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Sindrome de Wunderlich:
Utero didelfo con hemivagina ciega
y ag ia renal h lateral
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Las malformaciones Mallerianas continuan planteando dilemas diagndsticos y terapéu-
Resumen ticos. £l objetivo de esta presentacion es el analisis de un grupo de pacientes con una
anomalia de fusin lateral caracterizada por la asociacion de utero doble con hemivagi-
na obstruida y agenesia renal homolateral, también conocido como Sindrome de Wunderlich, Dieciséis pacientes
consecutivas con diagndstico de Sindrome de Wanderlich fueron asistidas entre marzo de 1993 y septiembre de
1999, Su edad promedio fué 13,5 aiios con un rango entre 11 y 16. Los sintomas predominantes fueron dolor pel-
viano permanente en el 62,5 % de las pacientes, dismenorrea en el 43,7 %, tumor pelviano en el 25 % y flujo
vaginal en el 25%. €l tiempo transcurrido entre la menarca y el diagndstico oscilG entre 7 y 60 meses (promedio
17,7 m). €140 % de las pacientes habian sido intervenidas quirurgicamente sin diagndstico de la anomalia, efec-
tuindose apendicectomia (3p), ooforectomia (1p)salpinguectomia (1p), oofosalpinguectomia (1p) y legrado
uterino (1p). La metodologia diagndstica consistio en inspecci6n de la vulva y eventual tacto vaginal unidigital
sequida de ecografia renal y pelviana. Las dos primeras permitieron la deteccidn del abombamiento lateral de la
hemivagina obstruida a través de la vagina permeable en  todas las pacientes. La ecografia mostré agenesia re-
nal en el 100% de los casos. Los hallazgos pelvianos fueron: hematocolpos! hematometra en 5 pacientes, utero
didelfo en 4, formacidn heterogénea en pelvis 4, sin hallazgos positivos en 3. La sospecha de la existencia de es-
ta anomalia fué el principal elemento diagndstico. €l tratamiento quirirgico de eleccion, que consiste en a uni-
ficacion de ambas estructuras Mallerianas por via endovaginal, fué realizado en todas las pacientes. £ periodo
de seguimiento oscild de 1 7 arios, con una media de 3,3 afos. Todas ellas presentan menstruaciones normales
sin evidencias clinicas i ecogrficas Tres.
de ellas cursa un embarazo. s importante conocer estas infrecuentes malformaciones como responsables de un
cuadro de dofor abdominal agudo, subagudo o recurrente en la infancia. €l hallazgo de un 40 % de procedimien-
tos quiriirgicos innecesarios que son factores agravantes el eventual compromiso reproductivo de estas pacien-
tes con anomalias uterinas, nos compromete a la difusion de la entidad entre los cirujanos infantiles.
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Mullerian anomalies carries on iagnostic and therapeutic challenges. Aim of this
Summary presentation s to analize a group of patients with a ateral fusion anomaly

characterized by double uterus in association with obstructed hemivagima and
ipsilateral renal agenesia, known as Wanderlich syndrome. Sixteen consecutive patients were treated from
March 1993 to September 1999, Mean age was 13.5 years (range 11 26). Mainly synthoms were continuos pelvic
pain in 62.5%, dysmenorthea in 43.7%, pelvic mass in 25% and vaginal effusion in 25%. Time from menarca to
diagnoss variedfrom 7 to 60 months (mean 17.7 months). Forty percent of the girls have had a previous
operation without diagnosis of the anomaly in whom appendectomy (3 p), salpingectomy (1 p)
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ooforasalpingectomy (1 p), ooforectomy (1 p) and uterine legrade were done. Diagnosis was attemped by
means of visual and manual examination followed by renal and pelvic ultrasound allowing recognition of the
obstructed hemivagina through the open vagina in all patients. Ultrasound showed renal agenesia in all cases.
pelvic findings were: hematocolposihematometra in 5 patients, didelfus uterus in 4, heterogenous mass in 4,
and no positive findings in 3. Main diagnostic pattern was suspicion of this anomaly. Surgical treatment
unificating both vaginas was endovaginally approached in all patients. mean follow up was 3.3 years, (1 - 7
years). All patients have normal menstruation with no evidence of obstruction. Three patients have sex without
any inconvenience and one is pregnant. It's important to know these infrequent anomalies as the reason of
acute, subcute or recurrent abdominal pain in infants. The fact that 40% of the patients underwent unnecessary
surgical procedures that could eventually compromise fertility encouraged us to diffuse this anomaly among
pediatric surgeons

