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RESUMEN

Introduccion. El sindrome de OHVIRA (SO) es una rara y com-
pleja variante de las anomalias de los conductos de Miiller caracterizado
por hemivagina obstruida, titero didelfo y anomalia renal ipsilateral. Su
diagnostico prepuberal es raro y el retraso en su diagndstico y tratamien-
to compromete la vida y fertilidad de la paciente.

Material y métodos. Andlisis retrospectivo de las historias clini-
cas de las pacientes diagnosticadas en nuestro centro en un perfodo de
tiempo de 20 afios. Los datos se recogen en un protocolo que incluye:
caracteristicas clinicas, diagndstico, tratamiento y complicaciones.

Resultados. Nueve pacientes en total, 55% diagnosticadas en edad
prepuberal y 45% postmenarquia. En el 55% se realiz6 diagndstico
prenatal de malformacién renal. En el 33% antecedentes familiares de
primer grado de enfermedades nefrouroldgicas. La media de segui-
miento por rifién dnico, previo al diagndstico, fue de 3,6 afios (rango
0-13,4 afos). En el 55% de los casos el lado afecto fue el derecho. Los
sintomas fueron ginecoldgicos en el 44%, miccionales en el 22% y
dolor abdominal recurrente en el 22%. Presentaron complicaciones en
el 33%, correspondiendo a hidrometrocolpos (22%) y piocolpos (11%).
Se realizd septostomia y reseccion del tabique vaginal como tratamiento
en el 44%, todas en edad postpuberal. Las pacientes prepuberales con-
tindan en seguimiento con actitud conservadora y estdn asintomaticas.

Conclusiones. El SO es una rara anomalfa del desarrollo de los
conductos miillerianos de presentacion clinica variable. El alto indice de
sospecha y el diagndstico precoz en nifias con anomalias renales, facilita
el tratamiento quirtirgico antes de la presentacién de complicaciones
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Delay in diagnosis and treatment can produce serious complications in
patient’s life and fertility. The aim of this study is to present our experi-
ence in clinical presentation, diagnosis and complications of patients
with OHVIRA syndrome in a 20-year period.

Patients and methods. Retrospective analysis of 9 women under
25 years old with OHVIRA syndrome between 1997 and 2017. Analy-
sis included clinical characteristics, demographic, diagnostic methods,
follow-up, treatment and complications.

Results. A total of 9 patients were studied, 5 diagnosed in pre-
puberal age and 4 postpuberal. 55% had prenatal diagnosis of renal
agenesis and in 3 was incidentally diagnosed. Follow up period for
single kidney to diagnosis was 3.6 years (range: 0-13,4 years). Right
side was affected in 55%. Symptoms were dysmenorrea (44%), recur-
rent abdominal pain (22%), urinary dysfunction (22%). Complications
were present in postpuberal patients and included hydrometrocolpos
(22%) and pyocolpos (11%) requiring septostomy or septum resection.
Surgical removal of the septum was performed in 44%). Prepuberal
patients were asymptomatic.

Conclusions. OHVIRA syndrome is a rare anomaly in the devel-
opment of Miillerian ducts with variable clinical presentation. High
suspect in patients with single kidney is necessary to avoid potential
complications by providing surgical treatment.

Key WorDS: Vagina; Mullerian ducts; Renal agenesis; Hydrocolpos;
Hematocolpos.

INTRODUCCION

Los defectos miillerianos representan un amplio espectro
de anomalias que incluyen agenesia o duplicacion uterina y
vaginal, asi como anomalfas uterinas menores(!) que ocurren
en aproximadamente el 7% de las mujeres en edad reproduc-
tiva, asociandose el 40% a anomalias renales.

El término OHVIRA (Obstructed Hemivagina and Ipsila-
teral Renal Anomaly) fue sugerido por Laufer y colaboradores
en 2007 para describir la asociacién entre anomalias uterinas
obstructivas y renales® como displasia o atrofia renal, rifién
pélvico y uréter ectdpico.

