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Contexto: A Síndrome de Herlyn-Werner-Wunderlich (SHWW) é uma variação congênita rara, determinada pelo útero didelfo associado à 
hemivagina obstruída e agenesia renal ipsilateral, podendo ser associada a situs inversus ou não. Descrição do caso: Paciente do sexo fe-
minino, de 35 anos, com dor lombar que irradia para o hipogástrio há 10 dias. A ultrassonografia de abdome total e pélvica transabdominal 
não  visualizou o rim direito, apresentando pequena efusão líquida na pelve e útero didelfo apresentando cavidade uterina direita distendida 
por conteúdo hemático – hematométrio/hematocolpo. A ressonância magnética demonstra útero didelfo, confirmando o achado de hema-
tométrio/hematocolpo à direita, além da agenesia renal à direita. O conjunto de achados é compatível com a SHWW. Discussão: Portadoras 
da SHWW costumam ser assintomáticas e têm o ciclo menstrual normal, podendo ou não ser associada a dor abdominal de caráter inter-
mitente. Tal manifestação  clínica ocorre pelo fato de apenas um corno uterino estar obstruído, fazendo com que a paciente menstrue pelo 
outro corno. Na suspeita diagnóstica, o padrão-ouro é a ressonância magnética. Conclusão: O atraso no diagnóstico da SHWW dificulta o 
tratamento e possibilita o desenvolvimento de complicações. A SHWW pode ser diagnosticada pela ultrassonografia, exame acessível e de 
menor custo quando comparado aos outros métodos de diagnóstico por imagem.

PALAVRAS-CHAVE: Anormalidades congênitas, hematocolpia, imageamento por ressonância magnética, ultrassonografia, útero
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INTRODUÇÃO

A Síndrome de Herlyn-Werner-Wunderlich é uma variação 
congênita rara, determinada pelo útero didelfo associado à 
hemivagina obstruída e agenesia renal ipsilateral, podendo 
ser associada a situs inversus ou não.1,2 

Portadoras da síndrome de Herlyn-Werner-Wunderlich 
costumam ser assintomáticas e ter o ciclo menstrual normal, 
podendo ou não ser associada a dor abdominal de caráter 
intermitente. Tal manifestação clínica ocorre pelo fato de 
apenas um corno uterino estar obstruído, fazendo com que a 
paciente menstrue pelo outro corno.3,4 

O diagnóstico torna-se difícil à medida que a pacien-
te utiliza anti-inflamatórios não esteroides (AINEs) que 
podem mascarar a dor e contraceptivos orais que dimi-
nuem ou eliminam as menstruações.5,9 Quando tardio, 
pode levar à infertilidade ou a complicações obstétri-
cas.6.10 Descrita pela primeira vez em 1971, é uma variante 
rara das anomalias müllerianas e ocorre em 0,1% a 6% 
das mulheres.7,8 

A seguir, relatamos um caso raro de uma paciente de 35 
anos que veio ao pronto atendimento com quadro de dor ab-
dominal na fossa ilíaca direita.

DESCRIÇÃO DO CASO

Paciente do sexo feminino, de 35 anos, com dor lombar 
que irradia para o hipogástrio há 10 dias. Refere piora álgica 
desde então, associada a náuseas e vômitos há um dia, com 
dor e massa palpável de aproximadamente 10 cm na fossa 
ilíaca direita do abdome. Nuligesta sem uso de anticoncep-
cionais orais. Nega cirurgias anteriores, uso de medicações e 
outras doenças. Exame beta HCG negativo. O exame de Urina 
I apresenta 57.000 leucócitos.

A ultrassonografia de abdome total e pélvica transabdo-
minal não visualiza o rim direito, apresentando pequena 
efusão líquida na pelve e útero didelfo com cavidade uterina 
direita distendida por conteúdo hemático – hematométrio/
hematocolpo (Figura 1). A ressonância magnética demons-
tra útero didelfo, confirmando o achado de hematométrio/
hematocolpo à direita (Figura 2), além da agenesia renal à 
direita (Figura 3). O conjunto de achados é compatível com 
a Síndrome de Herlyn-Werner-Wunderlich.

