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1. Resumo

Perturbacbes na embriogénese uterina normal originam diferentes malformacdes
congénitas uterinas por aplasia ou hipoplasia, defeitos na fusdo dos canais de Miiller e
anomalias na reabsorcao do septo inter-Mulleriano. Ha vérios fatores etioldgicos possivelmente
envolvidos, mas ndo esta completamente esclarecida a sua influéncia e/ou forma de atuacéo.

Um sistema de classificacdo permite a organizagdo dos conhecimentos atuais, a
uniformizacdo da linguagem, a correta determinagdo da prevaléncia das anomalias, do seu
diagndstico, tratamento e prognostico. Salienta-se a Classificacdo da ESHRE/ESGE que reline
grande consenso entre 0s especialistas.

A quantificacdo da incidéncia e prevaléncia de malformacbes uterinas é complexa e
pouco rigorosa. Estas manifestam-se habitualmente na idade adulta por eventos reprodutivos
adversos, mas também na puberdade por amenorreia primaria.

A associagdo de histeroscopia/laparoscopia, a histerossonografia, a ecografia
tridimensional e a ressonancia magnética sdo consideradas meios complementares de
diagndstico/terapéutica com grande acuidade. De primeira linha deve ser utilizada a ecografia
bidimensional muitas vezes complementada com estudos tridimensionais ou mesmo com
recurso a ressonancia magnética.

A necessidade de correcdo das malformagfes uterinas varia caso a caso. O (tero septado
¢ a anomalia uterina mais prevalente, com piores resultados reprodutivos e mais facilmente
passivel de tratamento. O Utero arcuado geralmente € inocente, sem beneficios com interve ngéo
cirirgica. Os (teros bicorneo e didelfo, se associados a maus resultados reprodutivos, sdo
passiveis de correcdo com a metroplastia de reunificacdo de Strassman. Deve monitorizar-se
cuidadosamente a gestacdo no U(tero unicorneo, despistar e remover-se cornos uterinos
rudimentares, pelo risco de complicages graves. Nos casos de agenesia ou hipoplasia do Utero,

podem considerar-se a maternidade de substituicdo e a transplantacdo uterina.



Palavras-chave: anomalias uterinas, doengas uterinas, congénitas, classificacdo, diagnostico,

histeroscopia, cirurgia.



2. Abstract

Disturbances in the normal uterine embryogenesis cause different congenital uterine
anomalies by aplasia or hypoplasia, fusion defects of the Muller ducts and anomalies in the
reabsorption of inter-Mdillerian septum. Several etiological factors may be responsible, but it is
not completely clear its influence and/or form of action.

A classification system allows the organization of current knowledge, standardization
of language, accurate determination of abnormalities prevalence, its diagnosis, treatment and
prognosis. The ESHRE/ESGE classification system is pointed out as it gathers broad consensus
among experts.

The uterine malformations’ incidence and prevalence quantification is complex and
inaccurate. These usually manifest in adulthood through adverse reproductive events, or during
puberty trough primary amenorrhoea.

The hysteroscopy/laparoscopy association, hysterosonography, three-dimensional
ultrasound and magnetic resonance imaging are considered diagnostic/therapeutic techniques
with great acuity. As a first-line method two-dimensional ultrasound should be used, often
complemented with three-dimensional studies or use of magnetic resonance imaging.

The need for correction of the uterine malformations varies case by case. Septate uterus
is the most prevalent uterine anomaly, with the worse reproductive outcome and the easiest to
treat by hysteroscopic septoplasty. Arcuate uterus is usually benign in its evolution without
benefits from surgery. Bicornuate and didelphy uterus associated with poor reproductive
outcomes are amenable for correction through Strassman metroplasty reunification.
Unicornuate uterus should be closely monitored in pregnancy, and rudimentary uterine horns
must be identified and removed, as it has risk of serious complications. In cases of agenesis or

hypoplasia of the uterus, surrogate motherhood and uterine transplantation can be considered.



Key-words: uterus abnormalities, uterine diseases, congenital, classification, diagnosis,

hysteroscopy, surgery.



3. Introdugdo

As anomalias congénitas uterinas relacionam-se frequentemente com resultados
reprodutivos adversos. Muitas vezes, sdo apenas detetadas quando estes eventos ocorrem,
destacando-se a infertilidade e os maus desfechos obstétricos, como sdo exemplo o0s
abortamentos de repeticdo e os partos pré-termo.1-°

Uma vez que se assinalam taxas de abortamento de 21-50%, e taxas de nascimentos de
cerca de 55% (quase metade em relacdo a populacdo geral) para a generalidade dos varios tipos
de malformacdes uterinas, consegue perceber-se a grande relevancia que estas malformacdes
uterinas representam na pratica clinica.?

Assim sendo, é essencial a compreensdo dos processos de doenca aqui envolvidos,
desde a sua embriologia & sua apresentagdo fenotipica, com variadas alteragbes da anatomia.
Além disso, é importante analisar como é que estas malformacfes podem ser referenciadas e
organizadas, através de sistemas de classificacdo, de forma a facilitar a comunicacdo entre os
médicos e investigadores que lidam com este tipo de patologias, com consequente beneficio na
avaliacdo da prevaléncia das diferentes anomalias. Também a avaliacio dos métodos mais
eficazes na sua detecdo, diagnostico e classificagdo sera possivel, assim como possibilitard a
discussdo das formas de tratamento mais adequadas para cada tipo de anomalias, e do seu

respetivo prognostico.



4. Materiais e Métodos

Foi realizada uma pesquisa online, na Pubmed, utilizando como palavras-chave uterine
diseases em combinacdo com congenital, classification, diagnosis, surgery, hysteroscopy,
uterus e abnormalities, e na base de dados UpToDate usando como palavras-chave congenital
uterine anomalies.

Analisaram-se 0s artigos resultantes, dando primazia aos artigos de revisdo, Qque
abordavam os varios aspetos referentes as anomalias congénitas uterinas, tendo em conta a data
de publicacdo, e a frequéncia e relevo da sua referenciacdo na literatura.

Foram também analisadas as referéncias bibliograficas dos artigos selecionados
consideradas relevantes para este trabalho.

Foi ainda utilizado como instrumento de consulta o Manual de Ginecologia, por ter sido
parte integrante da bibliografia aconselhada durante a minha frequéncia das aulas de

Ginecologia.



5. Desenvolvimento

5.1. Embriologia

O embrido apresenta um desenvolvimento do aparelho urogenital indiferenciado entre
a 3% e a 82 semanas de embriogénese, isto é, ocorre de forma semelhante em ambos 0s sexos.
Os genitais originam-se a partir de dois sistemas de canais pares, 0os canais de Wolff, que
possibilitam a diferenciagdo no género masculino, e os canais de Miuller, que possibilitam a
diferenciacdo no género feminino. Durante a diferenciacdo sexual, apenas um dos pares de
canais ira persistir e desenvolver-se nos canais e glandulas respetivos, ocorrendo a degeneracao
em vestigios ndo funcionais do outro par.®

Entre a 3% e a 5 semanas de embriogénese, os canais de Wolff vdo desenvolver-se e
alongar-se desde o mesonefros (local onde se localizara a futura génada) até acloaca (que dara
origem ao canal ano-retal e ao seio urogenital), sendo incorporados na por¢cdo média da sua face
posterior a 72 semana. E & 62 semana que surgem os canais de Miiller, através da invaginacdo
longitudinal do epitélio celdomico na face antero-externa do mesonefros, em posicdo paralela e
externa aos canais de Wolff. Concomitantemente, ocorre o desenvolvimento embrionario do
aparelho urinrio: a 4%semana da-se a emissdo do botdo ureteral pelo canal de Wolff (em regido
adjacente a cloaca) que se diferenciara em ureter, e a 5% semana inicia-se a embriogénese do
rim a partir do sistema tubular metanefros (entre o mesonefros e o seio urogenital).6 Visto que
o desenvolvimento dos aparelhos genital e urinario se encontram proximamente associados, por
dependerem ambos do correto desenvolvimento do sistema mesonéfrico, € de salientar que caso
ocorram interferéncias no desenvolvimento de um dos aparelhos, o outro podera também ser
afetado.>6

Nao sendo ainda completamente conhecidos 0s mecanismos de diferenciagdo ovarica,
considera-se que esta ocorre de forma passiva, dependente da inexisténcia de um cromossoma

Y, nomeadamente do gene SRY (sex-determining region of the Y-chromossome), que



estimularia a diferenciacdo gonadal em testiculos durante a 72 semana.:6 Assim, é pela sua
auséncia que ocorre a diferenciacdo das gonadas em ovarios e que ndo existe producdo da
hormona anti-Mdlleriana (AMH) (a nivel das células de Sertoli), tornando possivel o
desenvolvimento das trompas de Falopio, do (tero e da porgdo superior da vagina a partir dos
canais de Miuller femininos. Com a auséncia do SRY também ndo existe producdo de
androgenios (a nivel das células de Leydig), sendo possivel a diferenciacdo dos genitais
externos em grandes labios, pequenos labios e clitéris. Com o desenvolvimento dos canais de
Muiller ao longo de estruturas laterais das gonadas femininas, da-se a consequente degeneracdo
dos canais de Wolff masculinos.t4:6:7

Na 8% semana de embriogénese, os canais de Miller comecam a dirigir-se em dire¢do a
linha média, acabando por fundir-se no sentido cranio-caudal, na 102 semana, para formar o
canal Utero-vaginal. A sua porcdo proximal, porém, mantém-se separada para formar astrompas
de Falépio. As porcdes caudais que se encontram fundidas mantém-se divididas pelo septo
inter-Mdilleriano, sendo depois, na 11% semana, que ocorre a reabsorcdo do septo
bidireccionalmente (a partir da regido onde sera o futuro istmo) ou na direcdo caudo-cefalica,
aspeto ainda ndo completamente consensual.t:#-7

A 122 semana, em condicbes normais de desenvolvimento, o septo ja devera ter
desaparecido por completo. Verifica-se, no entanto, uma continua diferenciacdo das estruturas
até a 402 semana, nomeadamente, diferenciacdo da parede uterina, do colo e perda da forma em
“V” do (tero. Ha ainda reorganizagdo espacial com as restantes estruturas pélvicas que se inicia
a partir da 40% semana, através da anteversdo e anteflexdo do (tero, ganhando relacGes
peritoneais e anatdmicas semelhantes as da mulher adulta.®

A partir dafusdo dos bolbos seio-vaginais (formados a partir da lamina epitelial vaginal,

ao ocupar o canal Utero-vaginal) com a extremidade caudal dos dois ductos miillerianos, forma-



se a placa vaginal que, ap0s crescimento bidirecional e degeneracdo central, permite a
cavitacdo, que se completa a 202 semana, constituindo o terco inferior da vagina.*®

Assim, quando existem perturbaces a nivel de qualquer um dos passos na
embriogénese uterina normal, irdo obter-se diferentes anomalias uterinas. Podem considerar-se
trés mecanismos principais:

- aplasia ou hipoplasia;

- anomalias na fusdo dos canais de Miller;

- anomalias na reabsor¢do do septo inter-Miilleriano.1:2:48

Os ultimos dois mecanismos sdo considerados defeitos de fusdo lateral, correspondendo
ao tipo de defeitos mais frequentes. Ja relativamente aos defeitos de fusdo \vertical, estes
envolvem uma fusdo anormal entre os canais de Mdller e o seio urogenital, resultando em
agenesia cervical ou septo vaginal. Estes podem resultar também de um defeito de fusdo da
porcdo caudal dos canais millerianos com os bolbos seio-vaginais.'#

Assim sendo, no caso de ndo existir desenvolvimento de nenhum dos dois canais de
Mdiller (entre a 62e a 8% semanas de embriogénese), tem-se uma situacdo de agenesia, enquanto
se houver desenvolvimento parcial dos canais millerianos, fala-se em hipoplasia. Estas
malformacGes podem ser segmentares, parciais ou completas, relativas a vagina, ao colo do
Gtero, ao fundo uterino, as trompas de Falépio, ou corresponder a combinacdes entre elas.t:7-9:10

Quando existe agenesia ou hipoplasia de apenas um dos canais de Milller, existe apenas
hemi-Utero, designando-se por (tero unicdrneo. Este pode estar associado, ou ndo, a um corno
rudimentar comunicante ou ndo-comunicante, com ou sem cavidade.7-9:10

Contrariamente aos exemplos anteriores, gquando existe um desenvolvimento adequado
dos canais de Miller mas estes ndo se fundem lateralmente (entre a 82 e a 10* semanas de
embriogénese), resultam dois hemi-corpos uterinos, dois colos uterinos e duas vaginas,

tratando-se de um (tero didelfo.t.7.9:10



Ja nos casos em que existe uma fusdo incompleta dos canais de Mdller a nivel do fundo
uterino, com existéncia de um corpo com dois cornos uterinos, tem-se um Utero bicorneo,
completo ou incompleto, consoante o grau de fusdo dos canais, que pode, ou ndo, ter cavidades
uterinas  comunicantes.:7+9:10

Posteriormente, e no caso de existir fusdo completa dos canais de Miller, podem ocorrer
perturbaces no momento de reabsorcdo do septo inter-Mdilleriano (entre a 112 e a 122 semanas
de embriogénese), dando origem a um septo uterino. Este, por sua vez, também pode ser
incompleto ou completo, com ou sem comunicacdo, respetivamente, entre as duas cavidades
uterinas. Quando, no entanto, a reabsorcdo do septo € parcialmente completa, existindo apenas
uma pequena indentacdo a nivel do fundo uterino, tem-se um (tero arcuado.l7-9-10

E essencial ter presente que todas estas malformaces podem encontrar-se associadas.
Isto significa que podem apresentar aspetos caracteristicos de varios defeitos.

