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Resumen

ANTECEDENTES: El sindrome de OHVIRA (Obstructed Hemivagina and Ipsilateral Renal
Anomaly) o sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich es una malformacién congénita
de muy baja frecuencia que resulta de una falla en la fusion de los conductos mille-
rianos durante el desarrollo embrionario. Se caracteriza por Utero didelfo, hemivagina
obstruida y agenesia renal ipsilateral. Su reconocimiento temprano es de suma im-
portancia debido a que el retraso en el diagnéstico puede derivar en endometriosis e
infecciones graves.

CASO CLINICO: Paciente de 33 afios, con antecedente de dos embarazos y un aborto.
Aun a pesar de la infertilidad primaria logré un embarazo espontaneo, incluso con
el diagnédstico de sindrome de OHVIRA. Durante la evolucién del embarazo requirié
hospitalizacion por piocolpos, que se traté con drenaje y antibiético, ademas de infec-
ciones urinarias de repeticion. El embarazo finalizé mediante cesarea a las 38.2 sema-
nas, cursoé con atonia uterina transitoria que remitié con tratamiento médico. En vir-
tud de la buena evolucién la paciente se dio de alta del hospital, sin complicaciones.
CONCLUSION: Las pacientes con sindrome de OHVIRA pueden tener embarazos a térmi-
no aunque ello plantee un reto en el seguimiento, como las infecciones de vias urinarias
de repeticion y el piocolpos que, de no tratarse adecuadamente, pueden conducir al na-
cimiento pretérmino, infeccion intraamniética, sepsis y morbilidad materno fetal aguda.

PALABRAS CLAVE: Utero didelfo; sindrome de Herlyn Werner Wunderlich; hemivagina
obstruida.

Abstract

BACKGROUND: OHVIRA (obstructed hemivagina and ipsilateral renal anomaly) syn-
drome, also known as Herlyn-Werner-Wunderlich syndrome, is a rare congenital mal-
formation resulting from a failure of the Miillerian ducts to fuse during embryonic
development. It is characterized by a didelphic uterus, obstructed hemivagina, and
ipsilateral renal agenesis. Early recognition is crucial because delayed diagnosis can
lead to endometriosis and serious infections.

CLINICAL CASE: A 33-year-old patient with a history of two pregnancies and one mis-
carriage. Despite being infertile, she achieved a spontaneous pregnancy with a diag-
nosis of OHVIRA syndrome. During the pregnancy, she was hospitalized for pyometra,
which was treated with drainage and antibiotics, as well as for recurrent urinary tract
infections. The pregnancy ended with a cesarean section at 38.2 weeks due to tran-
sient uterine atony, which resolved with medical treatment. Due to her progress, the
patient was discharged from the hospital without complications.

CONCLUSION: Patients with OHVIRA syndrome can have full-term pregnancies. How-
ever, this poses challenges in terms of follow-up care, such as recurrent urinary tract
infections and pyocele. If these conditions are not treated properly, they can lead to
preterm birth, intra-amniotic infection, sepsis, and acute maternal-fetal morbidity.

KEYWORDS: Uterine Didelphys; Herlyn-Werner-Wunderlich syndrome; Obstructed
hemivagina.
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ANTECEDENTES

El sindrome de OHVIRA (Obstructed Hemivagina and Ipsila-
teral Renal Anomaly) es una anomalia miilleriana inducida
por un dano en la porcién caudal del conducto de Wolff
ipsilateral que puede resultar en: utero didelfo, hemivagi-
na obstruida y agenesia renal ipsilateral.'? La deteccién
temprana es importante para limitar o evitar las complica-
ciones asociadas de: endometriosis, piocolpos, piometra,
piosalpinx, adherencias y futuros problemas de fertilidad.?
La incidencia del utero didelfo es de, aproximadamente,
1 caso en 2000 a 28,000 nacimientos, que se acompaiia
de agenesia renal unilateral en el 43% de los casos. La
incidencia de esta ultima es de 1 a 3 casos por cada 1000
nacimientos y entre el 25% y el 50% de las mujeres afecta-
das tienen anomalias genitales asociadas.®

Los sintomas aparecen después de la menarquia, con dolor
pélvico de intensidad en aumento y recurrente. El hema-
tocolpos puede detectarse como una tumoracion pélvica
palpable, secundaria a la retencion de la menstruacién en
una hemivagina obstruida.® El diagndstico y el tratamiento
temprano son decisivos para prevenir complicaciones y
preservar la fertilidad futura.