A paciente realizou histeroscopia para abertura de septo 
vaginal e drenagem de hematométrio, sem evidência de san-
gramento ativo. No dia seguinte, foi realizada histerometria 
de 10 cm e dilatação cervical com velas de Hegar do número 3 
ao 10, com a eliminação de material de aspecto achocolatado. 
A paciente teve alta no dia seguinte, sem queixas.

O protocolo de estudo foi aprovado pelo Comitê de 
Ética em Pesquisa da São Gabriel Especialidades Médicas 

Figura 1. Ultrassonografia demonstrando útero didelfo 
com corno, cavidade uterina direita distendida por 
conteúdo hemático – hematométrio/hematocolpo (seta 
branca em A). Cavidade uterina esquerda não apresenta 
distensão (seta branca em B).

Figura 2. Ressonância magnética no corte axial na 
sequência T1 em A demonstrando útero didelfo, com corno 
cavidade uterina direita distendida por conteúdo hemático 
– hematométrio/hematocolpo (seta branca). Cavidade 
uterina esquerda não apresenta distensão (seta preta). 
Ressonância magnética no corte coronal na sequência T2 em 
B demonstrando útero didelfo, com corno cavidade uterina 
direita distendida por conteúdo hemático – hematométrio/
hematocolpo (seta branca). Cavidade uterina esquerda não 
apresenta distensão, contudo apresenta miomas (seta preta).

Figura 3. Ressonância magnética de abdome no corte coronal 
na sequência T2 evidenciando a agenesia renal direita.
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e Radiológicas, na reunião do dia 22/01/2022 (CEP 
no 0001-2022).

DISCUSSÃO

A Síndrome de Herlyn-Werner-Wunderlich tem incidên-
cia de 1/2.000 a 1/28.000, sendo acompanhada de agenesia 
renal unilateral em 43% dos casos, tornando-se sintomática 
geralmente a partir do advento da puberdade.1,2 Apresenta-
se mais frequentemente acometendo o lado direito do útero, 
sendo a sintomatologia mais comum a presença de disme-
norreia, massa abdominal, endometriose e retenção urinária 
aguda.1,6,9 

As malformações müllerianas são originadas a partir da 
falha de fusão dos ductos de Müller (paramesonéfricos) ou do 
não desenvolvimento deles.5,6 A Síndrome de Herlyn-Werner-
Wunderlich geralmente é diagnosticada tardiamente ou até 
subdiagnosticada, pois não é muito conhecida no meio médi-
co.5,6 O atraso no diagnóstico agrava o prognóstico, com o de-
senvolvimento de complicações agudas como hematocolpo, 
descrita no nosso relato, ou tardias, como abscesso, endome-
triose, aderências ou infertilidade.5,6 

Hematometrocolpo é a retenção de sangue na região 
uterina e no canal vaginal devido ao bloqueio do corrimen-
to ginecológico, sendo o hímen imperfurado (HI) uma de 
suas causas.7

Os exames de imagem são necessários para o seu diagnós-
tico, sendo a ressonância magnética o método padrão-ouro 
para tal.10 Contudo, quando este método diagnóstico não 
estiver disponível, a tomografia computadorizada e, princi-
palmente, a ultrassonografia são metodologias úteis para seu 
diagnóstico.10 

A ultrassonografia é um exame não invasivo, de baixo 
custo, que pode evidenciar de forma acurada o útero didelfo, 
massa cística, com conteúdo líquido, quase sempre com de-
bris devido ao acúmulo de sangue menstrual e descamação 
do endométrio (hematocolpo). A tomografia computadoriza-
da e a ultrassonografia informam a agenesia renal geralmen-
te ipsilateral e a ressonância magnética poderá apontar dois 
cornos divergentes com dois colos uterinos, associado ou não  
à hidrossalpinge, além de conteúdo heterogêneo na cavidade 
uterina.9.10

Em relação ao tratamento não existe consenso sobre 
quando realizar a abordagem cirúrgica, porém comumente o 
tratamento de escolha é a ressecção total do septo obstrutivo 
e, quando associada ao hematocolpo, a drenagem também é 
realizada.8

