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Introducao

As més-formagdes uterinas, ou anomalias mullerianas congénitas,
correspondem a um espectro de anormalidades causadas por fu-
sdo embriolégica defeituosa ou falhas na recanalizacio dos ductos
mullerianos na formac¢io de uma cavidade uterina normal. Tais
anomalias sdo frequentemente assintomadticas, mas podem apre-
sentar-se com graus variados de altera¢ées na satude ginecolédgica e
obstétrica das pacientes.

Incidéncia
A incidéncia é dificil de determinar, visto que muitas mulheres

com essas anomalias nio sdo diagnosticadas, principalmente, se

'Departamento de Obstetricia, Faculdade de Ciéncias Médicas, Universidade Estadual do Rio de Janeiro, Rio
de Janeiro, RJ, Brasil.

*Este protocolo foi validado pelos membros da Comissao Nacional Especializada em Gestagao de Alto
Risco e referendado pela Diretoria Executiva como Documento Oficial da Febrasgo. Protocolo Febrasgo de
Obstetricia n° 89, acesse: https://www.febrasgo.org.br/protocolos
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assintomadticas. Dessa forma, a incidéncia varia de acordo com a
populacido estudada, assim como com a técnica diagnéstica utiliza-
da.®Na populagdo geral, os estudos mostram incidéncia variando
entre 3% a 5%, valores similares aos encontrados na populacdo
com infertilidade.” No entanto, ao considerar a populagdo com
abortamentos recorrentes, esta incidéncia aumenta para em torno
de 12% a 15%,“ podendo alcancar valores de 25% em pacientes
com abortamentos tardios e partos prematuros precoces.?Esses
resultados sugerem que as altera¢des mullerianas podem nio ser
um fator associado 2 infertilidade, mas parecem estar associados a
dificuldades em manutencéo da gravidez.

Classificacao

Alguns sistemas de classificacdo foram propostos na tentativa de
agrupar as pacientes de acordo com a sintomatologia, o tratamento
ou o progndstico, entretanto, ainda, ndo hd uma classificacio uni-
versalmente aceita e adotada.® Entre os sistemas propostos, dois
sdo mais utilizados: a classificacio proposta pela Sociedade Europeia

de Reprodug¢io Humana e Embriologia (ESHRE) em associa¢io com
a Sociedade Europeia de Endoscopia Ginecolégica (ESGE) e a classi-
ficagdo proposta pela Sociedade Americana de Fertilidade. A classi-
ficagdo da ESHRE/ESGE foi proposta, em 2013, e utiliza como base
para agrupamento em suas classes desvios da anatomia uterina que
tenham a mesma origem embrioldgica,® sendo as anomalias cervi-
cais e vaginais descritas separadamente. A Sociedade Americana de
Fertilidade propo6s sua classificagio em 1988, baseada amplamente
nos defeitos de fusdo lateral.” Anomalias associadas de colo uteri-
no, vagina, trompas e sistema urindrio sio também descritas, assim
como os defeitos associados a exposicdo ao dietilestilbestrol.
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Etiologia

A etiologia dos defeitos mullerianos ainda nio é bem-entendida
com a maior parte das pacientes tendo cariétipo normal.® O de-
senvolvimento embriolégico dos ductos mullerianos é um processo
que se completa por volta da 122 semana de gestagdo e compreen-
de o desenvolvimento e a fusdo dos ductos paramesonéfricos (ou
mullerianos) com reabsor¢io de seu septo mediano, dando origem
a ttero, trompas uterinas e terco superior de vagina.® Falhas neste
processo dido origem as diversas mas-formagdes uterinas encon-
tradas, com autores sugerindo a necessidade de expressio normal
de genes HOX para o adequado desenvolvimento do trato genital
feminino.®%

Defeitos no desenvolvimento
Os defeitos congénitos uterinos mais comuns sio a agenesia, 0s
defeitos de fusio lateral e os defeitos de fusdo vertical.

e Agenesia: o desenvolvimento varidvel dos ductos mulleria-
nos pode levar 4 formacio de cornos rudimentares ou mes-
mo de nenhuma estrutura uterina. A associagio com age-
nesia de terco superior de vagina denomina-se Sindrome de
Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser.

o Defeitos de fusio lateral: sdo o tipo mais comum de anoma-
lia mulleriana,® sendo resultado de falha na formacdo de um
ducto, fusdo desses ductos ou reabsorcio do septo entre eles.
Dentre estes defeitos, destacam-se:

- Utero septado: é o defeito mais comumente encontrado,™”
resultado da falha de reabsor¢do do septo entre os ductos
mullerianos fundidos. A superficie externa do utero é nor-
mal e o septo pode ser completo ou parcial, de acordo com
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a proximidade com o orificio interno do ttero. O tutero ar-
queado é considerado, por alguns autores, como uma forma
de tutero septado, enquanto outros consideram-no variagdo
da normalidade.”

