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ARTIGO DE REVISAO

RESUMO

Este artigo tem por objetivo realizar uma revisdo abrangente e sistematica da literatura médica
acerca da relacdao entre a Sindrome de Marfan e a ocorréncia de prolapso de drgaos pélvicos.
Para isso, foi realizada uma busca criteriosa em base de dados confidveis, como a Biblioteca
Virtual em Saude e o Google Académico, utilizando descritores relacionados ao tema proposto,
com base em critérios de inclusdo e exclusdo pré-estabelecidos pelos autores para a selecao dos
artigos. Conclui-se que em todos os artigos avaliados a Sindrome de Marfan foi citada como um
fator de risco para o desenvolvimento do prolapso urogenital, visto que a doenca acomete a
integridade das fibras musculoesquelética dos pacientes portadores e compromete a posicdo e
sustentacdo dos érgdos do assoalho pélvico.

Palavras-chave: Sindrome de Marfan, prolapso, mulheres, fisioterapia, qualidade de vida, assoalho
pélvico.
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Association between Marfan Syndrome and Urogenital
Prolapse

ABSTRACT

This article aims to perform a comprehensive and systematic review of the medical literature
on the relationship between Marfan Syndrome and the occurrence of pelvic organ prolapse.
For this, a careful search was carried out in reliable databases, such as the Virtual Health
Library and Google Scholar, using descriptors related to the proposed theme, based on
inclusion and exclusion criteria pre-established by the authors for the selection of articles. It
is concluded that in all the articles evaluated, Marfan Syndrome was cited as a risk factor for
the development of genital prolapse, since the disease affects the integrity of the
musculoskeletal fibers of patients with genital prolapse, since the disease affects the integrity
of the musculoskeletal fibers of patients with genital prolapse.
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INTRODUCAO

A Sindrome de Marfan (SM) é uma doenca que afeta o tecido conjuntivo de
varios sistemas do corpo, como o cardiovascular, musculoesquelético, ocular, sistema
nervoso central, pele e o urogenitall. A SM pode ter tanto uma origem herdada
geneticamente (transmissdo autossémica dominante) quanto, em 25% dos casos, de
mutacdes novas?. A sindrome é rara e possui uma incidéncia de um caso para cada
5000 individuos. Entretanto, seus sintomas podem causar uma redug¢do importante da
qualidade de vida, além de serem capazes de matar o doente caso ndo sejam feitos
tratamentos adequados?.

Sua fisiopatologia estd relacionada com mutacdes no gene FBN1, que é
responsavel por produzir a fibrilina-1, uma proteina que compde a matriz extracelular
dos tecidos conjuntivos. Com isso, sua auséncia serd responsavel por prolapso de valva
mitral, dilatacdo da aorta ascendente, aracnodactilia, hiperflexibilidade articular,
subluxacdo do cristalino, miopia e ectasia dural, por exemplo®2. Esses sdo alguns dos
sintomas ja citados na literatura, mas, uma vez que a SM é multissistémica, outros
6rgios e tecidos também podem sofrer alteracdes. E o caso do sistema urogenital, que
pode ter uma insuficiéncia pela auséncia de um tecido conjuntivo saudavel?.

Diante desse contexto, o prolapso urogenital (ou prolapso de érgaos pélvicos) é
caracterizado pelo descenso da parede vaginal anterior e/ou posterior e do apice da
vagina (em casos de mulheres histerectomizadas, essa referéncia anatdomica passa a ser
o Utero ou a cupula vaginal) e que resulta, em Ultima andlise, na protrusao de estruturas
sélidas pelo canal vaginal. Esse problema é de suma importancia no contexto médico,
pois sua prevaléncia é alta, afetando até 50% das mulheres com 79 anos ou mais3.
Dentre os principais fatores de risco para o desenvolvimento desse quadro, é
imprescindivel citar: paridade (periodo expulsivo prolongado, uso de férceps e peso
elevado do recém-nascido sdo algumas caracteristicas que aumentam o risco de um
futuro prolapso), idade (com pico aos 70 anos), aumento da pressao intra-abdominal,
obesidade e doencas que cursam com alteracao do colageno ou da elastina, a exemplo
da Sindrome de Marfan®.

Uma vez que a fisiopatologia do prolapso urogenital esta relacionada com a
perda de suporte da regido pélvica devido a altera¢des e a problemas em estruturas da
regido, como ligamentos, musculos e tecido conjuntivo, a SM, que afeta exatamente o
ultimo tecido citado, é capaz de trazer prejuizos e piora do quadro das pacientes*.

