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Resumen

El sindrome de OHVIRA, anteriormente conocido como sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich,
es una malformacion urogenital femenina rara, que se caracteriza por la coexistencia de anomalias
mullerianas y renales, entre las que se destacan un Utero didelfo, hemivagina obstruida y agenesia
renal ipsilateral. El diagndstico suele establecerse después de la menarquia. La sintomatologia clinica
mas comun consiste en dolor pélvico inespecifico asociado a amenorrea y masa abdominopélvica
palpable secundaria a hematocolpos. Entre las complicaciones mas frecuentes se encuentran dolor
pélvico cronico, infecciones, infertilidad y endometriosis. En este escenario, la contribucion de las
imagenes diagndsticas (ecografia y resonancia magnética) son esenciales para una caracterizacion
precisa de estos hallazgos. Asimismo, la comprension integral de este sindrome, sus multiples
manifestaciones y clasificacion son cruciales para implementar un tratamiento adecuado y
oportuno. Se describe el caso de una paciente femenina de 11 anos de edad acompafnado de una
revision actualizada de la literatura.

Summary

The OHVIRA syndrome, previously known as Herlyn-Werner-Wunderlich syndrome, is a rare
female urogenital malformation characterized by the coexistence of mullerian and renal anomalies,
prominently featuring a didelphys uterus, obstructed hemivagina, and ipsilateral renal agenesis.
Diagnosis is typically established after menarche, with the most common clinical symptoms
including nonspecific pelvic pain associated with amenorrhea and palpable abdominopelvic
mass secondary to hematocolpos. Frequent complications include chronic pelvic pain, infections,
infertility, and endometriosis. In this context, the contribution of diagnostic imaging (ultrasound
and magnetic resonance imaging) is essential for precise characterization of these findings.
Furthermore, a comprehensive understanding of this syndrome, its multiple manifestations, and
classification is crucial for implementing appropriate and timely treatment. We present the case
of an 1l-year-old female patient, accompanied by an updated review of the literature.

anomalias renales y/o del tracto urinario ipsilateral.
Sus manifestaciones principales incluyen utero
didelfo, como la malformacion miilleriana mas comun,
asociada a una hemivagina separada por un septo que
puede inducir la formaciéon de hematocolpos en caso
de obstruccion completa, junto con anomalia renal

Introduccién

El sindrome de OHVIRA, por las iniciales en
inglés de Obstructed Hemivagina with Ipsilateral
Renal Anomaly, anteriormente llamado sindrome de
Herlyn-Werner-Wunderlich, denominado en honor a
sus primeros descubridores, Herlyn y Werner en 1971

y Wunderlich en 1976, es una anomalia urogenital
femenina originada en los conductos miillerianos.
Se estima que esta entidad, aunque infrecuente y
poco documentada, afecta entre el 0,1% y el 3,8%
de la poblacion general (1,2). Se caracteriza por
malformaciones uterinas, hemivagina obstruida y

ipsilateral; es prevalente la agenesia. Sin embargo,
existen diversas variantes de presentacion de esta
afeccion (2). Se documenta un nuevo caso de este
raro sindrome, complementandolo con una revision
actualizada de la literatura, enfatizando sobre la
importancia de las imagenes diagndsticas en la
identificacion y abordaje oportuno de esta patologia.
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Presentacion del caso clinico

