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RESUMEN

Las malformaciones de los conductos de Müller son un grupo de 
entidades raras y poco diagnosticadas que ocasionan síntomas 
inespecíficos en adolescentes y pueden acompañarse de problemas 
de infertilidad y resultados obstétricos adversos. Estas malformaciones 
ocurren durante la gestación como consecuencia del desarrollo 
anormal de los conductos de Müller en diferentes etapas del proceso 
de formación del aparato reproductor femenino. 

El síndrome de hemivagina obstruida y anomalía renal ipsilateral, 
antes conocido como el síndrome de Herlyn-Werner-Wünderlich, es 
un padecimiento poco común, caracterizado por útero didelfo con 
una hemivagina obstruida por un tabique vaginal, y la asociación de 
una anomalía renal (agenesia renal principalmente) ipsilateral a la 
obstrucción. Este síndrome rara vez se identifica durante la niñez y 
se vuelve sintomático posterior a la menarquia, ocasionado por los 
síntomas obstructivos. A veces se identifica posterior a la evaluación 
de una paciente con problemas de infertilidad o pérdidas gestacionales 
recurrentes. El diagnóstico clínico es difícil, por eso se requieren 
estudios de imagen en los que el ultrasonido y la resonancia magnética 
desempeñan un papel decisivo para el diagnóstico, clasificación y 
plan terapéutico. El diagnóstico y tratamiento oportunos logran la 
desaparición de los síntomas, con pronóstico reproductivo adecuado, 
y se evitan las principales complicaciones: endometriosis, adherencias 
pélvicas e infertilidad. 

Objetivo: mostrar la fisiopatología, las manifestaciones clínicas, los 
métodos diagnósticos y terapéuticos del síndrome de hemivagina 
obstruida y anomalía renal ipsilateral. 

Palabras clave: síndrome Herlyn-Werner-Wünderlich, malformaciones 
müllerianas, útero didelfo, síndrome OHVIRA, síndrome de hemivagina 
obstruida y anomalía renal ipsilateral.

ABSTRACT

Müllerian duct anomalies are a group of uncommon and underdiagnosed 
entities, which cause specific symptoms in adolescent females and may 
be associated with infertility as well as adverse pregnancy outcomes. 
These malformations occur as a result of an arrest or abnormal 
development of the Müllerian ducts in different stages of the female 
reproductive tract during gestation.
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ANTECEDENTES

Las malformaciones müllerianas son un grupo de 
alteraciones que resultan en diversos defectos en 
la fusión o resorción de los conductos de Müller.1 
Estas malformaciones son causa importante de 
problemas de infertilidad y de resultados repro-
ductivos adversos.2,3 

El síndrome de hemivagina obstruida y ano-
malía renal ipsilateral (OHVIRA, por sus siglas 
en inglés) consiste en un útero didelfo con una 
hemivagina obstruida por un tabique vaginal y 
una anomalía renal ipsilateral, también conocido 
como síndrome de Herlyn-Werner-Wünderlich 
(Figura 1), que es un síndrome raro con sólo algu-
nos cientos de casos reportados a partir de 1922.4

La prevalencia reportada de malformaciones 
de los conductos de Müller es variable.5 La in-
cidencia del síndrome de hemivagina obstruida 
y anomalía renal ipsilateral es escasa, y sólo 

existen reportes de casos aislados y en algunas 
series de casos.6

Las manifestaciones clínicas son diversas, van 
desde la presentación asintomática, infertilidad, 
dolor pélvico recurrente, dismenorrea, proble-
mas reproductivos1,3,7,8 hasta la posibilidad de 
otras malformaciones urogenitales y esquelé-
ticas.2,10,11 

El desarrollo del aparato reproductor femenino 
involucra una serie compleja de eventos integra-
dos que incluyen: factores genéticos, hormonales 
y epigenéticos que llevan al desarrollo y dife-
renciación normal de los conductos de Müller, 
conductos de Wolff y seno urogenital. Depen-
diendo de la anormalidad específica, las mujeres 
afectadas pueden tener problemas obstétricos, 
ginecológicos, o de fertilidad.12

Esta revisión tiene por objeto mostrar las ca-
racterísticas fisiopatológicas y clínicas y la 