E legitimo deduzirmos que, no caso de um qualquer fator causar perturbagdes em algum
momento do desenvolvimento dos canais millerianos, as malformacgdes serdo correspondentes
a semana em que houve exposicdo a esse fator etiologico. Contudo, como exemplo de uma
malformacdo mais complexa, e de dificil deducdo a partir das fases do desenvolvimento
embriologico, provavelmente por associacdo de varios defeitos durante o desenvolvimento dos
canais de Miller, é o caracteristicamente presente em mulheres expostas a Dietilestilbestrol
(DES) in utero: utero com cavidade com forma em “T”, geralmente hipoplasica, com
alargamento do seu segmento inferior, presenca de bandas constritoras medianas e de bordos
endometriais irregulares.10:11

Tendo em conta a associacdo do desenvolvimento milleriano com o do trato urinario,
pode perceber-se por que € comum identificarem-se anomalias millerianas em simultineo com
anomalias uroldgicas, contrariamente no que se refere ao desenvolvimento dos ovarios.1® Desta

forma, na bibliografia s@o descritas vastas associa¢fes de anomalias renais com uterinas. Yoo
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et al. assinalam uma coexisténcia de anomalias congénitas uterinas e renais em cerca de 30—
50%." No trabalho de Saravelos et al., foram reunidas informacOes a partir de trabalhos de
revisdo e estudos retrospetivos, constatando-se que em cerca de 60% de mulheres com
agenesias renais unilaterais existem anomalias genitais, principalmente (teros unicorneos,
sendo que cerca de 40% das mulheres com Utero unicorneo tém, concomitantemente, anomalias
renais; por outro lado, mais de 80% de mulheres com diagnostico de Utero didelfo sofrem
também de agenesia renal.?12-15> Qutros exemplos de anomalias do trato urinario incluem ptose
renal unilateral, duplicacdo uretérica e sistema calicial duplo.® Assim, é fundamental investigar

a existéncia da associacdo de anomalias uterinas e urinarias.®16

5.2. Etiologia

Para que ocorram as malformacgdes descritas anteriormente, sabe-se que é necessario
que haja interferéncias na normal embriogénese, embora a sua etiologia exata seja ainda
desconhecida. Assim, ha diversas teorias sobre possiveis responsaveis e a sua forma de atuacao,
nomeadamente agentes teratogénicos, fatores genéticos, cromossomicos, familiares, ambientais
e multifatoriais.t-3:8.17

Calcula-se que varios casos de defeitos do trato genital fetal estejam associados a
historia de exposicdo, intra e extrauterina, a determinados fatores ambientais. S&o exemplos as
radiacOes ionizantes (como raios X e raios gama, y), as infecdes intrauterinas (como a rubéola)
ou os medicamentos com efeitos teratogénicos (como a talidomida e o DES).113

Em relacéo aos fatores cromossomicos existem dados que mantém a ddvida sobre o seu
papel, visto que em cerca de 92% das mulheres com diagndstico de anomalias mdllerianas
existe um caridtipo normal, e s6 em 7,7% é que este é anormal.1®

O facto de surgirem casos de malformacBes uterinas em varios elementos de uma dada

familia, possivelmente associadas a sindromes malformativos, apoia a hipotese de etiologia
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genética, apesar de ndo ter sido identificada uma mutacdo especffica.®® Ha varios sindromes
genéticos complexos, em que as malformacfes uterinas se associam a defeitos de outros
sistemas derivados da mesoderme, tais como os sistemas renal, gastrointestinal, esquelético e
auditivo.®® Um exemplo é o Sindrome de Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser (MRKH).2 Num
estudo de Mikkila et al., foi descrita numa dada familia a sequéncia de lateralidade ligada ao X
(X-linked laterality sequence, XLLS), que consiste em situs inversus, defeitos cardiacos
complexos e alteragdes no desenvolvimento do bago em dois elementos do sexo masculino,
enquanto nas portadoras do sexo feminino se identificou a presenca de septo uterino e
hipertelorismo.>19 E também de referir o chamado sindrome mao-pé-genital, em que existem
varios graus de fusdo incompleta dos canais millerianos associados a hipoplasia bilateral do
halux e do polegar.*

De acordo com o trabalho de Hammoud et al., um estudo retrospetivo, existe um elevado
risco, cerca de 12 vezes superior, de desenvolvimento de anomalias miillerianas em familiares
diretos de mulheres diagnosticadas com essas anomalias, em relacdo a populagdo geral. Isto
apoia a ideia de tendéncia familiar.1” Apesar disto, estes casos de agregados familiares afetados
séo raros e as anomalias mais frequentemente diagnosticadas sao identificadas com anomalias
congénitas de novo.* No entanto, é frequente verificarem-se anomalias uterinas com diferentes
fendtipos, o que sugere diferentes fatores etiologicos, e ndo apenas um gene especifico. Assim,
foi considerado que outros fatores poderdo influenciar a predisposicdo genética de uma dada
familia, nomeadamente socioeconémicos e geograficos.%10:17

De acordo com a revisdo bibliografica de Saravelos et al. 9, diversos estudos tém vindo
a implicar multiplos genes como responsaveis pelo desenvolvimento de anomalias congenitas
uterinas. Varios abordam a possibilidade de influéncia do gene BCL-2. Este encontra-se

envolvido na regulacdo da apoptose, tendo sido sugerido que sera sob a sua influéncia que

12



ocorre apoptose e, consequente, reabsorcdo do septo uterino. Assim, a sua auséncia estara

relacionada com a persisténcia do mesmo, dando origem a Uteros septados.:

5.3. Classificacéo

Os principais objetivos de um sistema de classificacdo das malformacdes uterinas séo a
organizacdo dos conhecimentos atuais sobre o tema, para uma melhor compreensdo dos
processos de doenca e, consequentemente, uma determinacdo mais eficaz do diagnostico e do
tratamento que possibilita melhor correcdo da anomalia anatémica, podendo ser utilizado
internacionalmente. Com uniformizacdo da linguagem especifica desta area, facilita-se a
comunicacdo entre os medicos e investigadores que lidam com este tipo de patologias, com
consequente melhoria da precisdo da prevaléncia das diferentes anomalias, do respetivo risco
obstétrico e prognéstico apds tratamento cirlirgico.213.20

Um sistema de classificacdo ideal deve incluir uma descricdo muito clara das classes e
subclasses, de forma a permitir que se reconheca facilmente, e de forma mais objetiva, as
variacdes anatdmicas de determinado caso, admitindo que a partir dos diagnosticos diferenciais
apresentados se determine qual o diagndstico final. Deve também permitir que sejam
incorporadas novas classes se, com amelhoria dos métodos de diagnostico, for possivel detetar
novas variagcbes anatomicas. E, ainda, fundamental que possibilite correlacionar as diversas
classes e subclasses de anomalias congénitas com as respetivas apresentacdes clinicas, opc6es
de tratamento e prognostico. Assim, permitiria determinar 0s impactos obstétricos mais
comummente inerentes acada anomalia e as estratégicas terapéuticas que permitiriam melhora-
los. Desta forma, esta abordagem tornaria praticAvel a avaliagdo da seguranga, eficacia e
efetividade do procedimento para restaurar anatomia e funcdo normais.22 Também se revela
essencial a elaboracdo de um protocolo de avaliacdo/estudo anatémico da anomalia congénita,

principalmente em termos de estudos imagiol6gicos, para que a anatomia do aparelho genital
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possa ser definida o mais concretamente possivel, e consequentemente, adaptar a sua
classificacdo e restante raciocinio terapéutico, o melhor possivel, a cada caso. Apesar de todas
as “condicdes™ referidas, para que possa ser usado na pratica clinica didria, o sistema de
classificacdo deve ser o mais simples possivel.?
As controvéersias existentes em torno de um sistema de classificacdo originam
dificuldades de diagndstico, orientacdo e terapéutica.2°
A primeira classificagdo das anomalias congénitas uterinas foi apresentada em 1907 por
Strassmann. Seguiram-se outras classificacbes baseadas em mdltiplos aspetos das anomalias
congénitas uterinas, nomeadamente:
- no grau de auséncia/paragem no desenvolvimento e fusdo dos canais de Miiller;
- nos defeitos na fusdo vertical e lateral que originam anomalias simétricas ou
assimétricas e obstrutivas ou ndo obstrutivas;
- na presenca de comunicagdo, ou ndo, em casos de septo uterino ou Utero
bicdrneo;
- na origem embrioldgica dos diversos elementos do trato genito-urinario;
- nas estruturas anatémicas dos 6rgdos genitais femininos.?
Apesar de ainda ndo existir uma classificacdo de malformacfes congénitas do aparelho
genital feminino aceite universalmente, a que obteve maior aceitacdo/reconhecimento, sendo a
mais utilizada globalmente, foi a elaborada pela Sociedade Americana de Medicina de
Reproducdo (American Society of Reproductive Medicine, ASRM), anteriormente nomeada
Sociedade de Fertilidade Americana (American Fertility Society, AFS), em 1988. Foi baseada
na classificacdo elaborada por Buttram e Gibbons, em 1979, e assenta no grau de defeito no
desenvolvimento e fusdo dos canais de Miller, dividindo as anomalias em grupos com

manifestacdes clinicas, requisitos de atuacdo e progndstico semelhantes.?! (Tabela 1; Figura 1)
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Classificacdo da Sociedade de Fertilidade Americana (American Fertility Society, AFS)

(@) vaginal
Agenesia ou hipoplasia Mdilleriana  (b) cervical
Classe I
(segmentar, parcial ou completa) (c) do fundo
(d) das trompas
(e) combinadas
(@) corno rudimentar comunicante
Classe 1l Uteros unicorneos (b) corno rudimentar ndo-comunicante
(c) corno rudimentar sem cavidade
(d) auséncia de corno rudimentar
Classe 1 (yte o5 didelfos
- . a) completo
Classe IV Uteros bicérneos @ .
(b) parcial
Classe V Uteros septados (a) completo
(b) parcial
Classe VI (jteros arcuados
Classe VI

Uteros expostos a Dietilestilbestrol (DES)

Tabela 1. Adaptado de American Fertility Society, 1988.21

|1 Hypoplasialagenesis Il Unicornuate Il Didelphus
Vaginal b) Cervical | @) (b) Won
(a} Vagina Wt } Lervica Communicating  Communicating IV Bicornuate
(c) Fundal (d) Tubal (g) Combined i i [ i E i i
() No cawity {d) Na horn {a) Complete (b} Partial
V Septate Vi Arcuate VIl DES drug related
[a) Completa () Partial

Imagem 1. Classificagdo de anomalias congénitasuterinaspela AFS (1998), adaptadode American
Fertility Society, 1988.2
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Apesar de ser simples, claro e de ficil utilizacdo, existem indmeras limitacbes neste
sistema de classificacdo, nomeadamente a ndo inclusdo de anomalias combinadas/comple xas,
isto é, em que as anomalias uterinas se encontram combinadas com alteracGes cervicais,
vaginais, e/ou outras. Estas limitacbes devem-se a subjetividade do clinico, com consequente
incorreta abordagem terapéutica, a ndo apreciacdo do grau de precisdo dos métodos usados na
detecdo da anomalia e a ndo discriminagdo dos critérios de diagndstico para cada anomalia ou
grupo de anomalias.127:9

Numa tentativa de superar as limitacdes descritas existem, atualmente, mdltiplas
sugestdes de novas classificacdes. Troiano e McCarthy sugeriram que a Classificacdo da AFS
deveria ser utilizada como modelo para descricdo das anomalias, para que, a medida que 0s
clinicos fossem sendo confrontados com anomalias combinadas/complexas, as descrevessem.
Isto possibilitaria simplificar o sistema de classificacdo, sem que fossem enumeradas
exaustivamente todas as variedades de anomalias.t?

Assim, em 1992, Acién publicou a Classificagdo clinica e embriologica de
malformacdes do aparelho genital feminino?2, onde salientou a importancia de considerar a
origem embrioldgica das diferentes estruturas do aparelho genital feminino (atualizada em
200423). Incluiu, adicionalmente, a classificacdo de malformacdes da vagina, anexos e sistema

renal. (Tabela 2)

Classificagdo clinica e embrioldgica de malformagdes do aparelho genital feminino

1.
Agenesia ou hipoplasia de uma crista urogenital; Utero unicOrneo com agenesia uterina,

tubaria, ovarica e renal, no lado contralateral

2. Anomalias mesonéfricas, com auséncia de abertura do canal de Wolff para o seio

urogenital e auséncia do botdo ureteral (e, portanto, com agenesia renal); a funcédo
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“indutora” dos canais de WOolff e de Mdller também falha, havendo, geralmente,
duplicacdo Utero-vaginal associada a hemi-vagina ipsilateral com agenesia renal,

clinicamente apresentada como:

(@) hematocolpos unilateral amplo
(b) pseudoquisto de Gartner na parede antero-lateral da vagina
(c) reabsorcdo parcial do septo inter-vaginal, visto como ‘“buraco de botdo” na
parede antero-lateral da vagina normal, que permite 0 acesso aos 0Orgaos
genitais no lado da agenesia renal
(d) agenesia unilateral vaginal ou cervico-vaginal completa:
(1) sem comunicagéo

(2) com comunicagdo entre ambos os hemi-Uteros (Uteros comunicantes)

3 Anomalias miillerianas isoladas, afetando:
(@) canais de Muiller: as malformacgdes uterinas comuns, como Uteros unicorneo,
bicdrneo, septado e didelfo
(b) tubérculo de Miller: atresia cervico-vaginal e anomalias segmentares, como
septo vaginal transverso
(c) canais e tubérculo de Miuller: (uni ou bilateral) Sindrome de Mayer-
Rokitansky-Kuster-Hauser
4. i . . .
Anomalias do seio urogenital: anomalias da cloaca e outras
5.

