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RESUMO

O presente estudo relata o caso de uma paciertedpm da Sindrome de Herlyn Werner Winderlich ($#Wma
formacdo congénita rara, variante das anomaliaterdilas, caracterizada pela presenca de septodgimal, Gtero
didelfo e agenesia renal ipsilateral. O quadnoicdi geralmente € leve, como no presente casopacnte queixam-
se de dor abdominal ciclica que coincide com ofodes menstruais. O diagndstico é quase sempri® tdedido a
auséncia de sintomas anteriores a menarca e gad@lpor exames de imagem. O tratamento baseimrsaidar
sintomas, preservar os 6rgaos genitais e preved@senvolvimento de complicacdé&ssta paciente foi submetida a
curetagem e orientada a tomar medidas para pregerda fungéo renal.

PALAVRAS-CHAVE: Anomalias millerianas. Dor abdominal ciclica. Agaaeenal.

HERLYN-WERNER-WUNDERLICH SYNDROME: CASE REPORT
ABSTRACT

This study reports the case of a patient with HerWerner Wwiinderlich Syndrome(SHWW), congenital
malformation, a rare variant of Millerian anomaliebaracterized by the presence of hemivaginalugseptiidelphic
uterus and ipsilateral renal agenesis. The climéeture is usually mild, as in this case, and pagent complains of
cyclic abdominal pain that occur in menstrual pesiol he diagnosis is often late due the absensgmptoms prior to
menarche and is performed by imaging exams. Tlantent is based on alleviating symptoms, presdrgeggénitals
and preventing the development of complicationss Ppatient underwent curettage and geared to tels $0 preserve
renal function.
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1. INTRODUCAO

Os seres humanos possuem dois pares de ductosigenst canais mesonéfricos (ductos de
Wolff — responsaveis pela formacdo da genitéliaritda masculina) e os canais paramesonéfricos
(ductos de Miiller - os quais formardo, apds suadfuas trompas, o Utero e 0s tergos proximal e
medial da vagina). Os defeitos miullerianos repiasenum amplo espectro de anormalidades,
sendo que as alteracbes do trato urinario assaeciadam maior frequéncia a anomalias do
desenvolvimento dos ductos mullerianos sdo: agemesial, duplicagdo do utero e/ou vagina,
duplicacao renal e rim em ferradura. Essas anadaddis congénitas ocorrem em 0,1% a 6% das
mulheres (Llet al, 2000). A sindrome de Herlyn Werner Wunderlich {8W), também conhecida

com o nome de Sindrome OHVIRA por sua sigla emémduterine didelphys associated with
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obstructed hemivagina and ipsilateral renal ano)n@lJCTOR et al, 2012) ¢ uma ma formag&o
congénita rara, apresentando-se como uma variastarnbmalias miullerianas, caracterizada pela
presenca de septo hemivaginal, Utero didelfo eesmi@menal ipsilateral.

Os objetivos deste trabalho séo relatar o casonu paciente portadora da Sindrome de

Herlyn Werner Winderlich e fazer uma breve revigddteratura.

2. DESCRICAO DO CASO CLINICO

Paciente do sexo feminino, 22 anos, branca, awdbiainistrativa, natural de Cascavel —
PR, encaminhada da especialidade de Ginecologéagafefrologia apos exame de imagem que
evidenciou rim Unico a direita. Em exame de cit@agncoética ocasional realizado em 2013 foram
encontradas alteracées na anatomia de seu coioayteendo entdo realizada uma ultrassonografia
transvaginal (Figura 1) que demonstrou os seguiatbsdos: Utero didelfo com lado esquerdo
apresentando grande acumulo de liquido espessavidade endometrial e no canal endocervical,
ovario direito micropoliscitico, rim direito topicoTomografia computadorizada de abdome

confirmou os achados ecograficos (Figura 2). Teatamhservadoramente com conduta expectante.