Obstructed hemivagina and ipsilateral renal anomaly syndrome 
(OHVIRA), formerly known as the Herlyn-Werner-Wunderlich syndrome, 
is a rare entity characterized by the presence of a uterus didelphys with 
an obstructed hemivagina cause by a vaginal septum and the association 
of a renal anomaly (most commonly renal agenesis) ipsilateral to the 
obstruction. This syndrome may remain undiagnosed during childhood 
and usually becomes symptomatic after menarche, causing obstructive 
symptoms. Occasionally it may be identified after the evaluation of a 
patient with infertility or recurrent pregnancy loss. The clinical diagnosis 
is very challenging and requires imaging studies in which ultrasound and 
MRI play an essential role in the diagnosis, classification and treatment 
plan. Opportune diagnosis and treatment achieve complete improvement 
of symptoms, adequate reproductive prognosis and avoid major 
complications such as endometriosis, pelvic adhesions and infertility. 
The purpose of this review is to demonstrate the pathophysiology, clinical 
manifestations, diagnostic methods and treatment of the obstructed 
hemivagina and ipsilateral renal anomaly syndrome. 

Key words: Herlyn-Werner-Wünderlich syndrome, Müllerian duct 
anomalies, uterus didelphys, OHVIRA syndrome, obstructed hemivagina 
and ipsilateral renal anomaly syndrome.
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repercusión en la esfera sexual y reproductiva 
de las malformaciones müllerianas, específica-
mente el síndrome de hemivagina obstruida y 
anomalía renal ipsilateral, y actualizar el enfoque 
diagnóstico y terapéutico.

METODOLOGÍA

Se buscó en las bases de datos PUBMED, MD 
CONSULT, OVID, SCIENCE DIRECT y de manera 
manual e intencionada con las palabras clave 
en español e inglés: “síndrome Herlyn-Werner-
Wünderlich”, “malformaciones müllerianas”, 

“útero didelfo”, “síndrome de hemivagina obs-
truida y anomalía renal ipsilateral”.

Desarrollo embriológico

El desarrollo normal del aparato reproductor fe-
menino requiere una serie compleja de eventos: 
elongación de los conductos de Müller, fusión y 
canalización de los mismos y resorción del tabique 
uterino. Una falla en alguna parte de este proceso 
puede resultar en una malformación congénita.3 

El desarrollo adecuado de los conductos de 
Müller depende de tres fases fundamentales: 
organogénesis, fusión y resorción del tabique 
uterino. La organogénesis se caracteriza por la 
formación de los conductos de Müller. La falla 
en este proceso resulta en agenesia, hipoplasia 
o útero unicorne. La fusión se caracteriza por 
la unión de los conductos para formar el útero. 
Una falla en este proceso resulta en un útero 
bicorne o didelfo. La resorción septal involucra 
la resorción subsecuente del tabique uterino 
central una vez que los conductos se han unido. 
Los defectos de este paso resultan en un útero 
tabicado o arcuato.13

Entre la sexta y séptima semanas de la gestación 
el sistema reproductor no tiene diferencia en 
cuanto a género, se identifican dos pares de 
conductos: mesonéfricos (Wolff) y parameso-
néfricos (Müller) junto con la gónada primitiva, 
provenientes del epitelio celómico.2,3 En ausen-
cia del factor determinante testicular (factor del 
cromosoma Y) y de testosterona, los conductos 
de Wolff sufren regresión, se forman los ova-
rios y permiten el desarrollo de los conductos 
de Müller.3,5,12,14,15 Estas estructuras se elongan 
caudalmente, cruzan los conductos de Wolff me-
dialmente, y hacia la décima semana se fusionan 
en la línea media para formar el canal úterova-
ginal primitivo, que posteriormente se conectará 
con el seno urogenital.3,14 Los conductos de 
Wolff, aparte de dar origen a los riñones, también 
inducen la adecuada fusión de los conductos de 