Index words: Wanderlich syndrome - Didelfus uterus - Vagina - Renal agenesia

Resumo soé —
didelfo com hemivagina obstrutiva e agenesia renal homolateral, também conhecida como

sindrome de Wunderlich. Dezesseis pacientes consecutivos com diagnGstico de sindrome de Wunderich foram assitidos
entre marco de 1993 e setembro de 1999. A idade média foi 13.5 anos com variagdo entre 11 e 16. Os sintomas
predominantes foram dor pélvica permanente em 62,5% dos pacientes, dismenorréia em 43.7%, tumor pélico em 25% e,
corrimento vaginal em 25%. O tempo decorrido entre a menarca e o diagndstico osciou entre 7 ¢ 60 meses (média 17.7
meses). Quarenta por cento (40%) dos pacientes haviam sido operados sem diagndstico da anomalia, sendo realizado
n=3) ia (n=1), =1, =1 da

anomaia foi o principal
vaginal unidigital sequida de ultrassonografia renal e pélvia. Os dois primeiros permitiram a eteccdo de abaulamento
Iateral da hemivagina obtrutiva atraveés da vagina em todos o pacientes. A ultrassonografia mostrou agenesia renal em
100% dos casos. Os estudos pélvicos foram: hematocolpos, hematometica em 5116, utero didelfo em 4/16 e formagdo
heterogénese em péluis 4116, sem achado positivo 316. O tratamento cirirgico de eleigdo que consiste em unificagio de

entre 12 7 anos, com média de 33 anos. Todas apresentaram menstruagdes normais sem evidéncias clinicas nem
i a i hado

Palavra chave: Utero didelfo - Agenesia renal - Hematocolpos - Hematometica - Sindrome de Wunderlich.

Las. malformaciones Mlle-
rianas incluyen un variado
espectro de anomalias, des-
de ausencia de genitales internos hasta duplicacion
completa del tracto genital'. Son detectadas en el 2.2
3% de las mujeres y contindan planteando dilemas
diagn6sticos y terapéuticos.

Una de fas clasificaciones de anomalias itero-va-
ginales es la recomendada por la American Fertility
Society’ modificada por J.A. Rock’ que las divide en
4 grupos: (1) Aplasia de los conductos de Miller, (2)
Anomalias de Fusion Vertical, (3) Anomalias de Fu-
sion Lateral y (4) Anomalias Complejas

Introduccion

€l objetivo del presente estudio prospectivo es el
analisis de un grupo de pacientes con anomalias de la
fusion lateral de los conductos mallerianos con obs-
truccion asimétrica, que corresponde al grupo 3 de
Rock, definido como Ia asociacion de itero doble con
hemivagina obstruida y agenesia renal homolateral.
Es también conocido como Sindrome de Wunderlich".

Se realizs un estudio pros-
pectivo de un grupo de 16
pacientes consecutivas con
diagnéstico de Sindrome de Wunderlich, asistidas en-
tre marzo de 1993 y septiembre de 1999,

Material y método
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Sindrome de Wunderlich: Utero didelfo con hemivagina ciega.

Fig. 1: se puede visualizar la apertura y comunicacion
entre ambas vaginas

€l tiempo transcurrido entre la menarca y e diag
néstico osclo entre 7y 60 mes  omedio 17.7 meses)

Siete pacientes habian sido sometidas a proced
mientos quirirgicos previos innecesarios, de los cuales
3 fueron apendicectomias, 1 ooforectomia, 1 salpin-
guectomis, 1 salpingooforectomia 1 legrado; 2 pa-
cientes fueron sometidas a mas de un procedimiento.

La ecografia realizd el diagnéstico de agenesa renal
en el 100% e los casos. Los hallazgos pelvianos fueron
hematocolpos o hematometra en 5 /16; itero didelfo
en 4116 y formacién heterogénea en pelvs 4/16. En 3
pacientes la ecografia no mostrd datos positvos

Se constaté una coleccion intrabdominal que mo-

de la menarca, |
mas, el tiempo transcurrido entre la menarca y el diagnés-
tico, los antecedentes de cirugias previas, la metodologia
diagnéstica, el tratamiento quirirgico, la aparicion de
complicaciones, el tiempo de seguimiento y la evolucion.

