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ABSTRACT

Introduction: the OHVIRA Syndrome was described by Herlyn Werner Wunderlich and in 1976 Wunderlich
described a grouping of right renal aplasia with bicornuate uterus and simple vagina in the presence of an isolated
hematocervix, as a characteristic triad uterus didelphys, intercepted hemivagina and ipsilateral renal anomaly, it
is generally performed The diagnosis occurs in puberty at the beginning of menarche, with manifest symptoms
of progressive dysmenorrhea and non-specific abdominal pain in the hypochondrium; urinary retention, urinary
infection or a pelvic mass usually appear.

Clinical case: the case of a 13 - year - old patient is presented, who comes to the clinic with abdominal pain and
transvaginal bleeding. Imaging studies are performed and due to the characteristics of said studies, the presence
of OHVIRA Syndrome is suspected.

Discussion: once the imaging studies were performed and the diagnosis confirmed, a surgical procedure was
performed under general anesthesia. Through exploratory laparotomy, a bicornuate uterus was visualized, the
right uterus larger than the left, and adherence to the abdominal wall, so an open intervention was decided.
Conclusions: OHVIRA syndrome coexists with a rare malformation and is often misdiagnosed as other more
common etiologies of dysmenorrhea in adolescents, as a consequence it delays a correct and early diagnosis,
increasing the risk of kidney damage and its complications. In our clinical case, a timely diagnosis was made and
surgical treatment was subsequently planned with a favorable outcome.

KEYWORDS
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RESUMEN

Introduccion: el Sindrome de OHVIRA fue descrito por Herlyn Werner Wunderlich y en 1976 Wunderlich
describio una agrupacion de aplasia renal derecha con utero bicorne y vagina simple en presencia de un
hematocérvix aislado, como triada caracteristica utero didelfo, hemivagina interceptada y anomalia renal
ipsilateral, generalmente se realiza el diagnostico en la pubertad en inicio de la menarca, con clinica manifestada
de dismenorrea progresiva y dolor abdominal no especifico en hipocondrio, suele aparecer retencion urinaria,
infeccion urinaria o una masa pélvica.

Caso clinico: se presenta el caso de una paciente de 13 afios de edad, que acude a consulta con dolor abdominal
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y sangrado transvaginal, se realiza estudios de imagen y por las caracteristicas de dichos estudios se sospecha de
la presencia de un Sindrome de OHVIRA.

Discusion: al realizarse los estudios de imagen y confirmar el diagnostico se realiza procedimiento quirurgico
bajo anestesia general, mediante laparotomia exploratoria se visualiza ttero bicorne, derecho mayor tamafo que
el izquierdo, adherencia a pared abdominal, por lo que se decide intervencion abierta.

Conclusiones: al sindrome de OHVIR A coexiste unamalformacionraray amenudo se diagnosticaequivocadamente
como otras etiologias mas comunes de dismenorrea en adolescentes, como consecuencia retrasa un diagnostico
correcto y temprano, aumentado el riesgo de dafio renal y sus complicaciones. En nuestro caso clinico, se dio un
diagndstico oportuno y posteriormente se planificé un tratamiento quirurgico con una evolucion favorable.

PALABRAS CLAVES

Dismenorrea; Hematometra; Malformaciones Mullerianas; Agenesia Renal.