A presente revisdo, portanto, busca, por meio da analise de artigos pesquisados
em bases de dados confiaveis, entender melhor o mecanismo entre a SM e o prolapso
de orgdos pélvicos, a fim de estabelecer se ha relacdo de fato entre as doencas e
possiveis tratamentos e medidas de prevencdo. Assim, a reunido desse conhecimento
serd capaz de ajudar os profissionais da saude a contribuirem com a elaboracdo de
projetos terapéuticos mais especificos e que tragam melhores resultados para as
mulheres que possuam o prolapso e a SM.

METODOLOGIA

Brazilian Journal of Implantology and Health Sciences
Volume 6, Issue 9 (2024), Page 971-984.



Associagdo entre a Sindrome de Marfan e o Prolapso Urogenital
Rocha et. al.

O presente estudo trata-se de uma revisdo sistematica da literatura. A pergunta
norteadora do estudo foi “Existe uma correlagao real entre a Sindrome de Marfan e o
prolapso urogenital?”. O anagrama PICOS foi utilizado para nortear o desenvolvimento
do estudo, sendo o P (populacdo) os pacientes acometidos pela Sindrome de Marfan
que cursaram com o prolapso urogenital, | (interveng¢do) as recomendagdes encontradas
nos trabalhos estudos acerca do tratamento e manejo do prolapso possivelmente
provocado pela sindrome, C (comparacdo) se existe maior risco de prolapso entre os
paciente acometidos pela sindrome, bem como aqueles que ndo tém a doenca, O
(desfecho) objetivando representar a correlagdo entre a causa, neste caso, a sindrome,
e a possivel evolucdo, o prolapso. O S (desenho do estudo), se refere a uma revisao
sistematica da literatura, utilizando o método PRISMA para a selecdo dos trabalhos.

Para a escolha dos artigos, foram utilizadas bases de dados confidveis: a BVS
(Biblioteca Virtual em Saude) e o Google Académico. Durante a pesquisa, foram
utilizados descritores relacionados ao tema proposto por esta revisao, publicados entre
os anos de 2014 e 2024. Os autores nado limitaram a selecdo quanto ao idioma e tipo de
estudo dos trabalhos. Por outro lado, artigos publicados em anos anteriores a 2014, bem
como aqueles realizados em animais e 0os que nao se relacionavam com o tema deste
trabalho, foram excluidos.

O delineamento do estudo serd melhor detalhado na tabela a seguir:

Tabela 1. Descrigdao do desenvolvimento do estudo

Base de dados Periodo de Descritor Quantidade de artigos
publicacao encontrados
| | | |
Biblioteca Virtual 2014 a 2024 “Prolapso urogenital em 01
em Saude Sindrome de Marfan”
Google 2014 a 2024 “Sindrome de Marfan e 197
Académico prolapso urogenital”

Fonte: criada pelos autores (2024)

Dois pesquisadores independentes selecionaram os artigos relacionados a
Sindrome de Marfan e o prolapso urogenital com base na leitura do titulo e do resumo.
Artigos incompletos e indisponiveis foram excluidos. Ao todo, 20 artigos foram
selecionados e analisados. O método PRISMA foi aliado na selecdo dos artigos.

A figura 1 detalha como a selecdo ocorreu:

Figura 1. Selecdo dos artigos, método PRISMA
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Fonte: criada pelos autores (2024)

Para a extragdo dos dados fornecidos pelos artigos selecionados, outros dois
autores realizaram a leitura completa dos trabalhos, treinados para garantir a
veracidade e confiabilidade das informagdes colhidas. Os autores tabularam os dados
considerados importantes para compor este estudo, como a autoria, ano de publica¢ao
e resultados da pesquisa.

RESULTADOS

A tabela a seguir traz os dados obtidos com a andlise dos artigos selecionados
para compor esta revisao sistematica:

Tabela 2. Resultados dos artigos

Autoria Ano de Resultados da pesquisa
publicagdo
Eser A, et al. 2015 Os resultados do estudo ndo demonstraram que

existe relacdo significativa entre a reducdo da
fibrilina-1 em disturbios de prolapso pélvico. Por
outro lado, relataram que a reducgdo da fibrilina-1
pode contribuir para o aumento do risco de
prolapso de drgdos pélvicos com aidade e a
menopausa.

Pérez YA, et al. 2017 O prolapso de 6rgdos pélvicos € comum em

Brazilian Journal of Implantology and Health Sciences
Volume 6, Issue 9 (2024), Page 971-984.