Combinagédo de malformagdes: Wolffianas, Mdllerianas e anomalias da cloaca

Tabela 2. Adaptado de Acién et al., 2004.23

Em 2005, também Oppelt et al. apresentaram uma proposta, a Classificacdo VCUAM.
Neste sistema de classificagdo, a sigla que o nomeia indica as classes em que se divide: (V)
vagina, (C) colo do Utero, (U) Utero, (A) anexos e (M) malformacdes associadas. Desta forma,
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as anomalias dos orgdos onde sdo identificAveis as alteracdes anatdmicas séo descritas
individualmente, possibilitando a descricdo de anomalias complexas de forma precisa e

facilitando a terapéutica quando necessario.?* (Tabela 3)

Classificagdo VCUAM
0  Normal
(@) atresia himenial parcial

(b) atresia himenial completa

(@) septo vaginal incompleto <50%

(b) septo vaginal completo

3  Estenose do introito

Vagina 4 Hipoplasia
V) (@) atresia unilateral
2 (b) atresia completa
(1) seio urogenital (confluéncia profunda)
S (2) seio urogenital (confluéncia média)
(3) seio urogenital (confluéncia alta)
C Cloaca
+  Outras
#  Desconhecida
0 Normal
1  Colo duplicado
Colo do utero (@) atresia/aplasia unilateral
©) 2 (b) atresia/aplasia bilateral
+ Outras
#  Desconhecida
Normal
(a) arcuado
Utero il (b) septado <50% da cavidade uterina
L) (c) septado >50% da cavidade uterina
2  Bicorneo
3 Hipoplasico
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(@) rudimentar unilateralmente ou aplasico

(b) rudimentar bilateralmente ou aplasico

+  QOutras

#  Desconhecida

0 | Normal
(@) malformacdo tubéria unilateral, ovarios normais

(b) malformacdo tubéria bilateral, ovarios normais

(@) hipoplasia unilateral/faixa gonadal
Anexos 2

A (b) hipoplasia bilateral/faixa gonadal

(@) aplasia unilateral
(b) aplasia bilateral

Outras

Desconhecida

Nenhuma

Renal

Malformagdes Esqueleto

associadas
(M)

Cardiaca

Neurologica

+ | Z2 0Ol w0 o] HF| +

Outras

# | Desconhecida
Tabela 3. Adaptado Oppelt et al., 2005.%4

Segundo Grimbizis e Campo, a favor da classificagdo segundo uma abordagem clinica
e embrioldgica, é referido que este sistema pode levar a uma melhor compreensdo da
patogénese envolvida nas anomalias do aparelho genital feminino. No entanto, a classificacdo
com base embrioldgica apresenta algumas limitacbes, ao apresentar grandes modificacdes em
relacdo ao sistema atualmente mais utilizado, e porque, sendo as malformacGes congénitas do
aparelho genital feminino definidas como alteracdes da anatomia normal, seria mais coerente a
sua descricdo fundamentando-se nas alteracfes anatomicas. Além disso, apesar dos
conhecimentos atuais acerca da embriogénese do sistema genital feminino serem considerados
solidos, estes podem vir asofrer alteracbes no futuro e provocar alteragdes nas bases do sistema
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de classificacdo. Por fim, os criticos da classificacdo com base na embriologia e a favor da
classificacdo com base na anatomia consideram que 0s critérios de maior relevancia para
estabelecerem uma classificacdo deveriam ser as manifestacfes clinicas, o respetivo tratamento
e progndstico. Justificam-se, referindo que as manifestagdes clinicas estdo relacionadas com as
alteracOes anatomicas, e o tratamento realizado nestas anomalias serd em termos de restituicdo
ou reconstrucdo da anatomia normal.?

Comparativamente, referindo-se & classificacgo VCUAM, 0s mesmos autores
consideram que esta abordagem permite que a classificacdo seja precisa, detalhada e
extremamente representativa, visto que cada tipo de anomalia pode ser descrita de forma a
compreender-se concretamente a anatomia do aparelho genital de cada caso individualmente.
Contudo, assinalam também a grande dificuldade na sua aplicacdo diéria, referindo a
necessidade de utilizacdo de tabelas auxiliares, por classificacdo das varias categorias
separadamente através de nimeros correspondentes a alteracdo de cada um dos 6rgdos em
questdo. Outra desvantagem é ndo ter em consideracdo a maior frequéncia de determinadas
anomalias em relacdo a outras, dado que nesta classificacdo todas sdo apresentadas com a
mesma importdncia. J& em termos das categorias de classificacdo de cada Orgdo, esta
classificacdo também apresenta a desvantagem de, relativamente as anomalias uterinas (as mais
prevalentes) ndo se encontrarem diferenciadas todas as alteracBes anatomicas, ndo existindo
categorias independentes para Uteros unicorneos e didelfos. Conclui-se que a classificacdo
VCUAM ¢ incompleta na separacdo e caracterizacdo das anomalias uterinas.?

Em consequéncia das varias inadequacfes dos sistemas de classificacdo existentes pelos
motivos referidos, membros da Sociedade Europeia de Reproducdo Humana e Embriologia
(European Society of Human Reproduction and Embryology, ESHRE) e da Sociedade Europeia
para Endoscopia Ginecoldgica (European Society for Gynaecological Endoscopy, ESGE)

uniram-se num grupo de trabalho intitulado CONUTA (CONgenital UTerine Anomalies), para
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elaboracdo de um novo sistema de classificacdo. Foi seu objetivo que este novo sistema
superasse as limitacbes dos anteriores e que obtivesse 0 consenso entre 0s especialistas da area.
O trabalho consistiu numa pesquisa cientifica, avaliagdo de consenso e desenvolvimento de
consenso. Assim, foi adotado o procedimento de DELPHI, um método que usa Varios
questionarios, de forma a perceber qual a opinido dos varios especialistas sobre determinados
pontos de um tema, dando-lhes a oportunidade de mudarem de opinido, visto ser um
procedimento que inclui varias rondas.2°

Um dos pontos cruciais foi a percecdo de uma elevada taxa de acordo (de 82%) para a
necessidade de um novo sistema de classificacdo. Percebeu-se também que, na generalidade,
especialistas davam preferéncia a um novo sistema que fosse claro e rigoroso, que permitisse a
correlacdo com a abordagem do doente e que fosse simples e de facil utilizacdo. Em termos das
caracteristicas classificativas, o consenso foi significativo na escolha da anatomia como base
do sistema de categorizacdo das malformacdes uterinas e do Utero como Orgdo-chave. Quanto
a embriologia, considerou-se que esta deveria ser usada apenas como caracteristica secundaria
da categorizacéo.?®

Apobs a andlise e ponderacdo dos resultados da primeira ronda, foi publicado uma
proposta de novo sistema de classificacdo e organizado um segundo questiondrio. Pelo
consenso na aceitacdo da proposta do novo sistema de classificacdo das malformacdes
congénitas uterinas, e por este corresponder as expectativas, foi definido que se manteria a
organizacdo do sistema proposto, assim como as suas classes. No entanto, uma vez que ndo é
habitualmente usado o termo “dysfused” (ndo-fundido), a clarificacdo da Classe Il passou pela
alteragdo desse termo para “bicorporeal” (bicorporeo). Seguindo o mesmo raciocinio, também
foi alterado o termo “unilaterally formed uterus” (itero formado unilateralmente) para “hemi-
uterus” (hemi-Utero). Adicionalmente, de forma a classificar anomalias com defeito

simultaneamente de fusdo e de absorcdo, foi criada a subclasse Illc, Dysfused septate uterus
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(Utero septado ndo-fundido). Relativamente ao Gtero arcuado, este ndo foi diferenciado numa
classe/subclasse propria, pela confusdo que causava em termos de critérios de inclusdo. Visto
que permitia a inclusdo de diferentes graus de deformidade uterina, incluindo septos parciais,
foi decidido que as categorias deveriam ser claras. Assim, o (tero septado foi separado numa
categoria em que a indentacdo da linha média deveria ser superior a 50% da espessura da parede
uterina. As malformacdes com menor grau de deformidade deveriam ser incluidas na subclasse
Others (outras) da Classe 1, Dysmorphic uterus (Utero dismorfico), tal como o (tero arcuado.
A classificacdo das malformacdes cervicais e vaginais foi criticada por ser considerada
incompleta por alguns autores e outros considerarem que ndo deveria ser incluida no sistema,
por apenas as categorias uterinas serem necessarias.2°

Por fim, o sistema de classificacdo ESHRE/ESGE (Tabela 4 e Figura 2) ficou definido
tendo em conta os seguintes aspetos?®:

- baseia-se, principalmente, na anatomia das malformacGes congénitas uterinas;

- a diferenciagdo das classes tem por base a origem embrioldgica dos varios
desvios anatomicos possiveis;

- as subclasses estdo definidas de acordo com as variagcfes anatomicas das classes
principais, clinicamente significativas;

- de forma a simplificar as subclasses, foram agrupadas variacbes da anatomia
uterina, cervical e vaginal, de acordo com a sua significincia clinica, evitando
que fossem demasiado pormenorizadas;

- as anomalias cervicais e vaginais estdo classificadas, independentemente, em
subclasses complementares;

- a estruturacdo das classes e subclasses faz-se de acordo com a crescente

severidade das variacOes na anatomia.
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Desta forma, considera-se que a partir deste sistema de classificacdo podem ser

elaborados protocolos de diagnostico e tratamento adequados a cada classe e subclasse de

malformagdes congénitas uterinas, tornando a abordagem destas doentes mais eficiente.?®

Classificacdo de ESHRE/ESGE

Anomalia Uterina

Anomalia Cervical/Vaginal

Classe principal Subclasses

Classes coexistentes

uo Utero Normal

(@ Forma em “T”

U1 Utero Dismorfico  (p) |nfantil

(c) Outras

(@) Parcial
(b) Completo

U2 Utero Septado

(a) Parcial
uz  Utero Bicorpéreo  (p) Completo

(c) Bicorpdreo septado

(@ Com cavidade rudimentar
(corno comunicante ou

., nao-comunicante)
U4 Hemi-utero
(b) Sem cavidade rudimentar

(corno sem cavidade/

auséncia de corno)

(@ Com cavidade rudimentar
(corno bi ou unilateral)
US Aplastico (b) Sem cavidade rudimentar
(remanescentes uterinos bi

ou unilaterais/aplasia)

U6 Malformacdes nao-classificadas

Colo do utero:

CO — Normal

C1 - Septado

C2 —“Normal” duplo

C3 — Aplasia/displasia

unilateral

C4 — Aplasia/displasia

Vagina
VO — Vagina normal

V1 — Septo vaginal
longitudinal néo-

obstrutivo

V2 — Septo vaginal

longitudinal obstrutivo

V3 — Septo vaginal
transversal/ Himen

imperfurado

V4 — Aplasia vaginal

Tabela 4. Adaptado de Grimbizis et al., 2013.2°
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Class UO / Normal Uterus

2. T-shaped b infantis <. others

Class U2 / Septate Uterus

a partial b complete

Class U4 / Hemi Uterus Class U5 / Aplastic Uterus

2. wath rudimentary cavity bowEhout rucimentary cav iy A, With racimentary Cavity B wihout rudimentary canity

Class U6 / Unclassified Cases

Figura 2. Classificacdo ESHRE/ESGE — representacdo esquematica das anomalias congénitas
uterinas. (Classe U2: indentagéo interna >50% da espessura da parede uterina e contorno externo
plano ou com indentagéo <50%, U3: indentacdo externa >50% da espessura da parede uterina,
Classe U3b: larguradaindentagdono fundona linha média >150% daespessura daparede uterina)
Adaptado de Grimbizis et al., 2013.%

5.4. Definicdes

5.4.1. Agenesiaou hipoplasia

Esta anomalia do aparelho genital feminino refere-se a agenesia ou hipoplasia do (tero,
colo do Utero e dos dois tergos proximais davagina que ocorre por defeitos no desenvolvime nto
inicial dos canais de Midiller.t:24.7.8

Na sua forma mais extrema, encontra-se associada ao Sindrome de Mayer-Rokitansky-
Kuster-Hauser (MRKH). Este caracteriza-se pela inexisténcia ou desenvolvimento reduzido do
Utero e dos dois tercos proximais da vagina, existindo apenas uma cupula supra himenial (terco
externo da vagina), com vestigios dos canais de Miiller na forma de nddulos macicos. E uma
causa importante de amenorreia primaria. Verifica-se normalidade das trompas, ovarios e
genitais externos, sendo o caridtipo feminino normal (46, XX). Podem associar-se anomalias

renais em cerca de 15% dos casos. Alguns trabalhos referem que a incidéncia desta sindrome
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se encontra entre 1 em 4000-10000 mulheres.* "8 Esta sindrome pode ser classificada no tipo
I, a forma isolada, e no tipo II, a forma associada a anomalias ndo ginecoldgicas (do trato
urinario, do ouvido médio, do esqueleto — sindrome Klippel-Feil — e do sistema cardiaco).” Por
vezes, pode existir um Utero rudimentar com endométrio funcional (cerca de 7-10%), e outras

vezes existem remanescentes millerianos cavitados (até cerca de 25%).4

5.4.2. Utero Unicomeo

Nesta anomalia, o Utero € originado a partir do desenvolvimento de um dos canais de
Mdiller, e da auséncia, ou interrupcéo, do desenvolvimento do canal contralateral.*7° Trata-se
de um defeito de fusdo lateral, ainda que assimétrico. Caracteriza-se pela normalidade de uma
das cavidades, da respetiva trompa de Falopio e do respetivo colo uterino, e, contralateralmente,
por diferentes estadios de desenvolvimento incompleto.*”’

O Utero unicérneo pode surgir isolado, ou associado a varios tipos de cornos uterinos
rudimentares, podendo considerar-se quatro variantes principais, tal como descrito na
classificacdo da AFS. A primeira surge como um Utero unicorneo isolado, sem presenca de
estrutura contralateral, isto €, com agenesia completa de um dos ductos millerianos (cerca de
30% dos casos). A segunda surge como um corno uterino rudimentar sem cavidade uterina
(cerca de 35% dos casos), a terceira como um corno uterino rudimentar com uma cavidade com
endométrio funcionante que é comunicante com a cavidade do Utero unicrneo contralateral
(cerca de 20% dos casos), e a quarta variante, em que existe um corno uterino rudimentar com
uma cavidade com endométrio funcionante ndo comunicante com a cavidade do (tero
unicérneo contralateral (cerca de 15% dos casos).347

A presenca, ou ndo, de cavidade com endomeétrio funcionante num corno uterino
rudimentar é importante em termos de manifestacdes clinicas e abordagem terapéutica.?

Esta anomalia uterina ocorre em cerca de 0,3—4% do total das anomalias uterinas.3
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5.4.3. Utero Didelfo

Nesta anomalia verifica-se um defeito completo da fusdo dos dois canais millerianos,
com o continuo desenvolvimento dos canais, individualmente.*”-° Obtém-se, assim, duplicacéo
do utero, do colo do Utero e dos dois tergos proximais da vagina. Por vezes, pode existir
duplicacdo de outras estruturas, como a vulva, bexiga, vagina e anus.*’

Em alguns casos, existe um septo vaginal transverso que obstrui um dos lados da vagina
proximal, causando sintomatologia por fluxo menstrual retrogrado, como dismenorreia
secundaria a endometriose, infecbes e adesbes pélvicas. Estes casos estdo frequenteme nte
associados a agenesia renal ipsilateral que caracteriza o Sindrome Herlyn-Werner-Wunderlich
(HWW).47

A histerossalpingografia, sdo visiveis dois cornos uterinos separados, entre eles uma
depressdo acentuada, maior do que 1 cm, com forma em “Y” tipica — caracteristica imagiologica
comum as anomalias uterinas em que existe defeito da fusdo lateral —, e dois colos também
separados.>” Na presenca do Sindrome HWW, pode identificar-se alguma distensdo do corno

uterino e da vagina que se encontram obstruidos pelo septo.’