Foi realizada busca nas bases de dados: PubMed, 
EMBASE e LILACS (Tabela 1) e consultado o portal de 
periódicos SciELO. Os estudos selecionados seguiram cri-
térios de inclusão nas línguas inglesa e portuguesa, a fim 
de obter informações, comparando os dados da literatura 

Tabela 1. Estratégia de busca realizada no dia 15 de janeiro de 2022

Base de dados Estratégia de busca Filtros Resultados

PubMed
(“Congenital Abnormalities”[MeSH]) AND (“Hematocolpos”[MeSH]) AND 
(“Magnetic Resonance Imaging”[MeSH]) AND (“Ultrasonography”[MeSH]) 

Sem filtro 11

EMBASE

(‘congenital disorder’/exp OR ‘congenital abnormalities’ OR ‘congenital 
abnormality’ OR ‘congenital condition’ OR ‘congenital defect’ OR 

‘congenital difference’ OR ‘congenital disease’ OR ‘congenital disorder’ 
OR ‘congenital disorders’ OR ‘congenital fusion’ OR ‘congenital illness’ 
OR ‘congenital lesion’ OR ‘defect, congenital’) AND (‘hematocolpos’/
exp OR ‘haematocolpos’ OR ‘hematocolpos’ OR ‘hematokolpos’ OR 

‘hematovagina’) AND (‘nuclear magnetic resonance imaging’/exp 
OR ‘mri’ OR ‘nmr imaging’ OR ‘imaging, magnetization transfer’ OR 
‘magnetic resonance imaging’ OR ‘magnetic resonance tomography’ 

OR ‘magnetization transfer imaging’ OR ‘mr imaging’ OR ‘nuclear 
magnetic resonance imaging’) AND (‘echography’/exp OR ‘diagnostic 

ultrasonic examination’ OR ‘diagnostic ultrasonic imaging’ OR ‘diagnostic 
ultrasonic method’ OR ‘diagnostic ultrasound’ OR ‘doptone’ OR ‘duplex 

echography’ OR ‘echogram’ OR ‘echographic evaluation’ OR ‘echography’ 
OR ‘echoscopy’ OR ‘echosound’ OR ‘high resolution echography’ OR 

‘scanning, ultrasonic’ OR ‘sonogram’ OR ‘sonographic examination’ OR 
‘sonographic screening’ OR ‘sonography’ OR ‘ultrasonic detection’ OR 
‘ultrasonic diagnosis’ OR ‘ultrasonic echo’ OR ‘ultrasonic examination’ 

OR ‘ultrasonic scanning’ OR ‘ultrasonic scintillation’ OR ‘ultrasonogram’ 
OR ‘ultrasonographic examination’ OR ‘ultrasonographic screening’ OR 
‘ultrasonography’ OR ‘ultrasound diagnosis’ OR ‘ultrasound scanning’)

Sem filtro 130

LILACS
(“Congenital Abnormalities”[MeSH]) AND (“Hematocolpos”[MeSH]) AND 
(“Magnetic Resonance Imaging”[MeSH]) AND (“Ultrasonography”[MeSH]) 

Sem filtro 42
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médica com o nosso caso. Alguns estudos da busca foram 
excluídos, pois não apresentavam relação com o tema 
em estudo. 

Apesar da Síndrome de Herlyn-Werner-Wunderlich ser 
uma patologia rara e sem consenso no tratamento cirúrgico, 
a técnica comumente empregada com histeroscopia para 
abertura de septo vaginal, drenagem de hematométrio, segui-
da de histerometria, dilatação cervical com velas de Hegar, 
mostrou-se satisfatória para a paciente. 

CONCLUSÃO

Relatamos um caso da Síndrome de Herlyn-Werner-
Wunderlich que, geralmente, é diagnosticada tardiamente, 
sendo que o atraso no diagnóstico dificulta seu tratamento 
e possibilita o desenvolvimento de complicações. Esta sín-
drome pode ser diagnosticada pela ultrassonografia, exame 
acessível e de menor custo, quando comparada aos outros 
métodos de diagnóstico por imagem.
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