S Associagdo entre a Sindrome de Marfan e o Prolapso Urogenital
\D Rocha et. al.

mulheres. Alteragdes dos musculos levantadores
do anus e do nucleo fibroso do perineo sao a
origem mais frequente desse problema. Associa-se
a gravidez, parto, idade, obesidade, prisao de
ventre, tosse cronica, levantamento de peso
repetitivo, menopausa/hipoestrogenismo, fatores
genéticos, doencas musculoesqueléticas,
neuromusculares e do tecido conjuntivo, pelve de
longo diametro e cirurgias prévias. Existe
tratamento cirdrgico e conservador, dependendo
do grau de prolapso e dos sintomas.

Chamas A, et al. 2024 O prolapso genital tem etiologia multifatorial,
associado a idade maior que 60 anos, obesidade,
aumento da pressao abdominal e doencas
genéticas, como a Sindrome de Marfan e a
Sindrome de Ehlers-Danlos. Existe tratamento para
a condicdo e o diagndstico é clinico.

Bravo JS. 2016 Pacientes acometidos com a Sindrome de Marfan,
doenca que acomete as fibras coldgenas, possuem
caracteristicas inerentes. Cursam com algumas
condi¢des, como subluxagao do cristalino e
dilatagdo da aorta.

Quispe 2020 Os fatores de risco que favorecem o prolapso de
Chumacero CB. 6rgaos pélvicos sdo idade, obesidade, registro de
gestacdo acima de 4 anos e histdrico de cirurgias

abdominais ou de origem pélvica.

Montalvan 2017 Realizou-se um estudo com 129 pacientes divididas
Cabanillas GL. em 2 grupos: um com pacientes com prolapso e
outro sem prolapso. A frequéncia de obesidade
com e sem prolapso foi de 33% e 14%,
respectivamente. Portanto, a obesidade é um fator
de risco para o desenvolvimento de prolapso
genital em mulheres com idade maior que 45

anos.
Cuartero Tolosa 2019 O prolapso frequentemente se desenvolve devido
M; Nuno Morer a uma lesdo no musculo levantador do anus. Varios
F. fatores de risco estdo relacionados, incluindo o

parto vaginal e doencas genéticas, como a
Sindrome de Marfan . Os profissionais de saude
atuam com o objetivo de prevenir o prolapso com
a educacdo em saulde, quando possivel, pois a
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incidéncia tende a se elevar com o aumento da
expectativa de vida.

Apesar da frequéncia ser menor, devido a presenca
da Sindrome de Marfan, pacientes mulheres jovens
e nuliparas também podem cursar com prolapso
genital.

A Sindrome de Marfan é uma condicdo que estd
relacionada a ocorréncia de prolapso genital. O
tratamento pode ser conservador ou cirurgico.
Quando o tratamento indicado envolve o uso de
pessarios, é importante que estes tenham suporte,
visto que o aumento do corrimento vaginal e a
presenca de Ulceras e lesdes sdo mais comuns em
pacientes que usam pessdrios sem suporte.

As doencas do tecido conjuntivo podem cursar
com alteracgGes respiratoérias, cardiovasculares e
musculoesqueléticas. Em casos sugestivos, deve-se
pensar na Sindrome de Marfan, Ehlers-Danlos e
osteogénese imperfeita.

O prolapso genital é uma patologia multifatorial e
complexa. A etiologia é ampla. Refere-se a uma
patologia comum, associada a idade e a condic¢Oes
sociais e genéticas. O tratamento pode ser clinico e
cirurgico (10 a 20% das mulheres).

Estrias cutaneas sdo comuns na gravidez e na
adolescéncia. E uma condi¢do que se associa a
doencas do tecido conjuntivo, como a Sindrome de
Marfan. Em um estudo citado pelo autor, foi
possivel identificar uma ocorréncia consideravel de
prolapso uterino em mulheres que apresentavam
estrias de distensao (54,7%).

A principal associacdo do prolapso genital é com a
idade. O artigo cita a importancia da avaliacao
periddica de pacientes com maior idade, feita por
profissionais capacitados, tendo em vista o
diagndstico precoce e o tratamento seguro, com o
objetivo de garantir a qualidade de vida destas
pacientes.
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A avaliagao do assoalho pélvico é imprescindivel
durante uma consulta de avaliagdo da saude da
mulher, especialmente apds a gravidez e o parto.
Estudos destacam que o prolapso genital se associa
a dores e desconfortos sexuais e abdominais, além
de incontinéncia urinaria e fecal.

A Sindrome de Marfan é citada como um fator de
risco para o desenvolvimento do prolapso genital.
O foco do autor foi estudar a prevaléncia de
disfuncdo sexual em pacientes com patologias do
assoalho pélvico, a qual teve resultado
consideravel no estudo (66,6%).

