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Sindrome de hemivagina obstruida,
con agenesia renal ipsilateral: causa
inusual de piocolpos. Reporte de
caso y revision bibliografica

El sindrome OHVIRA o de Herlyn Werner Wiinderlich es una malfor-
macién congénita rara, causada por una alteracién en los conductos
de Miiller y mesonéfricos que se caracteriza por la triada: Gtero didelfo,
hemivagina obstruida y agenesia renal ipsilateral, atin de etiologia incier-
ta. Las pacientes suelen permanecer asintomaticas hasta la menarquia,
cuando la presentacién clinica mas comdn es el dolor pélvico, un cre-
cimiento tumoral vaginal o abdominal, periodos menstruales normales,
infertilidad y descarga vaginal excepcional. Se comunica el caso clinico
de una paciente de 15 afos de edad, virgen, con descarga vaginal fé-
tida cronica que inicialmente se diagnosticé y traté como enfermedad
pélvica inflamatoria; sin embargo, por tratarse de una afeccién rara y
por los antecedentes de la paciente, se realizaron estudios de imagen
complementarios, donde el ultrasonido pélvico reporté piocolpos y
ausencia del rifién izquierdo, Gtero didelfo y hemivagina obstruida. Con
los datos previos y el resto de los estudios de gabinete se estableci6 el
diagnéstico de sindrome de OHVIRA o de Herlyn Werner Wiinderlich.

Gtero didelfo, hemivagina, agenesia renal, piocolpos.

Obstructed hemivagina and ipsilateral
renal anomaly: unusual cause of
piocolpos. Report a case and review of
literature

OHVIRA (Obstructed hemivagina and ipsilateral renal anomaly) by
acronym and abbreviations in English or Herlyn Werner Wunderlich
syndrome is a rare congenital malformation caused by an alteration
in the Mullerian ducts and Wolffian Ducts. Which is characterized
by a triad: uterus didelphys, obstructed and ipsilateral renal agenesis
hemivagina still uncertain etiology. Patients are usually asymptomatic
until menarche where the most common clinical presentation is pelvic
pain, followed by a vaginal or abdominal mass, normal menstrual
periods, infertility, and vaginal discharge rarely appears. The case of a
female patient of 15 years, nubile with chronic fetid vaginal discharge,
initially diagnosed and treated as pelvic inflammatory disease occurs,
however because it is an exceptional condition with the background
of the patient, by complementary studies were conducted where pel-
vic ultrasound revealed pyocolpos and absence of left kidney, uterus
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didelphys, blind hemivagina by other imaging studies, where we could

integrate Herlyn-Werner-Wunderlich syndrome.

In conclusion, abnormalities in the development of the Miillerian ducts
are difficult to diagnose early, so you must have the embryological
knowledge, conduct thorough clinical assessment and detailed picture
in whom the condition is suspected to identify malformations coexist-
ing urinary tract and vaginal defects with the importance of preserving
reproductive success through appropriate planning of surgical approach,
given that the fertility rate in these patients is comparable to the average.

Uterus didelphys, hemivagina, renal agenesis, pyocolpos.

El sindrome OHVIRA (Obstructed hemivagina
and ipsilateral renal anomaly) o de Herlyn-
Werner-Wiinderlich es una rara malformacién
congénita urogenital causada por alteraciones
en los conductos de Miller y mesonéfricos.’
Las pacientes con esta irregularidad tienen Gtero
didelfo, hemivagina obstruida y agenesia renal
ipsilateral. Las anomalias miillerianas tienen una
prevalencia de 0.001 a 10% en la poblacién ge-
neral y de 8 a 10% en mujeres con antecedentes
reproductivos adversos.?

El sistema de clasificacion mds comdn de las
anormalidades de los conductos de Miiller es el
de la American Fertility Society® (Cuadro 1), de
los que el Gtero didelfo corresponde a la clase
1, y resulta en una fusién incompleta de los con-
ductos, donde los cuernos uterinos individuales
estan completamente desarrollados y casi de
tamafo normal. Pueden haber: una hendidura
profunda del fondo uterino, dos cuellos uterinos
y un tabique vaginal longitudinal o transversal.*

La asociacién de agenesia renal con hemivagi-
na obstruida la describieron, por primera vez,
Herlyn y Werner en 1971. En 1976, Wiinderlich
ampli6 la descripcion del sindrome y afiadié

dtero bicorne.” En la actualidad este sindrome lo
integran el dtero didelfo y el tabique hemivaginal
longitudinal, que crea una hemivagina ciega y
agenesia renal en el mismo lado. La incidencia
de Gtero didelfo, relacionada con el sindrome
de hemivagina obstruida y agenesia renal ipsi-
lateral (OHVIRA) es de aproximadamente 1 caso
por cada 2,000 a 1 por cada 28,000 mujeres.°
En un estudio de 57 pacientes con anomalias
ductales miillerianas Li y su grupo encontraron
una incidencia de agenesia renal de 30%. Es la
anomalia mas frecuente, ocurre en 67% de los
casos. Otras anomalias incluyen: rifdn ectépico,
rifion en herradura, displasia renal y sistemas de
coleccion duplicados.”