- Utero unicorno: ocorre devido a falha de desenvolvimento
de um dos ductos mullerianos. Uma cavidade é usualmente
normal, enquanto a outra apresenta graus variados de de-
senvolvimento, desde a sua total auséncia até a formacio de
um corno rudimentar, que pode se comunicar ou ndo com a
cavidade funcionante.®

- Utero bicorno: secundario  falha de fusio dos ductos mul-
lerianos. Diferentemente do utero septado, a superficie
externa possui uma chanfradura e a separacio dos cornos
uterinos pode ser parcial ou completa. Quando tal separa-
¢do é completa, tendo dois tteros e dois colos uterinos, cha-
ma-seutero didelfo.

o Defeitos de fusio vertical: sdo resultados da falha de fusio dis-
tal dos ductos mullerianos com o seio urogenital ou defeitos

na recanaliza¢do vaginal, resultando na formacio de septos
vaginais.

o Defeitos associados & exposi¢do ao dietilestilbestrol: o dietiles-
tilbestrolé um estrogénio nioesteroidal utilizado amplamente
para prevencio de abortamento até 1971, quando teve seu uso
foi suspenso pela US Food and Drug Administration (FDA).
Anomalias no trato urinario estdo presentes em 20% a 30% das

mulheres com més-formagées mullerianas, especialmente aquelas
com utero unicorno e bicorno.® Consequentemente, é recomenda-
da a investigacdo dessas pacientes para mdas-formacdes urindrias
uma vez tendo sido estabelecido o diagnoéstico.®?
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Manifestagoes clinicas
Os sinais e os sintomas relacionados com as anomalias mullerianas
variam de acordo com o tipo de defeito apresentado, porém, fre-
quentemente, esses defeitos sdo assintoméaticos e podem nio ser
{ identificados por longo periodo. As principais manifestacées clini-
cas sdo aquelas relacionadas 4 dor, que pode acontecer no inicio da
vida reprodutiva em decorréncia de alguma obstrucio ou ser asso-
ciada a endometriose. Alteragdes menstruais e complicacdes obsté-
tricas podem acontecer ao longo dos anos reprodutivos. As primei-
ras manifestac¢des clinicas que podem levar 4 suspeicio de anomalia
uterina acontecem entre as adolescentes, que podem se queixar de
amenorreia, dor pélvica, dismenorreia, sangramento uterino anor-
mal e dor na vagina. A amenorreia primdaria pode ser originada em
decorréncia de um defeito de fusio vertical ou pela presenca de um
septo transversal obstruindo a cavidade uterina. Da mesma forma,
a sindrome de Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser também pode
cursar com amenorreia primdria. Se a anomalia cursar com dupli-
cacio da cavidade uterina ou vagina e um desses lados for obstru-
ido, a paciente pode apresentar hematométrio ou hematocolpos
levando ao quadro de dor e de dismenorreia ja citados anterior-
mente. Um Utero anémalo que possuir um corno nio comunicante
com o restante da cavidade pode ocasionar uma retromenstruacio,
que sera direcionada para o peritonio e podera levar a um quadro
de endometriose. A dispareunia pode ser causada pela presenca do
septo vaginal longitudinal. A hipomenorreiapode acontecer em de-
corréncia de escassez de tecido endometrial vista em determinadas
altera¢Ges. Algumas pacientes com duplicacdo da cavidade, como
utero didelfo, podem apresentar queixa de sangramento mesmo
em uso de absorvente interno devido a necessidade de dois absor-
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ventes, um em cada vagina. Microperfurag¢des na vagina obstruida
podem levar a quadros de infec¢do. As anormalidades uterinas nio
dificultam a concep¢io e a implantacio. Mulheres com e sem ano-
malias uterinas que sdo submetidas a fertilizacio in vitro tém taxas
de gravidez semelhantes.®*' Por fim, se as anomalias uterinas nfo
forem diagnosticadas nos anos iniciais da vida reprodutiva, as ma-
nifestagdes clinicas poderdo ser observadas e diagnosticadas ap6s
complicacbes obstétricas como abortos de repeticdo, partos pre-
maturos, restricio de crescimento fetal, apresenta¢bes andmalas,
distocias no parto e pré-eclampsia.

