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Resumen La asociación de útero didelfo, hemivagina obstruida y aplasia renal ipsilateral es

una entidad rara, diagnosticada habitualmente después de la menarquia, que cursa con

dismenorrea y dolor pélvico cı́clico secundario a hematocolpos. Aunque la ecografı́a es de

elección para la valoración inicial, la resonancia magnética es la técnica que permite clasificar

la anomalı́a. El reconocimiento temprano facilita la exéresis quirúrgica del septo vaginal

obstructivo, con alivio rápido de los sı́ntomas y prevención de complicaciones.

Dado que la agenesia renal o la displasia multiquı́stica son un diagnóstico prenatal o neonatal

frecuentes, serı́a recomendable buscar una anomalı́a mulleriana asociada en estos casos.

� 2012 SEGO. Publicado por Elsevier España, S.L. Todos los derechos reservados.
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Obstructed hemivagina and ipsilateral renal anomaly (OHVIRA) associated to uterus

didelphys

Abstract Uterus didelphys with obstructed hemivagina and ipsilateral renal agenesis is a rare

entity that usually presents after menarche with dysmenorrhea and cyclic pelvic pain due to

hemihematocolpos. Although ultrasound scanning allows correct diagnosis, magnetic resonance

imaging plays a decisive role in characterizing the malformation. Early diagnosis is important so

that prompt excision of the vaginal septum can relive pain and prevent further complications.

The possibility of an obstructed Müllerian system should be investigated whenever a mul-

ticystic dysplastic kidney or the absence of a kidney is diagnosed in a fetus or neonate.

� 2012 SEGO. Published by Elsevier España, S.L. All rights reserved.

Introducción

La combinación de útero didelfo, hemivagina obstruida y
aplasia renal ipsilateral es una entidad rara. El epónimo
«Herlyn-Werner-Wunderlich» utilizado para definir esta
trı́ada deriva de un trabajo de 1979 sobre 4 casos de
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anomalı́as urogenitales congénitas: 2 correspondientes al
sı́ndrome de Herlyn-Werner y otras 2 al de Wunderlich,
que tenı́an en común la presencia de un útero doble, un
quiste de localización paracervical y aplasia renal de ese
lado1. De cualquier manera, ha surgido un nuevo término en
la literatura anglosajona, basado en el acrónimo OHVIRA, del
inglés «obstructed hemivagina and ipsilateral renal

anomaly», sugerido en 2007 para describir aquellos casos
de pacientes con hemivagina obstruida asociada a una
anomalı́a renal ipsilateral2. Esta nueva denominación per-
mite la inclusión de otras anomalı́as uterinas distintas al
útero didelfo, que se presentan en hasta el 22% de los casos3.

Aportamos un nuevo caso de este sı́ndrome y revisamos los
aspectos etiopatogénicos, clı́nicos, diagnósticos y terapéu-
ticos.

Caso clı́nico

Describimos el caso de una paciente de 13 años de edad que
solicitó atención especializada por un cuadro de dismeno-
rrea intensa con mala respuesta a la analgesia en los dı́as
finales de cada menstruación desde que presentó la menar-
quia, un año antes. Como antecedentes personales desta-
caban una infección urinaria por Escherichia coli en sus
primeros dı́as de vida y otra por Enterococcus faecalis al
año de edad, con un estudio ecográfico que presentó como
único hallazgo reseñable la ausencia del riñón izquierdo, que
se confirmó posteriormente mediante un estudio gamma-
gráfico renal con ácido dimercaptosuccı́nico 99 mTC (DMSA)
y una cistografı́a que descartó la presencia de reflujo vesi-
coureteral.

Figura 1 Útero didelfo, hemivagina obstruida y aplasia renal ipsilateral. Imágenes de resonancia magnética. Imágenes sagital

(a) y axial (b) TSE-T2: útero didelfo asociado con hemihematocolpos (asterisco) y hematometra (punto) izquierdos. En la imagen axial

TSE-T1 (c) se observa que la hiperseñal por contenido hemorrágico de la hemivagina izquierda obstruida (asterisco) se continúa con el

cuello (flecha) y el cuerno uterino (puntos) izquierdos. Las imágenes coronales TSE-T2 (d) y TSE-T1 (e, f) muestran la localización

normal del riñón derecho (flecha discontinua), la ausencia del riñón izquierdo del mismo lado que la hemivagina obstruida y un uréter

ectópico ciego (puntas de flecha) lleno de contenido hemorrágico que comunica con la hemivagina obstruida. (TSE-T2: turbo espı́n

eco T2; TSE-T1: turbo espı́n eco T1.)
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En la exploración fı́sica se apreciaba un efecto masa en la
cara lateral izquierda de la vagina. Los hallazgos en el estudio
ecográfico abdominal fueron altamente sugestivos de la
presencia de útero doble; además, se observaba una imagen
quı́stica con punteado ecogénico de 8�7 cm aproximada-
mente, en la zona pelviana central, próxima a los genitales
externos, que podrı́a estar en relación con hematocolpos. En
la exploración mediante ecografı́a transrectal, poco satis-
factoria por mala colaboración de la paciente, se sospechó la
existencia de un hematocolpos. Se realizó estudio con reso-
nancia magnética (fig. 1), en el cual se evidenció una hiper-
trofia compensadora del riñón derecho en relación con la
agenesia renal izquierda ya conocida y 2 cavidades uterinas
independientes. La izquierda estaba distendida y llena de
contenido hiperintenso en secuencias potenciadas en T1 y
comunicaba con una gran estructura quı́stica, de intensidad
de señal similar, compatible con hematometra y hematocol-
pos en hemivagina obstruida. Lateral a esta se apreciaba una
estructura tubular hipointensa en secuencias potenciadas en
T1 que se dirigı́a hacia la bifurcación ilı́aca, donde terminaba
en un saco ciego, que corresponderı́a con el remanente
ureteral izquierdo. La cavidad endometrial derecha estaba

rellena de un lı́quido de señal hipointensa en secuencias
potenciadas en T1 que comunicaba con un cuello uterino
que era independiente del lado contralateral.

