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Introduccién. El sindrome de Ovhira es un
término anglosajon que engloba a aquellas
pacientes con hemivagina obstruida, anomalia
renal ipsilateral y dtero didelfo. Del inglés
“obstructed hemivagina and ipsilateral renal
anomaly”, previamente englobado dentro del
epénimo  “Herlyn-Werner-Wunderlich”.  La
incidencia de dicho sindrome es escasa.

Se engloba dentro de las malformaciones
miillerianas.

Exposicion del caso. Mujer, 13 afios. Acude a
urgencias por dolor tipo presion en genitales, de
tres dias de evolucion.

Antecedentes: Displasia renal izquierda y

agenesia renal derecha. Insuficiencia renal
cronica.  HTA  secundaria. Dos trasplantes
renales.

Ginecobstétricos: Nuligesta. Menarquia a los 12
afios, reglas escasas.

En el tacto vaginal se objetiva masa en la pared
lateral derecha que impresiona de hematocolpos.
Se cursa ingreso para analgesia y estudio por
sospecha de sindrome de Ovhira. Realizando
ecografia ginecoldgica de alta resolucién y RMN,
obteniendo hallazgos compatibles con dicho
sindrome.

Tras confirmar el diagndstico se realiza drenaje
del hematocolpos en quiréfano.

Diagnéstico y discusion. El sindrome de
hemivagina obstruida y anomalia renal
ipsilateral es aquel que se presenta con un ttero
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didelfo, obstruccién vaginal unilateral y agenesia
renal ipsilateral. La patogénesis es multifactorial,
principalmente en contexto de una malformacion
miilleriana inducida por el conducto de Wolf
ipsilateral. Las anomalias miillerianas tienen una
prevalencia del 2-3%.

Es importante conocer este raro sindrome, con el
fin de realizar un diagnéstico temprano para
prevenir posibles complicaciones y aliviar los
sintomas. Es una patologia que requiere un
enfoque multidisciplinar que engloba a
pediatras, ginecologos, radidlogos y cirujanos
pediatricos.

PALABRAS CLAVE

Ovhira, hematocolpos, ttero didelfo, agenesia
renal, malformaciones miillerianas.

CASO CLINICO

INTRODUCCION

El sindrome de Ohvira es un término
anglosajon, surgido en 2007, para englobar a
aquellas pacientes con hemivagina obstruida,
anomalia renal ipsilateral y dtero didelfo.
OHVIRA, del inglés “obstructed hemivagina and
ipsilateral ~renal anomaly”, previamente
englobado dentro del eponimo “Herlyn-Werner-
Wunderlich”. La incidencia de dicho sindrome es
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escasa, existiendo solo publicaciones de casos
aislados o series de casos [1, 2].

Este sindrome se engloba dentro de las
malformaciones miillerianas, aquellas que
surgen de defectos en la fusion o resorcion de los
conductos de Miiller.

EXPOSICION DEL CASO

Mujer de 13 afios, que acude a urgencias por
dolor tipo presion en genitales, de tres dias de
evoluciéon que ha ido en aumento, llegando a
producirle vémitos.

Antecedentes personales:

- Uterohidronefrosis bilateral grave secundaria
a displasia renal izquierda y agenesia renal
derecha. Uteronefrectomia rifién derecho en
periodo neonatal con pieloureterostomia
cutdnea izquierda en 2010. Cierre de
ureterostomia en 2012.

- Insuficiencia renal crénica.
- HTA secundaria.
- Dos trasplantes renales.

- Tratamiento: Prograff 2.5, Micofenoloca,
Metilprednisolona 4mg, Amlodipino.

- Antecedentes ginecobstétricos: Nuligesta.
Menarquia a los 12 afios, reglas escasas.

En la anamnesis la madre refiere que en una
prueba en el hospital donde controlan la

patologia renal le diagnosticaron de “atero
doble”.

A la exploracion:

- En el tacto vaginal se objetiva masa en la
pared lateral derecha que impresiona de
hematocolpos.

- Ecografia de primer nivel en urgencias:
utero doble, el derecho impresiona con contenido
ecomixto sugerente de coagulos.

Se realiza ecografia ginecologica de alta
resolucién: ttero didelfo. Utero izquierdo con
endometrio de 9.14mm; el derecho impresiona
continuarse con zona heterogénea , endometrio
de 62x60mm. Leve hematosalpinx. Ambos
ovarios normales (Figura 1).
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Se decide ingreso para analgesia y completar
estudio por sospecha de sindrome de Ovhira.

Durante el ingreso se realiza RMN: ttero
didelfo, con cuerpo wuterino izquierdo de
morfologia y apariencia normal, con adecuado
grosor endometrial. El cuerpo uterino derecho se
encuentra marcadamente dilatado, sin delimitar
claramente el endometrio y miometrio, y se
continua con un cérvix y vagina de gran tamafio
con contenido compatible con sangre y coagulos.
Muestra una morfologia lobulada en reloj de
arena y unos didmetros méaximos de 12x5.7x7 cm.
Caudalmente se aprecia un canal vaginal de 3cm
de longitud de aspecto colapsado. En su aspecto
izquierdo y de apariencia colapsada parece
identificarse un cérvix izquierdo que alcanza la
vagina. Hallazgos compatibles con sindrome de
Ovhira, con un tatero didelfo, con cuerpo uterino
izquierdo de aspecto normal y un cuerpo uterino
derecho dilatado, con obstruccién en vagina
(tabique vaginal) y hematocolpos masivo
secundario (Figura 2).