INTRODUCCION

El Sindrome de OHVIRA fue descrito en 1925 por Herlyn Werner Wunderlich,” segiin Zhu et al. Relata que fue
descrito inicialmente en 1971 por Herlyn-Werner,® y en 1976 Wunderlich describi6 una agrupacion de aplasia renal
derecha con ttero bicorne y vagina simple en presencia de un hematocérvix aislado,® como triada caracteristica
utero didelfo, hemivagina interceptada y anomalia renal ipsilateral, generalmente se realiza el diagnostico en
la pubertad en inicio de la menarca, con clinica manifestada de dismenorrea progresiva y dolor abdominal no
especifico en hipocondrio, suele aparecer retencion urinaria, infeccion urinaria o una masa pélvica. La incidencia de
esta patologia seguin estimado de 0,1 a 3,8 %, representan el 0,16 -10 % de todas las malformaciones mullerianas
(presentandose en 1/2000 a 1/28 000 mujeres), la etiologia suele ser desconocida, pero puede ser originada por
el desarrollo inaudito de los conductos de Miiller y Wolff,® hacia la octava semana de gestacion,® los conductos
miillerianos o paramesonéfricos se fusionan formando el ttero, los dos tercios proximales del 6rgano femenino y
el cuello uterino con un tabique central, que comienza a reabsorberse a las nueve semanas y finalmente deja una
sola cavidad, va depender a que altura es el defecto, la duplicidad en el HWWS termina a nivel uterino o cervical,
o llega mas inferior habiendo una vagina diplex, la incidencia de la anomalia ipsilateral es del 100 %, esto
por la relacion de interaccion entre los conductos paramesonéfrico y mesonéfrico durante el desarrollo renal,®
es todo un reto el diagndstico precoz, ademas que no suele ser una sola presentacion, la agenesia renal puede
ser acompafiada por otras anomalias renales ipsilaterales,” uréter ectopico, ureterocele y reflujo vesicoureteral
(RVU), anomalias uroldgicas contralaterales como RVU, mega uréter y rifion displasico,® ademas puede aparecer
clinica de hematocolpos, menstruaciones irregulares, como dismenorrea severa o amenorrea. Otra variante es la
atresia cervical y un cuello uterino doble con obstruccion hemicervical con un hemiutero rudimentario, en un gran
porcentaje del sindrome de OHVIRA el tabique es grueso y limita la distension de la hemivagina lo que resulta en
sangrado retrogrado causante de endometriosis."”

En las pacientes con sindrome de OHVIRA, la funcion ovarica no se ve comprometida, la condicion reproductiva
se ve afectada por problemas como endometriosis, se han descritos embarazos en hemiutero obstruido, desarrollo
de abscesos pélvicos y adherencias a pared abdominal.

Se presenta el caso de una paciente de 13 afios de edad, que acude a consulta con dolor abdominal y sangrado
transvaginal, se realiza estudios de imagen y por las caracteristicas de dichos estudios se sospecha de la presencia
de un Sindrome de OHVIRA.

CASO CLINICO

Paciente femenina de 13 afos de edad, acude a consulta con un cuadro clinico de dolor abdominal, sangrado
transvaginal, a la anamnesis refiere no recordar la fecha de ultima menstruacion FUM (por menstruacion
irregular), a la exploracion fisica, a nivel abdominal se evidencia cicatriz media infraumbilical y puntos de drenaje
en puntos quirirgico Mc burney, esto como antecedentes hace 1 afio de una laparotomia exploratoria, ademas
refiere intervencion con drenaje uterino, aspiracion para biopsia de ambos utero y permeabilizacion de cérvix.
Gestaciones: 0, Abortos: 0, Partos: 0, abdomen plano, ruidos hidroaereros positivos (+), doloroso a la palpacion
superficial y profunda en hipogastrio, ambas fosas iliacas, genitales externos normales, no se evidencia sangrado
transvaginal y no se palpa cérvix; con test pack negativo, hemograma normal, quimica sanguinea y cuagulograma
normal, fibrinogeno 310 mg/dL (200 — 400 mg/dL), factor O Rh+, PCR negativo, examen general de orina normal,
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urocultivo negativo.

Se realiza ecografia ginecoldgica compatible con hematdmetra (Vol. 291. 44), ecografia abdominal se aprecia dos
masas solidas, en zona de excavacion pelviana, una mide (7,6 x 5,8 x 5,6 cm) y otra (8,7 x 5,9 x 5,5 cm), ambas
se unen en una brida, no se observa imagen endometrial, rifién derecho ausente, rifion izquierdo mide 11,2 x 8,2
cm., se observa leve dilatacion pielocalicial. (figura 1A- 1B).