5.4.4. Utero Bicormeo
O Utero bicorneo tem origem na fusdo incompleta ou parcial dos dois canais de
Miiller.#7-° Esta anomalia pode ter algumas variacOes, consoante o nivel do processo de fusédo
em que o fator etioldgico o interrompe. *
Um Utero bicorneo completo apresenta dois cornos uterinos divididos até ao orificio
interno do colo, ndo havendo comunicacdo entre as duas cavidades.*
H& uma variante intermédia desta anomalia uterina, o Utero bicdrneo parcial, em que

existe uma indentagdo profunda entre os dois cornos uterinos, com uma cavidade central acima
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do nivel do orificio interno do colo, evidenciando algum grau de fusdo lateral, ainda que
incompleto. 13

Nas formas mais ligeiras existe uma pequena indentacdo na cavidade findica que se
pode definir se for igual ou superior a 1 cm.*

Em alguns casos pode ter associado um septo vaginal longitudinal, dificultando o
diagndstico, por dificil diferenciacdo de um (tero didelfo.13

Cada uma das cavidades uterinas apresenta anatomia local normal, com presenca de
tecido laxo entre os dois cornos uterinos. A histerossalpingografia, e & semelhanca do Utero
didelfo, apresenta forma em “Y” tipica.® O Utero bicérneo corresponde a cerca de 10% das

anomalias millerianas.’

5.4.5. Utero Septado

Esta malformacdo uterina origina-se por anomalia na reabsorcdo do septo que separa as
duas cavidades criadas pelos canais millerianos, apds a fusdo destes. Isto &, contrariamente aos
casos anteriormente referidos, como o Utero bicdrneo e o (tero didelfo, esta malformacdo néo
se trata de um defeito de fusdo lateral dos canais millerianos, mas sim de um defeito na
reabsorcdo do septo remanescente ap0s a sua fusdo, pelo que o contorno externo do Utero tem
aparéncia normal.*7-9

Como referido anteriormente, dependendo do momento de interferéncia no processo de
reabsorcdo do septo, podem originar-se diferentes formas anatomicas de malformacdo. Caso
ndo exista qualquer reabsorcdo origina-se um Utero com septo completo, ficando as duas
cavidades separadas por uma divisdo fiboromuscular que é continua com o fundo e com o orificio
interno do colo uterino, sem presenca de qualquer comunicacéo entre as duas. Caso a reabsor¢ao
do septo se inicie mas seja interrompida adado momento, vai formar-se um (tero com septo de

extensdo variavel e comunicacdo entre as suas duas cavidades.*’ Tal como na sua extensdo,
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também na sua composicdo o septo apresenta variagdes, podendo exibir diferentes proporgoes
de miométrio e tecido fibroso.’

A imagiologia por ecografia, esta anomalia uterina apresenta-se com um (tero de
dimensbes e contorno externo normais, sem presenca de indentagcdo, convexo e com presenca
de endométrio a nivel do fundo, permitindo distinguir esta anomalia das originadas por defeitos
da fusdo lateral. E também possivel a visualizacdo do septo uterino, que surge cOMo uma massa
ecogénica que divide a cavidade uterina, progredindo para uma textura hipoecogénica a medida
que o tecido miometrial vai sendo substituido por tecido fibroso.> Na ressonancia magnética,
dependendo da intensidade de sinal, pode ser avaliada a constituicdo do septo, visto que um
septo fundamentalmente constituido por tecido fibroso surge hipointenso relativamente ao
miométrio, enquanto um septo muscular, constituido por tecido miometrial, surge como
isointenso. Isto é especialmente Util no planeamento da abordagem terapéutica, dado que o
septo fibroso pode ser corrigido de forma mais simples e menos invasiva, contrariamente ao
septo muscular, gue necessita de um planeamento cirlrgico mais cuidado.’

E a malformacdo uterina mais frequente, correspondendo a cerca de 55% do total, e é a

que esta associada a piores resultados reprodutivos.’

5.4.6. Utero Arcuado
Esta malformacdo é a forma mais suave de septo uterino,® 7 resultando de anomalias no
final da reabsorcéo do septo inter-Miilleriano.”-° Por esta ser uma pequena variagdo daanatomia
normal, e por ndo lhe serem geralmente atribuidos resultados reprodutivos significativame nte
divergentes em relacdo as mulheres com Gteros normais, alguns autores argumentam que esta
malformacdo deveria ser considerada apenas uma variante do normal.*

A imagiologia surge como uma proeminéncia miometrial minima, a nivel do fundo.”
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5.4.7. Utero exposto a Dietilestilbestrol (DES)

O (tero exposto a DES in utero sofre diversas alteragdes no seu desenvolvimento, com
aquisicdo de um aspeto caracteristico: utero com cavidade com forma em “T”, geralmente
hipoplasica, com alargamento do seu segmento inferior, presenca de bandas constritoras
medianas e de bordos endometriais irregulares. Verifica-se uma correlacdo de 42% a 69% entre
a ingestdo de DES na gravidez e a presenca destas anomalias nas filhas.%-11

O DES foi utilizado por varias mulheres durante varios anos, por se pensar que poderia
diminuir o risco de abortamentos espontaneos. Porém, foi descontinuado em 1971, apds
percecdo de aumento do risco de desenvolvimento de carcinomas vaginais nas mulheres
expostas in utero. Assim, estas malformac6es millerianas deixardo de ocorrer a medida que as

filhas de mulheres que ingeriram este composto tiverem terminado a sua vida reprodutiva. 1011

5.5. Incidéncia

A quantificacdo da incidéncia e prevaléncia das anomalias congénitas uterinas é uma
tarefa muito complexa, sujeita a mditiplos vieses, podendo variar bastante entre diferentes
séries.>9:26-29 Ainda assim, a sua incidéncia e prevaléncia na populacdo geral é relativamente
reduzida, mas significativa na populacdo com histria reprodutiva adversa.

As quantificacdes distintas devem-se ao uso de diferentes métodos de diagndstico, cuja
sensibilidade e/ou especificidade pode ser bastante variavel.2°° Contudo, tem-se verificado que
0s estudos que realizam estudos combinando o0 uso de histeroscopia e laparoscopia,
histerossonografia e ecografia tridimensional tém os resultados mais fidveis.1-

Geralmente o diagnostico € apenas decorrente da realizacdo de exames imagiologicos
em resposta a sinais ou sintomas apresentados pelas mulheres.* No entanto, estas podem existir
sem manifestacBes clinicas, com evolucdo benigna e sucesso reprodutivo, permanecendo

assintomaticas. Assim, ndo chega a ser feito diagnostico ou este € feito “acidentalmente™, pelo
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que se calcula que a prevaléncia destas anomalias seja um pouco superior ao que esta

reportado.349-30 Neste contexto, algumas séries tém reunido dados de diagndsticos em mulheres

assintomaticas (em que o motivo de avaliagdo imagiol6gica ou interven¢do cirdrgica ndo foi

relacionada com sintomatologia) com o objetivo de aumentar a sua detegéo.26-28

Na tabela 5 podem analisar-se diferentes dados para incidéncia e prevaléncia de

malformacfes congénitas uterinas, e na tabela 6 a prevaléncia dos seus varios tipos na

populacdo geral, fértil ou assintoméatica, infértil e com abortamentos recorrentes. Pode verificar-

se que os valores sdo significativamente superiores nas mulheres sintomaticas,

comparadas com as mulheres assintomaticas.

quando

Populagdo

Geral

Fértil ou
assintomatica

Infértil

Abortamentos
recorrentes

Estudo

P

| P

Saravelos et al.
(2008) °

4,6%

- 8,1%

Homer et al.
(2000)°

=1%

~ | =%

Nahum (1998)26

0,2%

- 3,5%

Acién (1997) 27

0,1-2%

Simoén et al.
(1991) 28

3,2%

Sanfilippo etal.
(1986) 2°

2-3%

Tabela 5. Resumo dos dados referentes a Incidéncia (I) e Prevaléncia (P) das malformacoes
congeénitas uterinas.
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= (-5
= | £ | 5 m | @] <
Estudo Prevaléncia Populacédo
(1'\'93%‘;@6 05% | 4% | 5% |11% | 39% | 34% | 7% | - Geral
46% | 01% | 0,1% | 0,1% | 0,3% | 1,3% | 24% | 0,03% | , o/
Saravelos ' ’ ' ’ ' ' ' ’ Assintomatica
etal. | 81% | 0,6% | 04% |02% | 08% | 3,9% | 21% | - Infértil
(2008) ° Abortamentos
182% | — | 03% |0,1% |0,7% | 6,4% |12,0% | 0,4%
recorrentes

Tabela 6. Resumo dos dados referentes a prevaléncia das malformagdes congénitas uterinas
(MCU) e das suas classes, em diversas populacdes (geral; fértil ou assintomatica; infértil;
com abortamentos recorrentes).

Tal como os dados indicam, s@0 0s septos uterinos que surgem mais frequentemente e
gue se encontram associados a piores resultados reprodutivos e sdo os Uteros hipoplasicos e 0s
associados a exposicdo de DES (forma em “T”) que surgem mais raramente.

Saravelos et al.® tentaram ultrapassar o obstaculo que muitas vezes se impde no calculo
da prevaléncia das malformacbes millerianas na populacdo fértil, classificando os exames de

diagnéstico/classificacdo de acordo com o seu rigor (tabela 7). Estes autores referem-se a rigor

(“accuracy”), como sendo o valor correspondente ao total de predigdes corretas, obtido através

positivos verdadeiros +negativos verdadeiros
positivos verdadeiros +falsos positivos +falsos negativos+negativos verdadeiros

do célculo: rigor =

Para cada uma dessas classes, foi determinada a prevaléncia de anomalias congénitas
uterinas para as populacdes fértil, infértil, e com histéria de abortamentos recorrentes (de
nimero igual ou superior a trés) e para cada tipo de malformacdo. Aqui pode concluir-se que a
prevaléncia € significativamente superior nas mulheres que manifestem abortamentos

recorrentes.®
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Prevaléncia nas

populacdes
Classificacdo dos métodos imagiolégicos de acordo com o seu rigor - ... | Abort.
SOt Fértil | Infértil
diagnostico recor.
(@) InvestigacGes capazes de
identificar  com  rigor as histeroscopia e laparoscopia
anomalias congenitas uterinas e histerossonografia 6,7% | 7.3% | 16.1%
de as classificar nos subtipos ecografia tridimensional
_ adequados (rigor > 90%)
[<B]
(_ﬁ (b) InvestigacGes capazes de
@) o :
identificar  com  rigor as
anomalias congénitas uterinas = S
isteroscopia isoladamente 0 0 0
(rigor > 90%), mas ndo de as 6.2% | 64% | 19.9%
classificar nos subtipos
adequados
— Investigagdes capazes de ) ) )
- I ) o histerossalpingografia
o identificar asanomalias congénitas o ) 2.4% | 10,8% | 23,3%
< ) ) ecografia bidimensional
O uterinas com um rigor < 90%
— InvestigacBes em que a preciséo no ressonancia magnética
$  diagnostico das anomalias exame fisico durante a _ _ _
©
O congénitas uterinas € incerto gravidez ou no parto
Total | 4,6% | 8,1% | 18,2%

Tabela 7. Classificagdo dos métodos imagioldgicos de acordo com o seu rigor diagnostico e respetiva
prevaléncia de malformacdes congénitas uterinas. Adaptado de Saravelos et al., 2008.°

Tem-se verificado que, com a crescente acessibilidade e realizacdo mais frequente de

estudos imagiol6gicos, tem sido possivel diagnosticar mais anomalias congénitas do aparelho

genital feminino. Neste contexto, Letterie coloca uma questdo pertinente: «O que serd

clinicamente significativo e que necessite de intervencdo versus 0 que podera ser ignorado

como subtil e variante do normal?».3
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5.6. Apresentacao Clinica

As anomalias congénitas uterinas relacionam-se frequentemente com resultados
reprodutivos adversos, sendo muitas vezes detetadas apenas quando estes ocorrem. Destacam-
se, assim, a infertilidade e os maus desfechos obstétricos, como abortamentos no primeiro ou
inicio do segundo trimestre de repeticdo, e partos pré-termo.l-> Atualmente, encontra-se
estabelecida aideia de que os diferentes tipos de malformacdes congénitas uterinas se associam
a diferentes resultados reprodutivos.® A associacdo de sinais e sintomas ginecolégicos ou
obstétricos a possibilidade de existéncia de um caso de anomalias congénitas uterinas pode ser
desafiante.?

