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CARTAS CIENTÍFICAS

Diagnóstico prepuberal del síndrome
de  OHVIRA: ¿es posible?

Diagnosis of  OHVIRA  syndrome in  prepuberty:
Is it possible?

Sr.  Editor:

El  síndrome  de  hemivagina  obstruida  con  útero  didelfo  y
agenesia  renal  ipsolateral  (OHVIRA),  antes  denominado  sín-
drome  de Herlyn-Werner-Wunderlich,  es una  malformación
congénita  rara  que  se produce  por  un  desarrollo  anómalo
de  los  conductos  de  Müller  y  de  Wolff  durante  el  desarrollo
embrionario  del sistema  reproductor  femenino1,2.  Repre-
senta  el  0,16-10%  de  todas  las  malformaciones  mullerianas3.
La  forma  de  presentación  más  frecuente  es una  tumoración
abdominal  secundaria  a hematocolpos  durante  la adoles-
cencia,  asociada  a  dolor  y dismenorrea,  siendo  raro  el
diagnóstico  antes  de  la pubertad.  Presentamos  2  casos  de
diagnóstico  prepuberal  del  síndrome  de  OHVIRA.

Caso  1: niña  de  un año  de  vida  controlada  en Nefrología
por  agenesia  renal  izquierda,  con  quiste  vulvar  que  aumenta
progresivamente  de  tamaño. Se  interviene  quirúrgicamente
realizando  incisión  del quiste  con  salida  de  líquido  amari-
llento,  vaciándose  por  completo.  Se  realiza  resección  de
pared  posterior  que  impresiona  de  vagina  tabicada.  Evo-
luciona  de  forma  asintomática  y  es  remitida  a los 13  años
de  edad  por  incontinencia  de  orina  y hallazgo  en ecografía
abdominal  de  útero  bicorne  y bicollis  de  morfología  y  ecoes-
tructura  normales  (fig.  1).  En  la  exploración  física  presenta
genitales  externos  normales.  En  la  resonancia  magnética
(RM)  se  visualiza  riñón  derecho  compensador  y  sospecha
de  útero  bicorne  (fig.  1). Ante los hallazgos  radiológicos,
se  decide  realización  de  cistoscopia  y vaginoscopia  diagnós-
ticas.  Se  realiza  cistoscopia  visualizando  vejiga  de paredes
lisas,  con  meato  ureteral  derecho.  No  se  visualiza  meato
ureteral  izquierdo  en  vejiga  ni ectópico  en  uretra.  Vagino-
scopia  en  la que  se visualiza  una  vagina  normal  en sus  2/3
distales  y tabique  vaginal  en  1/3  proximal,  con 2 cuellos
uterinos.

Caso  2:  niña de un año de  edad,  controlada  en  Nefrología
por  atrofia  renal  izquierda.  En  la ecografía  de  control  se
visualiza  en  región  cervical  uterina  una  formación  quística
de  17  ×  12,5  mm,  de  pared  regular,  fija,  vascularizada,
retrovesical,  estableciendo  como  posibles  diagnósticos
imperforación  himeneal,  quiste  anexial  medializado  o
persistencia  del seno  urogenital.  Se  completa  estudio
con  RM  visualizando  riñón  derecho  compensador  y  atrofia
renal  izquierda.  Posterior  a la  vejiga,  anterior  al  recto,