Figura 1. Útero didelfo con un tabique vaginal, con 
agenesia renal ipsilateral a la obstrucción. 
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Müller.16-18 De la parte inferior fusionada se de-
sarrollarán la cavidad uterina, el cuello uterino, 
y las dos terceras partes superiores de la vagina, 
y las partes laterales no fusionadas formarán las 
trompas uterinas.2,14,19 Posteriormente se realiza 
la canalización de los conductos y el septum se 
reabsorbe, completándose este proceso hacia la 
vigésima semana.3 El desarrollo completo de la 
vagina ocurre cuando se fusionan las estructu-
ras del seno urogenital y el canal úterovaginal 
primitivo (Figura 2).19 

la actualidad, de ello han surgido propuestas de 
nuevas clasificaciones.20

La clasificación de la AFS recomienda la división 
de las malformaciones müllerianas en siete cla-
ses que, a su vez, se dividen en subgrupos, según 
la complejidad, grado de falla en el desarrollo, 
manifestaciones clínicas, tratamientos similares 
y la relación existente en los órganos implicados 
(útero, anexos, cuello uterino y vagina), o bien 
por teratogénesis secundaria al dietiletilbestrol.3,5 

La mayor parte de las anomalías corresponden 
a la clase V, con más de 50% de los casos.12 El 
útero didelfo y el síndrome de hemivagina obs-
truida y anomalía renal ipsilateral se encuentran 
en la clase III, correspondiente a las anomalías 
de la fusión lateral.5,12,21

DATOS EPIDEMIOLÓGICOS

Se desconoce la incidencia exacta de las 
malformaciones müllerianas debido a que los 
estudios realizados han sido heterogéneos, con 
diferentes métodos diagnósticos15 y debido a 
que muchas mujeres cursan asintomáticas.3 Sin 
embargo, se estima que puede ser de 1 a 10% 
dependiendo de las diferentes poblaciones 
analizadas1-3,7,11,12,18,19,22-25 y se estima que esta 
cifra es aún mayor en mujeres con pérdidas 
gestacionales recurrentes, infertilidad y eventos 
obstétricos adversos.6,19

Un 25% de las mujeres con malformaciones 
müllerianas tiene problemas obstétricos, inclui-
dos: abortos, distocias de presentación, parto 
pretérmino, hemorragia postparto, retención 
placentaria y mortalidad fetal.7,8,11

El útero didelfo se presenta aproximadamente 
5 a 11% del total de las malformaciones mü-
llerinas.2,6,12,22 La incidencia del útero didelfo 
relacionado con el síndrome de hemivagina 
obstruida y anomalía renal ipsilateral, es aproxi-
madamente 1/2,000 a 1/28,000.11,21 Se acompaña 

Figura 2. Desarrollo embriológico normal del aparato 
reproductor femenino interno.

Los conductos de Wolff se relacionan íntima-
mente con la formación embriológica del sistema 
urogenital, lo que explica que algunas malfor-
maciones de los conductos de Müller puedan 
asociarse con anomalías en el sistema renal.2,3

CLASIFICACIONES

La primera clasificación de las malformaciones 
müllerianas la realizó la Sociedad Americana de 
la Fertilidad (American Fertility Society, [AFS]) 
en 1988 basada en la clasificación de Buttram 
y Gibbons,12,20 y aunque es la más utilizada y 
aceptada cuenta con algunas limitantes para la 
categorización de algunas malformaciones y, en 
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de agenesia renal unilateral en 43 a 81% de los 
casos,6,21 y de 25 a 50% de las mujeres afectadas 
tienen otras anormalidades genitales asociadas.21

En la población general la incidencia de agenesia 
renal unilateral es de 1 a 2 en 1,200. La preva-
lencia de anomalías genitales en mujeres con 
anomalías renales se estima en 25 a 89%, entre 
ellas la agenesia renal, doble sistema colector, 
duplicación renal y riñón en herradura.17

Síndrome de hemivagina obstruida y anomalía 
renal ipsilateral

El útero didelfo con hemivagina obstruida se 
describió por primera vez en 1922; la asociación 
con agenesia renal se reportó posteriormente en 
1971 y se denominó síndrome Herlyn-Werner-
Wünderlich, en la actualidad con el acrónimo 
de OHVIRA (por sus siglas en inglés, Obstructed 
Hemivagina and Ipsilateral Renal Anomaly).16 

