RESUMEN

Objetivo: describir una rara alteracién de la fusién
de los canales de Miiller.

Diseno: presentacién de caso

Reporte del caso: una paciente asiste a la consulta
con un examen de ultrasonido en cuya descripcién
se plantea la sospecha de ttero septado. El examen
ginecoldgico revel6 un septo vaginal longitudinal,
que llegaba hasta la regién del himen y la presencia
de dos cuellos. La ecografia pélvica tridimensional
mostré duplicacién del cuello, tutero septado que

comprometia desde el istmo hasta la cavidad uterina
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pero sin divisién del cuerpo uterino, compatible
con ttero septado y cuello doble.

Conclusion: este caso representa una rara mal-
formacién no incluida dentro de la clasificacién
habitual de las malformaciones Miillerianas y que no
tiene explicacion embriogénica, que se apoya en la
teorfa de la fusién unidireccional de los canales de
Miiller. La ecografia tridimensional, es un examen
simple y de bajo costo y demostré ser una buena
opcién para el diagnéstico definitivo de esta mal-
formacién, por lo que debe ser considerada dentro
del arsenal de exdmenes complementarios.
Palabras clave: ttero, cérvix uterino, vaginal,

ductos miillerianos.

SUMMARY

Objective: to describe a case of an unusual mii-
llerian anomaly.

Design: case report.

Case report: a 34 years old white nulligravida
presented with complains of suspected uterine
septum observed during a routine ultrasonographic
examination. Gynecological examination revealed
a longitudinal vaginal septum which arrived in

hymeneal region and two uterine cervixes. Three
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dimensional pelvic ultrasonography showed cervix
duplication, uterine septum from isthmus to endo-
metrial cavity and absence of uterine body division,
compatible with complete uterine septum and true
dual cervices.

Conclusion: this case represents a rare malforma-
tion that is not included in usual classification of
miillerian malformations and is not explained by the
traditional embryologic vision that supports the uni-
directional miillerian fusion. The three-dimensional
ultrasonography;, a non-invasive and lower cost exam,
is a diagnostic option that must be considered in
diagnosis arsenal of miillerian malformations.

Key words: uterus, cervix uteri, vaginal, Miillerian
ducts.

INTRODUCAO
No desenvolvimento miilleriano normal parece exis-
tir uma progressao ordenada do desenvolvimento
embrionario do ttero, trompas uterinas e vagina.
Uma alteragao deste processo resulta nas anomalias
uterinas congénitas. As malformagoes miillerianas
representam um conjunto de anomalias estruturais
que podem se originar da falha de fusdo dos dutos
miillerianos na linha média, na falha na conexao com
seio urogenital, ou na falha quanto a criar uma luz
apropriada na porgao superior da vagina e ttero, por
absorcao das células da vagina central e do septo entre
os dutos miillerianos fundidos.' Porém a causa defini-
tiva destas anomalias nao estd claramente elucidada.
Estimase que as anomalias miillerianas acometem,
aproximadamente, 1 a 6% das mulheres, porém a
incidéncia exata destas malformacoes ¢ incerta, pois
a maioria dos dados sao resultados de estudos de
complicagdes obstétricas ou infertilidade."” Varias
classificagoes foram propostas para as anomalias uteri-
nas congénitas, baseadas no entendimento da embrio-
logia do sistema mulleriano, sendo a mais utilizada
a posposta por Buttram e Gibbons,3 posteriormente
modificada pela American Fertility Society.4

O septo uterino ¢ a malformacao uterina congé-
nita mais comum, porém apenas 14% das pacientes

com septo uterino apresentam um septo completo

com envolvimento cervical. Ainda mais rara é a
ocorréncia de duplicacdo cervical verdadeira as-
sociada a septo uterino completo e septo vaginal
longitudinal.

Esta ¢ uma malformacao que, além de rara, nao
se enquadra na teoria classica de desenvolvimento
embriondrio e na classificagio da ASRM, estando
descritos ndo mais de 23 casos na literatura.>®
Apresentamos um novo caso desta anomalia, cujo
diagnéstico foi realizado com ecogratia pélvica tri-
dimensional, no intuito de alertar a possibilidade

deste tipo de malformagao.

RELATO DO CASO

Paciente de 34 anos, branca, nuligesta, veio a
avaliagdo por suspeita de septo uterino em exame
ecografico bidimensional. Referia desenvolvimento
puberal normal com menarca aos 12 anos, ciclos
menstruais regulares, com quatro dias de fluxo nor-
mal e dismenorréa leve. Negava histéria materna de
exposigao a dietilbestrol e ndo havia conhecimento
de malformacoes de sistema urindrio.

Ao exame ginecolégico, apresentava genitélia
externa normal e septo vaginal longitudinal, que se
estendia até a regidao himenial, e presenga de dois
colos uterinos. No toque vaginal palpava-se os dois
colos, o ttero anteversofletido e nio havia massas
pélvicas. A ecografia transvaginal demonstrava

duas cavidades uterinas com distancia intercornual

ENDOMETRIO

ENDOMETRIO
DIR

Figura 1. Septo uterino e duplicagao de canal
endocervical.
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normal. Para elucidagao diagnéstica, foi solicitada
ecografia pélvica tridimensional que evidenciou
duplicacao cervical (figura 1), septo uterino que se
estendia do istmo ao final da cavidade endometrial
e auséncia de divisao do corpo uterino (figura 2),
compativel com dtero septado completo e dupli-

cagao cervical verdadeira.