Tras confirmar el diagndstico se realiza drenaje
del hematocolpos en quiréfano e histeroscopia.
En primer lugar se realiza histeroscopia, sin
llegar a obtener una buena imagen debido al
sangrado. Posteriormente se realiza una incision
en el tabique vaginal, drenando moderada
cantidad de coagulos, y realizando una sutura
coronal. Se deja sondaje vesical para prevenir el
cierre, pero finalmente se cae el sondaje a las 12h
de la intervencion. Tras el proceso terapéutico la
paciente presenta clara mejoria de la
sintomatologia siendo dada de alta.

La paciente no acude a las citas de control. Dos
meses tras el procedimiento vuelve a acudir a
urgencias por sensacion de presién, siendo
diagnosticada de recidiva del hematocolpos por
cierre de la cicatriz. La paciente desea ser
derivada al centro de tercer nivel donde le siguen
su patologia renal, por lo que se realiza
derivacion.

DIAGNOSTICO Y DISCUSION

El sindrome de hemivagina obstruida y
anomalia renal ipsilateral es aquel que se
presenta con un dutero didelfo, obstruccion
vaginal unilateral y agenesia renal ipsilateral. La
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patogénesis  es  multifactorial, = aunque
principalmente en contexto de una malformacion
milleriana inducida por el conducto de Wolf
ipsilateral [2]. Ademas de la formacién de los
rifiones, los conductos mesonéfricos de Wolf son
elementos inductores de la adecuada fusion de
los conductos miillerianos [1]. El introito vaginal
no se ve afectado porque su origen procede del
seno urogenital [2]. Las anomalias miillerianas
tienen una prevalencia estimada del 2-3% [3].

La agenesia renal es la anomalia renal asociada
més frecuente, pero también puede estar
asociada a otras malformaciones como rifién
poliquistico o duplicidad uretral [3]. Por ello toda
paciente diagnosticada de malformacién renal
deberd ser evaluada a nivel ginecolégico, y
viceversa, para descartar malformaciones
asociadas como ocurre en este sindrome. La
mayoria de estas pacientes ya son conocedoras de
la malformaciéon renal asociada, pues esta
normalmente se diagnostica en la infancia o
incluso prenatalmente.

Este sindrome normalmente no se diagnéstica
hasta la menarquia, ya que habitualmente la
clinica no comienza hasta este momento. Suele
presentarse con dolor pélvico crénico,
dismenorrea, tumoracién pélvica a estudio, todo
ello relacionado con el acaimulo de sangre en la
menstruaciéon (hematocolpos).

La naturaleza elastica de la vagina le permite
acomodar gran cantidad de sangre que se
reabsorbe entre ciclos menstruales. Por lo tanto,
las pacientes tienen el potencial de permanecer
asintomdticas mucho tiempo después de la
menarquia [4].

El principal problema en el diagnoéstico de este
sindrome es la falta de conocimiento, dada su
poca prevalencia [1, 3].

En cuanto a las complicaciones asociadas, las
mas frecuentes son aquellas relacionadas con el
hematocolpos: endometriosis, adherencias
pélvicas, hematosalpinx, piosalpinx, peritonitis
pélvica por ruptura de absceso tuvo ovarico o
retencién aguda de orina [1, 2]. Por otro lado, las
malformaciones miillerianas pueden asociar
resultados reproductivos adversos. En el 5a 10%
de las mujeres con pérdidas gestacionales
recurrentes e incluso en 25% de las mujeres con
pérdidas gestacionales en el segundo trimestre,
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distocias, o con parto pretérmino tienen
malformaciones miillerianas asociadas [2].

Para el diagnéstico la técnica de eleccion inicial
es la ecografia 2D. La bibliografia reciente ha
demostrado un alto grado de concordancia entre
la ecografia 3D y la resonancia magnética nuclear
[1], por lo que la ecografia 3D estd ganando un
papel muy importante en el diagndstico de
dichas patologias, siendo de gran utilidad.
Aunque hay que tener en cuenta su alta
dependencia del operador, lo cual supone su
mayor limitacion [3]. La precision de la
resonancia magnéticaenel diagndstico de
malformaciones uterinas esta bien
establecida, con una precisién de hasta el 100%

[1].

El tratamiento de este sindrome, en el &mbito de
ginecologia, es quirdrgico, siendo preciso resecar
el tabique vaginal a través de un abordaje
endovaginal con marsupializacién de la vagina
ciega para favorecer el drenaje, y posterior
dilatacién para evitar el cierre del tabique. Este
procedimiento se puede realizar en un solo
tiempo quirtrgico o en dos, segin sea preciso.
Las complicaciones del tratamiento son poco
frecuentes, como: adenosis vaginal y estenosis
vaginal [2].

Como conclusion, es importante conocer este
raro sindrome, con el fin de realizar un
diagnodstico temprano de cara a prevenir posibles
complicaciones y aliviar los sintomas. Es preciso
resaltar la  importancia de investigar
malformaciones  genitales asociadas en toda
paciente con agenesia renal o malformaciones
renales. Es una patologia que requiere un
enfoque multidisciplinar que engloba a pediatras,
ginec6logos, radidlogos y cirujanos pediatricos.
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Imagen 1: Utero didelfo con una hemivagina obstruida por
un tabique vaginal, colpometra, hematometra,
hematosalpinx

Imagen 2. En la imagen A se objetiva el ttero izquierdo de morfologia normal (*), y el ttero derecho ocupado por
hematocolpos (+). En la imagen B se objetiva la magnitud del hematocolpos
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