El síndrome de hemivagina obstruida y anomalía 
renal ipsilateral consiste en un útero didelfo, 
obstrucción vaginal unilateral y agenesia renal 
ipsilateral; estos tres componentes son secunda-
rios a las anomalías müllerianas inducidas por el 
conducto de Wolff ipsilateral.6 Cada hemiútero 
se asocia con una trompa de Falopio y puede 
presentar malposición de los ovarios.22

El síndrome de hemivagina obstruida y anomalía 
renal ipsilateral es una malformación congénita 
rara de los conductos müllerianos16,17,26 y hasta 
el año 2011 en la bibliografía médica mundial 
sólo se habían reportado alrededor de 200 ca-
sos.23 Se considera una anomalía del desarrollo 
de los conductos de Müller y los de Wolff. Estas 
malformaciones son más frecuentes del lado 
derecho, sin encontrar una explicación clara de 
este hallazgo.17,25-27

La anomalía renal más común del síndrome de 
hemivagina obstruida y anomalía renal ipsilateral 
es la agenesia renal; sin embargo, se han descrito 

otras malformaciones, como la duplicación renal 
o el riñón displásico multiquístico.28

El diagnóstico clínico es difícil porque no siempre 
pueden identificarse los dos cuellos uterinos en 
la exploración por especuloscopía, debido a la 
existencia de un tabique vaginal longitudinal que 
obstruye el hemiútero, o por la diversidad de la 
inespecificidad de las manifestaciones clínicas: 
1) un tabique vaginal con obstrucción total de 
una hemivagina, acompañado de hematómetra 
y hematosalpinx del lado afectado (Figura 3-A); 
2) un tabique con obstrucción parcial de una 
hemivagina, por alguna o algunas perforaciones 
congénitas o adquiridas que producen mancha-
dos continuos e infección (Figura 3-B); y 3) una 
rara comunicación parcial de ambos hemiúteros 
(Figura 3-C), que sólo da síntomas relacionados 
con problemas obstétricos.15 

FISIOPATOLOGÍA

La mayor parte de las anomalías del desarrollo 
de los conductos de Müller son poco frecuentes 
y esporádicas, siendo principalmente atribuidas 
a causas poligénicas y multifactoriales.19 Eventos 
como la hipoxia durante el embarazo, el uso 
de medicamentos (metrotrexate o talidomida), 
radiación ionizante, e infecciones virales pueden 
contribuir a las malformaciones müllerianas.11,19

Las malformaciones uterinas resultan en falla de 
la organogénesis o de la fusión o reabsorción 
de los conductos de Müller. Las fallas en la 
organogénesis se relacionan con un desarrollo 
incompleto de uno o ambos conductos de Mü-
ller, que llevan a la agenesis, hipoplasia uterina, 
o útero unicorne. Los defectos de fusión resultan 
de la unión incompleta de las porciones caudales 
de los conductos de Müller (fusión lateral) o de 
la fusión incompleta de las estructuras del seno 
urogenital con el tubérculo de Müller (fusión 
vertical). La falla de la fusión lateral resulta en 
útero didelfo, útero bicorne o útero arcuato. Los 
defectos de la fusión vertical son: himen imper-
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forado, septo transverso vaginal, tabique vaginal 
oblicuo o ausencia del cérvix. Una falla de la 
reabsorción resulta en un útero con un tabique 
parcial o completo. Algunas malformaciones de 
la cavidad uterina pueden llevar a la formación 
de útero hipoplásico, útero infantil, agenesis del 
cérvix o útero en forma de ‘T’.19 

Las causas del síndrome de hemivagina obs-
truida y anomalía renal ipsilateral se relacionan 
con daño en la porción caudal del conducto de 
Wolff. Se cree que el daño ocurre alrededor de la 
octava semana de gestación y afecta simultánea-
mente los conductos müllerianos y metanéfricos 
adyacentes.29

La etiología exacta del síndrome de hemivagina 
obstruida y anomalía renal ipsilateral aún se 
desconoce. Se ha considerado como represen-
tación de una anomalía del desarrollo de los 
conductos de Wolff y Müller. Los conductos de 
Wolff, aparte de dar origen a los riñones, tam-
bién son inductores de la fusión adecuada de los 
conductos de Müller. Entonces, una alteración 
en el desarrollo de la porción caudal de uno de 
los conductos de Wolff puede causar agenesia 
renal asociada con una hemivagina imperfora-
da. En el lado donde el conducto de Wolff está 
ausente, el conducto de Müller se encuentra mal 
posicionado lateralmente, de tal manera que no 