Diagndstico

As anomalias congénitas do utero sio diagnosticadas frequente-
mente durante as avaliacdes ginecoldgicas de rotina e como parte
da investigacdo de infertilidade ou complica¢des obstétricas. Dessa
forma, o exame ginecoldgico é o primeiro passo no diagnéstico de
anomalias congénitas do trato genital. Algumas més-formacdes cer-
vicais e vaginais como aplasia, duplicidade cervical e septo longitu-

dinal podem ser percebidas pela simples inspecdo. Ja informagées
como dilata¢des secundarias a obstruc¢io do fluxo menstrual podem
ser obtidas com a palpa¢do. Como consequéncia das primeiras sus-
peicdes suprarreferidas, a primeira avaliagio diagndstica passa quase
sempre pela ultrassonografia transvaginal ou pélvica para avaliacio
de dor ou massa pélvica e pela histerossalpingografia em decorréncia
da investigacdo de infertilidade. Esses dois exames sio considerados
a primeira linha de investiga¢do, podendo ser indicada uma avalia-
¢do adicional com ultrassonografia tridimensional e ressonincia
magnética. Esses dois tltimos sio considerados os melhores exames
ndo invasivos para o diagndstico das anomalias uterinas.
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Complica¢oes obstétricas
A relacio das anomalias mullerianas com infertilidade ainda é
muito questionada,®* entretanto a associacio destas mas-forma-
¢Oes com desfechos gestacionais desfavoraveis parece melhor es-
{ tabelecida.®*!» Uma metanalise de 20119 sugere a associacio de
alteracbes mullerianas com aumento do risco de abortamento es-
pontaneo, parto prematuro e apresentacdes anémalas. De acordo
com metanadlise incluindo 25 estudos,® foi evidenciado aumento
no risco de abortamento de 1° trimestre, mais evidente em pa-
cientes com utero septado ou bicorno, ao passo que mulheres com
utero arqueado, didelfo ou unicorno possuem risco relativo menor.
Durante o 2° trimestre, quando a necessidade de espaco pelo feto
em crescimento é maior, as complica¢des causadas pelas més-for-
macdes uterinas se tornam mais evidentes, aumentando o risco de
parto prematuro e de abortamento de 2° trimestre independente-
mente do tipo de malformacgio. Igualmente, foi demonstrado que
ha maior risco de baixo peso e muito baixo peso ao nascer (defini-
dos como peso ao nascimento menor que 2500g e 1500g, respecti-
vamente), restricio de crescimento intrauterino e de apresentacdes
andémalas. Um possivel mecanismo levantado para a associacio de
baixo peso e restri¢io de crescimento com anomalias uterinas é,
além da redug¢io da cavidade uterina, uma vasculariza¢io anormal
do ttero, criando leito de implantagdo trofobldstico inadequado
ao crescimento apropriado do feto.® O risco aumentado de apre-
sentacdes anoémalas, assim como a possibilidade de associa¢io com
mas-formagles vaginais, aumenta a possibilidade de parto cesa-
riano nestas pacientes.®” E também descrita uma associagdo com
desenvolvimento de pré-eclampsia, possivelmente em func¢io do
maior risco de anomalias renais com consequente nefropatia sub-

Protocolos Febrasgo | N°g9 | 2018
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jacente neste grupo de pacientes."” Com relacio a avalia¢io do ris-
co de resultados gestacionais adversos nos trés trimestres de ges-
tacdo em funcio do tipo de anomalia uterina, os estudos possuem
pequeno tamanho amostral e algum viés de selecio, mas sugerem
ser maior o risco no Gtero bicorno, unicorno e didelfo em compara-
¢do com ttero septado, arqueado ou “em T”(esse ultimo associado
a exposi¢do intrauterina ao dietilestilbestrol).®

