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RESUMO
A síndrome de herlyn-Werner-Wünderlich, também denominada síndrome de Ohvira, é uma rara malformação mulleriana caracterizada por 
útero didelfo com obstrução da hemivagina por um tabique vaginal, associada à anomalia renal ipsilateral. O quadro clínico caracteriza-se 
por dismenorreia e dor pélvica que surge logo após a menarca e está frequentemente associada como a presença de massa vaginal ou pélvica 
devido ao acúmulo de sangue na hemivagina obstruída. 
O diagnóstico clínico da Síndrome de Ohvira é difícil, por isso são necessários estudos de imagem, dentre os quais a ultrassonografia e a res-
sonância magnética desempenham um papel decisivo para confirmar a malformação uterina e a anomalia renal associada e planejamento 
terapêutico. 
O tratamento usualmente envolve a ressecção do septo vaginal para desobstrução da hemivagina, alívio dos sintomas e preservação da ca-
pacidade reprodutiva.
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ABSTRACT
The herlyn-Werner-Wunderlich syndrome, also called Ohvira syndrome, is a rare mullerian malformation characterized by uterus didelphys with 
obstruction of hemivagina by a vaginal septum, associated with ipsilateral renal anomaly. The clinical picture is characterized by dysmenorrhea 
and pelvic pain that arises after menarche and is often associated with the presence of vaginal or pelvic mass due to accumulation of blood in 
the blocked hemivagina. 
The clinical diagnosis of Ohvira syndrome is difficult and it is necessary imaging studies, among which ultrasound and MRI play a decisive role 
to confirm the uterine malformation and the associated renal anomaly and treatment planning. 
Treatment usually involves resection of the vaginal septum to unblocking the hemivagina, symptom relief and preservation of reproduc-
tive capacity.
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iNTRODUÇÃO:
A síndrome de Ohvira é uma rara anomalia estrutural do 

trato urogenital feminino, causando obstrução da hemivagina 
associada à anomalia renal ipsilateral. Pacientes portadores 
desta patologia são frequentemente oligossintomáticas ou 
assintomáticas, preservando a função menstrual, sexual e mes-
mo reprodutiva. Ocorrem classicamente com úteros didelfos 
como resultado da fusão dos condutos Mullerianos, porém sua 
patogenia é desconhecida, mas acredita-se ser multifatorial.

RELATO DE CASO:
Paciente do sexo feminio, nuligesta, 13 anos de idade, foi 

admitida com queixa de dor abdominal do tipo cólica em fossa 
ilíaca direita, de moderada intensidade há um ano clinicamente 
associado com a menarca. A dor apresentou caráter progressi-
vo, sendo inicialmente no período pré-menstrual e evoluindo 
para dores diárias. Negava alterações no ciclo menstrual, no 
trato urinário e gastrointestinal. 

No exame físico apresentava dor à palpação de fossa ilíaca 
direita, sem dor à descompressão brusca. No exame de ultras-
sonografia pélvica, o rim direito não foi visibilizado em sua loja 
habitual e nem em outro local do abdome; útero didelfo, com 
corpo, colo, região anexial e vagina esquerda sem alterações; 
corpo, colo e tuba uterina direita dilatados, contendo líquido 
ecogênico no interior que podia corresponder a sangue e/ou 
pus (Figuras 1-2); vagina não pérvia à direita. 

Figura 1 - Ultrassonografia 2D , aquisição sagital, evidenciando 
imagem do corpo uterino á direita com hematometra, hematocervice 
e hematocolpo á direita. 

Figura 2 – Ultrassonografia 2D, aquisição sagital, evidenciando imagem do 
corpo uterino á direita com hematometra, hematocervice e hematocolpo 
á direita avaliada com Doppler colorido.

Os achados de agenesia renal ipsilateral e a vagina impérvia 
direita eram compatíveis com Síndrome de Herlyn – Werner 
- Wunderlich ou Síndrome OHVIRA. Foi solicitado exame de 
Ressonância Magnética de pelve (Figuras 3-4), sendo então 
reafirmada a hipótese diagnóstica da síndrome.

Figura 3- imagem da rMN evidenciando útero didelfo com hematometra 
no corpo a uterino direita. (seta).
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Figura 4 – Magnificação da imagem referida na figura 08.

No mês seguinte, a paciente foi submetida à vaginoplastia 
para aliviar a obstrução. A paciente retornou para seguimento 
após 2 meses da intervenção cirúrgica e foi feito novo exame de 
ultrassom em que foi encontrado hematosalpinge, hematometro e 
hematocervice em nemor proporção que a anterior. (Figuras 5-9).

Figura 5 – Ultrassonografia 2D, aquisição sagital, após intervenção cirúrgica 
evidenciando imagem do corpo uterino à direita com hematometra e 
hematocervice persiste, em menor quantidade .

Figura 6 –Ultrassonografia 2D, aquisição axial obliqua, hematometra 
evidenciado no corpo uterino á direita.

Figura 7 – Ultrassonografia 3D aquisição coronal com segmentação do roi 
evidenciando imagem útero didelfo com hematometra, hematocervice e 
hematocolpo á direita. 

Figura 8 – Ultrassonografia 3D após intervenção cirúrgica evidenciando 
útero didelfo com hematometra e hematocervice á direita. 
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Figura 9 a- Ultrassonografia 3D, Multi slice view ® capturado em intervalos de 
0,6 mm (mínimo) com aquisição de 255 frames evidenciando do frame 128 ao 
133 útero didelfo com hematometra, hematocervice e hematocolpo á direita. 

Figura 9 b- Segmentação de um dos frames da imagem 9 a.

DiSCUSSÃO
A síndrome de hemivagina obstruída e anomalia renal 

ipsilateral foi inicialmente descrita em 1922 e é conhecida 
como síndrome de Herlyn – Werner – Wunderlich, ou mais 
recentemente pelo acrônimo OHVIRA.4 

A síndrome de OHVIRA classicamente ocorre em situações 
de útero didelfo ou, mais raramente em útero septado. Age-
nesia renal é a anomalia urológica mais comum na síndrome 
de OHVIRA.4

A incidência da síndrome de OHVIRA é muito pequena 
e somente relatos de casos isolados têm sido publicados.4 
As pacientes podem apresentar dismenorreia severa, dor 
abdominal baixa, massa abdominal palpável ou ainda serem 

assintomáticas. Atrasos no diagnóstico foram atribuídos a 
falta de conhecimento da doença, menstruações regulares no 
contexto de uma obstrução vaginal incompleta, e pequena 
extensão do hematocolpo.1

As manifestações clínicas e os achados físicos são muito 
úteis no diagnóstico desta síndrome. Em adição, ultrassono-
grafia, tomografia computadorizada, ressonância magnética 
(RMN), histerossalpingografia e laparoscopia exploratória são 
usadas, mas a RMN é o método mais efetivo e ajuda a pre-
venir cirurgias desnecessárias.6 Ultrassonografia tridimensional 
(3D) tem maior sensibilidade e especificidade para avaliar 
malformações.2

A RMN é mais sensível em detectar o contorno uterino, a 
forma da cavidade uterina e as características do septo com-
parado com outras modalidades, mas é menos adequada no 
diagnóstico de endometriose, inflamação pélvica e aderências, 
então, foi sugerido que o padrão ouro para o tratamento e 
diagnóstico é a laparoscopia.6

Ressecção do septo vaginal é o tratamento de escolha para 
a hemivagina obstruída, alívio dos sintomas e preservação da 
capacidade reprodutiva.2

No caso relatado previamente houve recorrência da obs-
trução e formação de novo hematocolpo e hematometro. 
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