Figura 3. A) Útero didelfo con una hemivagina obstruida por un tabique vaginal, colpometra, hematometra, 
hematosalpinx. B) Perforación en el tabique vaginal. C) Comunicación entre ambas cavidades. 

se puede fusionar de manera adecuada con el 
conducto contralateral, lo que resulta en útero 
didelfo, y no se puede poner en contacto con 
el seno urogenital centralmente. El conducto de 
Müller contralateral forma una parte de la vagina, 
mientras el componente mal posicionado forma 
un saco ciego (una hemivagina imperforada u 
obstruida). El introito vaginal no se ve afectado 
porque su origen procede del seno urogenital. 
La relación estrecha entre los sistemas urinarios 
y reproductivos durante la embriogénesis puede 
explicar la coexistencia de anormalidades uri-
narias y reproductivas.26

La propiedad de distensibilidad de la vagina 
permite alojar una gran cantidad de sangre que 
se absorbe entre los periodos menstruales. Por 
lo tanto, las pacientes tienen la posibilidad de 
encontrarse asintomáticas por tiempo prolonga-
do posterior a la menarquia.30  

CLÍNICA

Con frecuencia, las malformaciones müllerianas 
son asintomáticas y no se identifican en la mayor 
parte de las revisiones ginecológicas de rutina. 
Sin embargo, la historia de dolor pélvico poste-
rior a la menarquia, dismenorrea y el incremento 
del volumen abdominal son manifestaciones que 
sugieren anomalías uterinas. Así mismo, puede 
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haber amenorrea primaria y cambios en el flujo 
menstrual. Cuando el útero tiene endometrio 
funcional son más frecuentes el hematómetra y 
hematocolpos.19

El cuadro clínico de las malformaciones clase III 
suele manifestarse con síntomas obstructivos12,29 
e inespecíficos.31 Cuando se presenta como útero 
didelfo sin obstrucción es asintomático.12

El síndrome de hemivagina obstruida y anoma-
lía renal ipsilateral suele descubrirse al inicio 
de la pubertad,21 posterior a la menarquia,6,25,27 
en mujeres con desarrollo puberal normal,25 
con síntomas inespecíficos21,31 como: dolor 
abdominal,16,25,26,31 dismenorrea progresiva 
cícíclica,6,12,21,25,27,31-33 tumor abdominal, tumor 
pélvico palpable11,16,21,25-27 o tumor paravagi-
nal,16,26,32 secundario a un hematocolpos,6,16,21,26,27 
hematómetra6,21 o hematosalpinx6 resultante de 
sangre menstrual retenida, parcialmente coagu-
lada, en la hemivagina obstruida (Figura 3-A).16,26

También puede encontrarse un cuadro clínico 
con ciclos menstruales normales o flujo amarro-
nado intermenstrual debido a una comunicación 
parcial congénita o adquirida entre ambos he-
misistemas31,32,34 o flujo vaginal mucopurulento 
fétido,32 infertilidad, abdomen agudo, vómito y 
fiebre.16,26 Algunas pacientes sólo manifiestan in-
fertilidad o pérdidas gestacionales recurrentes.22

DIAGNÓSTICO

Es difícil establecer el diagnóstico específico. Las 
malformaciones müllerianas se subdiagnostican 
y, a veces, el diagnóstico se establece de ma-
nera tardía o incidental.6,31 Una de las razones 
para el diagnóstico tardío es la menstruación 
regular,16,26,30 por el flujo menstrual de sangre 
de la hemivagina permeable.27,34 Por lo general, 
cuando la paciente tiene síntomas de dismeno-
rrea cíclica se le prescriben antiinflamatorios o 
anticonceptivos orales porque la dismenorrea es 
un síntoma común en este grupo de edad,16,21,26 

lo que retrasa el diagnóstico, además de que el 
síndrome de hemivagina obstruida y anomalía 
renal ipsilateral es poco común.21 

