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Resumen

Introduccién: Presentamos el caso clinico de
una paciente en la que se realizo diagnostico
de sindrome de OHVIRA en su forma clasica de
presentacion, con posterior revision bibliografi-
cadeltema.

Caso clinico: paciente de 12 anos, monorrena iz-
quierda, que se presenta con dismenorrea pro-
gresiva desde la menarca. Los estudios image-
nologicos muestran la presencia de un utero
didelfo y un tabique vaginal obstructivo que de-
termina la presencia de hematocolpos, hemato-

metra y hematosalpinx. Se realiza reseccion de
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tabique vaginal, luego de lo cual presenta bue-
na evolucion y remision de los sintomas.
Discusion: el sindrome de OHVIRA es una enti-
dad rara, que se caracteriza por la presencia de
una hemivagina obstruida y anomalia renal ipsi-
lateral, clasicamente se presenta en el contexto
de un utero didelfo y agenesia renal unilateral,
si bien otras alteraciones renales pueden estar
presentes. Se diagnostica frecuentemente lue-
go de la menarca, si bien puede ser diagnosti-
cado en etapa fetal o neonatal. La resonancia
magnetica es el método diagnostico de elec-
cion. Eltratamiento consiste en la mayoria de los
casos en la reseccion del tabique vaginal obs-
tructivo. El abordaje oportuno y correcto segui-
miento de las pacientes permite disminuir la in-
cidencia de complicaciones a largo plazo.
Conclusiones: la busqueda sistematica de mal-
formaciones mullerianas en pacientes con alte-
raciones renales permitira, en caso de estar pre-
sentes, diagnodstico y tratamientos oportunos,

que permitan prevenir complicaciones. Se ne-
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cesitan mas estudios que permitan unificar cri-
terios terapeuticos mas adecuados en estas pa-
cientes.
Palabras clave: sindrome de OHVIRA, hemivagina
obstruida con agenesia renal ipsilateral, Sindrome de
Herlyn-Werner-Wunderlich, malformaciones mulleria-
nas, tabique vaginal, hematocolpos

Abstract
Introduction: We present the clinical case of
a patient who was diagnosed with Ohvira syn-
drome in its classic form of presentation, with a
subsequent bibliographic review of the subject.
Clinical case: a 12-year-old patient, with a left
monorenal, who presented with progressive
dysmenorrhea from menarche. Imaging studies
show the presence of a didelphys uterus and an
obstructive vaginal septum that determines the
presence of hematocolpos, hematometra, and
hematosalpinx. Vaginal septum resection was
performed, after which the patient presented a
good evolution and remission of symptoms.
Discussion: Ohvira syndrome is a rare entity,
characterized by the presence of an obstruct-
ed hemivagina and ipsilateral renal anomaly.
It classically presents in the context of a uter-
us didelphys and unilateral renal agenesis, al-
though other renal abnormalities may be pres-
ent. It is frequently diagnosed after menarche,
although it can be diagnosed in the fetal or neo-
natal stage. Magnetic resonance imaging is the
diagnostic method of choice. Treatment con-
sists in most cases in the resection of the ob-
structive vaginal septum. The opportune ap-
proach and correct follow-up of the patients
allows to reduce the incidence of complications
in the long term.
Conclusions: the systematic search for Mulle-
rian malformations in patients with renal disor-
ders will allow, if present, timely diagnosis and
treatment to prevent complications. More stud-
ies are needed to unify more appropriate thera-

peutic criteria in these patients.

Keywords: OHVIRA syndrome, obstructed hemivagina
with ipsilateral renal agenesis, Herlyn-Werner-Wun-
derlich syndrome, Mullerian malformations, vaginal

septum, hematocolpos.

INTRODUCCION

El sindrome de hemivagina obstruida con
anomalia renal ipsilateral (OHVIRA) corres-
ponde a un tipo de malformacion mulleria-
na muy poco frecuente, de prevalencia inde-
terminada, hallandose en la literatura mayo-
ritariamente reportes de casos clinicos, con
pocas series de casos y revisiones sobre el
tema. Conocido previamente como sindro-
me de Herlyn-Werner-Wunderlich, se ca-
racteriza por presentar: duplicacién uteri-
na, obstruccién total o parcial vaginal uni-
lateral, y agenesia renal ipsilateral. El nom-
bre actual de sindrome de OHVIRA, por su si-
gla eninglés (uterine didelphys associated with
Obstructed Hemi-vagina and Ipsilateral Renal
Anomaly), se considera mas amplio, ya que
incluye otro tipo de anomalias renales y no
requiere la presencia de Utero doble para el
diagnostico.