CASO CLINICO

Paciente de 33 anos, con menarquia a los 12 afios, ciclos
menstruales regulares de 28 x 4 dias, eumenorréica. Inici6
la vida sexual activa a los 22 anos; dos embarazos y un
legrado uterino instrumentado debido a un embarazo an-
embriodnico. La ultima citologia cervicovaginal se reporté
negativa a malignidad. En seguimiento ginecolégico desde
el afo 2014 por antecedente de infertilidad primaria.

Gracias al protocolo institucional de estudio de la infertili-
dad, la paciente logré el embarazo espontaneo que culminé
en anembridénico. Con ultrasonido endovaginal se diagnos-
tico la alteracion miilleriana y una vez resuelta con legrado
uterino instrumentado se envié a la consulta especializada
en fertilidad. El hallazgo de la resonancia fue el ttero didelfo
con vagina doble y hematocolpos izquierdo. Figura 1

Sin concluir el protocolo de estudio (6 afios después de su
primer contacto) regresé con un embarazo espontaneo de
7.3 semanas de gestacion para inicio de control prenatal.
Durante la revision del expediente electrénico se evidencia-
ron los antecedentes mencionados y la paciente informé
el antecedente de infeccidn de vias urinarias de repeticion,
asi como la revision por un urélogo quien le diagnosticé
la ausencia del rifidn izquierdo corroborado por medio de
la TAC. Figura 2

En el transcurso del control prenatal la paciente refirio flujo
vaginal; en el tacto se palpé, en el fondo de saco lateral
izquierdo, aumento de volumen, con presién y drenaje es-
pontaneo de aproximadamente 20 mL de liquido fétido,
verdoso. En la especuloscopia se corroboré que la secre-
cion provenia de una aparente comunicacion con la vagina
izquierda, previamente obstruida. Se hospitaliz6 para la
administracién del tratamiento con antibiotico y practicar
estudios de extension. Figura 3
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Figura 1. Resonancia magnética de pelvis, en corte axial: A. Izquierda,
utero didelfo (estrella), B. Derecha, ttero izquierdo distendido en compa-
racion con el ttero contralateral y duplicidad cervical (flechas), C. Inferior,
dos vaginas, la izquierda distendida con contenido hiperintenso corres-
pondiente a sangre en su interior (flecha roja).
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Figura 2. Tomografia axial computada, en corte coronal, monorreno de-
recho (flecha).

Durante la hospitalizacién no se registraron alteraciones en
los estudios de laboratorio de fase aguda que indicaran un
proceso infeccioso sistémico; sin embargo, por las carac-
teristicas de la secrecidn, se indicé un esquema antibiético
doble de amplio espectro, con adecuada evolucion clinica
gue amerito el alta del hospital. El control prenatal continué
en la consulta externa de obstetricia, donde se solicité otra
resonancia magnética de control para valoracion de la co-
leccién derecha; el estudio reporté la ausencia de coleccién
aparente en la vagina izquierda. Figura 4

La paciente continud en vigilancia en el servicio de gineco-
logiay obstetricia, con embarazo de evolucién normal hasta
las 38.2 semanas, cuando se internd para la finalizacién,
que fue mediante cesarea tipo Kerr con los siguientes ha-
llazgos: utero didelfo, Gtero derecho gestante, recién naci-
da femenina de 2935 g, Apgar 8-9, talla 50.5 centimetros;

Figura 4. Resosnancia magnética de pelvis, en corte coronal, con emba-
razo intrauterino en la cavidad izquierda. El Gtero derecho con engrosa-
miento endometrial, sin colecciones.

se complicé con inversién uterina parcial y atonia uterina
transitoria que remitié enseguida de la administracion de
ergometrina. La evolucion posquirdrgica del puerperio fue
adecuada, por lo que se dio de alta del hospital a las 48 ho-
ras. En la actualidad permanece en vigilancia, asintomatica
y con profilaxis para infeccion urinaria.

