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Casoclinico

Sindrome OHVIRA (Utero didelfo con hemivaginaobstruiday
agenesiarenal ipsilateral). Un caso inusua deinfertilidad

Tte. Cor. M.C. Cuauhtémoc Villagbmez-Rodriguez,* Tte. Cor. M.C. Librado Cordero-Her nandez,**
Tte. Cor. M.C. Maria Celeste Uscanga-Carmona,*** Gral. Brig. M.C. Clementina Espinola-Zetina****

Hospital Militar de Especialidades delaMujer y Neonatologia. Ciudad de México.

RESUMEN

El sindrome OHVIRA esunararamalformacion mullerianaca-
racterizada por Utero didelfo, hemivagina obstruiday agenesiare-
nal ipsilateral. Las pacientes con esta alteracion usualmente se
presentan con dolor pélvico, dismenorrea, y un tumor pélvico
después de la menarca, en raras ocasiones puede presentarse
afos después con infertilidad primaria. La sospecha clinica es
esencial parael diagnadstico preciso.

Se presenta el caso de una mujer de 25 afios atendida por
presentar infertilidad primariaquien fue diagnosticada con el sin-
drome OHVIRA complicado con hematocolpos y hematémetra,
ella fue manejada con reseccién del tabique vaginal y posterior-
mente se embarazo en forma esponténea, cursa actualmente con
embarazo de 25.3 semanas de gestacion.

El sindrome OHVIRA debe ser considerado entre |os diagndsti-
cos diferenciales en pacientesjdvenes con Utero didelfo einfertili-
dad. Lainfertilidad como cuadro clinicoinicial esunararapresenta-
cion de este sindrome.

Palabras clave: Sindrome OHVIRA, sindrome Herlyn-Wer-
ner-Wunderlich, malformaciones mullerianas, infertilidad.

I ntroduccion

Laincidenciadelas malformaciones mullerianas serepor-
tamenor al 3.8%.! El sindrome OHVIRA fuereportado desde
1922y eraconocido como sindrome de Herlyn-Werner-Wun-
derlich.?2 Es una rara anomalia de los conductos de Muller
consistente en Utero didelfo, hemivagina obstruiday agene-
siarenal ipsilateral.

OHVIRA syndrome (Uterusdide physwith unilateral
obstructed hemivagina, and ipsilateral renal agenesis).

An unusual caseof infertility

SUMMARY

OHVIRA syndromeisarare Mullerian duct anomaly with uterus
didelphys, unilateral obstructed hemivagina, and ipsilateral renal
agenesis. Patients with this anomaly usually present after menar-
che with pelvic pain and/or amass and rarely, in later years, with
primary infertility. Strong suspicion and clinical knowledge of this
anomaly are essential for aprecise diagnosis.

Case: A 25-year-old female presented with primary Inferti-
lity, and was diagnosed as a case of OHVIRA Syndrome, hema-
tocolpos and hematometra complicated, She was treated with
hemivaginal septal resection and subsequently became pregnant
spontaneously. She has 25.3 weeks gestation.

OHVIRA syndrome should be considered among the differen-
tial diagnosesin young females with uterus didel phys and inferti-
lity. The infertility as the initial clinical presentation has been
rarely reported in this syndrome.

Key words: OHVIRA syndrome, Herlyn-Werner-Wunderlich
syndrome, Mullerian duct anomaly, infertility.

El diagnosticoinicia esincorrecto enlamayoriadeloscasos
por su raraincidenciay poca sospechaclinica, sin embargo su
asociacion con endometriosis, infeccion pévica, infertilidad y
complicacionesobstétricasimplican lanecesidad de un oportu-
no diagnéstico.*® Los datos clinicos y € diagnéstico estan
determinados por € grado de obstruccion Gtero vaginal.

El origen embriol6gico y patogénesis del sindrome de
Wunderlich esincierto, pero el diagndstico y tratamiento

* Jefe del Departamento de Ginecologia, Hospital Militar de Especialidades de la Mujer y Neonatologia (HEEMyN). ** Subjefe del Departamento
de Urgencias, Hospital Militar de Especialidades de la Mujer y Neonatologia. *** Jefe del Departamento de Radiologia, Hospital Militar de
Especialidades de la Mujer y Neonatologia. **** Directora del Hospital Militar de Especialidades de la Mujer y Neonatologia.

Corrspondencia:
Dr. Cuauhtémoc Villagbmez-Rodriguez

Departamento de Ginecologia, HMEMyN. Industria Militar s/n Esgq. Av. Juan Cabral, Lomas de Sotelo C.P. 11200, México, D.F.