Sus sintomas dependen de la obstruccion
vaginal, y en casi todos los casos el dolor ci-
clico es el sintoma predominante, diagnosti-
candose clasicamente luego de la menarca.
Los retrasos diagndsticos son frecuentes, y
se deben principalmente a la presencia de
menstruaciones aparentemente normales.?

Describimos un caso clinico de este sin-
drome, su forma de presentacion, estrategia
diagnostica y resolucion terapéutica.

CASO CLINICO

Paciente de 12 afios, procedente de Rivera.
Escolarizada. Vive con sus padres y herma-
no. Antecedentes personales monorrena iz-
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Figura 1.

RM de abdomen y pelvis donde se visualiza utero didelfo, con sus dos cavidades endometriales. La cavidad derecha

conectada con hemivagina derecha distendida con contenido conformando el hematocolpos. Compresién de vaginay

cavidad uterina contralaterales
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quierda, con funcién renal normal, tratada
con enalapril 20 mg noche, seguimiento por
equipo de nefrologia pediatrica. Sin antece-
dentes quirurgicos.

Menarca a los 11 afios. Presenta historia
de un afio de evolucién caracterizada por
dismenorrea primaria severa, invalidante
que determind ausentismo escolar e inclu-
so consultas en puerta de emergencia para
lograr control de dolor, que se logra parcial-
mente con analgésicos intravenosos.

Al examen fisico: buen estado general, ta-
lla 156 cm, peso 61,5 kg. IMC 25. Desarrollo
puberal compatible con estadio Tanner IlI-IV.
Abdomen blando, depresible e indoloro. Sin
tumoraciones ni visceromegalias. Vulva de
aspecto normal, no se realiz6 examen geni-
tal profundo.

Ecografia ginecologica informa Utero au-
mentado de tamafio en AVF, contornos regu-
lares, de 111 x 54 x 46 mm. Tumoracion cer-
vical quistica de aproximadamente 66 x 44
mm. Endometrio homogéneo fino. Ovario
derecho de 34 mm, ovario izquierdo oculto
por asas. Escasa cantidad de liquido intera-
sas.

Resonancia magnética informa presen-
cia de malformacion Gtero-vaginal. Utero di-
delfo. Ambas cavidades uterinas presentan

anatomia normal. Miometrio normal. Endo-
metrio homogéneo de 7 mm en ambas ca-
vidades. Septo fibromuscular completo se-
parando ambas cavidades. Cavidades ute-
rinas simétricas midiendo el Utero 58 x 59
X 23 mm. Dos cuellos. Hemivagina derecha
severamente distendida, de 108 x 68 x 49
mm, con contenido hemorragico. Hemivagi-
na izquierda colapsada. Tabique longitudinal
completo fino de 2-3 mm que a nivel caudal
adopta aspecto de fondo de saco. Tabique
transversal de similar espesor que le otorga
aspecto de bilobulado en la unién del tercio
medio con superior. Desde introito vaginal al
limite inferior del hematocolpos hay 23 mm
(figura 1). Ovarios de morfologia y sefial nor-
males a ambos lados del Utero. Hematosal-
pinx derecho. No signos de endometriosis
profunda ni elementos de endometriomas.
Rifidn Unico izquierdo normal. Sin otras le-
siones. (Figura 1).

Vaginoscopia: cara lateral derecha de va-
gina desplazada, protruyente, exocervix y
endocervix normal. Cavidad uterina despla-
zada a izquierda, de pequefio tamafo, tubu-
lar, no se logra valorar ostium ni cavidad en
su totalidad, tortuosa.

Con diagnostico de sindrome de Hemiva-
gina Obstruida y Agenesia Renal Ipsilateral
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Figura 2 | Figura 3.

Pre y postoperatorio. A izquierda se
observa tabique vaginal obstructivo
protruyente en pared lateral derecha
de vagina. A derecha se observa
tabique vaginal resecado en su

totalidad.

(OHVIRA), se realiza reseccion circunferen-
cial amplia de tabique vaginal (figuras 2 y 3).

Resonancia magnética de control informa
Utero descendido en su posicién en sentido
caudal respecto a estudio previo con malfor-
macién ya conocida. Ambos hemilteros en
AVF. Ambas hemicavidades distendidas por
contenido liquido no hemorragico midien-
do 20 mm T la derecha y 15 mm la izquierda.
Trompa derecha sefial hipointensa, interpre-
tando corresponde a hematosalpinx ya co-
nocido evolucionado.