DISCUSION

La causa del sindrome OHVIRA (Obstructed Hemivagina
and Ipsilateral Renal Anomaly) ain no se comprende del
todo pero se cree se debe a muiltiples factores: genéticos
(sin identificar alguna mutacién singular), ambientales y
endocrinos.! Esta triada, descrita en 1922, se reconocié con
el término “Herlyn-Werner-Wunderlich” acufado en 1979,
para definir la anomalia de la triada en un informe de cuatro
casos de anomalias urogenitales, que en comun tenian
Utero doble, quiste paracervical y aplasia ipsilateral renal.*
En 2007, Laufer y colaboradores sugirieron el acrénimo
OHVIRA para proporcionar una base comun para describir
el sindrome y permitir la inclusién de otros trastornos ute-

Figura 3. Resonancia magnética de pelvis en corte sagital: A. Dos cavidades uterinas: derecha (ud) cavidad endometrial
ocupada por el saco gestacional, Gtero izquierdo (ui) y su relacidn con la vejiga. B. Vagina distendida por el material
liquido hiperintenso en T1, volumen de 25 cc (*). C. Cuerpo liteo en el anexo derecho (cl), conducto cervical de ambos
uteros (flecha) y la comunicacion del cuello uterino izquierdo con la vagina no perforada.
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rinos y anomalias renales.® La paciente del caso, con solo
el rinén derecho, cumplié con los criterios diagndsticos de
sindrome de OHVIRA, por tener hemivagina obstruida que
desencadend el piocolpos.

El sindrome de OHVIRA es una anomalia miilleriana poco
comun que se origina debido al desarrollo anormal del
aparato reproductor. Durante la embriogénesis, el de-
sarrollo normal de éste se inicia a las 6 semanas. Los
conductos de Miiller, que dan origen a las trompas de
Falopio, el Gtero y la parte superior de la vagina cruzan
los conductos de Wolff y migran hacia la linea media para
fusionarse y formar el primordio Uterovaginal.® Después
de la reabsorcién del tabique, en el primordio Uterova-
ginal, se desarrolla solo un conducto. En el sindrome
de OHVIRA el desarrollo anormal del conducto de Wolff
impide el cruce y posterior fusién de los conductos de
Mdiller, lo que da lugar a dos cuernos uterinos, dos cuellos
uterinos y dos hemivaginas.®

La falta de fusion parcial entre el conducto parameso-
néfrico y el bulbo sinovaginal da lugar a la formacién del
tabique vaginal, que puede ubicarse en la parte superior
(46%), media (40%) o inferior de la vagina (14%).6 Los con-
ductos de Wolff dan origen a los rifiones, y son inductores
de la fusién correcta de los conductos miillerianos. Una
alteracion en el desarrollo de la porcién caudal, de uno
de los conductos de Wolff, puede originar agenesia renal
unilateral, asociada con hemivagina obstruida ipsilateral.5”
Por lo general, se diagnostica en nifias después de la pu-
bertad, por la acumulacion de sangre en el Gtero obstruido.?
Se han diagnosticado casos excepcionales en el periodo
neonatal, mientras que otros casos pueden diagnosticarse
en la primera infancia, secundario a problemas renales
concurrentes.® En la paciente del caso el diagnéstico se
establecié a los 33 anos, y posterior al estudio de pareja
con infertilidad.

Zhuy colaboradores (2015),° en su revision retrospectiva de
79 pacientes atendidas en un lapso de 27 anos, observaron
una cantidad significativa de pacientes con obstruccion
incompleta de la hemivagina; por lo tanto, propusieron que
las pacientes se dividieran en: Clase 1 (obstrucciéon com-
pleta) o Clase 2 (obstruccion incompleta con la hemivagina
que drena a través de una pequena perforacion).® La pro-
porcion de Clase 1 a Clase 2 fue 24:55 y los pacientes de
Clase 2 se atendieron a una edad significativamente mas
tardia, con menor probabilidad de endometriosis.®

Los sintomas de la hemivagina son: dolor abdominal, dis-
menorrea y tumoraciéon abdominal. La hemivagina se aso-
cia con: infertilidad, endometriosis y alteraciones menstrua-
les y obstétricas.”®Esto también quedd de manifiesto enla
paciente del caso, debido a que cursé con infertilidad. Por
ello se resalta la importancia de complementar el estudio
de lainfertilidad con resonancia magnética, como comple-
mento del diagndstico.

