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PREGNANCY OF WOMAN WITH CONGENITAL MALFORMATION OF UTERUS - UTERUS SEPTUS
COMMUNICANS CUM CERVIX DUPLEX ET VAGINA SEPTA

Case report

Abstract

Congenital malformations of female genitalia may be inherited or occur during abnormal embryonic development.
They can cause infertility or complicate pregnancy. We refer to the rare congenital developmental defect of the ge-
nitalia (uterus septus communicans cum cervix duplex et vagina septa) which is compatible with high risk pregnancy.
We demonstrate the importance of accurate description of the defect for monitoring and the successful course and
timely adequate termination of pregnancy. Failure to recognize this defect could have fatal consequences, especially
for the fetus.
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Kazuistika

Abstrakt

Vrozené vyvojové vady Zenského genitalu vznikaji na genetickém podkladé a b&hem embryonélniho vyvoje. Mohou
zpUsobovat neplodnost nebo komplikovat téhotenstvi. Referujeme vzacnou vrozenou vyvojovou vadu genitélu (uterus
septus communicans cum cervix duplex et vagina septa), pfi které Ize otéhotnét, ale téhotenstvi je rizikové. Demon-
strujeme dulezitost pfesného popisu vady pro sledovani a zdarny pribéh téhotenstvi, véetné natasovani jeho bez-
pec¢ného ukonceni. Nerozpoznani této vady by mohlo mit fatalni dGsledky zejména pro plod.
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Teorie
Vrozené vyvojové vady pohlavnich organt Zzeny mizZzeme
délit vzhledem k mechanismu vzniku:

1. vady vznikajici aberaci pohlavnich chromozomd,

2. vady vznikajici poruchou pfi determinaci gonad,

3. vady vznikajici pfi formovani genitalu z mezonefrickych
(Wolfovych) a paramezonefrickych (Mdillerovych) vy-
vodu (1).

Organogeneze Zenského genitalu

Diferenciace Zenského pohlavi je podminéna nepfitom-
nosti chromozomu Y a probiha zac¢atkem 5. tydne em-
bryonélniho vyvoje. Zakladem pro ovarium je vrdstani
célomového epitelu do genitalni listy, ktery da vzniknout
medularnim provazctm a déle vcestovani oogonii. Oogo-
nie se mitotickym délenim velmi rychle mnozi a tak na
konci 6. mésice je jejich pocCet asi 6 milionU. V dalSim vy-
voji jich vice neZ polovina zanika. Na za¢atku 6. prenatél-
niho tydne se zac¢ina formovat lateralné od Wolfova vyvodu
Mullerdv vyvod nélevkovitym vychlipenim célomového
epitelu. Wolflv kanalek u Zzenského pohlavi, kromé nejkau-
dalnéjsiho Useku, ktery se podili na vzniku ureteru, moc¢o-
vého méchyre a uretry, zanika. Z kranialni ¢asti Mllerova
vyvodu vznikaji vejcovody, zbyla ¢ast se spoji v uterova-
ginalni kanél a prepazka vymizi. Z kranialni ¢asti uterova-
ginalniho kanalu vznikéa corpus uteri a cervix, fundus uteri
vznika je$té z nespojené &asti Mullerovych vyvodud jako
rozsitené délozni rohy, z kterych vtahovanim vznika jed-
notny fundus déloZni. Napojenim uterovaginalniho kanéalu
na sinus urogenitalis a naslednou luminizaci vznika va-
gina. Z genitalniho hrbolku se formuije klitoris, nesrlstajici
uretralni fasy se formuji jako labia minora a labia majora
vznikaji z oddélenych pohlavnich vall (2).

Poruchy splyvani Mllerovych vyvodd délime na jedno-
plastové a dvouplastové. Pri jednoplastovych vadach je
déloha z vnéjsku jednolita, dutina délozni je Castecné
nebo plné zdvojena. U dvouplastovych malformaci jsou
patrné z vnéjsSku dvé délohy. Zdvojeni mUize pokracovat
na délozni hrdlo a pochvu (Obr. 1).