Figura 1.  A: ecografia ginecologica, |Figura 1. B: ecografia abdominal,
evidencia imagen econegaticas compatible|que evidencia presencia de rifion
con hematémetra, dos masas sélidas, ambas |izquierdo y dilatacion de los calices
se unen por una brida, miometrio homogéneo, |menores en forma moderada,
utero en anteroversoflexion, utero didelfo, [agenesia renal derecha

saco de Douglas libre

En la tomografia de abdomen y pelvis sin contraste se observa a nivel abdominal rifién izquierdo vicariante,
agenesia renal derecha, adyacente se observa imagen nodular de 14 mm, con un coeficiente de atenuacion a la
del bazo de 42UH, a nivel de pelvis vejiga conservada, utero didelfo asociado a hematéometra, los demas 6rganos
conservados. Ademas, se realiza urotomografia donde se confirma conclusion anterior, obteniendo las medidas
del rifién izquierdo de 12,8 cm longitudinal, 72 ¢cm transversal, 69 cm anteroposterior ( figura 2).

Figura 2. Representacion grafica de la triada del sindrome OHVIRA (Obstruccion hemivaginal y alteracion
renal ipsilateral), del caso reportado.

Conducta médica

Al realizarse los estudios de imagen y confirmar el diagndstico se realiza procedimiento quirtrgico bajo anestesia
general, mediante laparotomia exploratoria se visualiza Gtero bicorne, derecho mayor tamafio que el izquierdo (+/-
4 cm), adherencia a pared abdominal, por lo que se decide intervencion abierta. El equipo del servicio de urologia
interviene realizando la cistoscopia y colocacion de catéter doble “J” en rifidn izquierdo, con control de fluoroscopia
se evidencia catéter en buena posicion, y se coloca sonda Foley N°16 Fr; luego se realiza incision tipo mediana
infraumbilical con exéresis de cicatrizacion anterior, en cavidad abdominal se visualiza multiples adherencias a
pared anterior y a cara anterior del utero, visualizando dos tuteros, el derecho de mayor tamafo, con multiples
adherencias que imposibilitan ver las trompas de Falopio, si se visualiza ovario derecho, el ttero izquierdo de
menor tamafio (+/- 5 x 4cm) que se adhiere por la parte inferior al Gitero de mayor tamafio, con trompas y ovarios
libres y visibles, se realiza histerotomia vertical (+/- 6cm), ingresando a cavidad uterina, obteniendo liquido denso,
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color oscuro, no fétido, el cual se aspira y se realiza exploracion digital, donde no se evidencia comunicacion al
esbozo uterino izquierdo, pero no se excavaba conducto hacia el orificio cervicouterino, con obstruccion en la
parte inferior del cérvix, en la exploracion por canal vaginal, se coloca valva suprapubica, canalizando y formando
nuevo cuello uterino y comunicacion con la cavidad uterina, luego se introduce tubo endotraqueal N°8 en cavidad
uterina, atravesando por canal cervical, pasando por canal de la vagina hasta llegar a la parte externa, donde se
fija en cara interna del muslo izquierdo, se retira toda las adherencias, se realiza histerorrafia, se indica terapia
antibidtica empirica de amplio espectro, el manejo de esta paciente fue multidisciplinario.

DISCUSION

La clasificacion del sindrome de OHVIRA, es por las caracteristicas clinicas en la obstruccion completa o
incompleta de la hemivagina; de la siguiente manera: clasificacion 1, pacientes con obstruccion completa de la
hemivagina y clasificacion 2, pacientes con hemivagina obstruida de manera parcial. En el seguimiento de las
pacientes en un periodo de 1 a 120 meses, la mediana fue 17 meses, la agenesia renal favorecio el lado derecho, a
todas las pacientes se les perpetro reseccion del tabique vaginal y se dreno el hematocolpos, algunas mujeres se
casaron y eran sexualmente activa, el 85 % de las mujeres que decidieron concebir lo embarazarse, el embarazo
ocurrié en mayor porcentaje en el Utero contralateral del tabique hemivaginal, otras mujeres experimentaron
embarazos separados en cada uno de los uteros bilaterales, en este grupo no hubieron embarazos patologicos ni
complicaciones del embarazo.?®