Se realiza nueva vaginoscopia en la que
se visualiza vagina de aspecto normal. Se vi-
sualizan ambos cuellos uterinos separados
por tabique resecado. Hemicavidad uterina
izquierda no se visualiza ostium, leve hema-
tometra que dificulta el estudio adecuado.
Hemicavidad derecha de tamafo adecuado
con ostium visible.

Paciente reinstala ciclos menstruales con
una mejoria significativa de la dismenorrea
en el postoperatorio.

DISCUSION

Las malformaciones mullerianas caracteri-
zadas por la asociacién de obstruccion vagi-
nal con anomalias renales ipsilaterales fue-

ron reportadas en la literatura por prime-
ra vez en 1922 por Herlyn-Werner y poste-
riormente en 1950 por Wunderlich. Los ca-
sos descritos en esta oportunidad tenian en
comun la presencia de un Utero doble, un
quiste de localizacion paracervical, y apla-
sia renal homolateral. Si bien el caso clini-
co descrito en este articulo presenta esta
triada diagndstica caracteristica, actual-
mente se prefiere utilizar el término sindro-
me de hemivagina obstruida y anomalia re-
nal unilateral, cuya sigla en inglés es OHVI-
RA (Obstructed Hemi-vagina and Ipsilateral Re-
nal Anomaly), introducido en 2007 por la li-
teratura anglosajona. Esta nueva nomencla-
tura permite incluir en el sindrome otras al-
teraciones renales, y otras anomalias distin-
tas al Utero didelfo, presentes en hasta un
22% de los pacientes.'? A pesar del aumen-
to de casos reportados en los Ultimos afios,
se destaca que las recomendaciones se ba-
san principalmente en series de casos o es-
tudios retrospectivos, que brindan un nivel
de evidencia menor.

La incidencia exacta de éste sindrome no
se conoce. Algunas series plantean que osci-
la entre 1/2000 a 1/28000 mujeres.? Se sabe
que las anomalias mullerianas estan presen-
tes en 7% de las mujeres en edad reproduc-
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tivay que aproximadamente el 40% de estas
se asocian a alteraciones renales. De las pa-
cientes que tienen una duplicacién uterina,
6% tienen una hemivagina obstruida. La age-
nesia renal ocurre en un 63 a 81% de los ca-
sos de duplicacion uterina, y en un 92 a 100%
de los casos de hemivagina obstruida. En el
65% de las mujeres la obstruccidon hemiva-
ginal y la agenesia renal ocurre del lado de-
recho, siendo la razén de esto aun descono-
cida.

Se desconocen con exactitud los meca-
nismos etiologicos involucrados en estas
anomalias mullerianas, si bien se plantea
que tengan un origen multifactorial, don-
de participan tanto factores genéticos como
ambientales. La agenesia o alteracion de los
conductos mesonéfricos o de Wolff unilate-
rales da lugar a la agenesia renal. Esta au-
sencia del ducto mesonéfrico lateraliza el
conducto paramesonéfrico mulleriano ho-
molateral, lo que dificulta la fusién con su
homoénimo contralateral, resultando en un
Utero didelfo y una hemivagina obstruida."?

El diagnostico se realiza clasicamente lue-
go de la menarca, como en la paciente que
describimos en este articulo, presentandose
como un cuadro de dolor abdominal o dis-
menorrea progresiva y en algunos casos con
una tumoracion vaginal lateral que se ex-
truye a través del introito. Los retrasos en
el diagnostico son frecuentes y se deben a
multiples causas entre las que nombramos:
falta de sintomas previo a la menarca, apa-
ricion progresiva e insidiosa de los mismos
luego del inicio de los ciclos menstruales, oli-
gomenorrea clasica de los primeros afios de
edad ginecoldgica y falta de valoracion gi-
necolégica en busca de malformaciones en
pacientes con alteraciones renales conoci-
das. Es posible realizar un diagnostico pre-
natal o neonatal mediante la exhaustiva va-

loracion de las estructuras mullerianas en
fetos o neonatos con diagndstico de altera-
ciones anatomicas renales.? En estas etapas
de la vida el diagndstico ecografico de esta
anomalia uterina es posible gracias al promi-
nente miometrio bajo estimulacién hormo-
nal materna. Mas de un 30% de los pacientes
con agenesia renal unilateral presentan una
anomalia mulleriana asociada.* En lactantes
y nifios, el pequefio tamafo y la forma tubu-
lar uterina dificulta la valoracién de anoma-
lias mullerianas. La confirmacion diagndsti-
ca, como se menciond, se realiza mediante
técnicas imagenoldgicas tanto por ecografia
3D como por RM, siendo la precision de es-
ta ultima cercana al 100%. "2