MÉTODOS DIAGNÓSTICOS

Los métodos de imagen ayudan a detectar, 
diagnosticar y distinguir las malformaciones mü-
llerianas que son sujetas a corrección quirúrgica 
de las formas inoperables.22 Debido a la com-
plejidad de las manifestaciones, el diagnóstico 
de las malformaciones müllerianas requiere más 
de un método de imagen en 62% de los casos.19 

Existe una gran variedad de estudios para 
caracterizar y clasificar las malformaciones 
müllerianas, incluidas la histerosalpingografía, 
ultrasonido, tomografía computada y resonancia 
magnética.5 

La histerosalpingografía es el método tradicional 
para evaluar el canal cervical, la cavidad endo-
metrial y las trompas de Falopio. La eficacia para 
el diagnóstico de malformaciones müllerianas 
varía dependiendo del tipo específico de malfor-
mación, con valores de eficacia que varían de 6 a 
60%;19 con algunas limitantes como: invasividad 
y que no se puede evaluar el contorno uterino 
externo. En la actualidad, la histerosalpingo-
grafía se utiliza para valorar principalmente la 
permeabilidad de las trompas uterinas.5

En el útero difelfo la histerosalpingografía puede 
mostrar dos canales endocervicales que comu-
nican cada uno a dos cavidades endometriales 
fusiformes. La existencia de dos cuellos uterinos 
puede no ser aparente en la histerosalpingogra-
fía, lo que llevará a un diagnóstico erróneo.5 

El ultrasonido es un método muy útil en el 
diagnóstico de malformaciones müllerianas 
porque puede detectar hematocolpos, que apa-
rece como una colección de líquido con ecos 
de bajo nivel, que puede hacer el diagnóstico 
de anomalías del aparato genitourinario.21 El 
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ultrasonido es la modalidad inicial para evaluar 
estas malformaciones, con una precisión de 90 
a 92%, con sensibilidad de 93% y especificidad 
cercana a 100%.8,19 Así mismo, el ultrasonido 
es un método económico, rápido y no invasivo 
indispensable en la valoración de mujeres con 
dolor pélvico, abdomen agudo, o flujo vaginal 
resistente al tratamiento farmacológico.14

En el útero didelfo el ultrasonido muestra 
dos cuernos uterinos separados, divergentes, 
con dos cavidades endometriales.5 Aunque el 
ultrasonido, la tomografía computada, y la his-
terosalpingografía se utilizan comúnmente para 
el diagnóstico por su relativo bajo costo, la reso-
nancia magnética es el método diagnóstico más 
exacto para las malformaciones müllerianas.21 

En la actualidad, la resonancia magnética es el 
patrón de referenia en la evaluación imagenoló-
gica de las malformaciones müllerianas, con una 
sensibilidad y precisión cercanas al 100%,5,8,19 
delineando la anatomía uterina interna y 
externa,24 identificando inflamación pélvica, ad-
herencias pélvicas y endometriosis.21,26 Aunque 
es el método más preciso y menos invasivo, está 
limitado a centros hospitalarios que cuentan con 
el equipo adecuado.24,25

En la resonancia magnética el útero didelfo se 
identifica en los cortes axiales,19 que muestran 
dos cuellos uterinos separados, con dos cuernos 
uterinos divergentes y, en ocasiones, puede iden-
tificarse un tabique vaginal. En el caso de una 
hemivagina obstruida por un septo vaginal puede 
identificarse un hematometrocolpos, que resulta 
en dilatación asimétrica de la vagina obstruida, 
además que pueden identificarse otras anomalías 
renales (Figura 4).5 

La laparoscopia puede ser necesaria para definir 
la anatomía pélvica.25 Sin embargo, la laparos-
copia se propone y podría considerarse el patrón 
de referencia para la evaluación de las anomalías 
del aparato reproductor femenino, aunque debe 

Figura 4. A) Resonancia magnética, corte coronal en 
T2, donde se aprecia la agenesia renal derecha, con 
el riñón izquierdo discretamente hipertrófico. B) Re-
sonancia magnética potenciada en T1, corte coronal 
donde se aprecia una colección de líquido hiperin-
tensa en la cavidad uterina izquierda y en la trompa 
uterina izquierda, sugerente de hematometrocolpos 
con hematosalpinx.