Paciente femenina de 11 aflos de edad, con antecedente de agenesia
renal derecha diagnosticada en mazo del 2021 mediante UroTAC (figura
1), quien acude al servicio de urgencias por dolor abdominal progresivo de
dos semanas de evolucion localizado en la fosa iliaca derecha e irradiado
al miembro inferior ipsilateral, asociado a retraso menstrual de dos meses
tras la menarquia ocurrida seis meses antes. Niega actividad sexual previa.
El examen fisico muestra signos vitales estables, dolor a la palpacion en el
hemiabdomen inferior y signos de irritacion peritoneal. El examen pélvico
es limitado, no se realiza evaluacion vaginal ni cervical; con genitales
externos normales a la inspeccion. Una ecografia pélvica transabdominal
revela un utero doble, o didelfo, con hematometra en el cuerno derecho
(figura 2a), hematocolpos de aproximadamente 122 cm®y un quiste
hemorragico en el ovario derecho (figura 2b). Se complementa el estudio
con una resonancia magnética (RM) que confirma la malformacion
miilleriana, mostrando dos hemiuteros con cavidades endometriales
separadas, hematometra en el hemititero derecho y distension vaginal por
hematocolpos debido a una hemivagina obstruida, ademas de un quiste
hemorragico en el ovario derecho (figuras 3-6). El servicio de cirugia
pediatrica realiza el drenaje del hematocolpos y hematometra, asi como
una vaginoplastia por videolaparoscopia en un solo tiempo. Durante la
genitoscopia y colposcopia se confirma un doble cuello uterino con un
tabique que divide una hemivagina atrésica derecha de una hemivagina
permeable izquierda, el cual es removido, dejando un tinico conducto
vaginal. El posoperatorio transcurre sin complicaciones y la paciente
tiene una evolucion clinica favorable.

Discusidén

El sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich, originalmente se
identificaba por utero didelfo, hemivagina obstruida con hematocolpos
y agenesia renal ipsilateral (1,2). Sin embargo, casos posteriores
han revelado una variedad de anomalias asociadas, lo que llevo a la
introduccion del término OHVIRA, propuesto por Smith y Laufer en
2007, para referirse especificamente a la obstruccion de una hemivagina
con alguna forma de anomalia renal ipsilateral, ampliando asi el
espectro de manifestaciones (1,3). La etiologia del sindrome no esta
completamente esclarecida, pero se postula que puede surgir de una
anomalia en la fusion de los conductos miillerianos durante el desarrollo
fetal, probablemente entre las semanas 8 y 12 de gestacion, cuando
también interfiere en el desarrollo de la porcion caudal de uno de los
conductos de Wolf (conducto primitivo precursor de la yema ureteral)
que causa la malformacion o agenesia renal (3).

La prevalencia de anomalias del conducto miilleriano se describe
hasta en un 7% de la poblacion general, y al menos el 30% de esta
se asocia con alguna anomalia renal, con una mayor incidencia en
el lado derecho (4). La principal anomalia miilleriana en mas del
80% de los casos es el utero didelfo, mientras que en un pequefio
porcentaje se observa utero bicorne y septado. La agenesia renal es
la alteracién mas comun, presente en un 85% de los casos, seguida
por anomalias como rifiéon ectdpico, rifion en herradura y rifion
daplex. Se han documentado casos con insercion ureteral ectdpica
en la hemivagina (1). Es importante destacar que casi el 50% de las
anomalias renales encontradas durante el periodo prenatal son displasia
renal multiquistica, que en la mayoria de los casos se reabsorben para
posteriormente convertirse en agenesia renal (5).
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En 2015, Zhu et al. propusieron una clasificacion del sindrome de
OHVIRA/Herlyn-Werner-Wunderlich basada en la obstruccion parcial
o completa de la hemivagina (figura 7) La clase I se caracteriza por
una hemivagina totalmente obstruida y se subdivide en dos subtipos:
el subtipo 1.1, que presenta una hemivagina ciega sin conexion al utero
duplicado, y el subtipo 1.2, que muestra atresia cervicovaginal sin
union uterina, con obstruccion o subdesarrollo del cérvix y la vagina.
Este grupo de pacientes, que generalmente inicia sintomas alrededor de
los 12 afios de edad, experimenta con mas frecuencia complicaciones
como hematometra, hematocolpos, hemoperitoneo y endometriosis (6).

La clase II se distingue por una obstruccion incompleta de la
hemivagina, también dividida en dos subtipos: el subtipo 2.1, con
reabsorcion parcial del tabique vaginal y pequefia comunicacion
entre las hemivaginas, y el subtipo 2.2, que presenta una obstruccion
completa de una hemivagina con comunicacion entre ambos cérvix.
Los sintomas en este grupo tienden a aparecer varios afos después de
la menarquia, con flujo purulento o sanguinolento y un mayor riesgo de
infecciones genitourinarias ascendentes, como la enfermedad pélvica
inflamatoria (EPI) (6). Esta clasificacion no se aplica a casos de utero
bicorne o septado y no considera el tipo de anomalia renal. Sin embargo,
es fundamental para planificar el tratamiento quirirgico o médico, asi
como para determinar el pronéstico y las posibles complicaciones.

