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i INTRODUCCION i - - ~ —
I Las anomalias nefrouroldgicas congénitas, CAKUT, son un grupo de entidades | — e — = EP‘IPEMIO}E.GIA
i de gran relevancia en la practica clinica dada su alta prevalencia en Ia i ® Suponen 20-30% de todas las anomalias detectadas en el periodo
: poblacion general. Es importante ya no solo su diagndstico precoz y adecuado | prenatal.
I seguimiento desde el punto de vista renal, si no también el diagnésticoy | * La prevalenciase estimaentre 0,1% y 3,8%.
I seguimiento de las posibles alteraciones en otros aparatos que puedan 1 ° Presenta una incidencia de 5-10 por cada 1.000 recién nacidos vivos.
i asociar, entre ellos el genitourinario. i ®* La mayoria son asintomaticas, hasta la menarquia, cuando debutan con
: : dismenorrea, dolor pélvico y masa palpable debido al hematocolpos
! El sindrome de Herlyn-Werner-Wiinderlich (SHWW) es una anomalia | asociado.
. congénita del tracto urogenital caracteriza por la triada de utero didelfo, i ®* Las CAKUT son una de las principales causas de ERC avanzada en la
i hemivagina (parcial o completamente obstruida) y agenesia renal unilateral. : infancia (30-60%).
e :
Se presenta el caso de una paciente de 14 anos seguida por el Servicio de Nefrologia Pediatrica por agenesia renal derecha. En ecografia realizada para
seguimiento de dicha patologia, se objetiva un posible Utero didelfo, que se confirma posteriormente con una resonancia magnética (RM) constatando también
hematocolpos derecho secundario a septo vaginal transversal homolateral.
Como antecedentes familiares destaca madre monorrena congénita y utero bicorne, dato que apoya la sospecha de un origen hereditario de la malformacion
encontrada en la paciente.
Dada la asociacion de anomalias nefrourologicas englobadas como CAKUT y su asociacion con anomalias genitales y genéticas, se realiza estudio genético para
HFN1B que esta actualmente pendiente de resultado. Ante la asociacion de varias alteraciones estructurales procedentes de una misma linea germinal no
nodemos olvidar sindromes concretos como el Sindrome de Herly-Werner-Wunderlich, conocido también como sindrome de OHVIRA, anomalia congénita rara
del tracto urogenital causada por un fallo de la fusion de los conductos millerianos, que se caracteriza por presentar una hemivagina obstruida, utero didelfo y
anomalia renal ipsilateral (siendo lo mas frecuente la agenesia renal).
Se desconoce la etiologia y patogénesis del SHWW. Se han descrito diversas posibilidades, ya sean exposicion a factores ambientales, teratogenos, radiaciones o
farmacos; aunque en la mayoria de los casos, se observa una base poligénica multifactorial.
En enero de 2022, nuestra paciente acude al Servicio de
Urgencias por dolor en hemiabdomen bajo, al inicio de
tipo colico, que aumenta de intensidad las 48 horas
TIPOS previas a la consulta, pasando de colico a persistente y
asociando cortejo vegetativo, con sensacion nauseosa y
p p . algun vomito de contenido alimenticio. Refiere que las
Tipo 1: hemivagina Tipo 2: hemivagina ultimas menstruaciones son mas dolorosas de lo habitual
completamente obstruida parcialmente obstruida con sangrado abundante, finalizando la ultima el dia
1 previo a la consulta. En ese momento no asocia fiebre,
clinica miccional ni otra sintomatologia.
- D 4 N
y e En el S. de Urgencias es vista por Ginecologia, que en la
1.1: hemiutero 2.1: comunicacion en 3 . ., . L.
normal y comunicado VI exploracion objetiva una gran formacpn elz.astlca
dolorosa al tacto que protruye en cara anterior vaginal y
N -4 > 4 hacia fondo de saco derecho sugestiva de hematocolpos,
- < - ~ que se confirma posteriormente mediante ecografia
1.2: hemiutero 5. 9 transrectal. Se decide ingreso y drenaje del mismo en
2.2: comunicacion en

atroficoy sin canmy quirofano que transcurre sin incidencias, con mejoria

comunicacion posterior de la sintomatologia.
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Figura 1. Clasificacion del SHWW segun Lan Zhu y col.?
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CONCLUSIONES

e El Gold Standard para el diagnostico del
SHWW es |la resonancia magnética.

 El SHWW se asocia con mutaciones genéticas
concretas que conllevan alteraciones de
otros sistemas: diabetes a edades tempranas
tipo MODY, alteracion en el perfil de enzimas
hepaticas, malformaciones genitourinarias,
entre otras.

* E|l diagndstico precoz en estos casos es
importante, a la hora de evitar posibles
complicaciones como endometriosis,
adherencias y problemas de fertilidad.

Imagen 1. RM abdominopélvica. Hematocolpos.
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