La presentacion habitual es durante la adolescencia con
dolor pélvico progresivo, dismenorrea y ciclos menstruales
irregulares o puede manifestarse por sus complicaciones®.
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Tablal.  Periodo de seguimiento, edad al diagnéstico y sintomatologia.
Edad 1° Periodo de Edad al Edad al
consulta seguimiento  diagndstico inicio de sintomas
ID (meses) (meses) (meses) (afios) Sintomas
1 1 1 2 NO Asintomatica
2 7 161 168 12 Dismenorrea
3 1 15 16 NO Asintomatica
4 132 0 132 11 Dolor abdominal recurrente, estrefiimiento, hidrometrocolpos
5 97 96 204 17 Dolor abdominal recurrente, dismenorrea, piocolpos
6 3 129 132 NO Asintomatica
7 13 21 NO Asintomatica
8 1 0 1 NO Asintomatica
9 52 4 48 13 Dismenorrea, disfuncion miccional

Nuestro objetivo es describir las caracteristicas clinicas,
datos demogréficos, métodos diagndsticos, seguimiento, trata-
miento y complicaciones de las pacientes menores de 18 afios
con ttero didelfo o bicorne, hemivagina obstruida y anomalia
renal ipsilateral (sindrome de OHVIRA) diagnosticadas en un
centro de referencia.

MATERIAL Y METODOS

Revision retrospectiva de historias clinicas de las pacientes
menores de 18 afios que presentaron ttero doble o bicorne,
hemivagina ciega y malformacion renal ipsilateral estudiados
en el perfodo comprendido entre 1997 y 2017. La bisqueda
de la muestra se realizé en los sistemas de informacién elec-
tronicos sobre los diagndsticos clinicos (consulta externa y/o
hospitalizacién) de las pacientes menores de 18 aflos en nues-
tro centro durante dicho periodo. Se excluyeron las pacientes
con otras anomalfas uterinas no compatibles con sindrome de
OHVIRA (S0).

Las pacientes con agenesia renal unilateral fueron eva-
luadas peri6dicamente realizando la estimacién de la funcién
renal, percentiles de peso, talla, tension arterial y pruebas de
imagen: ecografia, gammagrafia y CUMS. Se recogieron los
datos demogréficos, datos clinicos, antecedentes familiares,
diagndstico prenatal, presencia de sintomas y edad de inicio,
tipo de malformacion, malformaciones asociadas, lateralidad,
funcion renal, exploraciones complementarias, tratamiento,
complicaciones y seguimiento.

RESULTADOS

Se estudi6 un total de 9 pacientes con hemivagina obstrui-
da, ttero didelfo y anomalia renal ipsilateral.

La edad media de las pacientes al diagndstico en el gru-
po de estudio fue de 7 afios (rango: 0-17 afos): 5 fueron
diagnosticadas en edad prepuberal (0-4 afios) y 4 después
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de la menarquia (11-17 afios). En el 55% (5/9) se realiz6 el
diagnéstico prenatal de anomalia renal, en el segundo y tercer
trimestre del embarazo un 80% y 10%, respectivamente. Las
anomalias renales detectadas en la ecografia prenatal fueron
rifién multiquistico ectdpico en dos pacientes (2/5) y agenesia
renal en tres (3/5).

En ninguna paciente se detect6 la presencia de anomalias
uterinas ni lesiones quisticas pélvicas en el periodo prenatal.
Ninguna paciente tuvo malformaciones en otros sistemas ni
cromosomopatias.

Un 33% (3/9) tenia antecedentes familiares de enferme-
dades uroldgicas aisladas presentes en familiares de primer
grado: ectopia y displasia (1), litiasis (1), desconocida (1). Una
paciente hija tnica tiene el antecedente materno de agenesia
renal derecha y ttero doble.

En 4 casos no se detectd ninguna malformacién renal ni
uterina en el control prenatal y fueron diagnosticadas durante
el seguimiento de la anomalia renal diagnosticada de forma
incidental (Tabla I). El periodo de seguimiento por agene-
sia renal hasta el diagndstico del sindrome fue de 46 meses
(Rango 0-161 meses).

La funcién renal fue normal en todos los casos y el tamafio
del rifién dnico fue mayor al percentil 90 en el 77% (7/9) de
las pacientes.

El diagnéstico de SO se realizé en edad prepuberal en
5 pacientes (55%) mediante ecograffa, encontrandose todas
asintomadticas. Cuatro pacientes fueron diagnosticadas en
edad postpuberal, una fue al realizar una ecografia control
durante el seguimiento por agenesia renal; dos por presentar
complicaciones: una paciente con hidrometrocolpos, y otra
con piocolpos. La otra paciente se diagnosticé durante una
laparotomia programada para nefrectomia del rifién pélvico
que habfa aumentado de tamafo.