Las principales modalidades de imagen utilizadas para el
diagnostico son la ecografia y la resonancia magnética (RM). El
ultrasonido es una opcién conveniente y no invasiva, y es el método
de primera linea para detectar malformaciones miillerianas y renales.
Sin embargo, la resolucion de los tejidos blandos es limitada y la
precision del diagnostico puede depender del operador. El examen de
ultrasonido pélvico puede revelar ttero doble (didelfo o bicorne, entre
otros) y detectar sus principales complicaciones, como hematocolpos o
hematometrocolpos, seglin el grado de distension, pero con limitaciones
para caracterizar adecuadamente la valoracion del tabique vaginal
obstruido y el nivel de la obstruccion; de igual forma, con un abordaje
abdominal la presencia o no de agenesia renal (1,7).

La RM permite imagenes de tejidos blandos multiplanares y
multisecuencias con alta resolucion, lo que facilita una visualizacion
detallada de la morfologia del utero, cérvix y vagina, ademas, proporciona
una evaluacion precisa de anomalias como agenesia o aplasia cervical, el
plano de obstruccion del septo vaginal, asi como la comunicacion entre
dos cérvix o hemivaginas. Las imagenes en secuencias TIWI y T2WI
permiten determinar la ubicacion y volumen, asi como la composicion
y estadio de un hematoma contenido (hematometra, hematocolpos,
hematometrocolpos). Las secuencias de DW1 'y los mapas de coeficientes
de difusion son métodos altamente sensibles y especificos para
diagnosticar complicaciones relacionadas con el flujo retroégrado y la
endometriosis resultante, asi como procesos infecciosos como piosalpinx,
piohematocolpos, pelviperitonitis, abscesos y adherencias pélvicas,
proporcionando un valor de referencia crucial para su clasificacion y el
desarrollo de estrategias quirtrgicas apropiadas (8).

La vaginoplastia, que incluye la reseccion del septo y el drenaje del
hematocolpos, es el tratamiento principal para aliviar la obstruccion.
En casos mas complejos se puede optar por una vaginoplastia en dos
tiempos (1,3). Ademas, se pueden considerar otros procedimientos,
como ureteronefrectomia, salpingectomia o cervicoplastia, los
cuales deben personalizarse segun la clasificacion de cada caso y las
complicaciones adicionales (1,4)
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Figura 1. UroTAC. Cortes a) coronal y b) axial en
ventana de tejidos blandos. Fosa renal derecha vacia
| por agenesia congénita. RiNdN izquierdo ligeramente

aumentado de tamano por hipertrofia compensatoria
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Figura 2. Cortes longitudinal
(a) y transversal (b) de
ultrasonografia pélvica
transabdominal en modo
B. a) Se observan dos
cuerpos uterinos (asteriscos),
ambos con engrosamiento
endometrial. La cavidad
endometrial derecha se
encuentra distendida con
liquido heterogéneo, hematico
(flecha blanca). b) En el anexo
derecho se observa un quiste
unilocular con ecos internos,
sin componente solido nodular,
o flujo al Doppler, sugestivo de
un quiste hemorragico (flecha
amarilla).

