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Resumen

Introduccion: El sindrome de obstruccion hemivaginal y anomalia renal ipsilateral (OHVIRA, por sus siglas en inglés) o
también llamado sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich es una rara malformaciéon mulleriana que consiste en la presencia
de ttero didelfo, obstruccién hemivaginal y anomalia renal ipsilateral. La incidencia de malformaciones mullerianas son del
2 al 3%, y la menos comun es el sindrome de OHVIRA. Objetivo: Descripciéon de un caso excepcional de alteraciones
mullerianas poco conocido. Presentacion del caso: Adolescente de 14 afios con historia de dolor pélvico, dismenorrea e
infecciones urinarias a repeticion. Se estudié con gammagrafia renal que revelé agenesia renal derecha y resonancia
magnética pélvica que mostré utero didelfo con hematocolpos derechos. Se confirmaron los hallazgos por laparoscopia
diagnéstica. Conclusiones: Este sindrome es poco conocido. Debe sospecharse en casos de agenesia renal, dolor pélvico
cronico y alteraciones menstruales en pacientes postpuberes. El abordaje es multidisciplinario.

Palabras clave: Hemorragia uterina; anomalias urogenitales; rifion unico. (Fuente: DeCS, Bireme).

Abstract

Introduction: The obstructed hemivagina and ipsilateral renal anomaly (OHVIRA) syndrome, also known as the Herlyn-
Werner-Wunderlich syndrome, is a rare miillerian anomaly characterized by didelphic uterus, hemivaginal obstruction, and
ipsilateral renal anomaly. The incidence of miillerian malformations is 2% - 3%, OHVIRA being the least common of these
cases. Objective: To describe an exceptional case of a miillerian disorder. Case presentation: A 14-year-old adolescent with
a history of pelvic pain, dysmenorrhea, and recurrent urinary infections. Renal gammagraphy analysis revealed right renal
agenesis, and pelvic magnetic resonance imaging showed a didelphic uterus with right hematocolpos. These findings were
confirmed by diagnostic laparoscopy. Conclusions: This syndrome is not well known. Renal anegesis, chronic pelvic pain,
and menstrual abnormalities in post-pubertal patients must be presumed as indicators of OHVIRA, whose treatment requires
a multidisciplinary approach.

Keywords: Uterine hemorrhage; urogenital abnormalities; solitary kidney. (Source: DeCS, Bireme).
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Introduccion

El sindrome de obstruccién hemivaginal y anomalia
renal ipsilateral (OHVIRA) o también Illamado
sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich es una rara
malformaciéon mulleriana que consiste en la presencia
de utero didelfo, obstrucciéon hemivaginal y anomalia
renal ipsilateral), descrito inicialmente de manera
parcial en 1922@. El compromiso renal se da por la
relacién morfogenética estrecha en el desarrollo de
los conductos mullerianos y mesonéfricos en la
novena semana de gestacién®). Se estima una
incidencia de 1 en 2000 o 1 en 28.000 casos®5). El
40% de las anomalias mullerianas estdn asociadas
con anomalias renales(®). Se presenta a continuacion
el caso de una paciente 14 afos con dolor pélvico
cronico, hemorragia uterina anormal e infecciones
urinarias a repeticidn.

Descripcion del caso

Adolescente de 14 afios remitida de la consulta
ambulatoria de pediatria al servicio de genética con
antecedentes, padres no consanguineos, origen y
procedencia de Popayan, producto de una gestacion
normal, sin complicaciones, sin exposicion a toxicos,
con neurodesarrollo normal, diagnosticada por
neuropediatria con migrana de dificil control en
manejo con acido valproico. No habia requerido
intervenciones quirdrgicas. Sin antecedentes
familiares de anomalias congénitas. Se refiri6 al
servicio de genética por historia de infecciones
urinarias a repeticién desde los 9 meses de vida, dolor
pélvico crénico con sangrado uterino anormal desde
los 12 afios. Fue inicialmente tratada con
progestagenos a los 11 afios, sin mejoria de
hemorragia uterina, por lo que se solicité ecografia
pélvica que mostré masa dependiente de tutero, con
hallazgo incidental de agenesia renal derecha. Se
deriva a genética por estos hallazgos. Al examen fisico
sin facies dismérficas, genitales externos femeninos
de tamafo y forma normal. Examen fisico general sin
otras anormalidades.

Evolucion y resultados de pruebas

La gammagrafia renal confirmé agenesia renal
derecha sin cambios cicatrizales. En la resonancia
magnética de pelvis se reporto6 utero didelfo, vagina
septada con oclusién y acumulacion de material
hematico en espacio lateral derecho (figura 1). La
prueba de embarazo monoclonal fue negativa, el
antigeno carcinoembrionario-CEA <0,50 ng/ml
(normal) y el antigeno de cancer ovarico CA 125 en
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Figura 1. Resonancia magnética de pelvis en T2
coronal. Se observa tutero didelfo y tabique vaginal con
oclusién del lumen derecho por presencia de sangre

20,8 U/ml (normal). Por los hallazgos de masa en
utero, fue llevada a laparoscopia diagnostica
confirmando los  hallazgos  imagenolégicos.
Actualmente en proceso de autorizacidn para
septoplastia de vagina. Por el momento sin nuevos
episodios de infeccion urinaria, pero con persistencia
de hemorragia uterina anormal.