Recibido: Octubre 13, 2013.
Aceptado: Octubre 18, 2013.

297


http://www.imbiomed.com/

Cuauhtémoc Villagémez-Rodriguez y cols.

oportuno preservalafertilidad normal. El tratamiento con-
vencional no se ha establecido, la seccion del tabique 'y
marsupializacion se consideran un manejo adecuado,® aun-
que la reseccion histeroscopica también ha sido descri-
ta.7'8

La incidencia de Gtero didelfo asociado a este sindrome
sereportaaproximadamente 1/2000 a 1/28,000 y seacomparia
deagenesiarenal unilateral en 43% delos casos.® Lasmalfor-
maciones del tracto urinario se asocian con alteraciones de
los conductos de Muller hasta en 30% de los casos.® La
presenciade tabique vaginal parcial o completo estapresen-
te en 75% de las mujeres con Utero didelfo.**

Reportedd caso

Femenina de 25 afios de edad referida ala seccion de
Medicina Reproductiva, Consulta Externa para manejo
de infertilidad primariade cuatro afios de evolucion.

Al interrogatorio la paciente se encontré sin enfermedades
cronico degenerativas, e infecciosasy sin cirugias previas.

Refiere como antecedentes ginecoobstétricos menarca a
los 12 afios, ritmo catamenial 28/5, dismenorreacrénica, Pa-
panicolaou 2012 negativo, anticoncepcién negada.

En laexploracion fisica. Presion arterial 100/70 mm/Hg,
frecuenciacardiaca 76 I/min, Peso 52 kg, talla1.55 metros. Sin
facies caracteristica, valoracion ginecol 6gicavulvay vagina
normal cérvix Unico lateralizado ala derecha probable tabi-
quevaginal, Utero bilobulado, ovariosnormalesel restodela
exploracién fisicafuenormal.

Se solicitaron estudios de laboratorio, ultrasonido pélvi-
coy renal, histerosal pingografia, y espermatobioscopia.

Los estudios de laboratorio revelaron Hb: 13,3 g/dL, Hto:
42.3%. Plag: 229,000 UL, VDRL: negativo, VIH: Negetivo. Uro-
cultivoy cultivo vagina: Sin desarrollo bacteriano Esperma-
tobioscopia: V olumen 4 mL, concentracion 150 millones por
mL, movilidad A+B: 41%, morfol ogia: 90%.

Figura 1. Ultrasonido endovaginal que muestra cavidad uterina dere-
cha (A) e izquierda (B).
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Figura 2. Ultrasonido endovaginal con hemivagina izquierda obstrui-
da y hematocolpos.

DELICLA LAy

Figura 3. Histerosalpingografia que muestra cuerpo uterino derecho
y permeabilidad tubaria derecha.

El ultrasonido demostro Gtero didelfo, y hematocolpos
izquierdo, ademas de agenesiarenal izquierda (Figuras 1y
2). Lahisterosalpingografia revel 6 cavidad uterina derecha
normal, permeabilidad tubaria derecha (Figura 3).

Con estos datos se establecio el diagnéstico de infertili-
dad primaria, sindrome OHVIRA, y hematocolpos, fue pro-
gramada para reseccion del tabique vaginal y marsupializa-
cion, asi como laparoscopia diagndstica.

Durantelacirugia, al realizar lalaparoscopiafue encon-
trado el (tero didelfo conlacavidad uterinaizquierdaincre-
mentada de tamafio, sin datos de endometriosis, la cirugia
vaginal se realiz6 siguiendo orificio fistuloso a través del
cual sereseco tabique vaginal hasta encontrar orificio cer-
vical izquierdo, mismo que fue ferulizado con histerometro
hasta 10 cm observandose drenaje de material purulento y
fétido, una vez realizado drenaje se procedié a completar
reseccion del tabique y marsupializacion, Seindicé cober-



Sindrome OHVIRA

turaantibi6tica posoperatoria con ceftriaxonay doxiciclina
durante siete dias.

La evolucion postoperatoria cursd sin complicaciones,
se egreso al tercer diay fue citada en un mes para iniciar
induccion de ovulacién y coito programado.

La situacion laboral de su pareja ocasiono retraso en €l
tratamiento, sin embargo, se consiguié embarazo en forma
espontanea a los diez meses posteriores de la cirugia, acu-
diendo a ser valorada con un embarazo de ocho semanas de
gestacion por fechade ultimaregladel 9 mayo del 2013 enel
cuerpo uterino izquierdo (Figuras4y 5).