A maioria dos casos descritos séo detetados na idade adulta, aquando das manifestacdes
elou intercorréncias reprodutivas e/ou obstétricas.* No entanto, certos grupos de malformacdes
estdo associados a amenorreia primaria sem impuberismo, sendo possivel o diagnostico na
adolescéncia, como é exemplo o sindrome de MRKH.*7

A infertilidade é considerada, atualmente, uma manifestacdo relevante, apesar de
inicialmente a relacdo ter sido considerada controversa.®® Contudo, como 0s casos de
infertilidade estdo geralmente associados a outros fatores etiologicos, estes devem ser excluidos
antes de se proceder ao tratamento das malformagdes uterinas.®-30

Potencialmente menos frequentes sdo casos em que num abortamento ocorra um
esvaziamento uterino incompleto, com detecdo da malformacdo uterina e consequente
diagndstico.3°

As taxas de abortamento resultantes de todas as causas situam-se entre 21-50%,
verificando-se que a diminuicdo das taxas de nascimentos é para cerca de metade em relagéo a
populacdo geral.® Estes resultados devem-se a abortamentos de repeticdo do primeiro e segundo
trimestres. Em idades gestacionais mais avancadas, devem-se a outras intercorréncias

obstétricas, como anomalias placentarias, restricio de crescimento intra-uterino (RCIU),
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apresentacdo fetal andmala no parto, rotura prematura de membranas, trabalho de parto pré-
termo e parto pré-termo efetivo.34

As manifestacdes das anomalias congénitas uterinas podem estar associadas a condicdes
de salde severas ou ter consequéncias graves que colocam em risco a vida da mulher. Séo
exemplo disso as anomalias obstrutivas, em que o Utero tem um endométrio funcionante que
ndo tem comunicacdo, ou esta associado aaplasia ou displasia do colo do Utero e/ou da vagina.?
Estes casos apresentam geralmente dor ciclica — devido a retencdo da menstruagdo
(hematometra e hematocolpos) —, endometriose com presenca de endometriomas ovaricos,
incapacidade em estabelecer uma vida sexual, dificuldades reprodutivas (mesmo sob
tratamentos de procriacdo medicamente assistida) e rotura e hemorragia de um corno uterino
rudimentar ndo-comunicante em que exista gravidez, que corresponde a um dos casos mais
extremos.2+7 A gestacdo pode ocorrer em cornos uterinos rudimentares ndo-comunicantes por
transmigracdo do esperma e, segundo Savarelos et al., isto podera acontecer em cerca de 13%
dos casos.® O tratamento nestes casos € urgente. No entanto, pode ser aconselhado o tratamento
profilatico com a remocédo do corno uterino rudimentar em mulheres assintomaticas.?#

Ja relativamente a anomalias ndo obstrutivas, pode ser possivel a sua identificacdo com
0 exame ginecoldgico de rotina. A dispareunia, ou mesmo a evidéncia de sangramento, apesar
de colocacdo de um tampdo, podem permitir a dete¢do de casos em que existem septos vaginais
longitudinais.3*

Os fatores que influenciam negativamente a fertilidade, em relagdo com as
malformacfes, passam pelas alteracGes da morfologia, volume, espessura, organizacdo e funcédo
do endométrio e miométrio, e/ou por incompeténcia cervical e/ou por alteracbes da
vascularizacdo uterina, de acordo com a anomalia em questéo. 1330

As alteracbes na morfologia e a diminuicdo do volume do Utero, como no Utero

unicorneo, sao fatores que podem causar diminuicdo da capacidade uterina e do componente
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miometrial, o que, ao longo de uma gestacdo, vai progressivamente causar uma diminuicdo da
espessura mural, e, consequentemente, ser a causa de indmeros desequilibrios da sua funcéo.
Esses apresentam-se como intercorréncias na gestacao, desde abortamentos de repeticdo, RCIU,
apresentacdo anémala do feto no parto, partos pré-termo por incompeténcia cervical e aumento
do nimero de partos por cesarianas, sendo também de referir a possibilidade de rotura uterina
intraparto sem histéria de cirurgias uterinas anteriores.*

A insuficiéncia cervical parece ser uma importante causa de maus resultados
reprodutivos nos casos de anomalias millerianas, ndo pela existéncia de malformacfes do
préprio colo mas, de acordo com varios investigadores, pelo desequilibrio entre a quantidade
de fibras musculares e de tecido conjuntivo, que existe em menor quantidade. Além desta
diferente composicdo, também as forcas exercidas pelo conteido uterino durante agravidez sao
distintas, sendo assimétricas e estando aumentadas na presenca de malformacdes uterinas, o
que causa um relaxamento prematuro do colo hipermuscular. Assim, uma forma de melhorar
os resultados reprodutivos em casos de anomalias congénitas uterinas poderad passar por
realizacdo de cerclage cervical profilatica, como foi testado com sucesso por diversos
investigadores, em estudos ndo-randomizados.*

Quanto a vascularizacdo, considera-se que esta poderd ser deficitaria em algumas
malformacfes uterinas, pela sua auséncia ou pela presenca de vasos uterinos ou OVAricos
anormais. Este mecanismo podera explicar a presenca de RCIU ou mesmo dos abortamentos
espontaneos.+ Ha também evidéncias de diminuicdo de fatores de crescimento, nomeadamente
de fatores de crescimento endotelial vascular, essenciais ao crescimento da rede vascular de
suporte adequado a nutricdo e crescimento do embrido/feto.30

Por exemplo, enquanto nos Uteros unicorneos a presenca de uma Unica artéria uterina
condiciona importantes  défices na vascularizacdo do (tero, também nos Uteros

bicorneos/didelfos se verifica uma pobre vascularizacdo do endométrio medial, que € partilhada
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entre as duas semi-cavidades, dado ser realizada simplesmente por artérias radiais pequenas, e
ndo comunicantes.?

O (tero septado também parece ter repercussdes dependentes das anomalias da
vascularizacdo, na medida em que o septo é composto por tecido fibroeldstico com
vascularizacdo inadequada e consequente desequilibrio da sua relacdo entre o miométrio e
endométrio. Este desequilibrio causa perturbacfes na implantacdo do embrido e na resposta da
mucosa endometrial do septo ao estrogénio, com escassa proliferacdo e maturacdo estrogénica.
Aqui identifica-se um mecanismo adicional, o crescimento inadequado da decidua. Assim, as
manifestacfes tipicas incluem abortamentos de repeticdo, entre a 82 e a 162 semanas de gestacéo.
Também sdo frequentes o parto pré-termo, apresentacdo fetal anomala, RCIU e
infertilidade.14530 O (tero septado é a anomalia mais comum e com piores resultados
reprodutivos, pelos motivos assinalados, apesar de se verificarem variagdes nas taxas de
complicacbes reprodutivas entre o0s diversos estudos.l4°7 As taxas de abortamentos
espontaneos correspondem a 60%, ou mais, dos casos diagnosticados de Utero septados, sendo
as taxas de sobrevivéncia fetais correspondentes a cerca de 30%, de acordo com Varios
estudos.*>7 Apesar dos dados desanimadores, e de ndo haver correlagdo direta entre a extensao
do septo uterino e os resultados obstétricos’, considera-se que a excisdo do septo contribui para
a melhoria dos resultados reprodutivos. Trata-se, na maioria dos casos, de um procedimento
simples realizado por via histeroscopica.l

Comparativamente, o Utero bicorneo apresenta-se com resultados reprodutivos variados,
e genericamente de menor gravidade relativamente aos restantes tipos de malformacgdes
uterinas. Isto depende das variagdes possiveis na anatomia uterina, com 0s (teros bicdrneos
parciais apresentando melhores resultados do que os Uteros bicdrneos completos.* 713

O (tero didelfo parece estar associado a melhores resultados obstétricos com

abortamentos em cerca de 33% dos casos, partos-pré-termo em 29%, infertilidade em 13% e
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com 56,6% de nados vivos totais. Além destas, também podem surgir as manifestacGes de um
corno uterino obstruido.*’

Nas mulheres que foram expostas a DES, segundo alguns estudos de reviséo, apesar de
a fertilidade ndo estar afetada, verifica-se que tendem a apresentar um risco aumentado de
gravidezes ectopicas, abortamentos e, pela sua associa¢do a incompeténcia cervical, maior taxa
de partos pré-termo e menor de gravidezes de termo. Inversamente, quando existe gravidez de
termo, geralmente, ndo ha outras intercorréncias na gravidez, nomeadamente durante o parto,
ndo se verificando maior incidéncia de cesarianas.0-11

A necessidade de tratamento de correcdo das malformacdes uterinas varia caso a caso e
depende dos sinais e sintomas presentes, do grau de alteracdo da anatomia do Utero, da historia
da mulher, sobretudo em termos de complicacBes obstétricas, da sua idade e dos seus planos
reprodutivos, ndo sendo obrigatéria a intervencdo apenas pelo diagnostico da anomalia
congénita uterina.

E importante compreender o impacto psicoldgico negativo e na qualidade de vida que
este tipo de anomalias pode ter, sendo necessaria persisténcia para chegar a um diagndstico e
objetivar a abordagem terapéutica adequada aos planos reprodutivos.

Por dltimo, uma ideia a reter, é a possibilidade dos resultados obstétricos apresentados
serem tendenciosos, e corresponderem a ‘worst-case scenarios’, pela selecdo dos casos
sintomaticos. Calcula-se que exista um importante nimero de casos sem diagnostico, por serem

assintométicos e apresentarem sucesso reprodutivo.

5.7. Meétodos de Diagndstico
Na investigagdo diagnostica das anomalias congénitas uterinas deve existir um elevado

nivel de suspeicdo. Isto porque, contrariamente aoutros tipos de patologias, 0s genitais externos
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sdo normais e as anomalias ndo podem ser diagnosticadas exclusivamente através da
clinica.4:30.31

Tal como € préatica corrente na avaliagdo de exames complementares de diagnéstico,
também os diversos estudos e investigadores trabalham no sentido de avaliar e comparar 0s
diferentes métodos, de forma a esclarecer a sua sensibilidade e especificidade na detecdo,
diagnéstico e classificacdo das malformacGes millerianas. Esta avaliagdo € pertinente por
permitir chegar a um consenso para a introducdo de critérios de diagnostico e de classificacdo
de malformacdes congénitas uterinas, adequados e universalmente aceites. Além disso, seria
proveitoso para se conseguir maior homogeneidade de diagnosticos e, consequentemente,
maior precisdo relativamente a incidéncia e prevaléncia dos varios tipos de malformacdes, e
também com importantes repercussdes na decisdo sobre a abordagem terapéutica. !

Os exames imagiologicos mais utilizados na pesquisa e avaliagdo deste tipo de
patologias ~ malformativas  incluem  ecografia  bidimensional e tridimensional,
histerossonografia, histerossalpingografia, ressonancia magnética e histeroscopia. Além do seu
uso de forma individual, pode estar aconselhado a associacdo de alguns deles, ou também a
associacdo com outras abordagens, nomeadamente a laparoscopia.-2°

Apobs a ponderacdo, para cada um destes métodos, do grau de precisdo e adequacdo a
investigacdo, diagndstico e/ou classificacdo das anomalias congénitas uterinas, resta refletir
sobre os critérios de inclusdo ou exclusdo diagnosticos ater em consideracdo. No entanto, estes
continuam a ser controversos e as opinibes tendem a variar um pouco entre os investigadores
da area, sendo evidente a necessidade de mais estudos para obtencdo de consenso da populacéo

médica.l-®
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5.7.1. Ecografia

A ecografia é o método de imagem ndo-invasivo mais acessivel, simples e rapido, que,
podendo ser feito por via transabdominal, transvaginal ou transperineal, permite a obtencdo de
imagens relativas tanto ao contorno externo como interno. Pode ainda, tendo em conta a elevada
associacdo dasanomalias uterinas com outro tipo de anomalias, permitir aavaliacdo dos anexos
e/ou confirmacdo da presenca dos rins. Apresenta-se muito sensivel e especifica no diagnéstico
de cornos uterinos rudimentares, na detecdo de uma cavidade e/ou detecdo de endométrio
funcionante, quando existente, nos mesmos. Por este motivo, tende a ser considerado como o
método diagndstico de primeira linha.#530:31 O seu agendamento deve coincidir com a fase

secretora, para melhor visualizacdo do endométrio e da interface endométrio/miométrio.*13

5.7.1.1. Critérios de diagnostico

No uso da ecografia, pela possibilidade de realizar medicdes, varios especialistas tém
vindo a utilizar critérios de diagnostico, principalmente de forma a diferenciar Uteros septados
de (teros bicrneos.

Alguns destes critérios incluem ponderacdo sobre a indentacdo do contorno externo do
fundo uterino e a ponderagdo do angulo existente entre as duas margens mediais da indentacao
no fundo do Utero. Assim, considera-se o diagndstico de Utero bicrneo ou didelfo se o fundo
do Utero ou uma indentacdo se encontrar abaixo da linha imaginaria desenhada entre 0s ostia
tubarios (Figura 3a), ou se estiver menos do que 5 mm acima dessa linha (Figura 3b), e
considera tratar-se de um (tero septado se essa indentacdo estiver acima da linha interostial em
mais do que 5 mm (Figura 3c), ou que 10 mm, consoante os autores. Além disso, se 0 angulo
for menor que 60° permite diagnosticar um Utero septado distinguindo-o de um Utero

bicérneo.1:5.9.13
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Figura 3. Critérios de diagnostico utilizados, em imagens obtidas por ecografia, para distingdo
entre Gteros septados e bicorneos/didelfos. Adaptado de Homer et al., 2000.°

Estes critérios tém-se mostrado promissores, com bons graus de precisdo, associando-
se a sensibilidade de 92% e a especificidade de 100% para o diagnostico de Gteros bicdrneos.32

A medicdo da espessura serosa-endométrio na margem do fundo uterino em cortes
longitudinais também pode ser um dado auxiliar no diagndstico, considerando tratar-se de um
(tero septado se houver aumento da espessura ao atingir a linha média, local onde se identifica
a presenca do septo. No entanto, estes dados ndo permitirem diferenciar concretamente entre
um Utero arcuado e um (tero com um septo parcial. Existe insuficiente documentacdo na

literatura sobre a adogéo e utilidade destes critérios.™9

5.7.1.2. Ecografia Bidimensional
Tem-se verificado que a ecografia bidimensional é uma técnica que, quando usada no
estudo das malformagdes uterinas, apresenta baixa sensibilidade.!°-33
Adicionalmente, verificou-se que a associagdo & histerossalpingografia consegue
aumentar a precisdo diagnostica da ecografia  bidimensional, sendo uma combinagao
potencialmente (til. 1933
Entre os estudos analisados existe grande discrepancia nos dados referentes ao seu valor

diagndstico, como pode ser analisado na tabela 8.
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Estudo S E VPP VPN R
Saravelos et al. (2008) ° 56% 99% 96% 87% 84%
Attaran et al. (2009) ! 100% 80% - - -
Saravelos et al. (2010) 23 27% - - _ _
Valle e Ekpo (2013) 30 88-93% 94-99% 50-55% | 88-100% —

Tabela 8. Resumo dos dados referentes a Sensibilidade (S), Especificidade (E), valor
preditivo positivo (VPP), valor preditivo negativo (VPN) e Rigor (R) da Ecografia
Bidimensional.
5.7.1.3. Ecografia Tridimensional