El sindrome de hemivagina obstruida es ex-
cepcional y ocurre como consecuencia de una
alteracion embrioldgica que afecta simultanea-
mente los conductos de Miiller y mesonéfricos
en la octava semana de gestacion. El desarrollo
normal de los conductos de Miiller depende de
tres fases: organogénesis, fusién y reabsorcién
del tabique. La organogénesis se caracteriza por
la formacion de ambos conductos de Miiller,
en caso de falla sobrevienen: agenesia uterina,
hipoplasia o Utero unicorne. La fusién es de los
conductos para formar el Gtero; en caso de falla
se forma un Gtero bicorne o didelfo. La resorcién
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Clasificacién de las anomalias de Miiller segin
el sistema de clasificacion de la Sociedad Americana de
Fertilidad

Tipo 1. Hipoplasia-agenesia miilleriana (el dtero puede ser
normal o con una variedad de malformaciones).

a) Vaginal

b) Cervical

c) Fondo

d) Tubdrico

e) Combinado o hipoplasia

Tipo I1. Utero unicorne (agenesia o hipoplasia de uno de
los dos conductos de Miiller)

a) Comunicante

b) No comunicante

¢) Sin cavidad

d) Con cavidad
Tipo 111 Utero didelfo (fracaso de fusién lateral entre la
vagina y dos conductos de Miiller)

Tipo IV. Utero bicorne (fusion incompleta de los cuernos
uterinos a nivel del fondo uterino)

a) Completo

b) Parcial

c) Arcuato
Tipo V. Utero septado (resorcion incompleta o ausente
de tabique uterovaginal)

a) Completo

b) Parcial
Tipo VI. Utero relacionado con dietilestilbestrol

a) Utero en forma de T

b) Utero en forma de T con cuernos dilatados

¢) Hipoplasia uterina

septal implica la resorcién subsiguiente del ta-
bique central después que los conductos se han
fusionado. Los defectos se manifiestan con un
septo o Utero arcuato.*

El reporte de este caso comunica la experiencia
de los autores en el diagndstico de pacientes
con sindrome de OHVIRA o de Herlyn-Werner-
Wiinderlich. Se traté de un hallazgo en una
adolescente que acudi6 a la consulta de Ur-
gencias de Ginecologia, con piocolpos, una
complicacién poco comin de este sindrome. Es
decisivo identificar, diagnosticar y tratar oportu-
namente este tipo de padecimientos para evitar
sus complicaciones.

Paciente de 15 afios de edad, que acudié al servi-
cio de Urgencias médicas del Hospital Regional
Nezahualcoyotl, ISSEMYM, Estado de México.
Refiri6 descarga vaginal purulenta y dolor pélvi-
co leve, ciclico, de aproximadamente seis meses
de evolucién, tratada por médicos generales y
ginecélogos privados, con antibiéticos no espe-
cificados, sin mejoria. La paciente era originaria
y residente del municipio de Nezahualcdyotl,
soltera, estudiante, sin antecedentes patolégicos
de importancia. Antecedentes ginecoldgicos:
menarquia a los 13 afos, ciclos menstruales
cada 30 dias, de 15 dias de duracién, dismeno-
rrea, sin vida sexual activa. En el examen fisico
mostré buenas condiciones del estado general,
abdomen blando, depresible, con dolor hipo-
gastrico, palpacion de una masa no delimitada
en la misma zona, tacto vaginal diferido por
tratarse de una paciente virgen; sin embargo,
del introito vaginal drenaba material purulento
y fétido. El hemograma se reporté dentro de
pardmetros normales y el examen general de
orina con datos de infeccién importante. En el
ultrasonido suprapubico se encontré que el ttero
tenia bordes regulares de 7.3 x 4 x 3 cm, en la
parte anterior del cuello uterino y adyacente al
(tero se observé una coleccién mixta, irregular,
de predominio ecogénico y zonas anecoicas
asimétricas, de aproximadamente 5.2 x 2.4
cm. La imagen de la parte superior sugeria un
absceso en el canal vaginal, por eso se decidio
la exploracién bimanual, con consentimiento
informado, por escrito, de sus padres. El canal
vaginal se encontré libre, abombado en la cara
lateral izquierda; la parte posterior del cérvix
estaba cerrada y corta, con fondos de saco
ocupados y dolorosos. Con especuloscopia, en
la pared izquierda se visualizé una aparente mi-
croperforacion, con salida de material purulento
del mismo sitio. Se concluyé que la coleccion
en el canal vaginal, reportada en el ultrasonido,
drenaba parcialmente a través del orificio de sali-
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da de la pared vaginal izquierda, manifestandose
como descarga vaginal crénica.

