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RELATO DE CASO

A importancia do exame clinico no reconhecimento da sindrome de
Herlyn-Werner-Wunderlich: relato de caso
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RESUMO: Introdugdo: A sindrome de Herlyn-Werner-
Waunderlich (SHWW) é uma doenga congénita rara dos ductos
miillerianos, em que ha utero didelfo, obstrugdo de hemivagina
obstruida por septo e agenesia renal ipsilateral. A apresentacdo
clinica mais comum ¢ dor pélvica progressiva, dismenorreia e
massa palpavel. Em alguns casos a paciente pode apresentar
menstruagdo normal devido a obstrugdo de apenas uma
hemivagina, fato que resulta em atraso no diagndstico. Relato
do caso: Paciente, 13 anos, sexo feminino, com queixa de
dor pélvica intermitente e progressiva, ha um ano, associada
a irregularidade menstrual, ¢ atendida em hospital terciario.
Realizada propedéutica radiolégica armada e suprimido o
exame fisico ginecologico inicial, paciente ¢ erroneamente
diagnosticada com tor¢cdo de cisto ovariano e submetida a
laparotomia exploradora. Em pods-operatorio, apos reavaliagao
da historia clinica e realizagdo de exame ginecologico,
evidenciou-se uma anormalidade anatomica em regido de
vestibulo vaginal, compativel com septo vaginal e hematocolpo.
Realizada colpotomia com drenagem de aproximadamente 900
ml de sangue de aspecto achocolatado e marsupializagdo do septo
vaginal. Conclusées: Denota-se a importancia do exame clinico
para conclusdo diagnostica precoce e para evitar procedimentos
cirtirgicos desnecessarios, em especial na conduta de casos raros
e intrigantes como a SHWW.

Palavras-chave: Distarbios menstruais; Dismenorreia; Ductos
paramesonéfricos; Rim tnico; Exame fisico.

ABSTRACT:  Introduction: Herlyn-Werner-Wunderlich
syndrome (HWWS) is a rare congenital disease of the Mullerian
ducts, in which there was a didelphys uterus, hemivagina
obstructed by the septum, and ipsilateral renal agenesis. The
most common clinical presentation is progressive pelvic pain,
dysmenorrhea, and a palpable mass. In some cases, the patient
may have normal menstruation due to a hemivagina obstruction,
which ends up delaying the diagnosis. Case Report: Female
patient, 13 years old, admitted with complaints of pelvic
pain, intermittent and progressive, a year ago, associated with
menstrual irregularity. Performed a radiological propaedeutics
and the initial gynecological physical examination was
suppressed, the patient is misdiagnosed with ovarian cyst torsion
and submitted to exploratory laparotomy. In the postoperative
period, after reassessing the clinical history and undergoing a
gynecological exam, an anatomical abnormality was observed
in the region of the vaginal vestibule, compatible with the
vaginal septum and hematocolpo. Colpotomy was performed
with drainage of approximately 900 ml of chocolate-like blood
and marsupialization of the vaginal septum. Conclusions:
The importance of clinical examination for early diagnostic
completion and to avoid unnecessary surgical procedures is
noted, especially in the management of rare and intriguing cases
such as HWWS.

Keywords: Menstruation  disturbances; Dysmenorrhea;
Mullerian ducts; Solitary kidney; Physical examination.
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INTRODUCAO

sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich

SHWW) possui etiologia ainda pouco
elucidada, com prevaléncia estimada menor que
1/1.000.000. E também conhecida como OHVIRA por
suas siglas em inglés para obstrucdo de hemivagina e
agenesia renal ipsilateral. Os sintomas clinicos mais
frequentes da doenga sdo dor pélvica recorrente,
dismenorreia intensa e massa palpavel, os quais tendem
a aparecer apOs a menacme; raramente, a queixa pode ser
infertilidade primaria'.

Para seu diagnostico faz-se necessaria a evidéncia
radioldgica de utero didelfo, septo vaginal e agenesia renal
ipsilateral, quase sempre associados a hematocolpo e/ou
hematometra. O tratamento cirurgico deve ser realizado
de forma precoce, para aliviar os sintomas e prevenir
complicagdes a longo prazo relacionadas ao fluxo
menstrual retrégrado, incluindo piocolpo, endometriose e
adesdes pélvicas?.

Por ser uma sindrome rara, a SHWW, na grande
maioria das vezes, ndo ¢ inicialmente reconhecida,
resultando em erros diagndsticos e tratamentos
inadequados. Apesar do diagndstico ser selado com
exames de imagem, a suspeita por meio de um exame
clinico bem realizado ¢ imprescindivel para reduzir o
tempo de sua identificacdo e instituicdo de abordagem
adequada.