A ecografia tridimensional € obtida atraves da integracdo, em computador, da imagem
bidimensional com secgdes transversais, obtidas por via transvaginal, sendo, entdo, possivel a
visualizacdo simultdnea dasimagens correspondentes aos trés planos obtidos, criando aimagem
tridimensional.®3% Apresenta elevado rigor no diagndstico das anomalias congénitas uterinas,
com valores de 100% para sensibilidade, especificidade, valor preditivo positivo e valor
preditivo negativo (tabela 9). Também permite a correta classificacdo destas anomalias, com
identificacdo e diferenciacdo das diversas caracteristicas anatémicas, a nivel do Utero e de
estruturas adjacentes, que possibilitam distinguir uma dada anomalia de todas as outras.®? Esta
Utima carateristica € especialmente importante para a diferenciacdo entre (teros septados e
bicorneos, visto que a nivel do contorno interno podem apresentar-se relativamente
semelhantes, mas a analise do seu contorno externo permite diferenciar esses dois tipos de
malformacdes.*>-30

Além disso, a ecografia tridimensional tem a vantagem de permitir uma grande
reprodutibilidade, ou seja, capacidade de repeticdo do exame, por operadores diferentes, com
obtencdo das mesmas conclusdes, sem variagdes significativas na avaliagdo inerentes a
interobservador

mudanca de operador — verificou-se Vvariabilidade de apenas 1%, ou
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concordancia de 99% entre dois observadores.®® Uma desvantagem a ter em consideracdo sobre

esta técnica de diagnostico é a baixa disponibilidade.®

Estudo S E VPP VPN R

Homer et al. (2000) ° 100% 100% - — —
Saravelos et al. (2008) ° 100% 100% 100% 100% 100%

Attaran et al. (2009) 11 100% 100% - - -

Tabela 9. Resumo dos dados referentes a Sensibilidade (S), Especificidade (E), valor
preditivo positivo (VPP), valor preditivo negativo (VPN) e Rigor (R) da Ecografia
Tridimensional.
5.7.1.4. Histerossonografia

A histerossonografia caracteriza-se por realizacdo de uma ecografia com instilagdo de
uma solucdo salina na cavidade uterina, que permite realcar as imagens obtidas por ecografia.
Apresenta-se vantajosa, com a melhoria da obtencdo do contorno da cavidade uterina, e
apresenta elevado rigor tanto no diagndstico como na classificacdo das anomalias
uterinas.1°9:13.30 (Tabela 10) Parece, também, fornecer mais informacdes sobre as
malformacfes uterinas do que a histerossalpingografia ou a ecografia individualmente, apesar
de, em relacdo a ecografia tridimensional, a diferenca ndo ser tdo significativa — ha, contudo, a
hipotese de ser utilizada para obtencdo de imagem tridimensional, com todas as vantagens
inerentes. Por fim, este método também apresenta a vantagem de ser um procedimento Seguro

e ndo muito doloroso.>9:11

Estudo S E VPP VPN R
Saravelos et al. (2008) ° 93% 99% 97% 98% 97%
Valle e Ekpo (2013) 30 98% 100% - - —

Tabela 10. Resumo dos dados referentes a Sensibilidade (S), Especificidade (E), valor
preditivo positivo (VPP), valor preditivo negativo (VPN) e Rigor (R) da Histerossonografia.
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5.7.2. Histerossalpingografia

A histerossalpingografia é uma excelente técnica de avaliacio das malformacgdes
millerianas, especialmente (til no fornecimento de informacdes relativas a cavidade uterina e
ao limen das trompas de Falopio.1113:30.31 Atualmente esta principalmente indicada no estudo
de infertilidade.3* Esta descrito o elevado rigor no diagnéstico de uma estrutura que divida a
cavidade uterina (quer em caso de Utero septado como de Utero bicorneo) e de anomalias
uterinas ligadas ao DES.3° Contudo, apresenta falhas no diagndstico de algumas malformacdes
em que existam septos uterinos de pequenas dimensdes.!®

Os dados referentes ao seu valor diagnostico podem ser analisados na tabela 11.

Estudo S E VPP VPN R
Saravelos et al. (2008) ° 78% 90% 83% 91% 86%
Attaran et al. (2009) 11 80,3% 70,1% - - —

Saravelos et al. (2010) 33 84% -

Tabela 11. Resumo dos dados referentes a Sensibilidade (S), Especificidade (E), valor
preditivo positivo (VPP), valor preditivo negativo (VPN) e Rigor (R) da
Histerossalpingografia.

Esta ndo permite a avaliacdo adequada do contorno externo do (tero, sendo por isso,
insuficiente para diferenciar corretamente o (tero septado do bicorneo.*59:13 O diagndstico
destas duas anomalias parece ser correto em apenas 55% dos casos.®® Assim, aconselha-se a
associagdo com outros métodos de imagem, nomeadamente a ecografia, com aumento da
capacidade de diagndstico para 90%.4

Outro aspeto a considerar, é, no caso de se estar perante um (tero unicdrneo, ser
possivel existir outra abertura no colo do Utero, tornando necesséria injecdo adicional de
contraste, porque pode permitir o diagnostico de um Gtero didelfo ou de um (tero com septo

completo. No entanto, ainda considerando um caso de Utero unicérneo, na possibilidade de
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haver um corno uterino rudimentar ndo-comunicante ou bloqueado, este pode ndo ver ser visivel
por este método.?

Além destes inconvenientes, €também importante referir que a histerossalpingografia é
um procedimento desconfortdvel, com dor associada, se realizado sem anestesia*, e com
complicacGes decorrentes, nomeadamente a doenca inflamatoria pélvica, a hemorragia, e mais
raramente situacbes de reacdo ao contraste iodado ou perfuracdo uterina. Além destas
complicacdes, podem também considerar-se como desvantagens a exposicdo a radiacdo e a
produto de contraste iodado — apesar dos niveis de exposi¢do se encontram dentro de limites
seguros.5~9~11'13'3°

Ha ainda referéncia auma variacdo deste procedimento, a histerossalpingografia virtual,
que consiste na associacdo de tomografia computorizada com multidetetores. Permite, a
semelhanca da ecografia tridimensional, diferentes reconstru¢fes das imagens adquiridas, com
obtencdo de uma imagens tridimensionais e de imagens de endoscopia virtual (visualizagdo do
colo uterino, cavidade uterina e trompas). Ainda possibilita a distingdo entre Utero septado e
bicorneo, por delineacdo do contorno externo do Utero. Este apresenta inimeras vantagens em
relacdo a anterior, desde maior tolerdncia ao procedimento por menor desconforto associado,
menor exposi¢do a radiacdo, e menor tempo para execucdo do procedimento. Isto € possivel
pelo uso de contraste solivel em &gua diluido, que parece diminuir os efeitos de irritacdo

peritoneal e de toxicidade celular.30-34

5.7.2.1. Critérios de diagndstico
Com a histerossalpingografia, alguns critérios consideram o angulo presente entre 0s
cornos uterinos. Se este for menor que 75° associa-se a um diagndstico de Utero septado,
enquanto se for maior que 105°, associa-se a um diagndstico de Utero bicdrneo. Contudo, apesar

da adogdo arbitraria destes limites por alguns clinicos, verifica-se que existem muitos casos
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cujas medidas dos angulos se localizam neste intervalo, invalidando esta distingdo.>7-9:13
Adicionalmente, alguns especialistas também referem a ponderacdo, com base neste exame
imagioldgico, da relacdo entre a altura da indentacdo no fundo uterino (H) e a distancia entre
0s apices laterais dos cornos uterinos (L). Se esta for inferior a 10%, ndo € de suspeitar que dai

possam vir a decorrer resultados reprodutivos adversos.!® (Figura 4)

Figura 4. Célculo da relagdo entre a altura da
indentacdo no fundo uterino (H) e a distancia
entre os apices laterais dos cornos uterinos (L).
Adaptado de Troiano e McCarthy, 2004, 13

5.7.3. Ressonancia Magnética
A ressonancia magnética apresenta potencial para a avaliagdo das anomalias uterinas,
com boa apreciacdo dos contornos interno e externo do Utero, com delineacdo do endométrio,
detecdo de cornos uterinos rudimentares e avaliacdo das estruturas adjacentes. Tem ainda a
grande vantagem de ser um método ndo-invasivo, sem utilizagdo de radiacdo ionizante, sensivel
e especifico na avaliacdo e diagnostico das varias malformacdes uterinas (tabela 12), podendo

substituir outros métodos mais invasivos.4:7:9:31

Estudo S E VPP VPN R
Saravelos et al. (2008) ° — — — — 100%
Fedele et al. (1989) 36 100% 78,6% - - -

Tabela 12. Resumo dos dados referentes a Sensibilidade (S), Especificidade (E), valor
preditivo positivo (VPP), valor preditivo negativo (VPN) e Rigor (R) da Ressonancia
magnética.
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Julga-se que podera ser (til, no caso de diferenciacdo entre Utero septado e Utero
bicorneo, na apreciagdo da constituicdo do septo, isto é, da proporcdo entre tecido fibroso e
miometrial, importante na decisdo da abordagem cirdrgica apropriada. Caso esteja presente um
corno uterino rudimentar, este método de avaliacdo € especialmente Util na investigacdo de
presenca ou auséncia de endométrio na sua constituicéo.>7+13:30

Ainda assim, com a continua evolucdo tecnologica e atendéncia para a diminuicdo dos

custos poderd vir a constituir o método de diagnostico de eleigdo. 13136

5.7.3.1. Critérios de diagndstico

Os critérios de diagnéstico usados na distingdo dos Uteros septados e bicorneos, quando
avaliados através de ressonancia magnética, incluem a ponderacdo da indentacdo do contorno
externo do fundo uterino, da distancia entre os cornos uterinos e do angulo que fazem entre
eles. Para o primeiro critério, definiu-se um limiar nos 10 mm, a semelhanca do que é usado na
ecografia. (Figura 3) Parao segundo e terceiro, definiu-se que, se a distancia for maior que 4cm
e 0 angulo maior que 60°, deve considerar-se o diagndstico de Utero bicdrneo, enquanto para
uma distancia menor que 2 cm e um angulo inferior a 60° deve considerar-se o diagnostico de

(tero septado —nos casos em que essa distancia tem 2-4 cm, considera-se indeterminado.!-9:13.31

5.7.4. Histeroscopia
A histeroscopia permite uma visualizacdo direta da cavidade uterina e dos ostia. Este
revelou-se um método com elevada precisdo, tanto na identificagdo como no diagndstico de
malformacGes uterinas, sendo utilizado para obtencdo de um diagnostico definitivo apds
detecdo de alteracdes a histerossalpingografia, por exemplo.
Contudo, apesar destas vantagens, apresenta o inconveniente de ndo permitir aavaliacdo

do contorno uterino externo.-%11 Também nos casos em que um septo tem extensdo cervical,
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caso se introduza o histeroscépio por apenas um dos lados, em alguns casos, podera ser feito
um diagnéstico incorreto de (tero unicérneo.®

Isto implica, portanto, que se associem outros métodos de avaliacdo externa do (tero,
como a laparoscopia diagnostica. Esta Ultima permite a avaliagdo da cavidade pélvica e das
estruturas adjacentes, com possivel detecdo de aderéncias pélvicas, distorgdes anexiais e
endometriose, assim como o tratamento dessas anomalias, quando passiveis de correcdo
cirlrgica, e a monitorizagdo da ressecdo do septo uterino por histeroscopia (ap6s a confirmacgéo
de normalidade do contorno externo uterino).>1130 Assim, a associacdo de histeroscopia com
laparoscopia tem sido considerada gold standard no diagnéstico definitivo das anomalias
uterinas congénitas’>9-11, tendo sido descrito um rigor de cerca de 100%?2°. Porém, comeca a
ser ultrapassada por outros métodos menos invasivos, como a ressonancia magnética. 3!

Como complicagBes da histeroscopia destacam-se a dor na execucdo do procedimento,
0 risco de doenca inflamatoria pélvica, hemorragia, e mais raramente casos de perfuracdo

uterina.®

5.7.4.1. Critérios de diagnostico

Ja relativamente a histeroscopia, 0s critérios de diagnostico de Utero septado/bicorneo
podem basear-se na presenca de tecido vascularizado, na avaliagdo da enervagdo dos tecidos
(de acordo com a sensibilidade da mulher durante o procedimento sem uso de anestesia) e no
seu aspeto aquando da incisdo. Estes critérios, aplicados por Bettocchi et al.®’, permitiram a
realizacdo de septoplastias/metroplastias por histeroscopia de consultério bem sucedidas em
cerca de 93,1% dos casos; além disso, dos casos diagnosticados como Uteros bicorneos, 83%
foram confirmados por laparoscopia.

No uso associado de laparoscopia, a semelhanca da ecografia e ressonancia magnética,

também ¢é utilizado por alguns clinicos o limiar de 10 mm (sobre a indentacdo do contorno
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externo do fundo uterino) como critério de diferenciacdo entre Utero septado e Utero

bicorneo.1:?:13 (Figura 3)

Sarawvelos et al., na andlise anteriormente referida dos varios exames complementares
de diagnostico, relativamente ao seu rigor no diagnostico de anomalias congénitas uterinas
(Tabela 7), concluem que os elementos da classe la (histeroscopia com laparoscopia, a
histerossonografia e a ecografia tridimensional) sdo os métodos mais precisos na avaliagdo e
classificacdo das anomalias uterinas congénitas, sendo, portanto, adequado 0 seu uso como
técnicas de diagndstico.l® Esta classificacdo podera ser de grande utilidade na escolha dos
procedimentos a usar na abordagem das malformacdes millerianas.

A ecografia bidimensional foi considerada a técnica menos rigorosa na avaliagdo das
malformacfes millerianas, mas mostra-se de grande utilidade, visto que, além da sua facil
execucdo e acessibilidade, usada como primeira linha, serve muitas vezes de catapulta para a
realizacdo de outros exames imagioldgicos mais rigorosos ou invasivos. Apesar de bastante Util
como adjuvante na detecdo e no estudo das anomalias congénitas uterinas, individualmente o
seu uso € inapropriado para o diagndstico destas.?-33

Relativamente & histerossonografia, apesar de ser de facil execucdo, esta apresenta-se
como uma técnica ainda associada a algum desconforto para a utente. E aconselhdvel a sua
utilizacdo em detrimento da histerossalpingografia, quando ndo for necessaria avaliagdo das
trompas.3!