Utero-Anch 35.45 mm
Grosor endom 13.35 mm
Utero-Vol 30.72ml

Figura 3. RM de pelvis. Secuencia ponderada en T2 FAT SAT, corte coronal.
En la region anexial derecha, se observa una imagen ovalada heterogénea,
predominantemente de alta sefial con componente de baja sefal mal definido
adyacente al cuerpo uterino derecho (flecha blanca), en relacion con quiste
hemorragico. Los dos cuerpos uterinos (estrellas), muestran engrosamiento
endometrial (cabezas de flecha blancas).
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Figura 4. RM de pelvis. Secuencia ponderada en T1 + C FS, corte coronal.
Ambos cuerpos uterinos (flechas blancas), muestran realce homogéneo con
el contraste. La cavidad uterina derecha estd expandida por liquido de
alta sefal, sugestivo de hematometra. Quiste hemorrdgico anexial
derecho sin realces patoldgicos (flecha curva). La vejiga, sehalada con la
estrella negra.
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Figura 5. RM de pelvis. Secuencia ponderada en T2, corte coronal. Dos cuellos Figura 6. RM de pelvis. Secuencia ponderada en Tl simple, corte axial. Quiste
uterinos (flechas blancas), a nivel caudal (estrella) se aprecia una ocupacion de ovario derecho (flecha blanca). Ocupacion de hemivagina derecha por
de la hemivagina derecha por material de alta sefial con igual comportamiento material de alta senal que corresponde a hematocolpos (estrella negra).

en secuencia T1 confirmando contenido hematico. Se identifica la
hemivagina izquierda colapsaday separada por un septo, indicando defecto
de fusion (cabeza de la flecha).

Clase | Clase ll
Hemivagina obstruida completa Hemivagina obstruida incompleta

1.1 Hemivagina ciega 2.1 Resorcibn parcial del tabigue vaginal

1.2 Atresia cervicovaginal sin comunicacion uterina 2.2 Comunicacitn uterina

AN J/

Figura 7. Clasificacion del sindrome de OHVIRA/HWW propuesta por Zhu en 2015 (6).

Rev. Colomb. Radiol. 2024; 35(4): 6294-8 6297



En general, las anomalias miillerianas por si solas no impiden la
gestacion, ni hay evidencia suficiente de relacion con infertilidad, pero
si se asocian a una mayor incidencia de complicaciones en el embarazo
como partos prematuros, ruptura prematura de membranas o mortalidad
perinatal (4,5).

Estudios recientes han propuesto nuevas recomendaciones para
implementar el tamizaje ecografico de anomalias miillerianas en
mujeres jovenes (previo a la menarquia) con diagnostico prenatal de
malformaciones renales, tales como agenesia renal unilateral, displasia
renal multiquistica o ectopia renal. La ecografia pélvica, al ser una
técnica de bajo costo, alta accesibilidad y buen rendimiento diagndstico,
permite la deteccion temprana de estas anomalias, facilitando una
intervencion oportuna y un manejo clinico controlado, lo que podria
reducir significativamente el riesgo de complicaciones a largo plazo
(9,10).

Conclusién

El sindrome de OHVIRA es una entidad clinica compleja con
manifestaciones heterogéneas y hallazgos imagenolégicos diversos,
lo que subraya la necesidad de un abordaje multidisciplinario para su
manejo 6ptimo. Las modalidades de imagen, en particular la ecografia
pélvica y la RM, son fundamentales para el diagndstico preciso, la
clasificacion anatomica y la caracterizacion de las anomalias asociadas.
La RM, dada su superior resolucién de tejidos y capacidad para
delimitar la anatomia pélvica, constituye el estindar de oro para la
evaluacion preoperatoria y la planificacion quirtrgica.

La estrecha correlacion embrioldgica entre los sistemas renal
y miilleriano exige una evaluacion sistematica bidireccional: ante
anomalias renales diagnosticadas en el periodo prenatal o neonatal
(como agenesia o ectopia renal), se deben descartar malformaciones
miillerianas concomitantes; inversamente, toda paciente con anomalias
miillerianas debe ser evaluada mediante ecografia abdominal para
identificar posibles defectos renales asociados. El tratamiento
quirargico, con la vaginoplastia como intervencién principal, debe
individualizarse seglin la anatomia especifica y los sintomas de
cada paciente, con el objetivo de resolver la obstruccion y preservar
la funcién reproductiva. Un diagnostico temprano, respaldado por
estudios imagenologicos adecuados, junto con un manejo integral
y personalizado, son determinantes para optimizar el pronostico
funcional, prevenir complicaciones a largo plazo y mejorar la calidad
de vida de las afectadas.

Reconocimientos

Premio a Mejor Caso Interesante presentado en el XXVIII
Seminario Internacional de Radiologia, llevado a cabo los dias 27 y
28 de febrero de 2025, en Barranquilla, Colombia.
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