La metodologia diagnéstica consistio en inspec-
cion de la vulva separando ambos labios menores,
acompaniada de maniobra de Valsalva para lograr la
visualizacion del abombamiento lateral de la vagina
obstruida a través de la vagina permeable. También el
tacto vaginal unidigital o con hisopo resulta il para
detectar dicho abombamiento. La ecografia renal y
pelviana fue el siguiente procedimiento de eleccion.

€l tratamiento quirirgico consistio en la reseccion
del tabique vaginal (ambas paredes vaginales) re
da en forma circunferencial unificando ambas vaginas
hasta la visualizacién del cuello del hemitero afecta-
do (Fig. 1). Para ello se suturaron entre si los bordes
cruentos de las 2 vaginas. En la Gltima paciente, este
procedimiento se realizs bajo control laparoscopico, lo
que permitio la observacién de focos de endometriosis
secundarios a la obstruccion y 1a valoracion de permea-
bilidad de la trompa de la hemiestructura afectada.

Todas las pacientes fueron controladas periédica-
mente: cada cuatro meses durante el primer afo y
luego, una vez por afo, efectuandose tacto vaginal y
ecografia ginecologica. Se realizaron PAP y cultivos
cuando comenzaron con actividad sexual.

La edad promedio de la me-
narca fue de 12,1 afos con
un rango entre 10y 13 afios.

Los sintomas predominantes fueron: Dolor pelvia-
o permanente 10/16. Dismenorrea 7/16. Tumor 4/16
¥ Flujo 4116

Resultados

tivé una por via abdominal en una pa-
ciente a la cual se le realizd lavado de la hemivagina
obstruida. No se registraron otras complicaciones en
la presente serie.

€l periodo de seguimiento oscila de 1 a 7 afos, con
una media de 3,3 anos. Todas ellas presentan mens-
truaciones normales sin evidencias clinicas ni ecografi-
cas de obstruccion. Tres pacientes refieren actividad se-
xual s dificultades y una de ellas cursa un embarazo.

El defecto asimétrico obs-
tructivo es el resultado de la
accién unilateral de una noxa
teratogénica sobre un conducto mesonéfrico, entre la
62y 9 semana. Al detenerse la formacion del conduc-
to mesonéfrico, se produce posteriormente la deten-
cion en el desarrollo del conducto malleriano a ese
mismo nivel y la consecuente obstruccién. Asimismo, si
bien aparece el brote ureteral y puede unirse al meta-
nefros, al no existi el extremo inferior del canal me-
sonéfrico no se forma el trigono vesical, el uréter no.
completa su fusion con la vejiga y el rinon degenera
secundariamente. Estas duplicaciones con obstruccion
unilateral se asocian invariablemente con agenesia re-
nal homolateral al lado obstruido cuando la noxa ac-
tia antes de la novena semana de gestacion* (Fig. 2).

Esta anomalia puede diagnosticarse en etapa pre-
natal. La presencia de un rindn displasico multiquist
<o en un feto, debe orientar la bisqueda de una
eventual estructura Malleriana obstruida en la pelvis,
estimulada por hormonas maternas. Su diagnéstico
temprano evitaria las secuelas de una obstruccion
prolongada en la etapa postmenrquica® .

La sospecha de la existencia de esta anomalia es el
principal elemento diagnéstico'"

Discusion
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Fig. 2 sindrome de Wanderlich. Hay agenesia renal
unilateral. Se ve el sistema doble con hematocolpo y.
metatometra por obstruccion vaginal

Rearvaros 18 indiacén do I resonanca magod
ca nuclear propuesta por algunos

€l epitelio de la vagina obstruida estd constituido por
células cuboides lo que certifica su origen milleriano.
Luego de fa remocion del tabique la recuperacion del f
telio escamoso normal puede requerir entre 2 y 3 afios.
Es importante conocer estas anomalias, aunque son
infrecuentes como responsables de un cuadro de dolor
abdominal agudo, subagudo o recurrente en la infancia
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