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RESUMEN

Introduccion: El sindrome de OHVIRA (Obstructed hemiva-
gina and ipsilateral renal anomaly) corresponde a una malfor-
macién miilleriana poco frecuente. Los sintomas son variados
dependientes del grado de obstruccion de la hemivagina y la
presencia de infeccién. Cuando existe microperforacion del ta-
bique vaginal, el cuadro puede ser de instalacién mas lenta y su
diagnéstico mas tardio.

Objetivo: Se presenta el caso de una paciente con Sindrome de
OVHIRA con manifestacion clinica inhabitual manejado en for-
ma exitosa.

Caso clinico: Adolescente con cuadro de dismenorrea progre-
siva, sangrado uterino excesivo y flujo intermenstrual hemato-
purulento ocasional, al examen fisico con leve abombamiento
vaginal. Se confirmé diagnédstico de OHVIRA mediante reso-
nancia magnética de abdomen y pelvis. Posteriormente se realizd
cirugia via vaginal de drenaje y reseccion del septum vaginal con
evolucidn posterior favorable.

Conclusion: Una alta sospecha clinica de estas malformaciones
junto con un estudio imagenoldgico por resonancia magnética
permite un diagndstico y manejo oportuno evitando complica-
ciones futuras.

PALABRAS CLAVE: sindrome de OHVIRA, microperforacién
del tabique vaginal, dismenorrea, malformacion miilleriana.

SUMMARY

Introduction: OHVIRA syndrome (Obstructed hemivagina and
ipsilateral renal anomaly) corresponds to a rare Miillerian mal-
formation. The symptoms are varied depending on the degree
of obstruction of the hemivagina and the presence of infection.
When there is microperforation of the vaginal septum, the con-
dition may be slower and later diagnosed.

Objective: The case of a patient with OVHIRA syndrome with an
unusual clinical manifestation successfully managed is presented.
Case report: Adolescent with progressive dysmenorrhea, exces-
sive uterine bleeding and occasional hematopurulent intermens-
trual flow, on physical examination with mild vaginal swelling.
OHVIRA diagnosis was confirmed by magnetic resonance ima-
ging of the abdomen and pelvis. Subsequently, vaginal drainage

and septum resection surgery was performed with favorable pos-
terior evolution.

Conclusion: A high clinical suspicion of these malformations
together with a magnetic resonance imaging study allows timely
diagnosis and management avoiding future complications.

KEY WORDS: OHVIRA syndrome, microperforation of the va-
ginal septum, dysmenorrhea, Miillerian malformation.

INTRODUCCION

Las malformaciones Miillerianas son las mas frecuentes en la po-
blacion femenina, presentdndose aproximadamente en el 7% de
las mujeres en edad reproductiva, se asocian en un 40% a anoma-
lias renales. Una de ellas es el sindrome de hemivagina obstruida
con anomalia renal ipsilateral u OHVIRA (Obstructed Hemiva-
gina, Ipsilateral Renal Anomaly). Este acronimo, propuesto por
Laufer y cols el afio 2007, corresponde a la triada clasica de hemi-
vagina obstruida, utero didelfo y agenesia renal ipsilateral, tam-
bién denominado Sindrome Herlyn-Werner-Wunderlich, el que
puede asociarse a otros defectos uterinos como ttero septado, y
renales como displasia renal, rifnén pélvico y ectopia ureteral.?

La etiologia de la anomalia del desarrollo de los conductos de
Wolff y Miiller, es desconocida. Los conductos de Wolff, originan
los rifilones y también inducen la fusién adecuada de los conduc-
tos de Miiller, por lo que la alteracion del desarrollo de la porcién
caudal de uno de los conductos de Wolff puede causar agenesia
renal asociada con una hemivagina cerrada. En el lado donde el
conducto de Wolff estd ausente, el conducto de Miiller se posicio-
na lateralmente, de tal manera que no se fusiona adecuadamente
con el conducto contralateral, lo que resulta en utero didelfo o
tabicado. Tampoco se contacta con el seno urogenital central-
mente. Entonces, el conducto de Miiller contralateral sano forma
una parte de la vagina, mientras el componente mal posicionado
forma un saco ciego (una hemivagina obstruida). El introito vagi-
nal no se ve afectado porque su origen embrioldgico procede del
seno urogenital.’

Los sintomas se presentan habitualmente durante la adolescen-
cia y dependen del grado de obstruccion de la hemivagina y la
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presencia de infeccion. La mayoria de las pacientes consultan por
dismenorrea progresiva y/o dolor pélvico posterior a la menar-
quia, ocasionalmente asociado a un tumor pélvico o vaginal, en
presencia de ciclos menstruales. También puede ocurrir descarga
vaginal purulenta, cuando el septum vaginal estd microperforado
favoreciendo la infeccion ascendente del hematocolpos, desarro-
llando una enfermedad inflamatoria pélvica y formacién de abs-

cesos.> 34

El objetivo de presentar el caso de una paciente con Sindrome
de OVHIRA con manifestacion clinica inhabitual es destacar la
importancia de la sospecha diagnoéstica de las malformaciones
miillerianas cuando las terapias habituales del manejo de disme-
norrea y sangrado uterino anormal no responden en los primeros
afos post menarquia.