O presente relato apresenta caso de uma paciente
com uma sindrome que, apesar de rara, poderia ter sido
reconhecida precocemente em servicos de referéncia, no
qual a falta de abordagem clinica adequada resultou em
diagnéstico tardio e procedimento cirurgico desnecessario.
Os dados clinicos e os registros fotograficos apresentados
foram autorizados pela mae, responsavel pela paciente,
por meio de termo de consentimento livre e esclarecido,
respeitando o sigilo absoluto de sua identidade.

RELATO DO CASO

Paciente, sexo feminino, 13 anos, parda, admitida
com queixa de dor pélvica, principalmente a esquerda,
intensa e progressiva, que se iniciou ap6s menarca
aos 12 anos. Negou inicio de relagdes sexuais e referiu
irregularidade menstrual. Ao exame fisico, a paciente
apresentava-se em regular estado geral, eupneica,
normotensa, com dor abdominal intensa a palpacdo
profunda de hipogastro e presenca de massa palpavel em
fossa iliaca esquerda.

Na historia clinica, paciente relatou interna¢des
anteriores em outros servigos devido ao mesmo quadro
algico e apresentou uma tomografia contrastada de
abdome total (realizada ha 42 dias da internagdo) ¢ um
ultrassonografia de abdome inferior (ha 28 dias). Ambas
evidenciaram formagdo expansiva pélvica na topografia
anexial a esquerda, hipoecogénica/hipodensa de limites
precisos de 7,4x7,4x7cm em seus maiores didmetros. No
laudo da tomografia de abdome total havia ainda descrigao
de agenesia renal a esquerda. As demais estruturas
avaliadas ndo apresentavam alteragdes patologicas.

Aventada hipdtese diagnostica de tor¢ao de cisto
ovariano, paciente foi encaminhada imediatamente
para o centro cirargico para a realizacdo de laparotomia
exploradora, em que se notou apenas distensdo vesical no
inventario da cavidade. Apds o procedimento, paciente
seguiu para a enfermaria para a recuperagdo cirurgica e
prosseguimento da investigacdo diagnostica, em virtude
do achado negativo no intraoperatdrio perante a hipotese
inicial sugerida.

No primeiro dia pds-operatorio, apos reavaliacdo
da historia clinica, realizou-se pela primeira vez o exame
ginecologico na paciente, no qual uma anormalidade
anatdmica foi encontrada em regido de vestibulo
vaginal, compativel com septo vaginal associado a
hematocolpo. No dia seguinte, paciente foi submetida a
nova interven¢do, na qual foi realizada colpotomia com
drenagem de aproximadamente 900 ml de sangue de
aspecto achocolatado e marsupializagdo do septo vaginal
(Figura 1).

Fonte: os autores.

Figura 1: A) Aspecto do vestibulo vulvar antes da correcao cirtirgica; B) Colpotomia para drenagem de hematocolpo; C) Resultado da

marsupializagao do septo em vagina a esquerda
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Em breve revisdo dos exames, a agenesia renal a
esquerda corroborava para a hipotese de SHWW como
origem do hematocolpo. No entanto, foi apenas com
a realizacdo de ressondncia magnética de pelve que a
presenca de utero didelfo foi evidenciada (Figura 2).
Com os resultados a paciente fechou os critérios clinicos
e radiologicos para a SHWW e, devido a boa evolugdo
clinica, obteve alta dois dias apds a correg¢do cirtrgica
em bom estado geral, com as devidas orientacdes sobre
seguimento, retorno e duvidas a respeito desta rara
sindrome.

Fonte: os autores.
Figura 2: Ressonancia magnética com contraste em corte axial
evidenciando utero didelfo (seta)

DISCUSSAO

As alteragdes da sindrome foram inicialmente
relatadas pelo cirurgido inglés E. C. Purslow em 1922,
porém sua completa descrigdo so foi realizada em 1976
pelos cirurgides Herlyn, Werner e Wunderlich que
descreveram como uma doenga congénita dos ductos
mullerianos, em que ha ttero didelfo, hemivagina obstruida
e agenesia renal unilateral®>*. Estima-se que corresponda a
3,8% das malformagdes genitais congénitas’.