Figura 1 — Ultrassonografia transvaginal

—————, . SR

* Utero didelfo
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3 DISCUSSAO

Os ductos de Mdller representam os componentesoptiais do trato reprodutivo feminino
(GHOLOUM et al, 2006). Todo ser humano possui dois pares de slugtaitais: 0s canais
mesonéfricos (ductos de Wolff) e os canais paran@&goos (ductos de Miller). No embrido
masculino as células de Leydig iniciam a produgétedtosterona por volta da oitava semana, e as
de Sertoli produzem o fator inibidor mulleriano @il que inibird o desenvolvimento dos ductos de
Muller, permitindo a diferenciacdo dos ductos delffyaom formacédo da genitalia interna
masculina (epididimo, vesicula seminal e ducto réete). No embrido do sexo feminino, a
auséncia do cromossomo Y e de um testiculo functetarminard a auséncia do MIF, levando a
diferenciacdo dos ductos de Mdller, os quais fodmarnpds sua fusdo, as trompas, o Utero e 0s
tercos proximal e medial da vagina (CLB, 2003).elp Gholoum e Colaboradores (2006), os
defeitos millerianos representam um amplo espeatgr@normalidades, que incluem agenesias
uterina e vaginal, duplicagdo do Utero e/ou vagassjm como anomalias menores da cavidade
uterina. A incidéncia das anomalias mullerianasavde 0,1% a 6% (PERCOPE; AQUINO, 2008),
sendo essas frequentemente reconhecidas duranbe@ade por meio de desordens menstruais.

A SHWW € uma variante rara das anomalias mullesiaparacterizada pela presenca de
septo hemivaginal, Utero didelfo e agenesia repsilateral, caracteristicas estas presentes nos
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exames de imagem da paciente em questdo. O guadeo geralmente é leve, com dor abdominal
ciclica que coincide com os periodos menstr@&RCOPE; AQUINO, 2008) e corresponde com a
gueixa desta paciente.

O diagnostico geralmente é tardio devido a ausé@eisintomas anteriormente a menarca, a
qual também foi tardia neste caso, atrasando aiEale atendimento. A investigacdo de pacientes
com suspeita de SHWW e seu diagnéstico devem ies fiiravés de exames de imagem. Apesar
de o padréao ouro ser a ressonancia magnética a@enabel pelvéBURGIS, 2001), a investigacao
poder ser feita utilizando ultrassonografia e torabg computadorizada, como no caso descrito.

O tratamento baseia-se em aliviar os sintomas,izgima preservacdo dos 6rgdos genitais e
prevenir o desenvolvimento de endometriose (pralcf@nsequéncia na auséncia do tratamento,
devido ao fluxo menstrual retrégrado), aderénciaiqe e piossalpinge. Para isto, duas medidas
podemser tomadas: cirtirgica ¢ clinica (PERCOPE; AQUINO, 2008).

A cirurgia de escolha para essas pacientes é ad@xcompleta e marsupializagdo do septo
vaginal. A resseccdo pode ser realizada com pras@ovdo himen. A hemi histerectomia, com ou
sem salpingooforectomia, raramente € indicada, tkveser evitada para que se alcancem as
maiores chances de sucesso em relacdo a reprodhigios autores indicam a realizacdo de
laparoscopia no ato operatério para avaliar a amataterina(PERCOPE; AQUINO, 2008). A
paciente em questdo veio de outro servico, no fpiadubmetida a curetagem apenas, e até o
momento nenhum outro procedimento havia sido ptopos

Aliada a terapia cirargica, sédo indicadas medidaprévencdo com a intencéo de preservar a
funcdo renal, considerando a presenca de um ricolDiessa forma, ela foi orientada a fazer uma

dieta hipoproteica e evitar 0 uso excessivo derdliatinatérios ndo esteroidais.

4. CONSIDERACOES FINAIS
Apesar de ser uma patologia rara, a SHWW deveauspegada em adolescentes que

apresentam alteracfes menstruais e dor pélvidgasinlassa pélvica e agenesia renal.

Apresentamos um caso raro de SHWW.
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