Quanto a ressonancia magnética, apesar dos seus custos elevados e de ainda ndo ser
plenamente conhecido o seu rigor diagndstico, apresenta grande potencial para avaliacdo das
anomalias millerianas. E superior a ecografia bidimensional e a histerossonografia

individualmente e, portanto, de importante consideracdo na prética clinica.®:30
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Assim, por ndo serem invasivas e apresentarem valor diagnostico comparavel a
histeroscopia, a ecografia tridimensional e a ressonancia magnética parecem ser técnicas de
diagnostico extremamente promissoras. Por sua vez, apesar da histeroscopia e da laparoscopia
serem invasivas, tém a grande vantagem de permitir o tratamento concomitante das
malformagdes diagnosticadas nesse momento.l.?:11.31

Assim, conclui-se que a histeroscopia com a laparoscopia, a histerossonografia, a
ecografia tridimensional e a ressonancia magnética sdo considerados os métodos com maior
sensibilidade e especificidade para proceder a avaliagdo das anomalias uterinas congénitas,

podendo ser consideradas boas técnicas de diagndstico.::9:31

5.8. Terapéutica

Na abordagem das malformacdes uterinas, quando hd manifestacdo de maus resultados
obstétricos torna-se pertinente ponderar sobre os procedimentos terapéuticos disponiveis. Estes
devem ter em conta o tipo de malformacdo presente, as suas manifestacdes clinicas e a mulher
em que essas existem, desde as suas caracteristicas individuais (como por exemplo, as
anatémicas), aos seus planos reprodutivos.3-°

O principal objetivo do tratamento das malformagdes uterinas prende-se com a

restauracdo da arquitetura uterina normal para possibilitar normal fertilidade.4513.38

5.8.1. Utero Septado
O (tero septado é a anomalia uterina que, além de mais prevalente e com piores
resultados reprodutivos, é mais facilmente passivel de tratamento.4:513
Historicamente, a sua correcdo cirdrgica consistia na realizacdo de metroplastia por
laparotomia. Esta incluia diversas complicacbes, como a reducdo pos-operatdria do volume

intra-uterino, risco de rotura uterina (durante a gestacdo ou o parto), e a formacdo de aderéncias
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intrauterinas e intraperitoneais. Como desvantagens, assinalam-se as inerentes a propria inciséo,
envolvendo internamento hospitalar mais prolongado, maior necessidade de analgesia e maior
tempo de recuperacdo, com implicacBes também de um maior intervalo até ser possivel uma
concecdo (entre 3 a 6 meses).34:38

Os procedimentos cirtrgicos incluiam a metroplastia de Jones e a de Tompkins. A
metroplastia de Jones consiste na ressecdo de um segmento triangular (um dos cantos
correspondendo ao apex do septo) do fundo uterino que contém o septo (Figura 5A),
procedendo-se, depois, ao encerramento das paredes anterior e posterior do Utero (Figuras 5C
e D). Jaa metroplastia de Tompkins, que é semelhante aanterior, ndo implica excisdo de tecido,
baseando-se na incisdo da linha média antero-posterior até atingir a cavidade uterina (Figura
6A). Depois, procede-se a excisdo da porcao do septo que encerra cada uma das hemicavidades

uterinas (Figura 6B), encerrando-se, finalmente, como no método anterior (Figuras 5C e D).34.38
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Figura 5. Metroplastia de Jones. Adaptado de Iverson et al., 2014.
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Figura 6. Metroplastia de Tompkins. Adaptado de Iverson et al., 2014.

Atualmente este procedimento é obsoleto, tendo dado lugar a septoplastia ou
metroplastia por histeroscopia, o tratamento de eleicdo. Este consiste num procedimento
relativamente simples e seguro, com reduzida morbilidade pds-operatoria e menores
complicacBes obstétricas. Assim, com a septoplastia/metroplastia por histeroscopia, Vvarios
estudos tém vindo a comprovar a melhoria nos resultados reprodutivos, nomeadamente através
do aumento da taxa de nados vivos (34,1% em contraste com 18,9%) e do aumento da
probabilidade de concegdo (38,6% em contraste com 20,4%).4 E de salientar que ndo ha,
geralmente, razGes que justifiguem outra abordagem além da histeroscopia — alias, mesmo na
realizacdo de laparotomia por outra indicacdo, € preferivel fazer a incisdo do septo por
histeroscopia.®:11.20.30.38

No procedimento em si, para realizacdo da incisdo e ressecdo do septo, podem utilizar-
se instrumentos variados, nomeadamente microtesouras, ressetoscopio, ansas unipolares,
elétrodos bipolares, ouenergia LASER. Envolve a incisdo do septo num ponto equidistante das
paredes anterior e posterior do Utero com extensdo até ao fundo (mas sem atingir o miométrio
findico), o que causa a retracdo, quase instantdnea, dos seus bordos em direcdo ao
endométrio.3:511.30.38 13 ainda, duas técnicas disponiveis: a técnica de “encurtamento” — que é
usada nos septos mais delgados e consiste na incisdo do septo a nivel do apex, causando o seu

encurtamento progressivo — ¢ a técnica de “adelgagamento” — que € usada nos septos mais
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largos e consiste em incisdes ao longo de cada lado do septo, alternadamente, causando um
adelgacamento progressivo, até que exista apenas um entalhe curto e amplo, que é depois
ressecado.® De qualquer forma, a ressecdo do septo esta completa quando o histeroscopio pode
ser movimentado livremente de um corno ao outro, sem obstrugdes, podendo visualizar-se
ambos 0s ostia em simultaneo.3511.13.38 Ajnda assim, no caso de resultar deste procedimento
um septo residual, este parece ndo representar obstaculo a vida reprodutiva se for inferior a
1cm. Inclusive, pode ser aconselhdavel deixar um septo residual propositadamente, perante o
risco de danificar o miométrio fundico, com consequente risco de perfuracdo rotura
uterina.3.5:13.38
A laparoscopia esta principalmente indicada nos casos em que se pretende:

- distinguir Gteros septados de bicdrneos;

- monitorizar a cirurgia histeroscopica;

- completar o estudo diagnostico de infertilidade;

- tratamento concomitante de patologias pélvicas;

aspiracdo do fluido intra-abdominal, usado na distenséo.

A monitorizagdo do procedimento é de grande importancia, porque permite desviar as
estruturas adjacentes, determinar quando se concluiu do procedimento (verifica-se que todo o
(tero brilha uniformemente perante a luz do histeroscopico), e reduzir o risco de perfuracdo
uterina (com a melhor percecdo da proximidade a que o ressetoscopio se encontra da parede
uterina). Caso isto ocorra facilita a sua rapida identificacdo e corre¢do. Contudo, como também
pode estar associado aos seus proprios riscos, ha quem sugira que a monitorizacdo da
histeroscopia deva ser reservada para casos mais complexos ou em casos de mulheres
inférteis. 351130

Durante o procedimento histeroscopico podem ocorrer diversas complicagcfes

traumaticas, como laceracBes cervicais causadas pelos instrumentos cirlrgicos, perfuracdo
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uterina e eventualmente hemorragia. Esta, no entanto, raramente é significativa aquando da
incisdo do septo, ocorrendo mais frequentemente quando € lesado miométrio normal, ou nos
casos em que o septo é largo. Felizmente, contudo, pela pressdo exercida pelos meios de
distensdo uterina consegue superar-se a hemorragia. Podem, também, considerar-se
complicacBes inerentes ao meio de distensdo utilizado (nomeadamente sobrecarga de fluidos,
por excesso de absorcdo, causando expansdo de volume intravascular e efeitos dilucionais),
mais ou menos significativos consoante o meio utilizado. No entanto, sdo bastante raras, gracas
ao tempo limitado em que é realizado o procedimento e ao controlo cuidadoso do balango
hidrico. As infecbes (endometrite), que sdo mais prevalentes apos longos procedimentos,
podem ser reduzidas com antibioterapia profilatica, que esta especialmente aconselhada em
mulheres com historia de doenca inflamatoria pélvica prévia. Apesar de serem raras, podem
formar-se aderéncias intrauterinas pos-cirurgicas. A rotura uterina em gravidez subsequente é
outra importante complicacdo dos procedimentos cirdrgicos a nivel uterino, visto que, mesmo
quando ndo se detetaram complicagdes intraoperatdrias, foram descritos alguns casos. Contudo,
é recomendada a tentativa de parto vaginal quando ndo existirem outras indicacbes para
cesariana.3-°11.30.38 Por (itimo, verifica-se que também existe risco aumentado de retencdo de
placenta quando existem septos uterinos incompletos, o que, com efeito, deve alertar os clinicos
cujas utentes tenham sido submetidas a estes procedimentos.®

Na preparacdo pré-operatoria, pode considerar-se a preparacdo do endométrio, com o
seu adelgacamento. Esta pode ser (til nos casos em que se tenha um septo largo, para se reduzir
a hemorragia e melhorar a visualizacdo, e também nos casos de septos completos, com
envolvimento do terco inferior da cavidade e/ou do canal cervical No entanto, além de
aumentar os riscos de perfuracdo, a maioria dos autores ndo considera que seja essencial a
realizacdo de preparacdo pré-operatoria do endométrio por rotina. Assim, caso ndo seja

realizada, deve agendar-se a intervencdo para o inicio da fase proliferativa.3:.30.38
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Em termos de cuidados pos-cirlrgicos, podem considerar-se alguns aspetos que, ainda,
parecem ndao ser muito consensuais. S&o de referir propostas de introducdo de um dispositivo
intra-uterino (DIU), stents, baldes ou agentes anti adesivos. Pensa-se que poderdo contribuir
para reduzir a formacdo de aderéncias e promover uma répida epitelizacdo, no entanto, para
além de ndo parecer indispensavel para um resultado favoravel, pode, inversamente, ter um
efeito inflamatdrio local com formacdo de sinéquias, assim como aumentar o risco de infecéo
endometrial e tubaria ascendentes. Concluiu-se, portanto, que ndo tem indicacdo 0 seu uso como
rotina pds-operatoria. Relativamente a implementacdo de antibioterapia profilatica, ainda ndo
foi estabelecido o seu beneficio na aplicacdo pds-operatoria como rotina. Outra consideracdo é
a terapéutica hormonal, que seria aconselhada para promocdo de réapida epitelizacdo, contudo,
parece ndo ter um papel relevante ap6s a incisdo histeroscépica do septo uterino.35:30.38

Apesar das incertezas referidas anteriormente, o seguimento deve ser feito com a
avaliacdo da cavidade uterina, cerca de 1 a 2 meses ap0s a intervencdo cirlrgica, tanto por
histeroscopia como por ecografia. Considera-se que este momento podera ser o adequado a
monitorizacdo do processo de cicatrizacdo, a prevencdo de sinequias e a identificacdo de
perfuracdes no procedimento cirdrgico. Encontrando-se tudo normal nesta avaliagdo, a mulher
pode comecar a iniciar tentativas para engravidar. Também deve aproveitar-se 0 seguimento,
para se proceder a avaliacdo da presenca de septo residual. No caso de a ressecéo ter sido
incompleta podera haver a necessidade de ser abordada num segundo procedimento.3.5:30.38

Quando ndo é possivel realizar-se a ressecdo do septo por via histeroscopica, pode
proceder-se a uma ressecdo por via abdominal, tanto com uma abordagem por laparotomia
como por laparoscopia (metroplastias de Jones e de Tompkins).38

Apesar da facilidade aparente de tratamento, este geralmente sé esta indicado nos casos
em que exista historia reprodutiva desfavoravel, como abortamentos de repeticdo ou parto pré-

termo, visto ser nestes que se verificam, geralmente, resultados favoraveis.3511,20.38
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Séo varios os autores®30:39 que mostram evidéncias de melhorias nos resultados
reprodutivos apds a remocdo do septo uterino por histeroscopia (Tabela 13). Concluiu-se que €

oportuno considerar este procedimento nos casos de mulheres com abortamentos de repeticdo. ®

TAb TNv TCG
Estudo Antes MH Apo6s MH
Valle e Ekpo (2013) 30 ~ - 50,2% 63,5%
Homer et al. (2000) ° 88% 5,9% - -
Fedele etal. (1993) 40 - 15% 62% 80-89%
Ayhan et al. (1992) 39 90% 17% — —

Tabela 13. Resumo dos dados referentes as mulheres com historia de abortamentos
recorrentes: Taxas de Abortamentos (TAb), Taxas de Nados-vivos (TNv) antes e apds a
metroplastia histeroscopica (MH), e Taxas cumulativas de gravidez (TCG) ap6s a MH.

Na meta-analise descritiva realizada por Valle e Ekpo (tabela 13), foi evidenciada uma
taxa de gravidezes vidveis superior a 80%. Além disso, alertaram para a heterogeneidade clinica
existente entre os estudos analisados, refletindo a controvérsia em termos de indicagdes para
realizacdo da metroplastia histeroscopica (desde histéria com apenas um episddio de parto pré-
termo, passando por casos de infertilidade inexplicada, e incluindo também casos em que foi
detetado um septo uterino sem associacdo com histdria reprodutiva adversa).30

Quando se tenham verificado apenas dois abortamentos, apesar de ainda ndo se
considerarem “de repetigao/recorrentes”, sem presenca de outras causas identificaveis, também
é aconselhavel considerar-se o tratamento endoscOpico. Em casos de apenas um abortamento,
mantém-se controversa a decisdo terapéutica, devendo optar-se por uma abordagem
conservadora. Dado que na grande maioria dos casos (80-90%), com apenas um caso de
abortamento, € mais provavel seguir-se uma gestacdo sem intercorréncias e resultar num

nascimento vivo, do que o contrario.®
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Também nos casos de parto pré-termo, deve ser considerada e oferecida a abordagem
cirirgica. Na revisdo de Homer et al. assinala-se uma reducdo da sua incidéncia de 9% para
3%, pelo que foi aconselhado o tratamento, de forma a diminuir-se a probabilidade de
recorréncia.> Apesar disto, ha também estudos que indicam que gravidezes consecutivas num
(tero malformado, geralmente vao aumentando otempo de gestacéo e, eventualmente, acabam
por ter partos de termo (ao mais préximos de termo), sem necessidade de cirurgia. 38

Como indicagBes formais aressecdo do septo, de acordo com arevisdo de Homer et al.’,
podem considerar-se as mulheres:

- com infertilidade inexplicavel de longa duracéo;

- com mais de 35 anos;

- em que sejam realizadas laparoscopias ou histeroscopias por outras razdes, e seja
oportuno, e pareca logico, proceder a incisdo do septo N0 mesmo momento;

- em quem se contemple tratamentos de procriacdo medicamente assistida.

