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SINDROME DE OHVIRA: REPORTE DE CASO
[OHVIRA SYNDROME: CASE REPORT]

Jenny Adriana Moran Fernandez'?2, Lissa Mariana Cabal Castro32, Jorge Alberto Endo Caceres?*?2

1. Programa de Residencia en Pediatria, Universidad Libre Seccional, Cali, Colombia; 2. Investigador Grupo de
Investigacion en Pediatria GRINPED, Universidad Libre Seccional, Cali, Colombia; 3. Programa de Médicos Internos,
Universidad Libre Seccional, Cali, Colombia; 4. Seccién de Nefrologia Pediatrica, Universidad Libre Seccional, Cali,
Colombia.

Correspondencia: Dra Jenny Adriana Moran Fernandez / Email: adrimoranf@gmail.com

Recibido: 5 de enero de 2024 Resumen

El sindrome de OHVIRA (Obstructed Hemivagina and Ipsilateral Renal Ano-
maly), secundario a malformacién mdlleriana, es una patologia poco comun,
previamente conocido como sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich caracteri-
zado por la triada clasica de utero didelfo, hemivagina obstruida y agenesia re-
Palabras clave: Malformacion nal ipsilateral. Se manifiesta con mayor frecuencia en la adolescencia, con dolor
miilleriana, anomalia renal ipsilateral, = P€lvico, sensacion de masa vaginal, dismenorrea e irregularidad en los ciclos
obtruccion hemivaginal menstruales. El diagndstico se confirma ecograficamente o por resonancia
o _ magnética y su tratamiento es principalmente quirdrgico. Con el retraso diag-
Keﬁ°f°:51 'V'lf"e“a” Ta'format'on» nostico se presentan diferentes complicaciones como infertilidad y abortos. Se
Ipstlateral renal anomaly, presenta caso clinico de paciente de 10 afios, con muiltiples patologias, con
hemivaginal obstruction . . . . "
cuadro clinico de agenesia renal derecha, uUtero didelfo y cuadro repetitivo de
Aspectos bioéticos: Los autores hematocolpos por obstruccién hemivaginal.
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institucionales éticas. OHVIRA syndrome (Obstructed Hemivagina and Ipsilateral Renal Anomaly), se-
condary to Mdllerian malformation, is a rare pathology, previously known as
Financiamiento: Los autores Herlyn-Werner-Wunderlich syndrome, characterized by the classic triad of di-

detc'ara” quelno Tubbo ﬁn_?”c(;amiet”to delphys uterus, obstructed hemivagina and ipsilateral renal agenesis. Clinically,
:');t?;?oo parafa elaboracion de €St it manifests itself more frequently in adolescence, with pelvic pain, sensation of

' vaginal mass, dysmenorrhea, and irregularity in menstrual cycles. The diagnosis
Reproduccién: Para uso personal e IS confirmed ultrasonographical or by magnetic resonance imaging and its treat-

individual. Sujeto a derechos de ment is mainly surgical. With delayed diagnosis, different complications occur
reproduccion. such as infertility and abortions. A clinical case of a 10-year-old patient with mul-

tiple pathologies is presented, with clinical symptoms of right renal agenesis,
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INTRODUCCION

El sindrome de OHVIRA conocido anteriormen-
te como sindrome de Herlyn-Werner-Wunder-
lich [1], es una malformacién congénita
urogenital femenina [2] de baja frecuencia [3,4]
y descrito bajo la triada caracteristica de utero
didelfo, hemivagina obstruida y agenesia renal
ipsilateral [5]. Hace parte de las malformacio-
nes midilleriana, por una alteracién de los con-
ductos paramesonéfricos y mesonéfricos en el
periodo embrionario [6,7], originando compro-
miso renal [8,9], septo vaginal y duplicacion del
utero [2].

Desde el 2007 recibe el acrénimo de OHVIRA
[Obstructed Hemivagina and Ipsilateral Renal
Anomaly] [9,5], que incluye alteraciones uteri-
nas obstructivas y renales, ademas de conte-
ner otras anomalias uterinas aparte del utero
didelfo, que pueden presentarse hasta en un
22 % [10,7].

El cuadro clinico florece en la adolescencia
[11], asociado a la menstruacion, que encon-
trard una hemivagina obstruida que impide su
paso normal [8,12]. De no tratarse, la mens-
truacion retrograda ocasiona hematoma tubari-
co y endometriosis abdominal, lo que lleva a la
infertilidad [13].

