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Ahead of DOI

A sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich, € uma anomalia congénita rara, caracterizada pela
combinacdo das anomalias dos ductos meso e paramesonéfricos, determinando Utero didelfo

associado a hemivagina obstruida e agenesia renal ipsilateral. Descrita em 1971, geralmente se
apresenta como massa dolorosa e dismenorreia, diferindo-se do presente relato de caso, o qual
apresentou-se por dor abdominal de inicio agudo. O caso relatado traz ainda a rara associa¢cao

a presenca de situs inversus.

Historico Clinico

Paciente adolescente, 12 anos, sexo feminino, acompanhada pela assisténcia social,


http://bradcasesold.brad.org.br/pt/Cases/CaseDetails/185

proveniente de abrigo por contexto de vulnerabilidade social apos episédio de abuso sexual no
passado, sendo atendida no Pronto Socorro com quadro clinico de dor abdominal de inicio ha 3
semanas, em fossa iliaca esquerda, de inicio abrupto, caracterizada em forte intensidade. Havia
realizado analgesia prévia, sem melhoras do quadro algico. Referia menarca aos 10 anos,
sexarca aos 11 anos. Nega concomitancias ou histdria patologica pregressa. Realizado exame
especular e toque bimanual, o qual evidenciou dor & mobilizacdo de anexos. Solicitado
complemento da investigacdo através de exames de imagens e laboratoriais, evidenciando-se
anemia normocitica e normocrémica, e no ultrassom (US) transvaginal, massa cistica ocupando
a pelve, com ecos internos, de conteudo denso. Realizado entdo tomografia computadorizada
(TC) de abdome, que evidenciou Utero aumentado de volume, com conteldo cistico/hematico,
associado a agenesia renal esquerda. Apoés a realizacao de ressonancia magnética (RM) da
pelve, evidenciou-se a malformacéo uterina de utero didelfo, com hemiutero a esquerda
distendido por conteido hemético, com hemivagina esquerda obstruida por septo. O conjunto
de achados definiu o diagndstico da sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich. Paciente foi
encaminhada a cirurgia, sendo realizado septoplastia e drenagem do conteddo hematico
represado.

Achados Radiolégicos

TC do abdome evidenciando aumento volumétrico do utero, o qual apresentou-se com paredes
espessas, com conteudo de provavel natureza hematica, sugestivo de hematocolpo (figura 1).
Adicionalmente, evidenciado ainda a agenesia renal a esquerda, além de inversdo das
topografias do figado e baco, determinando situs inversus (figura 2), confirmado pela inverséo
do coracdo em radiografia (RX) de térax (figura 3). A RM de pelve foi possivel identificar com
detalhes a malformacéo uterina caracteristica de Gtero didelfo, com hemiutero a esquerda
distendido por conteido hemético (hematocolpo) com estenose ao nivel da transi¢cao cérvico-
vaginal a esquerda. O hemiltero a direita apresentava caracteristicas habituais (figuras 4 e 5).

Discussao

A sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich, também conhecida como OHVIRA (acrénimo de
Obstructed Hemi-vagina with Ipsilateral Renal Agenesis), tem uma incidéncia estimada em
1/2.000 a 1/28.000, sendo acompanhada de agenesia renal unilateral em 43% dos casos,
tornando-se sintomatica geralmente a partir do advento da puberdade. Apresenta-se mais
frequentemente acometendo o lado direito do Utero, sendo a sintomatologia mais comum a
presenca de: dismenorreia, massa abdominal, endometriose, retencao urinaria aguda, piometra
(1,2,9). As malformacdes Millerianas sao relatadas ha anos, sendo originadas a partir do nédo
desenvolvimento ou falha de fusdo dos ductos de Miiller (paramesonéfricos), bem como da
falha de reabsorcéo do septo uterino, apresentando uma incidéncia de até 5% (3,4). Apesar da
sindrome ter uma patogenia desconhecida até entdo, € bem documentada a associacdo entre a
malformacéo Mdlleriana do tipo Il e falha no desenvolvimento dos ductos de Wolff
(mesonéfricos), envolvidas na formacao da sindrome que € representada pela triade de utero
didelfo, hemivagina obstruida e agenesia renal unilateral (5,6,7). Apesar de alguns relatos do
uso de analogos de GnRH em pacientes adolescentes, na tentativa de postergar um
procedimento cirdrgico ao manter a paciente em amenorreia (8), o tratamento de escolha se da
pela resseccao cirargica do septo obstrutivo (9), método pelo qual a paciente relatada fora
submetida com sucesso, configurando plena resolucdo do caso. O presente caso destaca-se
por sua apresentacdo com dor abdominal de inicio abrupto, sem histéria pregressa de
dismenorreia, além da obstrucdo hemivaginal a esquerda, achado duas vezes menos comum
guando comparado a direita (9). Adicionalmente, ha ainda a rara associa¢éao da sindrome



supracitada em um contexto de situs inversus.

Lista de Diferenciais

- Outras malformacdes Miillerianas
. Cistadenoma de ovario
. Endometrioma

Diagnostico

- Sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich

Aprendizado

O presente caso se deu em uma situacdo muito tipica para jovens radiologistas, residentes, ou
até mesmo para aqueles profissionais mais experientes: o servico de emergéncia. Ao iniciar
uma investigacdo de dor abdominal, consideramos diagnosticos mais corriqueiros, sendo
necessario um amplo diagndstico diferencial. Apesar de raro, o notério conhecimento do relato
dessa entidade amplia os limites diagnosticos do médico radiologista, ao se deparar com uma
investigacdo de dor abdominal/dor pélvica.
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Imagens

Figura 1: Fase venosa, plano axial, mostra Utero distendido por contetdo provavelmente
hematico com densidade de 34HU, com paredes espessas (seta). Bexiga (cabeca de seta).

Figura 2: A e B: Fase venosa, plano axial e coronal, mostra figado localizado no hipocondrio
esquerdo (cabeca de seta), baco localizado no hipocéndrio direito (seta) por situs inversus.
Auséncia do rim esquerdo (estrela). Nota-se rim direito em topografia habitual, aumentado de
tamanho.

Figura 3: Radiografia de Torax em incidéncia postero-anterior. Evidencia a dextrocardia, em um
contexto de situs inversus.



Figura 4: A e B: RM de Pelve com imagens de sequéncias ponderadas em T2 no plano coronal.
Mostra o Utero didelfo com hemiutero direito de configuracéo habitual (seta branca) e
importante distensdo do hemiltero esquerdo, por conteddo com sinal intermediario em T2 e alto
sinal em T1 (ver figura 5), denotando provavel carater hematico, hematocolpo (cabeca de seta).
Bexiga (estrela).

Figura 5: RM de Pelve com imagem ponderada em T1 no plano coronal. Mostra importante
distensdo do hemiltero esquerdo, por conteddo com alto sinal em T1, e sinal intermediario em
T2 (ver figura 4), denotando provavel carater hematico, hematocolpo.

Videos

Nenhum resultado econtrado