E, ainda, pokmica aadocio de procedimentos terapéuticos profilaticos, com excisdo do
septo uterino, nos casos em que este seja detetado antes da existéncia de gestacdo e de
manifestacBes reprodutivas adversas. A maior controversia existe, principalmente, nos casos de
mulheres férteis, sendo essencial que haja uma reflexdo/discussdo entre a mulher e o seu
médico, considerando os riscos e beneficios que podera ter a intervencdo antes de uma
gravidez,3:1120.38

A septoplastia/metroplastia  histeroscopica, na abordagem das mulheres com
infertilidade priméaria, pode ainda ser um motivo de debate. Ainda assim, ha relatos de inUmeros
estudos em que se observam melhorias nos resultados reprodutivos (nomeadamente, melhoria
das taxas de gravidez) com realizacdo desse procedimento em mulheres com Utero septado e
infertilidade inexplicada. No entanto, como referido na revisdo de Homer et al., a maioria dos

estudos ndo utiliza dados randomizados ou controlados, baseando-se em estudos
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observacionais. Assim, existem varios defensores de que o tratamento deve ser considerado e
proposto as mulheres com estas anomalias uterinas, Vvisto que existe um possivel efeito benéfico
na fecundacdo através destes procedimentos, e também porque existem beneficios potenciais
na reducdo das taxas de abortamentos e de partos pré-termo.>-30.38

Nos casos de infertilidade, contudo, na presenca de septo uterino, Ssem outra causa
aparente, em que se planeie iniciar tratamentos de procriacdo medicamente assistida, €
recomentado o tratamento. E também aconselhavel que seja realizado cerca de 2 a 3 meses
antes, tendo em conta o tempo de cicatrizacdo que geralmente é necessario.34.9.30:41

Também existem duvidas se, aquando da ressecdo completa do septo uterino, incluindo
asua porc¢do cervical, podera haver implicagdes na incompeténcia cervical em caso de gravidez.
Assim, seria aconselhado poupar-se a porcdo cervical do septo completo, limitando-se a
ressecdo do mesmo ao nivel do orificio cervical interno.!! No entanto, como foi analisado na
revisdio de Homer et al.®, a incidéncia de incompeténcia cervical do septo, apds a excisdo
integral de um septo completo, € rara (apenas um caso de entre quarenta e trés reportados, o
que corresponde a 2,3%). Estes autores concluiram, ainda, que a conservacao da porg¢do cervical
do septo completo ndo teria beneficios, podendo tornar-se uma desvantagem, por complicar a
cirurgia histeroscopica e, possivelmente, também o parto por via vaginal. De acordo com 0s
autores Reichman e Laufer®, dada a crescente facilidade com que se pode realizar aremocgéo do
septo atualmente, e dado ndo existirem evidéncias concretas de incompeténcia cervical

resultante do procedimento, é aconselhavel a ressecdo do septo cervical.

5.8.2. Utero Arcuado
O (tero arcuado apresenta manifestacdes clinicas reduzidas e diferente abordagem
terapéutica. Por ndo haver beneficios evidentes da intervencdo cirlrgica, considera-se que é

desnecessaria quando na auséncia de outras anomalias, sendo elevada a probabilidade de haver
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gestacdes sem qualquer intercorréncia.®41331 Nao deixa de ser possivel considerar-se, contudo,
em casos de abortamentos de repeticdo e infertilidade ndo explicadas por outros fatores, com

presenca de septos proeminentes ou largos, a realizacdo de septoplastia histeroscopica.'?

5.8.3. Utero Bicorneo e Didelfo

Os Uteros bicorneo e didelfo apresentam melhores resultados reprodutivos. Assim,
Reichman e Laufer ndo recomendam tratamento cirirgico logo aquando do diagnéstico em
mulheres com infertilidade priméaria, por ndo existirem evidéncias de diminuicdo significativa
da fertilidade em relacdo a populagdo geral, com existéncia de casos comuns de gestagdo sem
intervencdes nesse sentido. Ainda assim, € aconselhada vigilancia adequada, designadame nte,
o0 despiste de RCIU e de sinais precoces de trabalho de parto pré-termo, como o encurtamento
cervical. Contrariamente, nos casos de (teros bicorneos em que se verifique historia de
abortamentos de repeticdo ou partos pré-termo, com exclusdo de outras causas, pode realizar-
se tratamento cirdrgico, com metroplastia de reunificacdo de Strassman. Este procedimento &
mais frequentemente executado por laparotomia (apesar de haver alguns relatos de abordagem
laparoscopica) e consiste numa incisdo transversal sobre o fundo uterino, de corno a corno
através daincisura mediana (evitando ajuncdo Utero-tubaria), com abertura do Utero (separando
as paredes anterior e posterior), remocdo do septo central e, finalmente, aproximagdo com
conversdo das duas cavidades uterinas numa so. Adicionalmente, é fulcral realizar uma
cuidadosa avaliacdo, sobretudo para a exclusdo ou confirmacdo de existéncia de um septo
vaginal, devendo nesse caso, proceder-se a sec¢do.313:30.3842 Relativamente a melhorias nos
resultados reprodutivos ap0s metroplastia de Strassman, por diagndstico de Utero bicorneo,

Letterie relata taxas de sucesso, isto é, de partos de termo apés o procedimento de 70-80%.3
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Nas correcOes estruturais do Utero, deve optar-se, sempre que for possivel, por uma
abordagem laparoscopica em detrimento da abordagem por laparotomia por ter menor

morbilidade e menos complicacdes obstétricas subsequentes.3:#-38

5.8.4. Utero Unicomeo

Relativamente ao Utero unicdrneo, ndo existe intervencdo efetiva ou abordagem
cirirgica que permitam melhorar os resultados reprodutivos desta anomalia uterina, sendo
aconselhavel uma abordagem expectante. Nestes casos, porém, deve haver especial cuidado no
decorrer da gestacdo, sendo aconselhavel o acompanhamento por uma equipa obstétrica
experiente. Deve, ainda, ser feita uma monitorizagdo cuidadosa e precoce da gestacdo, para que
possam ser adequadamente detetados sinais de RCIU ou de encurtamento cervical, visto este
altimo  ser sugestivo de parto pré-termo, podendo considerar-se a execucdo de uma cerclage
cervical.®

Os casos de (tero unicorneo que se manifestarem por infertilidade inexplicada podem
beneficiar de tratamentos de procriacdo medicamente assistida.® Dadas as manifestacdes de um
corno uterino rudimentar ndo-comunicante, deve ponderar-se a ado¢do de uma abordagem
cirdrgica. Assim, quando for detetado endométrio funcionante nos cornos rudimentares, a
corregdo aconselhada inclui a excisdo cirtrgica, porvia laparoscépica, do corno uterino, mesmo
se assintomatico até ao momento — a exce¢do pode ser colocada em raros casos de cornos
uterinos rudimentares comunicantes com o colo ou com a cavidade uterina.34°1338 J4
relativamente aos casos mais complexos, particularmente quando hd grande distorcdo da
anatomia, com dilatagdo dos cornos uterinos e espessamento do miométrio localizado na jungcdo
do corno uterino com o hemi-Utero contralateral normal (com maior risco de hemorragia), pode

ser necessaria a abordagem por laparotomia. Nos casos em que ndo se verifica a presenca de
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endométrio funcionante, geralmente ndo € necessario considerar-se a sua excisdo cirurgica. O

principal objetivo destas correcOes cirlrgicas é preservar a arquitetura do lado ndo afetado.?

5.8.5. Agenesiaou hipoplasia Uterina/ Sindrome MRKH

Por fim, em relagdo aos casos de agenesia ou hipoplasia uterina, as opgdes disponiveis
para possibilitar descendéncia ndo sdo simples e podem ndo ser concretizdveis. Disto sdo
exemplo a maternidade de substituicdo, com transferéncia dos embribes para outra mulher. Ha
também a possibilidade de transplantacdo uterina. Porém, ainda é necessario analisar as varias
implicagdes, que abarcam o risco cirlrgico para arecipiente e para a doadora, a necessidade de
terapéutica imunossupressora e os riscos potencialmente envolvidos, mas ainda desconhecidos,
que a exposicdo in utero do embrido/feto aessa terapéutica pode representar. Apesar dos poucos
relatos de transplantacdo uterina, estes foram bem sucedidos, tendo ocorrido o primeiro
nascimento vivo apos transplantacdo uterina em 2014, as 32 semanas (por pré-eclampsia), com

adequado crescimento fetal para a idade gestacional.#38.43-45
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6. Conclusdo

Quando existem perturbacbes na embriogénese uterina normal, podem ocorrer
diferentes malformagBes congénitas uterinas. Podem considerar-se trés mecanismos principais:
aplasia ou hipoplasia — por desenvolvimento ausente ou incompleto, respetivamente, de um ou
dos dois canais de Muiller (entre a 6% e a 82 semanas de embriogénese) —, defeitos na fusdo dos
canais de Mdiller (entre a 8% e a 102 semanas de embriogénese) e anomalias na reabsorcéo do
septo inter-Milleriano (entre a 112 e a 122 semanas de embriogénese). Pela proxima associagdo
do desenvolvimento do trato urinario com o do aparelho genital feminino € fundamental que,
na detecdo de um dos dois tipos de anomalias, uterina ou renal, seja investigada a existéncia do
outro.

Consideram-se varios fatores etioldgicos possivelmente responsaveis, nomeadamente
agentes teratogénicos, fatores genéticos, cromossomicos, familiares, ambientais e
multifatoriais. Porém, ainda ndo esta completamente esclarecida qual a sua influéncia e/ou
forma de atuacéo.

Pela diversidade de malformaces do aparelho genital feminino revelou-se fundamental
a sua organizacdo num sistema de classificacdo. Atualmente encontram-se disponiveis Varios
sistemas validos, salientando-se a Classificagdo da ESHRE/ESGE por ser a mais recente e
reunir grande consenso entre varios especialistas. Considera-se que a partir de um adequado
sistema de classificacdo possam elaborar-se protocolos de diagnostico e tratamento adequados
a cada tipo de malformagdes congénitas uterinas, tornando a sua abordagem mais eficiente.

A guantificacdo da incidéncia de anomalias congénitas é de grande complexidade e de
pouco rigor, variando nos diferentes trabalhos de investigacdo. Muitas mulheres com anomalias
congénitas uterinas ndo sdo diagnosticadas por terem sucesso reprodutivo, sendo as

prevaléncias descritas inferiores a prevaléncia real. A adogdo de diferentes métodos de estudo
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e critérios de diagnostico, e a interpretacdo irregular dos sistemas de classificacdo pelos
diferentes investigadores, também contribui para a inconsisténcia destes dados.

As anomalias congénitas uterinas manifestam-se frequentemente na idade adulta através
de eventos reprodutivos adversos, destacando-se a infertilidade e os maus desfechos obstétricos.
Alguns casos, no entanto, podem ser diagnosticados na puberdade através de amenorreia
primaria. Parece existir maior dificuldade em manter uma gravidez sem intercorréncias, do que
a concegdo, visto que os casos de infertilidade geralmente estdo associados a outros fatores
etiologicos.

No estudo imagiologico, a associacdo de histeroscopia com laparoscopia, a
histerossonografia, a ecografia tridimensional e a ressonancia magnética séo considerados 0s
métodos com maior sensibilidade e especificidade para proceder a avaliagdo das anomalias
uterinas congenitas, podendo ser consideradas boas teécnicas de diagnostico. A ecografia
bidimensional deve ser usada em primeira linha e complementada com estudos tridimensionais
Ou com recurso aressonancia magnética. A ecografia tridimensional e aressonancia magnética,
ndo sendo invasivas e por terem valor diagnostico comparavel a histeroscopia, parecem ser
técnicas de diagnostico extremamente promissoras. Por sua vez, apesar da histeroscopia e da
laparoscopia serem invasivas, possibilitam o tratamento concomitante das malformacgdes
diagnosticadas.

A necessidade de correcdo das malformacfes uterinas varia caso a caso e depende dos
sinais e sintomas presentes, do grau de alteracdo da anatomia do Utero, da histdria da mulher,
sobretudo em termos de complicacBes obstétricas, da sua idade e dos seus planos reprodutivos,
nao sendo obrigatdria a intervencdo apenas pelo diagnostico da anomalia congénita uterina.

O Utero septado é a anomalia uterina que, além de mais prevalente e com piores
resultados reprodutivos, é mais facilmente passivel de tratamento, nomeadamente por

metroplastia/septoplastia histeroscopica. Verificam-se melhorias significativas nos resultados
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reprodutivos. O (tero arcuado, malformacdo uterina geralmente inocente, ndo apresenta
beneficios evidentes com intervencdo cirlrgica, sendo esta desnecessaria quando ndo existam
outras anomalias. Os U(teros bicdrneo e didelfo tém, geralmente, melhores resultados
reprodutivos. Contudo, se associados a maus resultados reprodutivos, pode ser considerada a
correcdo cirurgica, como a metroplastia de reunificacdo de Strassman. N&o existindo uma
abordagem cirtrgica efetiva na melhoraria dos resultados reprodutivos nos casos de Utero
unicérneo, deve ser feita uma monitorizacdo cuidadosa e precoce da gestacdo. Além disso, é
fulcral despistar e remover profilaticamente a presenca de um corno uterino rudimentar, pelo
risco de complicacdes graves que Ihe estdo associadas. Nos casos de agenesia ou hipoplasia do
Utero (sindrome MRKH), para que haja descendéncia, podem considerar-se a maternidade de
substituicdo ou a transplantacdo uterina, que ja tém relatos de resultados favoraveis.

Geralmente as anomalias congenitas uterinas ndo sdo a Unica causa destes resultados
reprodutivos, devendo ser excluidas outras. Contudo, em casos de infertilidade ndo explicavel
por outras causas além da presenca das anomalias, pode mostrar-se vantajosa a associacdo de
procedimentos de reproducdo medicamente assistida.

Quando é detetado um qualquer tipo de malformacdo uterina, € fundamental o bom
senso e adequacdo na escolha dos métodos de avaliagdo, diagndstico, classificacdo e tratamento.
Em cada caso devera agir-se de acordo com as apresentacoes clinicas e vantagens paraa mulher,

de acordo com os seus planos reprodutivos.
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