Una paciente fue intervenida a los 4 afios de vida por
sospecha de himen imperforado e hidrocolpos que fue puncio-
nado endoscdpicamente. Posteriormente a la puncién presentd
incontinencia urinaria continua por lo que se estudié por uréter
ectdpico con urografia intravenosa, vaginoscopia y vagino-
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graffa, donde se observé una cavidad sin continuidad con la
vagina y que no era compatible con estructura renal ni uréter
ectdpico. En ecografias controles no se observaba la estructura
quistica evidenciada previamente y la incontinencia urinaria
disminuy6 progresivamente hasta ceder de forma esponténea.
El diagndstico del SO se realizé en la edad adulta en los con-
troles ginecoldgicos y ha tenido dos gestaciones: un aborto
voluntario y una hija con el mismo sindrome.

En una paciente de 11 afios en seguimiento en consulta
por riiién pélvico displdsico desde los 3 meses de vida, se
sospechd el sindrome después de realizar una laparotomia
programada para nefrectomia por aumento de la ureterohi-
dronefrosis (Fig. 1) y que en el acto quirdrgico no se eviden-
cid la presencia de estructura renal. En el postoperatorio se
realizé una ecografia y RMN donde se evidenci6 la presen-
cia de tdtero doble, hemivagina e hidrometrocolpos. Tuvo la
menarquia durante el ingreso hospitalario, resolviéndose el
hidrometrocolpos y fue programada para reseccion del tabi-
que vaginal que cursd sin complicaciones. Actualmente se
encuentra asintomadtica.

Una paciente inici6 dos afios antes de la menarquia con
cuadros intermitentes de dolor pélvico ciclico, por lo que se
realiz6 una ecograffa y RMN donde se observaba una estruc-
tura tubular en fosa ilfaca izquierda compatible con rifién
displésico. No se realiz6 ningin tratamiento y a los 17 aflos
fue evaluada en ginecologia por salida de pus por vagina de
varios meses de evolucion. A la exploracion vaginal se obser-
vaba la pared vaginal abultada, tensa y dolorosa a la palpacion.
La RMN demostrd la presencia de dos tteros y dos vaginas
separadas por un septo longitudinal, distension de la hemi-
vagina izquierda con contenido heterogéneo en su interior
compatible con piocolpos. Ante estos hallazgos se realiz6
una septostomia y drenaje del piocolpos persistiendo aunque
en menor cuantia el débito purulento, por lo que se realiz6
posteriormente la reseccién completa del tabique. Actualmente
se encuentra asintomdtica.

Cuatro pacientes fueron diagnosticadas mediante ecografia
en el periodo de lactante durante el seguimiento por agenesia
renal. Se desconoce el tipo de malformacion uterina ya que
no se ha realizado RMN confirmatoria al no presentar sinto-
mas ni aparicion o aumento del hidrocolpos, considerando los
riesgos que representa la anestesia general requerida para la
realizacidn del estudio a dicha edad.

La anomalia renal y uterina fue mds frecuente en el lado
derecho, presente en 5 pacientes (55%) y la mediana de edad
de inicio de los sintomas fue de 13,4 afios (rango de 11-17
afos) en las pacientes diagnosticadas después de la menarquia.

El sintoma ginecoldgico més frecuente fue la dismenorrea
(3/4), seguido de ciclos menstruales irregulares (2/4) y una
paciente presenté flujo vaginal purulento. Ninguna paciente
tenfa masa abdominal. El sintoma urolégico principal fue la
disfuncién miccional presente en dos pacientes, que no fue
relacionada con el sindrome; una paciente present6 incon-
tinencia urinaria después de la correccién de la hemivagina
obstruida.
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Figura 1. Ecograffa transabdominal. Tumoracién quistica retrovesical
multilobulada. Metrocolpos.

La principal prueba de imagen realizadas fue la ecografia
(100%), donde en 6/9 se observaba una estructura tubular en
pelvis de tamafio variable, seguida de gammagrafia renal en
8/9 (88%) donde se confirmd la ausencia completa de capta-
cién renal ipsilateral en todos los casos y ausencia de anorma-
lidades en el rifién contralateral, cistouretrografia miccional
seriada en 4/9 (44%) por sospecha de reflujo vesicoureteral,
todas con resultado normal; y resonancia magnética nuclear
en 4/9 (44%) donde se confirm¢é la malformacion uterina.

En un paciente se realizé una tomografia axial computari-
zada (TAC) urgente por un cuadro de dolor abdominal donde
se evidencid el hematometracolposalpix (Fig. 2) que precisd
drenaje quirtrgico.

Se realiz6 vaginoscopia, histeroscopia (Fig. 3) y cistosco-
pia en 3 pacientes y en una paciente se realiz6 una laparosco-
pia diagndstica (Tabla II).