La incidencia de malformaciones milleriana
es del 2- 3% o de 1 en 2000 o 1 en 28.000 [8],
teniendo al sindrome de OHVIRA como la me-
nos comun, cuya incidencia varia del 0,1% al
3,8% [2,6,14], aunque se considera que pre-
senta incidencia subestimada por el descono-
cimiento médico y subdiagnéstico [2, 10].
Estas malformaciones milleriana ocurren en
el 7% de las mujeres en edad fértil y 40% de
las presentaciones clinicas se relacionan con
anomalias renales [10].

El objetivo de reportar este caso es contribuir al
crecimiento en la epidemiologia y favorecer el
reconocimiento médico del sindrome de OHVI-
RA, con el consecuente diagndstico, tratamien-
to oportuno y prevencion de complicaciones.
Se presenta el caso de paciente de 10 anos
pluripatolégica con hallazgo de agenesia renal
derecha, utero didelfo y cuadro repetitivo de
hematocolpos por obstruccion hemivaginal.
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Femenina de 10 afios con antecedentes de
agenesia renal derecha detectada ecogréfica-
mente (Figura 1), epilepsia e hidrocefalia con
derivacion ventriculo peritoneal. En junio de
2022 recurre a urgencias por “dolor bajito en el
abdomen que no la deja caminar y vomito en
12 ocasiones en un dia”. Ademas del dolor ab-
dominal en hemiabdomen bajo y vémito abun-
dante, presenté menstruacion de 15 dias de
duracién, con hallazgo de utero didelfo por eco-
grafia pélvica transabdominal (Figura 2). Fue
sometida a cirugia laparoscopica con colpo-
tomia, drenaje de hematocolpos y hematosal-
pinx derecho.

En noviembre 2022 presento recidiva de hema-
tometrocolpos y hematosalpinx derecho nece-
sitando nuevas intervenciones mediante
vaginoscopia, colpotomia y laparoscopia explo-
ratoria. Con antecedente de vaginoplastia late-
rolateral y dilatacion vaginal debido a
re-consultas por cuadro clinico de hemivagina
obstruida. Ha requerido multiples hospitaliza-
ciones por su condicién pluripatoldgica, que
ademas incluye episodios constantes de cons-
tipacidbn en manejo por gastroenterologia. La
paciente ha estado en control con neurologia,
cirugia pediatrica, gastroenterologia y nefro-
logia. En su ultima visita con nefrologia se in-
cluye diagnédstico de Sindrome de OHVIRA,
condicién que se atribuye por su agenesia re-
nal derecha, utero didelfo, obstruccion hemiva-
ginal. Actualmente no ha requerido nuevas
intervenciones debido a buena evolucion clini-
ca y control de sus patologias de base.

Figura 1. Ecografia de abdomen total. Rifidn derecho
ausente.
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Figura 2. Ecografia ginecolégica transabdominal.

Moran JA. et. al - Sindrome de Ohvira

En topografia retrouterina imagen sacular hipoecoica sospechoso de hematdémetra- hematocolpos. Adyacente imagen piriforme sugestiva
de utero didelfo. Imagen de configuracion lobulada septada de paredes gruesas de aspecto serpentiforme en relacion con distension de

tuba uterina derecha por hematosalpinx.

DISCUSION

La descripcion de hemivagina obstruida con
utero didelfo es una condicion rara de las alte-
raciones de los conductos de Mdiller [10,15], re-
latada inicialmente en 1922 por Purslow. Luego
hacia 1950 se anaden las alteraciones renales,
dando como resultado la triada hemivagina
obstruida, utero didelfo y anomalia renal ipsila-
teral, principalmente agenesia renal [10,11]. No
se sabe con precision la forma en que se origi-
na esta enfermedad, aparentemente su causa
es multifactorial [11,14,16,10]. Se atribuye a
una interrupcion en el desarrollo de los conduc-
tos de Miller y mesonéfricos alrededor de la
octava semana de gestacién [12,17], donde los
conductos de Mdller no se fusionan producién-
dose el utero didelfo; y debido a una obstruc-
cion temprana en la union entre el uréter y la
pelvis renal se ocasiona la agenesia renal ipsi-
lateral [17]. A pesar de que todavia no ha sido
confirmada la causa directa genética del sin-
drome OHVIRA [18], podria tener vinculos con
los genes WNT, HOX y Nodal/Lefty, que partici-
pan en el desarrollo urogenital [8]. En una serie
de casos se muestra relacién genética con el
sindrome, siendo los genes implicados:
CHD1L, TRIM32, TGFBR3, WNT4, RET,
FRAS1 , FAT1 , FOXF1 y PCSK5. También se
han reportado casos de variantes genéticas re-
lacionadas con sindrome de OHVIRA y otras
condiciones médicas concomitantes, tales co-
mo variante del gen CYP21A2 en individuo que
cursaba con sindrome de OHVIRA e hiperpla-
sia renal congénita; y paciente con variante en
gen UMOD con sindrome de OHVIRA e hiperu-
ricemia [18].

