Utero com Septo Parcial, Bicervical com Vagina Septada: uma Rara
Malformacao Mulleriana

Partial septate uterus, double cervix & vaginal septum: an uncommon
Miillerian Anomaly
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Resumo

As anomalias congénitas da vagina, colo e iitero sdo situagcdes pouco comuns, mas com impacto Sig-
nificatiw na vida sexual e rep rodutiadas doentes.

Os autores descrevem o caso clinico referente a uma mulher de 27 anos querecorreu ao servigo de
Ginecologia por dispareunia. O exame clinico e a avaliagdo imagiologica revelaram a existéncia de
uma Anomalia Mulleriana incomum ndo explicada pela teoria cldssica do desenvolvimento embriond-
rio do sistema genito-urindrio: um septo vaginal e dois colos uterinos num titero parcialmente septa-
do.

O estudo por Ressondncia Magnética Nuclear foi determinante na avaliagdo desta ra ra malfo rmagdo.

Palabras chave: Anomalias congénitas. Malformac¢ao mulleriana. Malformagdes uterinas.

Summary

The congenital anomalies of the vagina, cervix and uterus are uncommon situations with a significant
impact in women’s sexual and reproductive life. The authors describe the clinical case of a 27 year
old woman who came to the Gynecology department with complaints of dyspareunia. The clinical exa-
mination and the radiologicevaluation revealed an uncommon Miillerian Anomaly not explained by
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the classic embryologic teaching: a vaginal septum and a double cervix in a partial septate uterus.
Magnetic Resonance imaging was determinant in the evaluation of this rare malformation.

Key words: congenital anomalies. Miillerian anomalies. Uterine malformations

INTRODUCAO

As anomalias congénitas da vagina, colo e ttero
tém origem em erros na embriogénese e caracteri-
zam-se por grande diversidade na anatomia, apresen-
tagdo clinica e desempenho reprodutivos.

As mulheres sdo muitas vezes estéreis e, naquelas
que engravidam, hd uma maior incidéncia de abortos
no primeiro trimestre, rotura prematura de membra-
nas, parto pré-termo, bem como de anomalias da
apresentacdo, pelo que o conhecimento do desenvo I-
vimento do Sistema Mulleriano é fundamental para o
entendimento destas anomalias e prestacdo.de acon-
selhamento as doentes (1).

A incidéncia destas anomalias congénitas na po-
pulagdo em geral é de 0.001%-10% (2). Em 30% das
situacdes os defeitos Mullerianos surgem associados
a anomalias renais, que vao desde agenesia renal e hi-
poplasia grave, a duplicagdo ou ectopia ueteral.(3)

As Anomalias Mullerianas sdo descritas e agrupa-
das usando varios sistemas de classificacdo (4, 5).
Nas dltimas duas décadas foi identificado um nimero
razodvel de mulheres portadoras de malformacgdes
uterinas congénitas que ndo se enquadravam nos ac-
tuais sistemas de classificacao.

A utilizagdo de técnicas de imagiologia como a
ecografia endovaginal e a RMN tem permitido uma
melhor identificagio e caracterizagdo destas anoma-
lias (6,7)

CASO CLINICO

Nulipara de 27 anos recorreu a consulta de
Ginecologia Geral por dispareunia. O exame gineco-
légico revelou a existéncia de septo antero-posterior
nos dois tercos superiores da vagina, com dois colos
aparentes dos lados esquerdo e direito do septo.

Foi efectuada ecografia endovaginal que revelou
cavidade endometrial dividida na regido findica, uni-
ficando-se a nivel do corpo uterino; o colo uterino
apresentavatambém uma imagem de divisdo. Os ov &-

rios tinham caracteristicas normais e aspecto pluri fo-
licular (fig 1). Paraesclarecer o tipo de malformacao,
foi efectuada HSG, que ndo foi conclusiva.