Si bien la agenesia renal ipsilateral a la va-
gina obstruida es la alteracion renal mas fre-
cuente en pacientes con OHVIRA, otras al-
teraciones renales pueden estar presentes,
como ya hemos mencionado. Entre ellas en-
contramos rifidn displasico o multiquistico,
rifidn pélvico, duplicacién renal y uréter ec-
topico. Existen reportes de la desemboca-
dura de un uréter ectdpico en la hemivag-
na obstruida, situacion frecuentemente no
diagnosticada inicialmente, y que se mani-
fiesta luego de la resolucién de la obstruc-
cién como pérdida de orina a través de la va-
gina, infecciones urinarias frecuentes o abs-
cesos renales. Por esta razon resulta funda-
mental una exploracion exhaustiva del apa-
rato urinario previo al tratamiento de este
sindrome para realizar un completo aborda-
je del mismo.?

El diagnodstico precoz de este sindrome
permite una desobstruccidon oportuna del
conducto mulleriano imperforado, dismi-
nuyendo la aparicion de complicaciones co-
mo endometriosis, enfermedad inflamatoria
pélvica, dolor pélvico cronico e infertilidad.
Una revision retrospectiva de 734 casos de
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sindrome de OHVIRA encontré que la preva-
lencia de endometriosis en estos pacientes
es de 14%, si bien se plantea que este diag-
nostico estd subestimado.®> Resulta de fun-
damental importancia, por lo tanto, realizar
un screening exhaustivo de malformaciones
mullerianas en todo paciente con diagndsti-
co de anomalias renales.

El tratamiento de eleccion es la vagino-
plastia con reseccion del tabique vaginal,
que puede hacerse por via convencional va-
ginal o endoscépica por vaginoscopia. Se
plantea que esta ultima técnica sea una op-
cién minimamente invasiva que permite dis-
minuir la disrupcion de la pared vaginal y el
dolor postoperatorio, permitiendo una exce-
lente visualizacién durante todo el procedi-
miento.®’

El momento ideal para la realizacién de
este tratamiento es debatido. Un estudio re-
trospectivo publicado en 2022 por Zarfati
plantea que la cirugia deberia realizarse lue-
go de la menarca, salvo en casos en que las
pacientes se presentan con sintomas pre-
vios al desarrollo puberal.® En algunos casos
puede ser necesario un abordaje terapéuti-
co radical mediante hemihisterectomia, he-
mivaginectomia o histerectomia total, sien-
do los mayores predictores de estos aborda-
jes la presentacién del cuadro en el contex-
to de una sepsis ginecoldgica, y la distancia
entre el hematocolpos y el periné.® Es deba-
tida la realizaciéon de un abordaje laparosco-
pico simultaneo rutinario para el diagndsti-
co de endometriosis concomitante. En casos
en que este abordaje no se considere indica-
do, debe realizarse un seguimiento estricto
de las pacientes dado el mayor riesgo de es-
ta patologia.’

Las complicaciones postoperatorias son
infrecuentes luego de la reseccién del tabi-
que vaginal. La estenosis vaginal se presenta

como una posible complicacion de este pro-
cedimiento. Una serie de casos publicados
por Smith plantea que la misma podria tener
relacion con la presencia de adenosis vagi-
nal, si bien no se encontré una relacién esta-
disticamente significativa entre las dos enti-
dades. El estudio anatomo-patoldgico del ta-
bique resecado no es frecuente en los casos
reportados en la literatura, pudiendo ser util
para valorar el riesgo de complicaciones.™

CONCLUSIONES

El sindrome de OHVIRA es un cuadro relati-
vamente raro, de presentacion heterogénea.
Se desconocen aun los mecanismos involu-
crados en su etiopatogenia.

El diagnostico rapido y oportuno de esta
entidad es fundamental para la prevencion
de complicaciones vinculadas a este sindro-
me. Para esto se necesita tener un alto indi-
ce de sospecha en las pacientes con disme-
norrea primaria progresiva o dolor abdomi-
nal ciclico postmenarca; y realizar una eva-
luacion exhaustiva de las estructuras mulle-
rianas en pacientes con diagnostico de alte-
raciones renales.
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