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RESUMO

A sindrome de Ohvira é uma malformagéo mulleriana rara. Acometem jovens principalmente na fase da puberdade. Relatamos um caso de
uma pré-adolescente, de 11 anos, com diagndstico ultrassonogrdfico dessa patologia. A mesma foi submetida a uma ressondncia magnéti-

ca da pelve que corroborou com os achados ultrassonogrdficos.
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ABSTRACT

Ohvira’s syndrome is a rare Mullerian malformation. It affects young people mainly in the puberty stage. We report a case of a pre-adolescent,
11 years old, with an ultrasound diagnosis of this pathology. It was submitted to an MRI of the pelvis that corroborated the ultrasound findings.
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INTRODUCAO

A presenca de agenesia renal ipsilateral e hemivagina
obstruida € conhecida como sindrome de OHVIRA. Esta
malformacao congeénita foi citada pela primeira vez em 1922
por um cirurgiao inglés, E. C. Puslow, quando o mesmo
acompanhava uma paciente com hematocolpo, hematome-
tra e hematossalpinge. Ja em 1976, os cirurgices Herlyn U.
& Werner H. descreveram a ocorréncia simultanea de utero
didelfo e agenesia renal, e neste mesmo ano, Wunderlich M.,
descreveu a associagao de agenesia renal com utero didelfo
e septo vaginal sendo a sindrome também conceituada de
Herlyn-Werner-Wunderlich.'?

Em aproximadamente 1/2000 a 1/28.000 casos, utero
didelfo podera estar associado a esta sindrome .* E conside-
rada uma patologia rara, resultante de um desenvolvimento
anormal dos ductos mesonéfricos (Wolff) e dos ductos para-
mesonéfricos (Muller). O diagnostico € realizado principal-
mente na fase da puberdade, no momento em que se ini-
ciam os sangramentos menstruais, gerando dor em virtude
da obstrucao decorrente da hemivagina obstruida. A impor-

tancia do diagnostico precoce, seja por meio do ultrassom
ou da ressonancia magnética, reside na resolugao antecipada
dos sintomas, prevengao de complicagdes, além de tentar
amenizar problemas futuros de infertilidade. *

RELATO DE CASO

Trata-se de uma adolescente, do sexo feminino, de 11
anos, melanoderma, compareceu ao servico de ultrassono-
grafia da CETRUS (Centro de ensino em tomografia, res-
sonancia e ultrassonografia) unidade de Belo Horizonte,
em novembro de 2016 para realizagdo de ultrassonografia
pélvica transabdominal. Referia dismenorréia pronunciada,
ciclos menstruais irregulares desde a menarca ocorrida ha
cinco meses. A ecografia pélvica revelou dois Uteros distin-
tos, dois canais vaginais sendo que a cavidade esquerda e
canal vaginal, ambos encontravam-se distendidos por liquido
de aspecto espesso, caracterizando o hematometrocolpos. Ja
a cavidade uterina a direita, apresentava-se ecograficamente
normal, com aspecto ecogénico de segunda fase do ciclo
menstrual, evidenciando imagem linear estratificada em sua
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continuidade caudal, sugestiva de canal vaginal patente. (Fi-
gura 1).

Figura 1: Demonstrando utero didelfo com cavidade direita distendida
por liquido espesso (seta).

Na avaliacado complementar do abdomen, observou-se
loja renal vazia a esquerda, o que corroborou para a suspeita
de agenesia renal unilateral a esquerda com o rim vicariante
a direita (Figura 2-3).

Figura 2: Corte transverso do abdémen, apresentando loja renal a
esquerda vazia.
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Figura 3: Corte do bago demonstrando loja renal a esquerda vazia.

Para elucidacdo do diagnostico, foi solicitado um estu-
do complementar com ressonancia magnética da pelve, que
confirmou os achados da ultrassonografia, demonstrando a
presenca de utero didelfo, acompanhado de duplicagao va-
ginal, com destaque para a presenca de septo transverso,
visibilizada na vagina esquerda, que se encontrava dilatada
por hematometrocolpos (Figura 4-6).

Figura 4: Presenca de dois corpos uterinos e dois colos uterinos, no plano
axial, sequéncia ponderada T2.