Figural
Ecogra fia endovaginal mostrando cavidade endometrial
didida na regido fiindica, unificando-se a nivel do corpo
uterino; o colo uterino apresenta também uma imagem de
divisdo
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A doente efectuou RMN que revelou ligeira di-
ve rgéncia dos cornos uterinos, condicionada pela pre-
senca de pequeno septo findico com 20mm de espes-
sura ndo associada a chanfradurado contorno uterino.
O corpo e istmo uterinos eram Unicos, sendo aparente
a duplicagdo do colo (fig 2).

Nao foram detectadas anomalias do Sistema
Utrindrio.

A doente foi submetida a septotomia vaginal por
laser, apds a qual se observaram dois colos de aspecto
normal. O pds-operatdério decorreu sem intercorrén-
cias, tendo havido resolu¢do da queixa inicial.

Até a data, ainda ndo tentou engravidar.

DISCUSSAO

A malformacio descrita, 4 qual chamamos Utero
com Septo Parcial, Bicervical com Vagina Septada
ndo se pode incluir em nenhuma das classifcacdes de
malfo rmacdes uterinas congénitas existentes.

A revisdo da literatura mostra que esta € uma ano-
malia muito raramente reportada. Estdo descritos 3
casos de duplicacdo cervical e vaginal com cavidade
uterina normal, apesar de num dos casos, um dos ca-
nais cervicais ter um fundo cego, ndo comunicando
com a cavidade uterina (7).

A duplicagdo cervical e vaginal com cavidade ute-
rina parcialmente septada nio estd descrita. Estas
anomalias sd0 inconsistentes com a teoria de fusdo
unidireccional caudal-cefalica dos canais de Muller,
classicamente descrita por Crosby & Hill em 1962: o
desenvolvimento uterino resulta da fusdo dos canais
de Muller entre as 11* e 13 semanas de desenvolvi-
mento embrionario de modo unidireccional, inician-
do-se na porcdo caudal (tubérculo mullerano) e pros-
seguindo em direccdo cefdlica. O septo resultante é
seguidamente reabsorvido com inicio num ponto ale-
atorio da fusdo dos canais de Muller e prosseguindo
numa ou em duas direccdes (8).

A presenca de um complexo vagina/colo duplo,
com fundo uterino septado desafia a visdo cldssica de

Figura2
Imagem de RMN mostrando ligeira divergéncia dos cornos uterinos, condicionada pela presenca de pequeno septo fiindico, ndo
associada a chanfradura do contorno uterino; corpo e istmo uterinos unicos, sendo aparente a duplicagdo do colo.
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que a formacdo do aparelho genital dependente das
estruturas mullerianas se d4 de modo unidireccional
(caudal-cefalico).

A duplica¢do do colo/vagina sugere inexisténcia de
fusdo dos canais de Muller na sua por¢do caudal, en-
quanto que a existéncia de ttero com cavidade parcial-
mente septada sugere ocorréncia normal de fusdo dos
canais de Muller seguida de reabsorc¢do parcial do sep-
to.

Uma teoria alternativa, proposta por Musset et al
(6, 9), poderd explicar este achado. Esta refere um
processo em trés etapas no qual a porcdo interna dos
canais de Muller inicia a fusdo no seu segmento mé-
dio, prosseguindo em ambas as direccdes (cefélica e
caudal) simultaneamente. Seguidamente ocorre répi-
da proliferacdo celular para formar o corpo e colo
uterinos, seguida de reabsor¢do septal, em ambas as
direc¢des. De acordo com esta teoria, a duplicagdo da
vagina e colo pode ser explicada pela inexisténcia de
fusdo dos canais de Muller na porcdo caudal, enquan-
to que o processo de fusdo/reabsorcdo ocorre na di-
reccdo cefdlica, sendo no entanto a reabsor¢do septal
parcial.

Para além de raro, o caso apresentado demonstra a
importancia da RMN como técnica de imagem adju-
vante na caracterizagdo das malformac¢des mulleri a-
nas (10-12). Até a data, a ecogra fia, histerossalpingo
grafia e histeroscopia eram os meios complementares
usados na caracterzagdo deste tipo de anomalias.