Obr. 1 Malformace Zenského genitalu — uterus septus
communicans cum cervix duplex et vagina septa

Poruchou kanalizace nebo nenapojenim derivatl Mulle-
rovych vyvodd na sinus urogenitalis mohou vzniknout
atrezie hymenu, cervixu, pochvy a délohy.

Mohou se také vyskytnout kombinované poruchy vyvoje
Madllerovych vyvodd, tzv. inkompletni zdvojeni vnitfnich
rodidel. Ty vznikaji nespojenim vyvodu, kdy jeden nedo-
cestuje k paramezonefritickému hrbolku a nenapoji se na
kloakalni vychlipku. Vznik& syndrom inkompletniho zdvo-
jeni. Je vZdy spojen s aplazii ledviny a ureteru na strané
postizeného atrézii.

Kazuistika

34leta pacientka, G2/P1, grav. hebd. 34 s vrozenou vyvo-
jovou vadou délohy, ktera je dosud popisovéana jako uterus
septus, cervix duplex et vagina septa, pfichazi na nase pra-
covisté k dokongeni prenatalni péce.

Z anamnézy pacientky od oSetfujiciho gynekologa: Stav po
konizaci na pravém ¢ipku déloZznim v roce 2009, histolo-
gicky CIN 1ll, vykon in sano. Stav po cisafském fezu v roce
2016, kde popisovano téhotenstvi v pravé déloze.

Z operac¢niho protokolu: 39. tyden téhotenstvi, vybaven
plod v poloze podélné hlavickou z pravé délohy, dévce
3 440 g/51 cm, ozfejmen sedlovity fundus splyvajici
s levou drobnégjsi délohou, provddéna manuélini revize
pravé dutiny déloZni, komunikace neni popisovana.

Z pribé&hu soucasného téhotenstvi: Téhotenstvi pfi primo-
trimestralnim screeningu popisovano v levé déloze, jeden
gestacni vacek s vitalnim plodem, placenta se tvofi ve
fundu, normalni sonoanatomie plodu. Ve 20. tydnu t&ho-
tenstvi popisovan hydramnion v pravé déloze, jinak bézny
nalez odpovidajici stafi téhotenstvi, komunikace mezi dé-
lohami neni popisovana. Pi vySetifeni na naSem oddéleni
v gr. hebd. 34 je pacientka bez potiZi, zevné: f: X/2, poloha
podélnd koncem panevnim, normotonus délozni, per vag:
v horni tfetingé pochvy hmatné neporusené septum, dva
Cipky déloZni, uzaviené, naléha velka ¢ast plodu, nekrvaci,
voda plodova zachovala. Transabdominalni ultrazvukové vy-
Setfeni popisuje v déloze 1 vitalni plod, PPKP Fitni, kde hla-
vicka plodu a télo v levé déloze, v pravé déloze nozky
plodu. EFW: 2 440 g, placenta lokalizovana ve fundu levé
délohy a ¢aste¢né nasedéa na délozni septum (Obr. 2). Dle
kontrolniho USG za tyden: Jeden vitalni plod PPKP, nozky
plodu viditelné vice v pravé deéloze, taktéz klicka pupeéniku,
déloZni septum s placentou dosahuje t&sné k télu plodu.
Vzhledem k tomu, Ze pod septem déloZnim prochazi jak
nozky plodu, tak klicka pupeéniku, po informovani paci-
entky je naplanovan cisarsky fez v gr. h. 36+0. Pacientka
pfijata na nase oddéleni k hospitalizaci, provedena pred-
operacni pfiprava. V tydnu 36+0 proveden pldnovany cisai-
sky fez v celkové anestezii, pacientka spinalni anestezii
netolerovala. Vybavujeme plod v poloze podélné koncem
panevnim, Zenského pohlavi, kFi¢i na pupeéniku,
2 630 g/nemérena. Poté revidujeme dutinu délozni — ute-
rus septus communicans cum cervix duplex (3,4)
(Obr. 3, 4). Uzavirdme dutinu brisni po vrstvach béznym
zpUsobem. Krevni ztrata pfimérena 600 ml, plod eutroficky,
hrani¢né zraly, Apgar 9-10-10, pH 7,27. Placenta histolo-
gicky popséna jako cirkumvalatni s marginalnim Uponem
pupecniku bez dalSich zmén. Pooperaéni prabéh bez
komplikaci. Pred dimisi doplnéno USG ledvin a mocového
systému k vylouceni kombinované vady se zavérem nor-
malniho nélezu. Pacientka propusténa i s novorozencem
5. pooperaéni den do domaci péce.
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Obr. 2 TAS: 34. tyden téhotenstvi, viditelné septum s
nasedajici placentou, v levé déloze hlavicka plodu, pla-
centa vpravo hydramnion