se  identifica  una  estructura  tubular  que  se localiza  en la
teórica  ubicación  de la  vagina,  continuándose  con  el  útero,
y  que  se extiende  caudalmente  mediante  un  trayecto
tubular  que  discurre  anterior  al recto,  que  impresiona  de
vagina  con  contenido  líquido.  No  se objetiva  comunicación
entre  vagina  y  aparato  urinario  (fig.  2). En  la exploración
física,  presenta  genitales  externos  normales.  Ante  las
pruebas  radiológicas,  se  realizan  cistoscopia,  vaginoscopia
y  laparoscopia  diagnóstico-terapéuticas.  En  la laparoscopia
se  visualiza  útero  y anejos  sin  alteraciones,  no  identificando
anomalías  en  espacio  retrovesical  y  retrouterino  que  puedan
comprimir  la vagina.  En  la  cistoscopia  se visualiza  meato
ureteral  derecho  ortotópico,  no identificando  meato  urete-
ral  izquierdo  en  vejiga  ni en  uretra.  Se  realiza  vaginoscopia
observando  vagina  permeable  y cuello  uterino normales,
y  estructura  paravaginal  tubular  que  impronta  en la pared
postero-izquierda  de  la vagina,  no  comunicada  y que  impre-
siona  de hemivagina  ciega accesoria  (fig.  2). Se  realiza
resección  de septo  vaginal  e  introducción  de cistoscopio  en
estructura  tubular  compatible  con  hemivagina.

Las  malformaciones  müllerianas  representan  un amplio
rango  de anomalías  del  desarrollo,  que  se producen  por  la
fusión  defectuosa  o  defectos  en  la  regresión  de los conduc-
tos  de Müller  durante  el  desarrollo  fetal1,3. La incidencia
del  síndrome  de  OHVIRA  es baja,  presentándose  en 1/2.000
a  1/28.000  mujeres1.  Generalmente,  estas  pacientes  se
encuentran  asintomáticas  hasta  la  menarquia,  momento  en
el  cual  pueden  presentar  síntomas,  como  una  tumoración
secundaria  a hematocolpos,  dolor  pélvico  o vaginal  y,
menos  frecuentemente,  dolor  abdominal,  vómitos,  fiebre,
flujo  vaginal  anómalo  o retención  urinaria2.  Sin  embargo,
también  se han  descrito  casos  diagnosticados  prenatal-
mente,  por  la  presencia  de una  tumoración  retrovesical
secundaria  a  hidrocolpos  y  agenesia  renal  en  las  ecografías
prenatales4 y  prepuberalmente2,5,6.  La  presentación  clínica
en  pacientes  prepuberales  es menos  frecuente  y  puede
manifestarse  como  tumoración  vulvar  o  abdominal,  reten-
ción  urinaria,  infección  urinaria,  hidrocolpos,  piocolpos  o
dolor  abdominal2. El  diagnóstico  clínico  es  difícil,  siendo
la  ecografía  y  la RM las  pruebas  de imagen  de  elección.
Sin  embargo,  el  diagnóstico  en  la  infancia  es  complicado
por la  dificultad  de visualización  del  útero  de  pequeño
tamaño  prepuberal  y la  vagina  en  las  pruebas  de  imagen5,
como  ocurrió  en nuestro  caso 1, en  el  que  no  se llegó al
diagnóstico  hasta  los  13 años  de edad,  cuando  se  confirmó
la  existencia  de un  útero  didelfo  en las  pruebas  de  imagen.
Una  vez establecido  el  diagnóstico,  el  tratamiento  de
elección  es la  resección  del  septo  vaginal,  permitiendo
el  drenaje  del  contenido  hacia  la  vagina,  con  un  buen
pronóstico  y evitando  las  posibles  complicaciones  como
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Figura  1  Caso  1.  A y  B)  Ecografía  en  la  que  se  visualiza  útero  bicorne  (flechas).  C)  RM  donde  se  objetiva  agenesia  renal  izquierda
y riñón  derecho  compensador,  y  posible  útero  bicorne.

Figura  2  Caso  2.  A) Vaginoscopia  en  la  que  se visualiza  hemivagina  obstruida  (flecha)  protuyendo  en  la  vagina.  B)  Corte  coro-
nal de  RM  donde  se  visualiza  una estructura  tubular,  en  teórica  ubicación  de  la  vagina,  con  contenido  líquido  (flecha).  C)  Corte
sagital de  RM  donde  se  visualiza  estructura  tubular  retrovesical  y  anterior  al  recto  (flecha).

hematometra  o  piometra,  hematosalpinx  o  piosalpinx,
endometriosis,  adherencias  pélvicas e infertilidad1,5.
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