El ultrasonido endovaginal report6 dos cavidades
uterinas en el fondo, separadas por una franca
interfase, con ambos endometrios en relacion
con el Gtero didelfo y una imagen redondeada, de
contenido anecoico y pared gruesa, heterogénea,
de predominio hipoecoico, bien delimitada. La
etiologia del contenido no se determind, pero se
consider6 que podria tratarse de un absceso, ad-
yacente al canal cervico-vaginal izquierdo, ambos
ovarios eran de caracteristicas normales.

Durante la estancia intrahospitalaria se inici6 el
tratamiento con una cefalosporina de segunda
generacion y lincosamida por via parenteral, con
adecuada respuesta clinica y por ultrasonido
de control. Por los antecedentes de la paciente,
carente de factores de riesgo para enfermedad
pélvica inflamatoria, se realiz6 una evaluacién
imagenoldgica detallada. La tomografia axial
computada demostré la ausencia del rinén iz-
quierdo, con coleccién hipodensa en torno al
canal vaginal que se extendia hacia el fondo del
saco posterior, a la izquierda de la linea media,
con liquido espeso, entre 5y 25 UH, sin que se
observara liquido en la cavidad endometrial. La
resonancia magnética pélvica reporto la existen-
cia de dos cavidades uterinas, en cortes axiales
con aparente confluencia del endometrio y el
canal cervical, por separado, que corresponde
con Utero didelfo, con probable vagina doble.
Ademas, en la continuacion del canal cervical
izquierdo se observé una imagen redondeada de
pared delgada, bien delimitada, compatible con
piocolpos. Por lo anterior se integré el diagnos-
tico de: sindrome de hemivagina obstruida con
agenesia renal ipsilateral (OHVIRA) o de Herlyn
Werner Wiinderlich, que fue dificil determinar
por la ausencia de los sintomas clasicos. Se
manifesté como piocolpos. En la bibliografia
contempordnea se reporta que la mayoria de
las pacientes con esta afeccion se diagnostica

Volumen 82, Nim. 10, octubre, 2014

luego del hallazgo postquirtrgico, por sus com-
plicaciones.

La ecografia es una herramienta muy (til en el
diagnéstico de las alteraciones de los conductos
de Miller; de hecho, la deteccién de hemato-
colpos, que aparece como una coleccion de
fluido con ecos de bajo nivel, puede facilitar el
diagnéstico de las anomalias de la via genitou-
rinaria (Gtero didelfo).?

Las pacientes con anomalias en los conductos
de Mdiller tienen afectaciones en la reproduccion
como consecuencia del diagnéstico tardio: el
flujo sanguineo retrégrado del tejido endometrial
se incrementa a través de las trompas de Falo-
pio, destruye su funcién y aumenta el riesgo de
endometriosis.? La tasa de aborto es alta (74%)
y el parto prematuro es comdn (22%), aunque
solo hay unos cuantos informes de casos con se-
guimiento de las pacientes hasta la edad adulta,
87% de estas pacientes tienen embarazos exito-
sos.' El tratamiento de estas pacientes requiere
un enfoque multidisciplinario.™

Durante muchos afios las pacientes con Gte-
ro didelfo se trataban con metroplastias de
Strassman, Thompkins o Jones. En la actualidad
no se trata, excepto a las pacientes con aborto
recurrente."” El abordaje laparoscépico es el
recomendado.

Las anomalias en el desarrollo de los con-
ductos de Miiller son dificiles de diagnosticar
oportunamente, por lo que es preciso tener el
conocimiento embriolégico, realizar una clinica
minuciosa y evaluacion de imagen detallada en
quienes se sospecha esta afeccidn, para identifi-
car la coexistencia de malformaciones en las vias
urinarias y defectos vaginales, con la importancia
de conservar el éxito reproductivo mediante la
planificacion pertinente del abordaje quirdrgico,
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puesto que la tasa de fertilidad en estas pacientes
es equiparable al promedio.
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