El diagnéstico suele retrasarse debido a la menstruacion
normal a través del lado no obstruido o una microperfo-
racion y el desconocimiento de las quejas ginecoldgicas
comunes asociadas con OHVIRA.? La obstruccién persis-
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tente puede provocar sangrado retrégrado en la cavidad
abdominal, causar endometriosis, adherencias pélvicas
o infecciones.” Estas complicaciones pueden afectar la
calidad de vida de la paciente debido a la dismenorrea re-
sultante.”

La ecografia suele indicarse como primera modalidad de
diagndstico por imagenes para evaluar ninas con dolor
abdominal bajo; sin embargo, los resultados dependen
del operadory pueden pasar inadvertidos para los opera-
dores inexpertos.! La resonancia magnética es la modali-
dad de diagnéstico recomendada para evaluar anomalias
complejas del conducto de Miiller. Proporciona imagenes
detalladas de las estructuras de los tejidos blandos y
ayuda a identificar la hemivagina obstruida, hematocol-
posy anomalias renales asociadas.! La resonancia mag-
nética pélvica se ha convertido en el patrén de referencia
para el diagndstico y la planificacién preoperatoria, la
evaluacidon mas detallada de los sistemas reproductivos
y urolégicos con caracteristicas especificas que incluyen
el grosor del tabique, su posiciéon dentro de la vagina y
el volumen.®

El diagnodstico y el tratamiento tempranos pueden prevenir
la mayor distorsién de la anatomia y, por lo tanto, preve-
nir las adherencias pélvicas que afecten la fertilidad de la
mujer en el futuro.® El tratamiento quirdrgico conservador,
que incluye la reseccién del tabique vaginal que produce la
obstruccidn, es el indicado para aliviar los sintomas y pre-
venir complicaciones a largo plazo, como la endometriosis,
las infecciones pélvicas y la infertilidad.™

A pesar de ser una anomalia infrecuente, el sindrome de
OHVIRA es de buen pronéstico reproductivo; los desenla-
ces obstétricos reportan que un 87% tienen un embarazo
exitoso, del 23 al 35% sufren abortos, del 15 al 19% partos
pretérmino y, aproximadamente, 62% de los embarazos a
término transcurren sin complicaciones durante el parto.™

Las malformaciones uterinas se relacionan con abortos y
partos prematuros. De acuerdo con Gholoum y colabora-
dores, el riesgo aumenta en estas pacientes si el embarazo
es previo a la correccién quirurgica del tabique vaginal.'?En
la bibliografia se encuentran pocos reportes de pacientes
embarazadas con sindrome de OHVIRA sin cirugia correc-
tiva previa, con reseccion del septo vaginal. Por ello las
recomendaciones de seguimiento durante el embarazo no
estan protocolizadas. En la paciente del caso no se hizo la
correccién quirdrgica previa.

Alinicio del embarazo es importante considerar la situacion
de la placenta. En el utero didelfo o el septo, la separacién
entre ambos Uteros puede originar un déficit de vasculari-
zacidn; por eso se recomienda que el seguimiento inicial
sea cada 2 a 3 semanas.'’ En el segundo trimestre, el riesgo
de parto prematuro aumenta, por lo que deben hacerse
mediciones de la longitud cervical para evaluarla cada 3
a 4 semanas hasta llegar a la semana 35. No existen re-
comendaciones especificas para la via de finalizaciéon del
embarazo.'® Las pacientes con defectos uterinos tienen
mayor riesgo de complicaciones durante el embarazo y el
parto: partos prematuros, fetos con bajo peso al nacer y
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cesareas. Por lo tanto, cada caso debe individualizarse. Si
bien la tasa de nacidos vivos reportada del 73% es prome-
tedora, hacen falta datos mas completos alargo plazo. Sin
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