Consideraciones éticas

Este trabajo cont6 con el aval del comité de ética del
Hospital Universitario San José de Popayan para la
publicacién del caso y tuvo en cuenta las normas
vigentes sobre investigacién en seres humanos,
contempladas en la Declaracién de Helsinki de la
Asociacion Médica Mundial y la Resolucion 8430 de
1993 del Ministerio de Salud de Colombia. De igual
manera se obtuvo el consentimiento informado de su
tutora legal para la elaboracién de historia clinica,
recoleccion de datos e imagenes fotograficas y
posterior publicacion.

Discusion
La triada clasica del sindrome de OHVIRA consiste en:
utero didelfo, obstruccion en hemivagina y agenesia
renal ipsilateral(”), pero pueden tener otras anomalias
renales como anomalias ureterales, rifion pélvico,
implantacion de uréter ectopico, incluso en vagina(®).

El 65% del compromiso vaginal es derecho(®), tal
como lo presenta el caso. Generalmente los sintomas
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se presentan en la menarca, pero se han descrito
casos en edades pre-puberes(?. En las pacientes pre-
puberes destacan sintomas como dolor abdominal e
infecciones urinarias®. Pueden estar totalmente
asintomaticos hasta edades de 40 o 50 afios(19). Este
sindrome podria estar relacionado con los genes
WNT, HOX y Nodal/Lefty los cuales intervienen en el
desarrollo urogenital que a través de vias complejas
conducen a la formacidn, patrén y lateralidad de las
estructurasl). Sin embargo, el mecanismo exacto se
desconoce.

La presentacion clinica clasica es de pacientes post-
puberes en los que se presenta dolor abdominal
ciclico, relacionado con la menstruacién(12), sangrado
vaginal irregular, hallazgos de masa vaginal con
agenesia u otra anomalia renal(314. Entre otras
anomalias asociadas estan la estenosis aortica, los
defectos septales, el pancreas anular y la fusién de
vértebras lumbares(. En nuestro caso los sintomas
predominantes fueron infecciones urinarias vy
hemorragia uterina anormal, con presentacién pre y
postpuberal respectivamente. Nos llamé la atencién
el tratamiento con hormonas para regular el ciclo
menstrual sin imagen diagnostica al inicio. Por otra
parte, en algiin momento presento un sincope, pero
no se establecidé un diagnostico estenosis aortica por
ecocardiograma realizado.

El diagnéstico es clinico e imagenoldgico.
Inicialmente puede ser llevada a cabo ecografia
pélvica abdominal por su disponibilidad y relativo
bajo costo(1516), La resonancia magnética juega un
papel importante en la caracterizaciéon el utero
didelfo, la hemivagina obstruida y la agenesia renal
ipsilateral. Son caracteristicas de los hallazgos en la
MRI la iso/alta Sefial TIW y alta sefial T2ZW que
indican que la coleccién de liquido pélvico es contigua
al endocérvix, junto con el dtero didelfo y rifién
ausente en el lado afectado(17). Se han reportado casos
con resonancia en 3D que mejoran la planificacion
quirurgica(®®. Sin embargo, el gold estandar
diagnéstico lo constituye la laparoscopia diagnostica
como es el caso de nuestro paciente. No se requieren
otros estudios adicionales.

Las complicaciones del sindrome de OHVIRA estan
dadas por la acumulacién de liquido en la cavidad
uterina y en el conducto vaginal que pueden llevar a
hematocolpos, piosalpinx(!?) y hasta choque séptico
secundario por piocolpos(9. Dadas las dificultades en
el aseguramiento en salud, hasta ahora no ha sido
posible correccién quirtrgica en nuestro caso.
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Afortunadamente no ha tenido las mencionadas
complicaciones ni nuevos episodios de infeccion
urinaria.

El manejo de estas pacientes debe ser
multidisciplinario. Dependiendo del tipo de
complicaciones se dara el tratamiento, generalmente
quirurgico en caso de abscesos y hematomas en ttero.
Se han utilizado técnicas de radiologia
intervencionista para drenaje de abscesos o
hematomas en la hemivagina obstruida%. En
algunas series se ha reportado que hasta el 16% de
los pacientes pre-puberes con sindrome de OHVIRA
requieren cirugia a los 31 meses por incremento de
infecciones wurinarias y distension vaginal no
controlada®).

En caso de ser necesaria, para la correccion definitiva
se prefiere el abordaje laparoscépico. Los
procedimientos mas frecuentemente utilizados por
esta via son las septostomias vaginales y drenajes de
hematomas.

Conclusiones

Los casos de anomalias mullerianas son poco
prevalentes, pero suelen estar relacionadas con
alteraciones renales debido a su origen embrionario,
por lo que ante la presencia de hallazgos anormales
morfolégicos a nivel renal como en este caso, es
importante realizar tamizaje de este tipo de
patologias antes de que las pacientes lleguen a la
pubertad, para evitar complicaciones. Es necesario
recalcar la importancia de una anamnesis dirigida en
casos de dolor pélvico crénico o hemorragia uterina
anormal, realizar un examen fisico completo que
incluya area genital y una ecografia pélvica asociada a
una ecografia renal para descartar complicaciones en
el area urogenital a largo plazo.
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