reservarse cuando el diagnóstico no se tiene con 
certeza después de que los estudios de imagen 
se han realizado.21 

En algunos casos la laparoscopia también puede 
utilizarse como terapéutica21 para otras com-
plicaciones, como endometriosis, inflamación 
pélvica y adherencias.16 Las malformaciones 
renales suelen detectarse en el periodo perinatal 
y, en el caso de agenesia renal o riñón multi-
quístico displásico, en la etapa perinatal o en la 
recién nacida. En estos casos deben descartar 
malformaciones müllerianas asociadas.26,27,35 
Las anomalías uterinas son mejor detectadas 
en el periodo neonatal porque el útero aún se 
encuentra bajo estimulación hormonal materna, 
caracterizada por miometrio prominente y en-
dometrio ecogénico.26,35 Específicamente, en el 
síndrome de hemivagina obstruida y anomalía 
renal ipsilateral, el ultrasonido y la resonancia 
magnética son las modalidades de elección para 
el diagnóstico y planeación quirúrgica.4

COMPLICACIONES

Las malformaciones müllerianas se asocian con 
resultados reproductivos normales o adversos. 
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Estas malformaciones ocurren en aproximada-
mente 3 a 4% de las mujeres fértiles e infértiles,  
5 a 10% de las mujeres con pérdidas gestaciona-
les recurrentes e incluso en 25% de las mujeres 
con pérdidas gestacionales en el segundo trimes-
tre, distocias, o con parto pretérmino.3,12

El retraso en el diagnóstico y tratamiento opor-
tunos en el síndrome de hemivagina obstruida 
y anomalía renal ipsilateral puede ocasionar 
complicaciones agudas o crónicas. Las agudas 
pueden ser: hematosalplinx, piosalpinx, pelvipe-
ritonitis por rotura de un absceso tubo-ovárico 
o retención urinaria aguda.21 Solamente se han 
reportado algunos casos con piocolpos como 
una complicación en el síndrome de hemivagina 
obstruida y anomalía renal ipsilateral.4

Las complicaciones a largo plazo son: la en-
dometriosis, adherencias pélvicas,4,12,18,21,29,35 
hematometrocolpos29 y un riesgo incrementado 
de eventos obstétricos adversos, infertilidad4,18,21,35 
o dolor pélvico recurrente.6

La obstrucción persistente puede condicionar, 
en una endometriosis secundaria, el reflujo de 
sangre hacia la cavidad abdominal que daña la 
función tubárica, forma adherencias pélvicas o 
provoca una infección pélvica ascendente.25,26,30

Tratamiento

El tratamiento de las malformaciones mülle-
rianas varía dependiendo de la malformación 
específica de cada paciente.19 El tratamiento de 
elección del síndrome de hemivagina obstruida y 
anomalía renal ipsilateral consiste en el abordaje 
endovaginal con resección quirúrgica del tabi-
que vaginal11,15,26,31,32 y marsupialización de la 
hemivagina ciega18 para favorecer el drenaje de 
la vagina obstruida,26,31 con dilatación debido a 
que hay una tendencia al cierre del tabique.36 La 
resección debe realizarse de manera cuidadosa, 
con precaución para no lesionar la uretra, vejiga 
o recto.30 Mediante este tipo de intervenciones 

quirúrgicas sencillas se obtienen resultados 
satisfactorios, que ofrecen alivio completo de 
los síntomas, disminución de las complica-
ciones causadas por el flujo retrógrado de la 
menstruación y preservación de la capacidad 
reproductiva.6,15,17,37

En algunas ocasiones el tratamiento es difícil de 
efectuar debido a que las adolescentes tienen 
dimensiones pequeñas de la cavidad uterina y 
en los casos que el tabique vaginal se encuen-
tra alto, en comparación con la pared vaginal 
completa, tiene que realizarse himenectomía.32 
En lugar de la resección transvaginal del tabique 
vaginal se han realizado algunos procedimien-
tos mediante histeroscopia.32 Para preservar la 
integridad del himen en mujeres adolescentes se 
ha encontrado como una alternativa excelente 
para el tratamiento convencional la resección 
histeroscópica del tabique vaginal guiado con 
ultrasonido transabdominal.22,32,38