Tratamento

O tratamento para as anomalias uterinas congénitas é exclusiva-
mente cirurgico, visando restaurar a arquitetura uterina normal e
preservar a fertilidade. Ele estd recomendado para pacientes com
perdas gestacionais recorrentes, devendo ser evitado em pacientes
assintomaticas ou com infertilidade priméria. E importante ressal-
tar que o tratamento cirdrgico nem sempre é eficaz, visto que al-
teracdes vasculares ou funcionais do endométrio, miométrio e colo
uterino podem também estar presentes. Dentre as op¢des cirtrgicas
para anomalias uterinas, a mais efetiva e segura até o momento con-

siste na ressec¢do histeroscopica do septo uterino. Anteriormente, a
via abdominal era utilizada, mas o procedimento por histeroscopia
possui menor morbidade, permite o retorno precoce as atividades
e nio requer incisio miometrial, o que resultaria em indica¢io de
cesariana na gestacdo subsequente.?® Uma técnica de unificagio dos
cornos uterinos em um utero bicorno foi descrita e apresentou resul-
tados gestacionais posteriores satisfatdrios, apesar de nio ter sido
avaliada em ensaios clinicos controlados."® Considerando a mor-
bidade cirurgica imposta, o procedimento deve ser reservado para
pacientes com utero bicorno e abortamento recorrente sem outra
causa justificavel. J4 a corregio cirurgica do utero didelfo nio pa-
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rece melhorar os resultados gestacionais e seu beneficio é questio-

nével.® As pacientes com utero unicorno ou arqueado,comumente,

nio sio candidatas ao tratamento cirurgico, visto que estudos nio

demonstraram melhora do resultado gestacional apés a cirurgia.®”

Ha relatos na literatura no tocante ao beneficio do uso da cerclagem

cervical e abdominal em pacientes com defeitos mullerianose perdas

gestacionais recorrentes.”!’ No entanto os critérios utilizados para

realizagio deste procedimento devem ser os mesmos da incompe-

téncia istmocervical classica, evitando-se a cerclagem rotineira.

Recomendacoes finais

1.

Nio h4 uma classificacdo universalmente aceita e adotada, sen-
do os dois sistemas mais utilizados os propostos pela ESHRE/
ESGE e pela Sociedade Americana de Fertilidade.

Falhas no processo de desenvolvimento e fusido dos ductos
mullerianos ou na reabsorcio de seu septo mediano dio ori-
gem as diversas mas-formacgdes uterinas encontradas.

Os defeitos congénitos uterinos sdo a agenesia, os defeitos de
fusio lateral e os defeitos de fusio vertical, sendo o mais fre-
quente os defeitos de fusio lateral.

Anomalias no trato urinario estdo presentes em 20% a 30%
das mulheres com més-forma¢des mullerianas, sendo reco-
mendada a investigag¢do do trato urindrio.

Os sinais e sintomas relacionados com as anomalias mulle-
rianas variam de acordo com o tipo de defeito apresentado,
porém, frequentemente, sio assintomadticas e podem nio ser
identificadas por um longo periodo.

As principais manifestacées clinicas sdo aquelas relacionadas a
dor, a alteracdes menstruais e a complicacdes obstétricas.

Protocolos Febrasgo | N°g9 | 2018
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7. O exame ginecoldgico é o primeiro passo no diagndstico de
anomalias congénitas do trato genital.

8. Os exames de primeira linha na investigacio diagnéstica sdo a
ultrassonografia transvaginal e a histerossalpingografia.

9. A avalia¢io diagnoéstica adicional dé-se com a ultrassonografia
tridimensional e a ressonancia nuclear magnética, sendo esses
os melhores exames nio invasivos para o diagndstico.

10. A relagdo das anomalias mullerianas com infertilidade ainda
é muito questionada, entretanto a associagio dessas mas-for-
macdes com desfechos gestacionais desfavoraveis parece me-
lhor estabelecida.

11. O tratamento para as anomalias uterinas congénitas é exclu-
sivamente cirurgico, visando restaurar a arquitetura uterina
normal e preservar a fertilidade.

12. Ele esta recomendado para pacientes com perdas gestacionais
recorrentes, devendo ser evitado em pacientes assintomaticas
ou com infertilidade primaéria.

13. A opgio cirurgica mais efetiva e segura até o momento consiste

na resseccio histeroscépica do septo uterino.
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