A SHWW origina-se de uma malformagdo
envolvendo o sistema urogenital durante a embriogénese.
Os ductos mesonéfricos (também conhecidos como
ductos de Wolff) originam o rim e o ureter no sexo
feminino, e tém uma origem mesodérmica comum com
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os ductos paramesonéfricos (ou de Muller), explicando a
associa¢do frequentemente encontrada entre anomalias do
trato genital e urinario®’. O defeito no momento da fusdo
dos ductos mullerianos ocorre por volta da 8 semana
de embriogénese e¢ leva a alteragdes uterinas e septos
vaginais®®.

Em 72,4% dos casos, a forma classica é apresentada
- utero didelfo, hemivagina obstruida por septo e agenesia
renal ipsilateral -, mas variabilidades nas alteragdes das
estruturas anatomicas envolvidas s3o reconhecidas®.
Classificagdo para a SHWW sugere divisdo das variantes
de acordo com as formas dos septos vaginais em tipo
I: septo diagonal ndo perfurado, tipo II: septo obliquo
perfurado e tipo III: septo diagonal ndo perfurado com
fistula cervical>>’. O tipo I é o mais frequente, e também
encontrado no caso apresentado.

As manifestagdes clinicas surgem somente apos
a menarca e coincidem com o ciclo menstrual, podendo
ser identificadas por dismenorreia progressiva, massa
suprapubica dolorosa secundaria ao hematocolpo,
hematometra ¢ hematossalpinge®. Em casos raros, o
sangue represado pode ser infectado, gerando o quadro
de piocolpo, doenga inflamatoria pélvica e/ou abscesso
tubo-ovariano®. Nesses casos, febre, calafrios nauseas
e vOmitos podem estar presentes, e até mesmo evoluir
para choque séptico. Outras possiveis complicacdes sdo a
endometriose, infertilidade e formagao de aderéncias'®',

A sequéncia de abordagem diagndstica ¢
iniciada pela anamnese e pelo exame fisico realizados
adequadamente. O septo hemivaginal pode ser evidenciado
através do toque bimanual ou do exame especular. Em
pacientes sem atividade sexual, o exame vaginal pode
se tornar uma dificuldade, e pode-se recorrer ao toque
retal para a observacdao do abaulamento vaginal'>6%10,
Entretanto, em pacientes sintomaticas, muitas vezes, a
inspegdo vaginal é suficiente para conduzir a suspeita
diagnostica, pois pode revelar protuberancia vaginal ao
lado da vagina saudavel devido ao hematocolpo!, como
apresentado na Figura 1.A do presente relato.

Ainvestigagdo prossegue com uma ultrassonografia
pélvica, um excelente exame por ser de baixo custo, rapido,
ndo invasivo e que consegue avaliar o sistema genital,
sendo, portanto, o exame mais utilizado inicialmente.
No entanto, o campo de exame é pequeno, a resolucio
de tecidos moles ¢ baixa ¢ a precisdo do diagndstico ¢
examinador dependente’. O exame pode indicar Gtero
didelfo ou bicorno, hematocolpo e a agenesia renal®. No
caso apresentado, o ultrassom evidenciou apenas massa
anexial esquerda, ndo distinguindo o hematocolpo nem o
utero didelfo, sugerindo endometrioma ou cistoadenoma
mucinoso. Este fato contribuiu para a formulagdo da
equivocada hipotese de tor¢do ovariana.
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A tomografia computadorizada também pode
diagnosticar a doenga, mas a avaliacdo da estrutura uterina
¢ limitada, além e ser fonte de irradia¢do’. A ressonincia
magnética ¢ o exame padrdo ouro, visto que apresenta
maior sensibilidade em constatar o septo vaginal,
importante para o planejamento cirargico®®. O principal
diagndstico diferencial € o septo vaginal transverso, sendo
a atresia vaginal congénita outro diagnostico diferencial,
todos identificadas e diferenciados pela ressonancia
magnética’.

Em estudo com 70 casos da SHWW, a idade média
para o inicio dos sintomas encontrada foi de 17,03 anos,
enquanto a idade média ao diagndstico foi de 21,39 anos'®.
As manifestacdes clinicas iniciam de 12 a 20 meses ap6s a
menarca, porém apresentagoes mais tardias podem surgir
em pacientes com SHWW tipo II quando ha perfuragdes
no septo vaginal®”1°,

A dificuldade para o diagnostico precoce decorre
do fato de que mesmo com uma hemivagina obstruida,
as pacientes com SHWW podem apresentar um padrio
menstrual normal devido ao lado uterovaginal intacto, ¢ a
depender da forma do septo vaginal. Além disso, quando
se trata de dismenorreia muitos médicos geralmente
preferem prescrigdes baseadas em drogas anti-
inflamatdrios e contraceptivos orais que podem suprimir
ou inibir o ciclo menstrual e boa parte da sintomatologia®.