CASO CLINICO

Adolescente de 17 afios, sexualmente activa, con menarquia a los
12 anos 6 meses. Consulté por sangrado menstrual excesivo y
dismenorrea progresiva e invalidante a pesar de terapia con an-
ticonceptivos orales combinados (ACO) desde los 14 afios. Ade-
mas, refiere flujo intermenstrual café, ocasionalmente de mal
olor, precedido de dolor suprapubico que se alivia luego de pre-
sentar la descarga. Como antecedente, destaca una atencion en el
servicio de urgencia a los 15 afios por dolor hipogastrico y san-
grado genital de cuantia variable por 3 meses que se torn6 de mal
olor, el que fue interpretado como proceso inflamatorio pelviano
y tratado con antibiéticos, se realizé ecotomografia ginecoldgica
transvaginal que describi6 la presencia de dos cuerpos uterinos.

Al examen fisico destacaba vagina tinica con leve abombamiento
de pared lateral derecha hacia anterior (imagen 1) que dificulta
la visualizacion del cérvix que se encontraba desplazado hacia iz-
quierda. Al tacto vaginal se palpa tumor vaginal-hipogéstrico de
8 centimetros blando, redondeado, bien delimitado e indoloro.

Se realizé una nueva ecografia ginecoldgica transvaginal, identi-
ficandose un cuerpo uterino normal junto a una imagen quistica
sugerente de coleccion vaginal. Se indicé ACO en forma continua
para supresion menstrual a la espera de completar estudio con
resonancia magnética (RNM) de abdomen y pelvis con contraste.
La RNM confirm¢ la presencia de utero didelfo con formacién
completa de dos fondos, cuerpos y cuellos uterinos; dos cavidades
vaginales con obstruccion de la hemivagina derecha y formacién
de hematocolpos con aire en su interior, sugiriendo la presencia
de una microperforacién. Se evidenci6 también, distension de la
cavidad endometrial derecha con contenido hemdtico y ausencia
de rinén derecho, hallazgos compatibles con Sindrome de OHVI-
RA (Imagen 2).
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A los 3 meses de haber consultado en nuestra unidad se reali-
z6 cirugia del septo vaginal. Durante este periodo la paciente se
mantuvo sin dolor y sin sangrado, sélo present6 secrecién muco-
purulenta que se resolvié con tratamiento antibiético oral.

Se realiz6 drenaje de hematocolpos con permeabilizacion de he-
mivagina derecha por via vaginal. Con el fin de realizar una re-
seccién amplia se desciende y tracciona el tabique con el baloén de
una sonda Foley (Imagen 3). Se confirm¢ presencia de cérvix de
aspecto sano en el fondo de hemivagina derecha. Luego se realizd
laparoscopia exploradora observandose dos hemiuteros de aspec-
to sano, cada uno con trompa y ovario normal. Se observé ade-
mas, un implante endometridsico de 3 mm en pliegue utero-vesi-
cal que se electrofulguro.

La paciente evoluciond favorablemente con flujo vaginal mucoso
por 6 semanas que disminuy6 en forma gradual. A los 6 meses de
seguimiento se encontraba sin estenosis de la regiéon permeabili-
zada y asintomatica.

IMAGEN N° 1: Se observa una entrada vaginal tinica y tumoracion
redondeada en pared lateral derecha y anterior.
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IMAGEN N° 2: RNM DE ABDOMEN Y PELVIS

A: Dos cuerpos uterinos *izquierdo normal **derecho con cavidad endometrial de 29 mm de didmetro transversal con contenido hemdtico
B: Hematocolpos derecho de 37 x 42 x 60 mm.

C: Presencia de aire en coleccion derecha.

D: Ausencia de rifion derecho
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IMAGEN N° 3

A: Aspecto de hemivagina derecha obstruida. Sonda Foley en meato
uretral.

B: Una segunda Sonda Foley instalada a través de tabique vaginal
para drenaje y traccion.

Sindrome de OHVIRA: Causa Inusual de Sangrado Intermenstrual y Descarga Vaginal en una Adolescente.

Reporte de un Caso.