En ultrasonido realizado en semana 11-14 para descartar
cromosomopatias se report6 con embarazo de 14 semanas,
hueso nasal presente, indice de translucencia nucal de 14
mm, cavidad uterinaderechade 89 x 59 x 56 mm (Figuras6
y 7).

El ultrasonido estructural con embarazo de 21.6 semanas
de gestacion, feto sin alteraciones estructurales, cavidad
uterinaderechade 12.8 x 5cm (Figuras8y 9). Actualmente
cursa con embarazo de 25.3 semanas de gestacién de evolu-
ciénnormal.

Figura 4. Ultrasonido abdominal semana 8.2 donde se visualizan
ambas cavidades uterinas.

Figura 5. Ultrasonido abdominal con embarazo de 8.2 semanas de
gestacion.
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Figura 6. Medicion en longitudinal y transverso cavidad uterina de-
recha.

o1oldlecm

Figura 8. USG. Medicion longitudinal de cuerpo uterino derecho.

Discusiéon

Laetiologiaprecisade sindrome OHVIRA estodaviadesco-
nocida, secons deraqueexiste unaalteracion enlaconformacion
de ambos conductos paramesonéfricos y mesonéfricos.

L os conductos de Wolff, ademas de dar origen alosrifio-
nes facilitan la adecuada fusion de los conductos de Muller,
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Figura 9. Biometria fetal compatible con 21.6 semanas de gesta-
cion.

por lo tanto un desarrollo anémalo de la porcién caudal de
uno de los conductos de Wol ff puede ser la causa de agene-
siarenal unilateral asociado a hemivaginaobstruida.®

El descubrimiento del sindrome OHVIRA sedaprincipal-
mente después de la menarca, durante la pubertad porque
las menstruaciones consecutivas incrementan el dolor ab-
dominal ciclico, secundario inicialmente a la formacion de
hematocolpos y hematémetra por el sangrado retenido. El
diagnostico puede realizarse sélo si € sindrome es sospe-
chado. En raras ocasiones como en el caso presentado el
tabique puede fistulizarse y permitir el drenagje parcial del
sangrado acumulado, conduciendo a cuadros clinicos ca-
racterizados por dismenorrea cronica, que pudieran presen-
tarse por causas secundarias como lo es lainfertilidad oca-
sionada por €l proceso inflamatorio crénico, endometriosise
infeccion pélvica®

El reconocimiento oportuno y lareseccién quirdrgicadel
tabique vaginal con el drengje de la sangre acumulada es el
tratamiento definitivo, condicionando rapida mejoria de la
sintomatologia, prevencién de complicaciones y manteni-
miento delafertilidad.

La laparoscopia puede ser de eleccion en algunos casos
seleccionados, la decision se puede basar en |os siguientes
puntos:t?

« El tiempo deintervalo entrelamenarcay € diagnéstico.
 Laseveridad de los sintomas.
« Lapresenciade un hematémetra o piometra.

El ultrasonido transvaginal y laresonanciamagnéticason
usados en € diagndéstico de anomalias genitourinarias, re-
portandose inclusive una exactitud hasta el 100% para la
resonancia magnética. Este Gltimo estudio tiene una mayor
sensibilidad paravisualizar €l contorno uterino, laformade
lacavidad uterinay las caracteristicas de | os tabiques com-
parado con otras modalidades de imagen.
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L osresultados de embarazos en | as paci entes con sindro-
me OHVIRA han reportado embarazos exitosos hastaen 87%
de los casos, en 23% de estas pacientes ocurrira un aborto,
15% tienen partos pre términos y 62% tiene un embarazo a
término sin complicaciones.®

Conclusiones

El sindrome OHVIRA esunararamalformacion urogenital
conimplicacionesen lafertilidad delas mujeres quelo pade-
cen, yaque lafaltade sospechaclinicay el conocimiento de
la entidad generan diagnosticos equivocos, esto a su vez
provocaretraso en el tratamiento o intervenciones quirdrgi-
cas inadecuadas que pueden vulnerar la posibilidad futura
deembarazo.

El apoyo diagnostico através de los estudios de ima-
gen como son el ultrasonido transvaginal y la resonan-
ciamagnética son parte fundamental en ladecision tera-
péutica.

El tratamiento adecuado de estas pacientesimpactaen la
fertilidad futura, y mantiene una probabilidad de embarazo
exitoso por arribadel 80%.
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