A incontinéncia urindria é uma consequéncia das
patologias do assoalho pélvico. Os autores
demonstraram que a fisioterapia pélvica é eficaz e
tem bons resultados no tratamento da
incontinéncia urinaria.

O artigo cita a Sindrome de Marfan, doenca das
fibras eldsticas, como um fator de risco para o
desenvolvimento de patologias que afetam as
fascias musculares pélvicas. No entanto, o foco do
artigo é estudar os efeitos hormonais femininos e
em como esses podem afetar a funcao
musculoesquelética.

Os autores citam que as disfuncdes no assoalho
pélvico afetam drasticamente as atividades sexuais
das mulheres acometidas. E uma condicdo que,
apesar de muito frequente, é pouco diagnosticada
e ainda menos tratada. Os fatores que mais se
relacionam com a debilidade do assoalho pélvico,
segundo os autores, sdo o parto, episiotomias e
lesdes dos musculos do perineo.

A autora cita que as mulheres que apresentam a
Sindrome de Marfan possuem maior frouxidao, o
que favorece o aparecimento de disturbios do
assoalho pélvico. Ainda, confirma que lesdes
musculares do perineo, como aquelas causadas
pelo uso de férceps, sdo um fator de risco para
avulsdao do musculo levantador do anus.

O prolapso de 6rgaos pélvicos e a incontinéncia
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E, Simonato E. urindria se relacionam em maior prevaléncia com
pacientes portadoras da Sindrome de Marfan.

Fonte: criada pelos autores (2024)

O prolapso de érgdos é um disturbio comum do assoalho pélvico. Segundo a
Associagdo Uroginecoldgica Internacional e a Sociedade Internacional de Continéncia, o
prolapso de érgaos pélvicos (ou prolapso urogenital) é definido como o descenso da
parede vaginal anterior e/ou posterior e do apice da vagina*. A fascia endopélvica é
responsavel por manter os érgdos na posi¢do intrapélvica, adjacente a vagina®. O
prolapso é a descida de um ou mais érgdos pélvicos (bexiga, Utero, abébada vaginal,
reto), através da vagina e na direcdo do perineo ou canal anal, que decorre no
enfraquecimento de sua suspensdo e elementos de sustentacdo®. E um risco
considerado cumulativo ao longo da vida das mulheres adultas, fato que culminara com
o aumento da incidéncia dos casos, devido ao envelhecimento da popula¢do’. De Melo
AJO, et al. (2022)8 cita a importancia da avaliacdo periédica das pacientes idosas com
foco no diagndstico precoce e no tratamento seguro, evitando interferéncias da
condi¢ao na qualidade de vida das mulheres.

Os fatores de risco estabelecidos para o prolapso incluem o aumento da idade,
maior paridade (especialmente os partos normais), dar a luz a bebés de alto peso ao
nascer (macrossomia fetal), menopausa e hipoestrogenismo>®21911 Além disso, o
prolapso de érgdos pélvicos também se associa a alguns hdbitos de vida, como
tabagismo, alcoolismo, obesidade, profissdo (especialmente aquelas que erguem pesos
consideraveis de maneira repetitiva) e uso de algumas medicag¢bes (diuréticos,
hipotensores, vasodilatadores, relaxantes musculares e antidepressivos). Autores
associam a disfuncdo do assoalho pélvico com algumas doencgas, como diabetes
mellitus, esclerose multipla, espinha bifida, doencas reumaticas e a Sindrome de Marfan
(SM), por exemplo®2:1213,14,15,

A disfuncao dos 6rgaos pélvicos se manifesta com frequéncia na populagao
feminina, cursando com sintomas genitais, urinarios, retais e sexuais, como desconforto,
dor e insatisfacdo durante a relacdo sexual, dor lombar e dor abdominal*'>617 As
pacientes queixam-se de sensac¢do de peso, referenciando como “uma bola na vagina”,
com a percepcao de saida das visceras*12,