El tratamiento quirdrgico consistid en el drenaje y re-
seccion del tabique vaginal con electrobisturi, realizado en
4 pacientes (44%). La mediana de edad al tratamiento qui-
rdrgico fue de 13 afios (rango: 11-17 afios) de las pacientes
postpuberales. En 2 pacientes, la intervencidn se realiz6 en
un tiempo quirdrgico y consisti6 en el drenaje del hidrome-
trocolpos y reseccion del tabique y en las otras dos pacientes
requiri6 la reseccion en dos tiempos por reseccion incompleta
o persistencia de los sintomas. Ninguna tuvo complicaciones
postoperatorias.

Sindrome de OHVIRA®: caracteristicas clinicas y complicaciones, nuestra experiencia 13



Figura 3. Vaginoscopia. Pequefio orificio de hemivagina obstruida.

Una paciente tratada quirdrgicamente ha tenido una ges-
tacion a término y parto vaginal sin complicaciones. Des-
conocemos el resultado en la fertilidad y actividad sexual
del resto.

Figura 2. A) Tomo-
graffa axial com-
putarizada. Hema-
tometrocolpos. B)
Resonancia mag-
nética de la misma
paciente.

DISCUSION

La combinacién de una hemivagina obstruida en un ttero
didelfo es una variante rara de las anomalias de los conduc-
tos de Miiller de incidencia desconocida. Su descripcién y
tratamiento quirdrgico fue descrito por primera vez en 1922
por Purslow®. Posteriormente, en el afio 1950 fue descrita
por primera vez su asociacion con anomalfas renales, cons-
tituyendo la triada de hemivagina obstruida, utero didelfo y
anomalia renal ipsilateral, especificamente agenesia renal,
también llamado Sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich®.

La etiologia del SO parece ser multifactorial o poligénica
y no heredada de forma mendeliana(©, sin embargo, en nues-
tra serie hay una paciente que tiene una descendiente con el
sindrome, lo que es interesante para futuras investigaciones.

La principal anomalia renal en el sindrome de OHVIRA es
la agenesia renal ipsilateral . En 2015, Schlomer publicé una
serie de casos en que se asociaba rifion displdsico y atréfico
con uréter ectopico a la hemivagina obstruida produciendo
flujo vaginal persistente posterior a la reseccion del septo
vaginal®. Una de nuestras pacientes presentd incontinencia
urinaria posterior a la evacuacién del hidrocolpos en la infan-
cia. Se realiz pielografia intravenosa, CUMS, cistoscopia y
vaginoscopia sin lograr identificar desembocadura de uréter
ectdpico. La incontinencia urinaria disminuyd progresivamen-
te hasta ceder, probablemente por la presencia de rifidn dis-
plasico con pérdida de la funcién y uréter ectdpico. También
se ha asociado a displasia renal multiquistica, rifién pélvico,
sistema doble contralateral®, reflujo vesicoureteral contra-

TablaIl.  Tratamiento quirdrgico.
ID Edad (aiios) Tratamiento quiriirgico N°intervenciones
4 11 Vaginoscopia, cistoscopia, septostomia. Reseccion de tabique 2 tiempos
5 17 Septostomia, evacuacion. Reseccion de tabique 2 tiempos
6 11 Laparoscopia, histeroscopia, reseccién de tabique 1 tiempo
9 4 Vaginoscopia, vaginograma, cistoscopia, septostomia 1 tiempo
14 A. Siu Uribe y cols. CIRUGIA PEDIATRICA



lateral, ureterocele y megauréter contralateral® ausentes en
nuestra serie.

Las anomalias genitales obstructivas que incluye el SO
consisten en ttero didelfo o septadot). Fedele y cols. estu-
diaron 87 casos encontrando en su mayoria ttero didelfo,
seguido por bicollis septado, bicorne bicollis y didelfo con
septo a diferentes niveles en vagina o cérvix. Otras anomalias
obstructivas que pueden producir sintomatologia similar e
incluyen la atresia cervical o tdtero unicorne('?.

El retraso en el diagndstico y tratamiento produce com-
plicaciones a largo plazo tales como adherencias pélvicas,
endometriosis, infertilidad y aumento del riesgo de abortos.
En nuestra serie, solo una paciente ha tenido una gestacion y
embarazo a término sin complicaciones. Desconocemos los
efectos en la fertilidad en resto de las pacientes.