DISCUSION

El Sindrome de OHVIRA es una condicién infrecuente, con al-
rededor de 300 casos reportados en la literatura, por lo que se
requiere un alto nivel de sospecha para diagnosticarlo en forma
oportuna. Generalmente el dolor pélvico ciclico es el sintoma
principal, manifestaindose en el periodo post menarquico, entre
los 12-16 afos.” La vagina es distensible permitiendo la acumu-
lacién de sangre que se absorbe parcialmente entre los periodos
menstruales, por lo tanto, las pacientes pueden encontrarse asin-
tomdticas por largo tiempo posterior a la menarquia. También
puede retenerse mucus u orina en el caso que exista un uréter
insertado en forma ectdpica. Estas colecciones se pueden in-
fectar generando una enfermedad inflamatoria pélvica con una
serie de secuelas reproductivas conocidas.! Otras manifestacio-
nes menos frecuentes son sangrado intermenstrual y descarga
vaginal purulenta, como resultado de microperforaciones entre
ambas vaginas o uteros. Esta comunicacién permite la salida
parcial y escasa del flujo menstrual y favorece la infeccion ascen-
dente. Se ha observado que estos casos se presentan desde la me-
narquia, pero su diagnoéstico es a edades mayores producto del
proceso infeccioso de forma reiterada’, como en nuestro caso.

La obstruccion presente en OHVIRA, a la vez, aumenta el flujo
menstrual retrégrado favoreciendo el desarrollo de endometrio-
sis, condicion que se encuentra en el 23% de los casos.®

El diagndstico de OHVIRA se establece con certeza en la RNM,
ya que permite caracterizar de forma adecuada la malformacion
uterina y renal presente. La ultrasonografia generalmente es la
primera aproximacion diagnostica por imagenes y puede eviden-
ciar un utero doble o una imagen de coleccion entre el recto y la
vejiga, que corresponde al hematocolpos, sin embargo este tltimo
puede distorsionar la anatomia haciendo dificil la interpretacion
de los hallazgos.”

Se estima que el 6% de las pacientes con ttero didelfo presentard
una hemivagina obstruida, por otra parte, la agenesia renal ipsi-
lateral se encuentra entre un 63% -81% de las mujeres con uteros
didelfos, y esta cifra es entre un 92%-100% si ademas tiene he-
mivagina obstruida.” Dada esta alta asociacién resulta razonable
recomendar la realizacion de una ecografia renal a toda pacien-
te con ttero didelfo o tabicado completo y si se encuentra una
anomalia renal especialmente agenesia, completar el estudio con
RNM de abdomen y pelvis atin en ausencia de sintomas.
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En nuestro caso, el diagnéstico finalmente fue a los 18 afios, sin
embargo, si revisamos detenidamente la historia, se podria haber
realizado 3 afos antes si se hubiese completado el estudio cuan-
do consult6 con sintomatologia y se detect6é un utero doble. El
diagnostico se realizd considerando la sospecha clinica por dis-
menorrea progresiva a pesar del uso de ACO, descarga vaginal
hemopurulenta y abombamiento vaginal. El estudio por ultraso-
nografia transvaginal, si bien no fue concluyente, evidencié una
estructura quistica sugerente de hematocolpos. En base a esto se
realiz6 supresién menstrual exitosa con alivio de los sintomas a la
espera de completar estudio.

El manejo del Sindrome de OHVIRA consiste en drenar y resecar
el tabique vaginal, idealmente, en un solo acto quirtrgico por via
vaginal o histeroscopica.* La realizacion de laparoscopia diagnos-
tica conjunta se recomienda en aquellos casos en que no existe un
diagnostico claro o si no hay disponibilidad de RNM. Para esta-
blecer la existencia de endometriosis es controversial.® En el caso
presentado se realizé una sola cirugia y gracias al uso del balén
de sonda Foley se logré resecar ampliamente el tabique por via
vaginal. También se realiz6 una laparoscopia donde se descartod
la presencia de adherencias, se evidencié endometriosis minima
y se tratd. Este resultado confirma la asociacién entre ambas enti-
dades y aporta un elemento relevante para el manejo y seguimien-
to de esta paciente.

En la actualidad, no estd claro si debe recomendarse de rutina
realizar laparascopia, ya que se plante6 que el comportamiento de
la endometriosis podria ser distinto en base a dos casos de resolu-
cién espontanea posterior la cirugia de correccion de la obstruc-
cion. Sin embargo, publicaciones posteriores demostraron pro-
gresion de los focos endometridsicos, preguntandose si podrian
evitarse manejando precozmente los implantes endometriales
ectopicos, que estan presentes al momento de la primera cirugia®,
controversia que requiere mas investigacion para ser resuelta.

CONCLUSION

El Sindrome OHVIRA es infrecuente, sin embargo una detallada
anamnesis, examen fisico y alta sospecha frente a una malforma-
cion uterina son fundamentales para un diagnostico antes de que
se manifiesten sus complicaciones. En este caso destaca la histo-
ria clinica de mala respuesta al tratamiento habitual con ACO de
la dismenorrea en una paciente portadora de una malformacion
miilleriana, lo que permite sospechar un caso de Sindrome de
OHVIRA inhabitual probablemente secundario a micro perfora-
cion del tabique, el que pudo ser manejado de forma exitosa con
supresion menstrual y cirugia vaginal.
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