifestacées clinicas em faixa etdria
mais precoce, em média aos 13 anos de idade e, por
isso, sao diagnosticadas mais cedo que as pacientes
com obstrucao apenas parcial, estas ultimas obtendo
o diagnéstico em média aos 24 anos.891?

Por se tratar de rara entidade, na maioria das
vezes, a hipotese de malformacao muilleriana nao é
considerada entre os diagnésticos diferenciais para
esse quadro clinico, e as pacientes sao frequentemente
manejadas com prescricao de anti-inflamatérios e
anticoncepcionais, 0s quais mascaram o quadro e
retardam o diagndstico.'

Diante da suspeicao clinica, o diagnéstico pode ser
primeiramente obtido por meio da ultrassonografia, a
gual permite nao apenas a identificacdo da anomalia
da morfologia uterina e do hematocolpo consequente
a obstrucao vaginal, mas também a caracterizagao da
agenesia renal do mesmo lado obstruido. Todavia, a
ressonancia magnética permite melhor caracterizacao
da malformacéo, por meio de sequéncias com mais
alta resolucao espacial, e de eventuais complicagoes
pélvicas associadas, podendo ser realizada para
complementacao dos achados ultrassonograficos.>™

Caso nao seja reconhecida e tratada, a sindrome de
HWW pode propiciar a ocorréncia de endometriose
(em até 23% das pacientes), aderéncias pélvicas e

Gongalves/Souza/de-Biase/da-Cunha/Dutra/Volpato/Gongalves 15
DOI: http://dx.doi.org/10.31365/issn.2595-1769.v23i1p12-16



desenvolvimento de infeccdes do colo, cavidade e
tubas uterinas.’ Essas complicagcdes podem, inclusive,
determinar infertilidade e complicagbes obstétricas,
para as mulheres acometidas, na idade reprodutiva.>®

Otratamentoécirurgicoe consistenaabordagemdo
septo vaginal transverso e drenagem do hematocolpo,
podendo ser considerada a realizagao de laparoscopia
para abordagem de complicacdes pélvicas decorrentes
do refluxo cronico de sangramento menstrual.''?
Quando a remog¢ao completa imediata nao é possivel,
a administracdo de anticoncepcionais hormonais
continuos para supressao da menstruagao pode ser
considerada até que se realize a cirurgia definitiva.'
A excisao completa do septo é fundamental para a
prevencao de novas obstrucdes ao fluxo hematico
- evolucao infelizmente apresentada pela paciente
em tela. J& nas pacientes cujos colos uterinos sejam
atrésicos, o tratamento se torna mais complexo,
havendo também necessidade de remocao do
hemiutero afetado, o que pode impactar no
desempenho reprodutivo dessas mulheres 39!

Por ultimo, vale relembrar alguns dos diagnésticos
diferenciais da sindrome de HWW, como a sindrome
MURCS (quando o defeito mdlleriano e a agenesia
renal estdo associados a anomalias vertebrais
cervicotoracicas — anomalia de Klippel-Feil ou
deformidade de Sprengel), além dos diferenciais
do hematocolpo na adolescéncia, como o himen
imperfurado, o septo vaginal transverso ou atresia do
canal vaginal.’

Consideracoes finais

O caso reportado neste estudo reflete o que se tem
publicado na literatura sobre o diagnéstico da rara
sindrome de HWW), identificada nessa paciente no
periodo puberal, apds a menarca, diante de quadro
de dor pélvica que determinou a investigacao por
imagem. As complicacdes apresentadas pela paciente
aolongodoseuacompanhamento ocorreramdeforma
mais tardia que o habitual, mas estdo contempladas
dentro do espectro de afeccbes ja descrito pela
literatura. Infelizmente, essas complicagbes podem
deixar sequelas na cavidade pélvica da paciente, vindo
a interferir em seu futuro reprodutivo.

Apesar da raridade das malformagdes miuillerianas,
é importante manté-las entre os diagndsticos
diferenciais de apresentacdes clinicas anémalas em
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meninas puberes, especialmente quando obstrutivas.
A desobstrucdao do trato genital é imperativa para
prevencao de complicacdes infecciosas e de sequelas
que possam impactar na fertilidade futura.
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