La clasificacion de las anomalias mullerianas segun Velandia et al. han mejorado desde 1979 que fueron descritas
por Buttiram y Gibbonsen, la AFS (Sociedad Americana de Fertilidad) publicé una clasificaciéon que se us6
durante décadas, en el afio 2004 Acien y coautores, generan un sistema apoyado en el origen embriolégico de
las malformaciones, considerando la fisiopatologia y los variados 6rganos conexos en el desarrollo del sistema
genital femenil, distinto a ellos Oppelt P y participantes describen el sistema VCUAAM (Vagina Cervix Uterus
Adnex Associated Malformation), integrando hallazgos encontrados en la vagina, cuello uterino, utero y anexos,
y las anomalias asociadas se asignaron a un grupo M, relativo a cada grupo especifico, no obstante se observo que
diversas malformaciones congénitas no estaban contenidas en las importantes categorias o subcategorias de este
sistema.

Ejemplo el utero septado bicervical con o sin septo vaginal, o el utero didelfo con septo vaginal obstructivo y
el utero bicorne con aplasia cervical o vaginal. Tal razén que la sociedad Europea de reproduccion humana y
embriologia (ESHRE) y la sociedad europea de endoscopia ginecologica (ESGE), desarrollaron un nuevo sistema,
establecido en el nombre CONUTA (Congenital Uterine Anomalies), quien estd basado en la morfologia del tracto
genital femenino, origen embriologico como principal clase, anomalias cervicales y vaginales estan clasificadas en
subclases independiente, con disposicion clinica que es el principal sitio inicial para realizar un buen diagndstico
y instaurar tratamiento con alternativas, sin embargo el titero arcuato esta excluido de esta clasificacién.
Empleando las tablas para realizar el diagnostico, continua el reto de cual método usar, basados en ecografia,
métodos invasivos y otros asentados en imagenes de alta calidad, se debe tomar corte de sensibilidad y especificidad,
sus contraindicaciones y limitaciones para cada paciente.

La determinacion del sindrome de OHVIRA se fundamenta principalmente en los siguientes exdmenes
complementarias:
e Ecografia pélvica: es la primera linea de diagnostico por imagenes. Permite identificar anomalias uterinas,
detectar la obstruccion vaginal parcial por el tabique vaginal y evaluar rifiones. Tiene una sensibilidad del
78 - 90 % para OHVIRA. Con un 92,1 % de uso.®
e [Ecografia renal: evalua la presencia o ausencia renal ipsilateral. Es ttil dado que 50 % de OHVIRA se
asocia a agenesia renal.
e Resonancia magnética (MRI): Estandar de oro para resolucion de tejidos blandos. Puede evidenciar el
origen obstructivo del hematocolpos. Sensibilidad > 95 %. Con un 74,6 % de uso.®
Cistouretrografia miccional es el estdndar de oro para descartar reflujo vesicoureteral del rifion ipsilateral.
Urotomografia brinda imagenes detalladas en 3D del tracto urinario, de menor sensibilidad para detectar
reflujo de bajo grado, ademas suele ser de mayor costo, menor exposicion a radiacion.
Laparoscopia: en casos ambiguos permite visualizar y corroborar anomalias uterinas y tubaricas.
Biopsia: analisis histologico del tabique vaginal para descartar otras causas de obstruccion.