elSSN: 2710-7604

Se puede presentar con dolor abdominal poste-
rior de la menarca [13], dismenorrea o malfor-
maciones urogenitales y en el caso de
prepuberes, incontinencia urinaria o masa vagi-
nal externa [12]. El dolor periddico por la obs-
truccion vaginal luego de la menarca es la
queja principal de las adolescentes y secunda-
rio al acumulo de sangre puede cursar con he-
matosalpinx, hematocolpos o hematémetra que
se manifiesta con masa vaginal, pélvica o ab-
dominal. En algunos casos puede presentarse
con infertilidad o abortos [9]. La manifestacion
clinica en nuestra paciente estaba dada por do-
lor abdominal en hemiabdomen inferior, mens-
truacion de 15 dias de duracion y vémito
abundante, con presencia de hematometrocol-
pos y hematosalpinx.

El diagnostico se basa en la historia clinica y la
exploracion fisica, afiadiéndose estudio image-
noldgico apropiado [6]. Lograndose la confir-
macion diagnéstica mediante ecografia 3D o
resonancia magnética [8,12], esta ultima aporta
datos anatémicos del utero y la vagina, ademas
de mostrar también ciertas alteraciones renales
[1], con una precisién aproximada al 100 %,
aunque la histeroscopia y la laparoscopia son
diagnésticas y terapéuticas [19]. La laparosco-
pia es conveniente cuando las imagenes no
son determinantes y permite diferenciar entre
utero simple de uno doble [20]. Pese a las ven-
tajas de la resonancia magnética y la ecografia
3D, en el caso clinico presentado no se cuenta
con estas, el diagnostico se logra realizar me-
diante ecografia abdominal y pélvica transab-
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dominal debido a su facil acceso y disponibili-
dad. La paciente presentaba las caracteristi-
cas de la triada clasica [sindrome de
Herlyn-Werner-Wunderlich], dado que inicial-
mente encuentran tras ecografias la agenesia
renal derecha, que concuerda con lo reporta-
do que las alteraciones derechas son doble-
mente mas frecuentes que las izquierdas [4],
posteriormente el utero didelfo y hallazgo clini-
co de hemivagina obstruida. El seguimiento
incluye ecografias repetidas y control de la
funcién renal [12,15,21].

El tratamiento esta dado por el drenaje del hi-
drocolpos/hematocolpos, reseccion del septo
vaginal y en algunos casos, esta indicada ci-
rugia adicional [11,12,15], como la vaginoplas-
tia, reparacion de la vagina con la que se
intenta disminuir el riesgo de adherencias post-
quirurgicas y estenosis [6].

El manejo quirurgico es la mejor forma para
brindar atencién a los sintomas y preservar la
fertilidad, la laparoscopia puede ser usada para
eliminacion de adherencias y endometriosis si
se encuentran [4]. En el caso de la paciente re-
quirié cirugia laparoscopica con colpotomia,
drenaje de hematocolpos y hematosalpinx, con
necesidad de reintervencion igualmente lapa-
roscopica por recidiva, ademas de procedi-
mientos como vaginoplastia y dilatacion
vaginal.

En circunstancias de obstruccién vaginal y alte-
raciones renales ipsilaterales es importante te-
ner presente este diagnostico y evitar
complicaciones posteriores [12], tales como ad-
herencias pélvicas, endometriosis, infertilidad y
abortos [11,20]. La sospecha clinica, diagndstico
y abordaje del sindrome de OHVIRA debe ser
competencia de los diferentes médicos que pue-
den llegar a tener contacto con estos pacientes:
cirujanos, urologos, médicos de urgencias, gi-
necologos, nefrélogos, endocrindlogos o pedia-
tras, entre otros, a fin de brindar un manejo
optimo y prevenir de complicaciones [22,1].

CONCLUSION

Es importante sensibilizar al médico con esta
patologia, para incrementar su grado de sos-
pecha clinica, llegar prontamente al diagnésti-
co, dar manejo adecuado y prevenir
complicaciones.
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El sindrome de OHVIRA que cursa principal-
mente con hemivagina obstruida y anomalia re-
nal ipsilateral, puede acompafarse de
alteraciones uterinas, aunque es una condicion
rara de las alteraciones de los conductos de
Mdaller.
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