No casoapresentado, apacienterecebeu diagnostico
da SHWW aos 13 anos, somente apo6s laparotomia
exploradora indicada por se acreditar haver tor¢ao de cisto
ovariano. Infelizmente, 92,9% das pacientes recebem
diagndsticos incorretos de outras condig¢des, incluindo
massa pélvica, cisto ovariano, cisto vaginal com ou sem
infecgdo, teratoma, entre outros’. Erros diagndsticos, tao
comuns na SHWW, podem néo ser decorrentes da falta de
recursos para exames complementares, e sim da auséncia
de exame clinico adequado, com anamnese ¢ exame fisico
bésicos.

A paciente apresentada trouxe para o servico
de referéncia uma ultrassonografia e uma tomografia
abdominal, e ambas ndo descreviam o hematocolpo e o
utero didelfo. Definiam expansio cistica em topografia
anexial esquerda, além da agenesia renal a esquerda. A
auséncia de exame fisico inicial levou a uma abordagem
cirurgica desnecessaria, acarretando morbidade e riscos a
vida da paciente. Muitos casos de SHWW sao submetidos
a cirurgias desnecessarias antes do definitivo diagnostico
e tratamento, chegando a 12,5% em estudo'.

O exame clinico sempre foi um dos pilares
essenciais na pratica médica visando um diagndstico

mais apurado, contudo esse exercicio perdeu seu espaco
nas ultimas décadas. Cada vez mais o médico moderno
rende-se ao avanco da propedéutica armada, esquecendo
preceitos basicos do exame clinico, fato que, no cenario
médico atual, resulta em grandes problemas. Desprezar
principios semiologicos em detrimento de exames
complementares pode incorrer em erros diagnosticos e
iatrogenias.

O diagndstico e intervencdo devem ser realizados
0 mais precocemente possivel para evitar complicagdes
tais como doenga inflamatoria pélvica, piocolpo,
endometriose e infertilidade'?. O tratamento definitivo da
SHWW ¢ uma abordagem cirargica, com o objetivo de
realizar a excisdo obliqua ou marsupializacao do septo da
hemivagina, drenando o hematocolpo e o hematometra,
levando ao rapido alivio dos sintomas'?°. A vaginoplastia
¢ realizada com a ajuda de um espéculo ou afastadores
vaginais. Em pacientes virgens a escolha ¢ pela ressec¢do
via histeroscopia, onde a integridade do himen é mantida®”.

Estudo mostrou uma técnica conhecida por
“No Touch”, adequada para adolescentes com vaginas
estreitas e subdesenvolvidas, com himen intacto. Trata-se
de uma forma minimamente invasiva por vaginoscopia,
o0 qual diminui os riscos de complica¢des pos-ciriirgicos
e, também, as dores apds a cirurgia’>. A preocupacdo
com a manutengdo do himen ¢ vigente em algumas
populacdes e deve ser considerada na escolha da técnica
cirargica, individualizando cada caso. No presente
relato, optou-se por colpotomia com drenagem do
hematocolpo e marsupializagdo do septo via vaginal, pela
indisponibilidade de abordagem por video.

CONCLUSAO

A sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich ¢
rara, porém de facil identificacdo com a abordagem
adequada e deve ser suspeitada na presenga de
dismenorreia progressiva nos primeiros anos apos
menarca, principalmente se associada a agenesia renal.
A negligéncia do exame clinico - anamnese e exame
fisico - dentro da pratica médica atual resulta em condutas
iatrogénicas, ainda mais no que se refere a SHWW, em
que os exames de imagem podem configurar fator de
confusdo, como no presente relato. Este fato precisa de
maior atengdo dos profissionais médicos, principalmente
ginecologistas, para o reconhecimento oportuno e precoce
das anomalias congénitas, a fim de evitar complica¢des de
diagnosticos inadequados e tardios, além de abordagens
cirargicas desnecessarias.

Participacio dos autores: Pedro Duran Marquez de Souza: Escrita do arquivo original. Lais Rodrigues Valadares: Escrita do arquivo
original, revisdo e edi¢do do artigo. Vantuir José Domingos da Mota: Escrita do arquivo original, coleta de dados. Ana Thalissa Vilela
Carvalho: Escrita do arquivo original. Sonaly Santiago Pereira: Supervisio.
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