A avaliacao do assoalho pélvico é fundamental para abordar a saide da mulher,
especialmente apds a gravidez e o parto'®. O diagndstico do prolapso genital é realizado
com base na anamnese e no exame fisico da paciente em posicao ginecoldgica e com a
realizacdo da manobra de Valsalva. O estadiamento é identificado em estagios 0, 1, 2, 3
e 4, e o tratamento é indicado para mulheres sintomaticas ou que apresentem alguma
complicacdo para evitar a progressdo do prolapso. O tratamento pode ser conservador,
baseado em fisioterapia e pessario ou cirurgico. Prolapsos leves podem ser manejados
com base em exercicios fisioterapéuticos e uso de pessarios, enquanto estagios
avancados de prolapso a cirurgia é realizada quase que em unanimidade®!®. A
fisioterapia demonstrou grande importancia para o controle e o tratamento da
incontinéncia urindria, consequéncia desafiadora da fraqueza do assoalho pélvico®®.
Algumas considerac6es acerca do uso do pessario foram descritas na literatura. Estudos
observaram que ha uma diferenca significativa no aumento do corrimento vaginal e na
ocorréncia de erosdo vaginal e Ulceras no uso de pessarios sem suporte em comparacao
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com o uso de pessdrios com suporte, destacando a vantagem do uso de suportes em
pacientes que sdo tratadas com pessarios®.

O assoalho pélvico, também conhecido como perineo, é o conjunto de tecidos
conjuntivos e musculos estriados de controle voluntario que cobrem toda area inferior
da pelvel®. Os mecanismos para a falha de suporte do assoalho pélvico sdo muito
discutidos, pois a etiologia do prolapso dos érgdos pélvicos é complexa e multifatorial.
Alguns estudos realizados em humanos demonstraram que existe correlagao entre o
prolapso e defeitos na matriz extracelular ou tecido conjuntivo fibroso, cursando na
reducdo da resisténcia do tecido e consequente defeito?.

A matriz extracelular é formada por fibras eldsticas. S3o essas fibras que
permitem o alongamento do tecido. Proteinas microfibrilares, como fibrilinas e
fibulinas, sdao importantes para a montagem das fibras eldsticas. As fibrilinas tém trés
formas importantes e mais conhecidas: a fibrilina-1, a fibrilina-2 e a fibrilina-3. Existem
sindromes que ocorrem devido a um transtorno caracterizado por altera¢des no tecido
conjuntivo, as quais se manifestam com hipermobilidade das articulagdes, pele
hiperextensivel e fragilidade associada a disturbios respiratdrios, cardiovasculares,
digestivos e musculoesqueléticos. Nesses casos, deve-se pensar na Sindrome de Marfan,
Sindrome de Ehlers-Danlos e na osteogénese imperfeita?’.

A mutacdo da fibrilina-1 é a causa do desenvolvimento da Sindrome de Marfan,
doenca que cursa com alteracdo das fibras coldgenas®. Pacientes com SM possuem
caracteristicas inerentes. S3o altos, com membros longos, mdos e pés grandes.
Comumente apresentam subluxacdo do cristalino e dilatacdes da aorta. Alguns autores
associam a SM com o prolapso genital em mulheres portadoras?!. A reducdo de outras
proteinas que interagem com a fibrilina-1, como a fibulina-5, também ja foi observada
em pacientes com prolapso genital®. Outro fato importante é que, apesar de ocorrer em
menor proporg¢do, mulheres jovens e nuliparas com causas genéticas, neste caso a SM,
também podem cursar com prolapso genital??2. Dessa forma, fica evidente que existe
uma correlacdo entre as duas condicdes.

Na leitura dos trabalhos selecionados, foi possivel identificar correlacées entre a
Sindrome de Marfan com outras condicdes, como as estrias de distensdo. As estrias de
distensdo sdo dermatoses muito comum na gravidez e na adolescéncia. Um fato valioso
a ser citado é que, conforme De Souza AR, et al. (2016)%3, as estrias cutdneas s3o fator
de risco para o desenvolvimento do relaxamento muscular pélvico, ou seja, o prolapso.
Pode-se observar em um estudo citado pelo autor que, em um grupo de 116 pacientes,
houve uma prevaléncia de 54,7% de estrias nas pacientes com prolapso uterino e apenas
25% naquelas sem prolapso. Dessa forma, nota-se correlagdes, mesmo que indiretas,
entre o prolapso e a SM.

Percebe-se, portanto, que todos os estudos analisados citam a SM como fator
de risco para o desenvolvimento do prolapso urogenital, mostrando que existem
evidéncias claras que as duas condi¢Ges sdo associadas.

CONSIDERAGCOES FINAIS

Em todos os estudos analisados, a Sindrome de Marfan foi citada como fator de
risco para o desenvolvimento do prolapso de drgaos pélvicos devido ao mecanismo da
doenca, ou seja, o acometimento musculoesquelético e a frouxiddao do assoalho pélvico
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em pessoas portadoras. Apesar do prolapso genital ser mais comum em mulheres com
maior idade e multiparas, também foi possivel observar a presenca de prolapso em
mulheres jovens e sem filhos, mas diagnosticadas com Marfan, o que evidencia a
correlacdo entre as duas condigdes.
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