Figura 2. Auséncia de divisao de corpo uterino.
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Etica

Todas pacientes da clinica Fertilitat assinam termo
de consentimento informado antes da realizacio
de tratamentos, disponibilizando a utilizagao
de seus dados para fins cientificos; sendo este
procedimento aprovado pelo Comité de Etica

em Pesquisa da Pontificia Universidade Catélica

do Rio Grande do Sul. A confidencialidade da
paciente foi preservada neste relato, sendo apre-
sentados apenas dados da histéria médica sem a

identificagao da paciente.

DISCUSSAO
Virias tentativas foram feitas durante anos para
estabelecer uma classificacao compreensiva das
anomalias dos ductos miillerianos.>*’ Estas classi-
ficagbes sao compativeis com as hipdteses sobre o
desenvolvimento embriolégico normal do sistema
miilleriano assim como a formagao das anomalias
miillerianas. A teoria cldssica, que sustenta que a
fusao miilleriana ocorra de maneira unidirecional,
no sentido caudal-cefilico, foi detalhada por Crosby
e Hill em 19627

Neste caso descrevemos a duplicagao cervical
associada a septo vaginal e uterino com presenga
de fundo uterino normal. Esta rara anomalia foi
primeiramente descrita em 1994.7 Desde entao
outros relatos foram feitos, alguns isolados e outros
em séries, totalizando 23 casos até o momento.>*%’
Ap6s estas publicactes, a classica teoria do des-
envolvimento unidirecional (caudal-cranial) dos
ductos miillerianos foi questionada e foi proposta
uma teoria alternativa bidirecional, que sustenta
que a fusdo e a reabsorcao iniciem no istmo e
procedam, simultaneamente, em ambas diregoes
cranial e caudal.'” Concordando com esta teoria,
McBean et al sugerem que o utero septado com
duplicagao cervical e septo vaginal longitudinal
possa ser explicado pela falha na fusao de dois
ductos miillerianos distais, com desenvolvimento
normal do resto do ttero, causando a duplicagao
cervical, com a presenga de um fundo uterino tni-
co. J& os septos uterino e vaginal sao conseqiiéncia
da falha completa na reabsorgao septal ou cana-
lizacao. A teoria cléssica da fusdo unidirecional
nao consegue explicar adequadamente esta rara
anomalia descrita.

Casos de septo uterino completo associado a
septo vaginal podem ser facilmente confundidos

com utero didelfo. Entretanto, o manejo destas
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duas anomalias miillerianas é diverso, sendo a
corregao cirurgica usualmente necessaria nos ca-
sos de septo uterino completo. No que tange aos
propésitos diagnésticos dos relatos anteriores,
Wait et al'! enfatizaram a utilidade da histeroscopia
laparoscopicamente assistida, enquanto que os es-
tudos mais recentes propdem a ressonancia nuclear
magnética (RNM) para o diagndstico definitivo
e nao invasivo desta rara anomalia.*’ O presente
caso ¢ interessante porque demonstra o valor da
ecografia pélvica tridimensional como um método
de imagem diagnéstico definitivo para avaliagao
da anatomia uterina e diagnéstico das anomalias
miillerianas. A ultrassonografia tridimensional ¢
um exame menos invasivo e menos caro que a
histeroscopia/laparoscopia. Assim como a RNM
pode ser realizada ambulatorialmente, porém tem
menor custo. A possibilidade de visualizagao da
cavidade uterina e do miométrio com a ecografia
tridimensional facilita o diagnéstico das anomalias
uterinas, proporcionando a diferenciacao entre
septo uterino e dtero bicorno e permitindo ainda
o planejamento cirdgico.'>"” No caso descrito,
além da avaliagio do corpo uterino (figura 2),
foi possivel evidenciar a presenga dos dois colos
uterinos (figura 1).

Este ¢, segundo nosso conhecimento, o 240
caso desta rara malformagio, cujo diagnéstico
¢ geralmente retardado até a idade reprodutiva,
devido ao fato de nao causar problemas durante a
puberdade. O crescente nimero de casos descritos
desta anomalia desde o primeiro relato em 1994
deve ser resultado do aumento de acesso e acuricia
dos métodos de imagem como a RNM e ecografia

tridimensional.

CONCLUSAO

Duplicagao cervical e septo vaginal associados a septo
uterino é um tipo incomum de malformagao miille-
riana. Este caso representa uma rara malformagao
que nao esta incluida na classificacao usual das ano-
malias miillerianas e é melhor explicada pela teoria

ernbriolc’)gica que suporta que a fusio miilleriana se

procede bidirecionalmente. O crescente niimero desta
malformagao indica a presenca de um grupo adicional
de anomalias miillerianas que ainda nao se encontra
nas classificagoes utilizadas. Como ainda nao existe
consenso quanto ao impacto desta anomalia sobre
a fertilidade, estas pacientes devem ser seguidas no
intuito de se estabelecer o melhor plano terapéutico a
ser seguido. A ultrassonografia tridimensional, exame
nao invasivo e de baixo custo, ¢ uma op¢ao diagnéstica
que deve ser considerada no arsenal semiético das

mal-formagoes miillerianas.
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