Existen riesgos ante la cirugia de realizar una incisién incompleta y presentar la necesidad de una nueva cirugia,
ademas de predisponer a endometriosis y complicaciones en caso de embarazo que pueden presentarse en pacientes
con sindrome de OHVIRA previamente corregido quirurgicamente incluyen:
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e Aborto espontaneo, parto pretérmino (asociado a incremento de contracciones uterinas y cambios
cervicales prematuros, la tasa puede llegar hasta 50 %)

e Crecimiento intrauterino restringido (por anomalias vasculares uterinas que llevan a insuficiencia
placentaria)

e Presentacion fetal anomala, preeclampsia, hemorragia posparto (debido a hipotonia uterina o retencion
placentaria por anomalias anatémicas)
Infertilidad (por sinequias o bloqueos tubaricos recurrentes después de la cirugia correctiva)
Ruptura uterina (muy rara, pero posible por debilidad de la pared muscular)
Complicaciones renales (desperfecto de la funcion renal en el embarazo)

Se recomienda no consumir AINES. Se recomienda en el futuro asesoramiento preconcepcional y controles
prenatales estrechos, siendo esenciales para la deteccion temprana y manejo oportuno de estas complicaciones
obstétricas potenciales.” Segtin Candiani et al,””” mayor del 85 % de las pacientes que buscaron embarazo tuvieron
éxito, como es el caso de Reis et al.0?

Casos clinicos similares fueron reportados en otros paises es el caso de Kueppers et al,® se utilizaron la clasificacion
de VCUAM vy la clasificacion especifica elaborado por Zhu et al, siendo un caso “Clasificacion 17 “Subclase
1.1, por presentacion de clinica aguda, evitando las complicaciones que estas pueden evolucionar rapidamente;
con “Clasificacion 2” existe la presentacion clinica postpubertad, presentandose afios después de la menarquia.
© Debemos considerar diagnosticos diferenciales en los neonatos, como la rabdomiosarca embrionaria (sarcoma
botryoides), prolapsos ureterales quistes himenales o vaginales (Gartner), ureterocele ectopicos prolapsados,
hydometrocolpos.®!Y Es importante evitar complicaciones por la obstruccion hemivaginal es indicacion de cirugia
y el drenaje del hidrocolpos, posterior a la operacion, realizar monitorizacion por posible obstruccion recurrente
de la hemivagina, debido a anomalias renales, en particular las pacientes menores de 5 afios.” Chan et al. reporta
el caso de autopsia fetal, que da resultados de OHVIRA, que fue realizado en el feto nacido muerte en el tercer
trimestre, revelo utero didelfo, hemivagina izquierda obstruida y un rifion diplex atrofico pélvico izquierdo, con
uréteres izquierdo entrando en hemivagina izquierda obstruida, asociada a malformacion anorrectal, una sola
arteria umbilical derecha y espina bifida oculta.!? También la literatura describe sindrome de OHVIRA en su
presentacion tardia de una adolescente de 14 afios con una variante rara de este sindrome, los autores resaltan el
retraso relativamente largo en el diagnostico dos afios después de la menarquia, atribuido por la presencia de una
hemivagina no obstructiva contralateral que permitia un flujo menstrual parcial,®!® que en algunos casos el manejo
relativo y Antibioticoterapia.'¥ El diagnostico mediante ecografia abdominal, confirmada mediante tomografia de
abdomen y pelvis, y urotomografia. El tratamiento médico administrado en el caso fue progesterona micronizada
200 mg dosis diaria en el caso, quirrgico programado, como en la generalidad de los casos.”’? Como podemos
apreciar la conducta ha sido la misma en la mayoria de los reportes, el diagndstico fue mediante ultrasonografia,
urotomografia, resonancia magnética, siendo el estandar de oro y el manejo definitivo fue cirugia correctiva.

CONCLUSIONES

El sindrome de OHVIRA coexiste una malformacion rara y a menudo se diagnostica equivocadamente como otras
etiologias mas comunes de dismenorrea en adolescentes, como consecuencia retrasa un diagnostico correcto y
temprano, aumentado el riesgo de dafio renal y sus complicaciones.

En nuestro caso clinico, se dio un diagnostico oportuno y posteriormente se planificé un tratamiento quirtrgico con
una evolucion favorable. Consideramos que el conocimiento de las caracteristicas fisiopatologicas, presentacion
clinica, diagnoéstico, es la mejor herramienta para un manejo terapéutico médico — quirtrgico oportuno de estas
pacientes y evitar su padecer de las complicaciones.
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