Obr. 3 Dvé dutiny délozni, leva dutina délozni vyrazné
prostornéjsi

Nabizi se moznost iatrogenniho vzniku komunikace pre-
ruSenim délozniho septa pfi prvnim cisarském rezu, kdy
tato komplikace nebyla rozpoznana. Nasledné se pak pfi
dal$im téhotenstvi komunikace rozsifila natolik, ze té€ho-
tenstvi probihalo v obou dutinach déloznich. Jako jedna
z moznosti se nabizi také nerozpoznani této komunikace
Jiz pfi prvnim cisafském fezu. Dle protokolu neni komuni-
kace popisovana vibec, ale je popséna vyrazné drobnéjsi
levé déloha az sedlovity fundus. Tento obraz pfi druhém
cisafském Fezu nevidime, déloha je soumérna, fundus
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Obr. 4 Dvé dutiny délozni, septum s komunikaci

spiSe oplostén. MUzZe se tedy jednat i o chybu v popisu
vyvojové vady pfi prvni operaci.

Dle nové nomenklatury z r. 2013 — ESHRE/ESGE by tato
vyvojova vada odpovidala U2bC2V1 - tedy kompletné
septovana déloha s dvéma normalnimi &ipky a longitudi-
nalné septovanou pochvou bez obstrukce - pfipustime-li
iatrogenni nerozpoznané poranéni délozniho septa (6,7).

Zavér

Nékteré vrozené vyvojové vady Zenského genitalu jsou
zjiStény jiz po narozeni, nékteré je tfeba potvrdit karyoty-
pizaci, dalSi jsou diagnostikovany v obdobi dospivani. Po-
ruchy splyvani Mullerovych vyvodU jsou v dne$ni dobé
ultrazvukové diagnostiky zjistény ¢asto jiz pfi prvni néa-
vStéve gynekologa, Zenam nemusi v bézném Zivoté zpU-
sobit problémy. Pri poruchéach plodnosti je po vyvojovych
vadach tfeba aktivné patrat.

V kazuistice uvadim priklad t€hotenstvi u pacientky s ra-
ritni vrozenou vadou délohy, ktera byla presné popsana
az pri druhém téhotenstvi — uterus septus communicans
cum cervix duplex et vagina septa. Pacientce béhem Zi-
vota tato vrozend vada nezpUsobovala Zadné potize,
2x spontanné otéhotnéla, pokazdé do jiné délohy, komu-
nikace mezi délohami v prvnim téhotenstvi vzhledem k
poloze a postaveni plodu nebyla zjisténa. Druhé téhoten-
stvi bylo pro polohu plodu a zvySené riziko ukon&eno v
tydnu 36+0. Hlavnim rizikem byl omezeny prostor komu-
nikace mezi déloznimi dutinami, kterym prochazel plod i
klicky pupecniku. S délkou gravidity a vétsi vahou plodu
se zvySovalo hlavné riziko Utlaku pupec¢niku. Vyhledavani
vrozenych vyvojovych vad je u dospélé Zeny primarné v
kompetenci oSetfujiciho gynekologa. Je tfeba ji velmi
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dobre popsat a pacientku informovat. V pripadé neplod-
nosti zvazit, zda existuje napf. chirurgické fteSeni
a v pribéhu jiz probihajiciho téhotenstvi pacientku peclivé
sledovat. Spatné& popsanéa vada genitalu by mohla mit fa-
talni dUsledky pro plod a s tim byt i potencionalnim ohro-
Zenim pro matku.
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