Las complicaciones del tratamiento son poco 
frecuentes, como: adenosis vaginal y estenosis 
vaginal.39

Las pacientes pueden tener una vida sexual 
normal y llevar a buen término un embarazo. 
La hemihisterectomía, que se realizaba ante-
riormente, ya no se practica de manera rutinaria 
debido a que se ha reportado una incidencia de 
embarazo casi igual en ambos hemiúteros; por 
tanto, debe hacerse todo lo posible para mante-
ner el hemiútero obstruido.6,29

Pronóstico

El pronóstico reproductivo varía dependiendo 
del tipo de malformación mülleriana. Las hipóte-
sis formuladas para explicar el pobre pronóstico 
obstétrico en las pacientes con diversas malfor-
maciones müllerianas incluyen: disminución del 
volumen intraluminal, vascularización inade-
cuada de regiones, como los tabiques uterinos, 
existencia de una pared o cuerno uterino no 
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fusionado y contractilidad y excitabilidad ute-
rina mayor que predisponen a abortos y partos 
prematuros.19

El síndrome de hemivagina obstruida y anor-
malidad renal ipsilateral es la anomalía de los 
conductos müllerianos menos común, pero 
con el mejor pronóstico.11,26,27 Los resultados 
obstétricos de las pacientes con el síndrome de 
hemivagina obstruida y anomalía renal ipsilateral 
mostraron que 87% tiene un embarazo exitoso, 
y 23 a 35% sufren abortos, 15 a 19% partos pre-
término y, aproximadamente 62% embarazo a 
término sin complicaciones durante el parto.19,21 

Al ser pacientes monorrenas la prevención de 
infecciones urinarias es muy importante17 y se les 
debe monitorizar la función renal debido a que el 
riesgo de insuficiencia renal es elevado.21 A mu-
chas pacientes con esta anomalía se les practican 
laparotomías innecesarias con sus adherencias 
consecuentes e, incluso, anexohisterectomías, 
que se consideran factores agravantes de evento 
reproductivo31 (Figura 5).

En el diagnóstico complementario de una pa-
ciente joven con alteraciones renales (agenesia, 
disgenesia, localización ectópica, displasia 
renal) debe considerarse el síndrome de hemi-

Figura 5. Laparotomía con evidencia de dos cavidades 
uterinas. El hemiútero derecho con hematometra a 
tensión, se observa hematocolpos, dos trompas ute-
rinas y dos ovarios.

vagina obstruida y anomalía renal ipsilateral 
u otras malformaciones del aparato reproduc-
tor.11,16,18,25,40 

CONCLUSIONES

Las malformaciones müllerianas son anomalías 
congénitas que resultan de alteraciones en la 
organogénesis, fusión o resorción del tabique de 
los conductos de Müller. Estas malformaciones 
representan una entidad clínica poco común, pero 
que se encuentra especialmente en pacientes con 
problemas reproductivos y de fertilidad. El sistema 
de clasificación más utilizado es el de la AFS, pero 
en la actualidad su utilidad está siendo desafiada. 
Las malformaciones müllerianas son relativamente 
comunes; sin embargo, por la baja especificidad 
de los síntomas son subdiagnosticadas.

El síndrome de hemivagina obstruida y anomalía 
renal ipsilateral es una entidad mucho menos 
común; sin embargo, su pronóstico es bueno. 
El diagnóstico puede ser difícil debido a que los 
síntomas pueden ser relativamente comunes para 
las adolescentes (dismenorrea cíclica y dolor 
abdominal) y, por lo general, el médico tratante 
no toma en cuenta estos diagnósticos diferen-
ciales. Además, al momento del diagnóstico 
algunas pacientes tienen ciertas complicaciones 
o alteraciones para su futuro reproductivo. Por 
lo tanto, en mujeres en etapa reproductiva es 
importe tener siempre en cuenta otras alternati-
vas en el diagnóstico diferencial de los síntomas 
abdominales. El tratamiento es relativamente 
sencillo; con la resección del tabique vaginal 
obstructivo se alivian los síntomas y se mejora 
el pronóstico. Ya se han desarrollado diversas 
técnicas alternativas con excelentes resultados 
que hasta el momento son comparables con el 
tratamiento convencional. 
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