Con el diagnóstico de sı́ndrome de Herlyn-Werner-Wun-
derlich (fig. 2) se sometió a la paciente a drenaje del
hematocolpometra y la resección del tabique vaginal trans-
versal (fig. 3), de naturaleza fibroleiomiomatosa según el
estudio anatomopatológico. El postoperatorio discurrió sin
incidencias destacables. La paciente se encuentra asintomá-
tica tras 20 meses de seguimiento.

Discusión

Los embriones tanto masculinos como femeninos tienen
inicialmente 2 pares de conductos genitales: los conductos
mesonéfricos o de Wolff y los conductos paramesonéfricos o
de Müller. Estos últimos se sitúan por fuera del conducto
mesonéfrico ipsilateral, pero en su porción caudal lo cruzan
ventralmente para fusionarse en la lı́nea media entre sı́. Poco
después de que el extremo de los conductos paramesoné-
fricos haya llegado al seno urogenital, 2 evaginaciones maci-
zas, llamadas bulbos sinovaginales, se desprenden de la
porción pelviana del seno y dan lugar a los 2 tercios inferiores
de la vagina. El tercio superior de esta, sin embargo, deriva
del conducto uterino, de origen paramesonéfrico. Por otra
parte, el brote ureteral, que es una evaginación del conducto
mesonéfrico próxima a su desembocadura en la cloaca y
origen del sistema colector, se va a introducir posteriormente
en el mesodermo metanéfrico para «inducir» el desarrollo de
las unidades excretoras4.

Figura 2 Útero didelfo, hemivagina obstruida y aplasia renal

ipsilateral. Representación esquemática de la anomalı́a. TF:

trompas de Falopio; h: hematocolpos; H: hematometra; C:

cérvix uterino; U: uréter ectópico; SV: hemivagina ciega y septo

vaginal.

Figura 3 Útero didelfo, hemivagina obstruida y aplasia renal

ipsilateral. Hallazgos operatorios. Hemivagina ciega con septo

vaginal obstructivo.
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Los conductos mesonéfricos o de Wolff, además de dar
origen a los riñones, son también elementos inductores para
la adecuada fusión de los ductos mullerianos. En el lado
donde los ductos wolfianos están ausentes, el ducto mulle-
riano está desplazado lateralmente de tal manera que no
puede fusionarse con el ducto contralateral, resultando en un
útero didelfo. El ducto mulleriano contralateral da lugar a
una vagina, mientras que el componente desplazado forma
un fondo de saco ciego a modo de hemivagina imperforada u
obstruida. El introito vaginal no se afecta a causa de su origen
en el seno urogenital. Se presume que la agenesia renal es
consecuencia de la degeneración prematura del brote ure-
teral, dado que si el brote ureteral no llega a la caperuza de
tejido metanéfrico, esta no prolifera5,6.

Esta rara condición se descubre habitualmente poco des-
pués de la menarquia. Sin embargo, dado que la agenesia
renal o la displasia multiquı́stica son actualmente un diag-
nóstico prenatal o neonatal frecuentes, serı́a recomendable
buscar un sistema mulleriano obstruido cada vez que se
evidencian un riñón displásico multiquı́stico o la ausencia
de un riñón en un feto7,8. En estos casos, la alteración uterina
puede ser detectada en el periodo neonatal debido al pro-
minente miometrio, todavı́a bajo estimulación hormonal
materna. Posteriormente, el pequeño tamaño y la forma
tubular del útero en la infancia hace casi imposible evaluar
la anomalı́a uterina en esta edad. Es por ello que, incluso
cuando se ha llevado a cabo regularmente el seguimiento con
ultrasonidos, la anomalı́a uterovaginal se descubre general-
mente después de la menarquia a causa de la dismenorrea y
el dolor recurrente pélvico secundario al incremento del
hematocolpos8. Por otra parte, la comunicación entre un
uréter ectópico ciego y hemihematocolpometra con útero
didelfo ya ha sido descrita9, como en nuestro caso.

Aunque la ecografı́a es la técnica de elección para la
valoración inicial y algunas publicaciones recientes han
encontrado un alto grado de concordancia entre la ecograı́a
3D y la resonancia magnética en el diagnóstico de malforma-
ciones uterinas10, esta última es la técnica definitiva que
permite diagnosticar y clasificar la anomalı́a11. La resonancia
magnética con la adquisición de imágenes multiplanares
proporciona información detallada en cuanto a la morfologı́a
uterina, los cuellos uterinos y la continuidad con los canales
vaginales. La precisión de la resonancia magnética para el
diagnóstico de malformaciones uterinas está bien estable-
cida, e incluso se ha comunicado una precisión del 100%8.

El reconocimiento temprano de este sı́ndrome facilita la
eliminación quirúrgica del septo vaginal obstructivo, con
rápido alivio de los sı́ntomas y prevención de las complica-
ciones relacionadas tales como endometriosis, adherencias
pélvicas y colecciones infecciosas8. Recientemente se ha
descrito la ablación endoscópica del tabique vaginal en
una niña de 3 años con este sı́ndrome, con buen resultado
posterior12.

Como conclusión, ante el hallazgo en una paciente de
aplasia renal o displasia multiquı́stica, se deberı́an investigar
posibles malformaciones genitales asociadas9. El diagnóstico
y tratamiento tempranos de estas últimas reduce el sufri-
miento y previene complicaciones.
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