Figuras 5 e 6: Duplicacdo vaginal com septo transverso na vagina esquer-
da que se encontra dilatada e com conteudo caracterizado por hipersinal
na sequencias ponderadas em T1 e T2, “hematometrocolpo”



DISCUSSAO

A sindrome Ohvira ou, também conhecida como sindro-
me de Herlyn-Werner-Wunderlich, caracteriza-se pela pre-
senca de agenesia renal e hemivagina obstruida ipsilateral ®
Os pacientes com a sindrome OHVIRA sdo assintomaticos
até a puberdade quando entao surgem as diferentes mani-
festagOes clinicas: ciclos menstruais irregulares, dor pélvica,
ou ainda queixas urinarias. 7 Apesar de raro, os pacientes
podem desenvolver piohematocolpos, piossalpinge e perito-
nite resultado de uma infeccao ascendente devido a descar-
ga retida ou sangue menstrual na hemivagina obstruida. °

A sintomatologia € evidenciada em adolescentes na pos-
-menarca e mulheres jovens. O fato de serem sintomas tipi-
cos desse periodo determina muitas vezes diagnosticos tar-
dios. E comum as pacientes com dismenorréia ciclica, serem
submetidas a tratamentos com anticoncepcionais hormonais
e anti-inflamatorios, o que suprime ou elimina a menstrua-
¢do acarretando atraso adicional ao diagnostico da doenca.
Soma-se ainda o fato, que por ser uma doenga pouco fre-
quente, médico assistente e o radiologista necessitam de alto
indice de suspeicao para realizar o diagnostico preciso. >°

A ultrassonografia bidimensional tem sido um método
indispensavel na investigacao das malformacGes uterinas. °.

Ela tem a grande vantagem de ser rapida, ndo invasiva e
com baixo custo, além de avaliar bem utero e anexos. > Em
geral, identifica bem o utero didelfo, 0 hematometrocolpos e
auséncia unilateral de um rim. No relato de caso, ficou bem
documentado a agenesia renal a esquerda e a presenca de
utero didelfo, associado a presenca de duplo canal vaginal
em que a esquerda, apresentava-se preenchido por liquido
ecogeénico, correspondendo a hematometrocolpos. Ja o sep-
to vaginal é dificil de ser identificado, sendo que no caso
descrito o septo foi suspeitado, porém nao foi identificado
através da ultrassonografia, necessitando de um método
mais sensivel como a ressonancia magnética'?.

A ultrassonografia 3D também apresenta alta acuracia
no diagnostico das malformagoes Mullerianas. O método
pode ser feito através de duas modalidades, a volumétrica
e a multiplanar. Esta ultima possibilita avaliar os trés planos
axial, longitudinal e coronal, sendo este ultimo plano indis-
pensavel para o diagndstico das alteracoes mullerianas®. No
caso descrito, ndo foi possivel realizar a modalidade 3D, pois
a paciente apresentava quadro algico intenso, ndo sendo
possivel estender o tempo de exame.

Embora o ultrassom seja excelente método diagnostico,
observou-se a necessidade de complementar a avaliacao ul-
trassonografica com a ressonancia magnética. A ressonancia
magnética € uma ferramenta considerada de maior sensibili-
dade, devido a sua capacidade multiplanar direcionada para
estruturas de pequenas dimensoes, além de ser uma técnica
nao invasiva no estudo da pelve feminina, principalmente
na suspeicao diagnostica de OHVIRA. No geral, tem maior
sensibilidade para determinar contorno uterino, forma da
cavidade uterina, espessura e principalmente a localizagao
do septo vaginal 3. O diagnostico foi realizado através da ul-
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trassonografia. A ressonancia magnética apenas corroborou
com os achados da ecografia, com o acréscimo da defini-
¢ao da presenca do septo vaginal transverso a esquerda. Na
impossibilidade de esclarecimento do diagnostico, ou ainda
indisponibilidade de complementacdo com a ressonancia
magnética, a laparoscopia pode ser realizada como opgao
diagnostica. *

O tratamento de escolha da OHVIRA consiste na exci-
sao do septo vaginal a fim de reestabelecer a continuidade
da hemivagina obstruida.

Na presenca de sintomas ja acima descritos ou malforma-
¢Oes do trato urinario, deve-se sempre considerar a possibi-
lidade de malformagdes mullerianas, incluindo a Sindrome
de OHVIRA. B

A ultrassonografia continua sendo o principal método
diagnéstico preciso, confiavel e acessivel. Vale ressaltar que
quanto mais precoce o diagnostico e mais rapida a inter-
vengao, melhores os resultados obtidos e os beneficios para
as pacientes e menores as complicagoes futuras, inclusive
infertilidade.
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