Actualmente, a imagiologia por RMN ¢ a técnica
de eleicdo no que respeita a caracterzacido de malfor-
macdes uterinas, existindo uma elevada correlagdo en-
tre os achados imagioldgicos e os achados na cirurgia.
Estudos recentes mostram que a RMN identifica co-
rrectamente o tipo de anomalia mulleriana em 100%
dos casos submetidos posteriormente a cirurgia (10,
12). Num estudo comparativo, Doyle verificou que a
RMN diagnosticou 96% (23/24) das anomalias uteri-
nas avaliadas, contra 85% (11/13) das correctamente
identificadas por eco transvaginal e 6% por HSG
(1/17) (13).

De assinalar ainda o facto de a RMN ser uma téc-
nica ndo invasiva, que ndo necessita internamento ou
anestesia, permitindo a identificacdo de anomalias
mesmo em doentes com co-morbilidades vérias ou si-
tuacdes em que a presenca de aderéncias possa con-
tra-indicar a laparoscopia diagndstica, bem como a
avaliacdo simultinea do sistema colector urinario.

Para correcta avaliagdo da estrutura uterina, a pon-
deracdo T2 deve ser utilizada (10).

Este caso reforca a opinido de outros autores, de
que a RMN deve ser considerada como modalidade

diagndstica na avaliagdo das anomalias mullerianas.
No entanto, a Histerossalpingografia, ao permitir
diagnosticar anomalias nullerianas, deve continuar a
ser considerada como meio de avaliagdo diagndstica,
dada a facilidade com que pode ser efectuada e o cus-
to, quando comparada com a RMN.

Salienta-se a necessidade de criacdo de um outro
sistema de classificagdo para estas anomalias, basea-
do na teoria altern ativa proposta .

BIBLIOGRAFIA

1. Patton PE et al.: Reproductive potential of the anoma-
lous uterus. Sem Reprod Endocrinol 1988, 6:217-33

2. Green LK, Harris RE.: Uterine anomalies: frequency
of diagnosis and associated obstetric complications.
Obstet Gynecol 1976, 47:427-9

3. Acien P.: Incidence of Mullerian defects in fertile and
infertile women. Hum Reprod 1997, 12:1372-6

4. Buttram VC, Gibbons WE.: Mullernan anomalies: a
proposed classification (an analysis of 144 cases)
Fertil Steril 1979, 32:40-6

5. Toaff ME et al.: Communicating uteri: review and
dassification with introduction of two previously un-
reported types. Fértil Steril 1984, 41:661-79

6. Pavone ME, King JA, Vlahos N.: Septate uterus with
cervical duplication and a longitudinal vaginal sep-
tum: a mullerian anomaly without a classification.
Fertil Steril. 2006 Feb, 85(2):494.e9-10.

7. Hundley AF, Fielding JR, Hoyte L.: Double cervix
and vagina with septate uterus: an uncommon mulle-
rian. malformation. Obstet Gynecol. 2001 Nov, 98(5
Pt 2):982-5.

8. Crosby WM, Hill EC.: Embriology of the mullerian
duct system.Obstet Gynecol 1962: 20: 507-15

9. McBean JH, Brumsted SR.: Septate uterus with cervi-
cal duplication: a rare malformation. Fertil Steril
1994, 62: 415-17

10. Fedele L, Dorta M, Brioschi D, Massari C, Candiani
GB.: Magnetic resonance evaluation of double
uteri.Obstet Gynecol. 1989 Dec, 74(6):844-7.

11. Marten K, Vosshenrich R, Funke M, Obenauer S,
Baum F, Grabbe E: MRI in the evaluation of mulle-
rian duct anomalies. Clin Imaging. 2003 Sep-Oct, 27
(5):346-50

12. Carrington BM, Hricak H, Nuruddin RN, Secaf E,
Laros RK Jr, Hill EC.: Mulleran duct anomalies: MR
imaging evaluation. Radiology. 1990 Sep, 176(3): 715-20.

13. Doyle MB: Magnetic Ressonance Imaging in
Mullerian Fusion Defects. J] Reprod Med 1992, 37:
33-38.

132 - Uterocom septo parcial

Vol. 25- n°2 - Marzo-Abrl 2008