En pacientes con agenesia renal, la incidencia de ano-
malfas genitales asociadas se ha estimado ser mayor de un
50%13), en 5 de nuestras pacientes que se mantenian en se-
guimiento por agenesia renal, el diagndstico de SO se rea-
liz6 después de los 12 meses de seguimiento por hallazgo
casual en la ecografia o por complicaciones. Por este motivo
es importante sospechar la malformacién en pacientes con
malformaciones renales.

La presentacidn habitual es durante la adolescencia con
dolor pélvico progresivo, dismenorrea y ciclos irregulares,
aunque pueden ser regulares si la obstruccion es incompleta.
Sin embargo, en los tltimos afios a raiz del mejor conocimiento
del sindrome, existe mayor nimero de casos diagnosticados
a edad temprana, sospechdndose en aquellos pacientes con
anomalias renales o espinales similar a 5 casos de nuestra serie.

El diagnéstico de la malformacion uterina en la edad pre-
puberal es dificil ya que la gran mayoria son asintomaticas, no
habiendo informes en la literatura sobre la deteccién prenatal.
Adicionalmente, se sospecha en nifias con historia conocida
de alguna patologia renal previo a la menarquia, dada su alta
asociacion con anomalias mullerianas. Han JH y cols. publi-
caron en 2016 la serie con mds diagnésticos durante la edad
prepuberal realizados en 43 pacientes con una media de edad
al diagndstico de 1,3 meses de las cuales un 13% requirieron
intervencion quirdrgica(4.

Durante la edad prepuberal es posible identificar una hemi-
vagina obstruida mediante la aparicion de tumoracion vaginal
protruyente comprobando el hidrocolpos por ecografia, sin
embargo, al ceder la estimulacion estrogénica de la madre
después del parto, la mayoria de los hidrocolpos desaparecen
por lo que puede permanecer asintomdtica o variar de tamafio.

En nuestra serie, en las ecograffas realizadas en periodo
prepuberal, se observaba una tumoracién quistica retrovesical
de tamafio variable en ecograffas consecutivas en 6 (66,7%)
pacientes, sospechando en primer lugar un rifién displdsico
ectdpico no llegando a identificar la malformacion uterina
hasta en ecografias subsecuentes.

Habitualmente, el diagnostico se realiza en edad postpube-
ral; la dismenorrea que no fue llamativa en ninguna de nuestras
pacientes, diagnosticindose debido a complicaciones en 3.
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En 4 de nuestras pacientes menores de 2 afios, se ha rea-
lizado el diagnéstico del sindrome mediante ecografia y al
encontrarse asintomadticas no se ha realizado otras pruebas
de imagen dada la necesidad de sedacién para la realizacion
de las mismas. Para ello, serfa importante establecer gufas de
diagnéstico y seguimiento de pacientes en edad preescolar o
escolar con malformaciones uterinas.

La precision de la resonancia magnética nuclear (RMN)
en el diagndstico de malformaciones uterinas ha sido bien
establecida siendo en algunas series hasta del 100%9. Es una
prueba complementaria necesaria para confirmar el diagndsti-
co y definir los detalles morfoldgicos del sindrome, especial-
mente para planificar el tratamiento quirdrgico. El tratamiento
definitivo consiste en el drenaje del hematometrocolpos y
exéresis del septo vaginal, sin embargo, las indicaciones de
tratamiento quirtdrgico en la edad prepuberal no ha sido esta-
blecida pero podria ser necesaria en pacientes con tumoracion
vaginal de gran tamafo, compresion del tracto urinario contra-
lateral, infeccion urinaria recurrente, incontinencia urinaria o
dolor abdominal, por lo que es recomendable el seguimiento
estrecho de estas pacientes.

En pacientes con incontinencia urinaria es necesario inves-
tigar la presencia de rifion displdsico y uréter ectdpico, en cuyo
caso estarfa indicado ademés la realizacion de nefrectomia y
ureterectomia.

CONCLUSIONES

El sindrome de OHVIRA es una malformacion rara pro-
ducida por el desarrollo anormal de los conductos de Miiller
de presentacidn clinica variable, con frecuencia suele ser
asintomdtico o presentar sintomatologia inespecifica. Es im-
portante sospecharlo en pacientes con anomalias renales ya
que el retraso en su diagndstico puede tener consecuencias
que amenacen tanto la vida como la fertilidad de la paciente
y el tratamiento quirtirgico oportuno puede ser necesario para
prevenir sus complicaciones.

Es necesario realizar més estudios para establecer pro-
tocolos de deteccion y seguimiento de anomalias uterinas y
vaginales en pacientes con anomalias renales.
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