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3 Resumo

A Leiomiomatose Peritoneal Disseminada (LPD) é uma condicdo ginecoldgica benigna e
rara, de etiologia ndo totalmente conhecida e caracterizada pela proliferacdo de nodulos
constituidos por células musculares lisas na cavidade peritoneal, podendo mimetizar um pro-
cesso maligno. Acomete maioritariamente mulheres no periodo reprodutivo, surgindo rara-
mente na pds-menopausa e pode ter varias causas inclusive hormonais, genéticas, iatrogéni-
cas ou partir das células estaminais do mesénquima subperitoneal.

E apresentado um caso clinico de uma mulher de 65 anos que foi referenciada a con-
sulta de Ginecologia do Centro Hospitalar Cova da Beira (CHCB), por queixas de emagreci-
mento acentuado, astenia, dores abdominais difusas e leucorreia e por aumento dos valores
dos marcadores serologicos tumorais Ca15.3 e Ca-125. A ecografia vaginal evidenciou um tu-
mor solido do ovario esquerdo e pequena quantidade de liquido ascitico na cavidade pélvica.
Foi entdo proposta exploracao por laparotomia, tendo realizado histerectomia total com ane-
xectomia, omentectomia infra-colica e bidpsias peritoneais multiplas. O exame histologico
permitiu efectuar o diagnostico de LPD.

A partir deste caso clinico fez-se uma revisao da literatura sobre a LPD, concluindo-se
da mesma, a necessidade de considerar esta entidade, apesar de rara, no diagnostico dife-
rencial de uma condicdo que possa mimetizar um processo maligno, como a Carcinomatose

Peritoneal.

Palavras-Chave

Leiomiomatose Peritoneal Disseminada, Leiomiomatose Uterina, Tumor Peritoneal,

Morcelacao, Histerectomia.
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4 Abstract

Leiomyomatosis Peritonealis Disseminata (LPD) is a benign and rare gynecological
condition of unknown etiology characterized by the proliferation of smooth muscle cell nod-
ules along the peritoneal cavity, which may mimic a malignant process. It mainly affects
women in the reproductive period, appearing rarely in the postmenopausal phase and can
have several causes including hormonal, genetic, iatrogenic or with origin from the subperito-
neal mesenchymal stem cells.

A clinical case of a 65-year-old woman who was referred to the Gynecology clinic of
CHCB was presented with complaints of severe weight loss, asthenia, diffuse abdominal pain,
leucorrhea and increase in the serum serological markers Ca 15.3 and Ca-125. Vaginal ultra-
sound showed a solid tumor on the left ovary and small amount of ascitic fluid in the pelvic
cavity. An exploratory laparotomy was then proposed, having performed a total hysterectomy
with annexectomy, infracolic omentectomy and multiple peritoneal biopsies. Histological
examination allowed the diagnosis of LPD.

From this clinical case we intend to review the literature of LPD, concluding from
the same, the need to consider this entity, although rare, in the differential diagnosis of a

condition that can mimic a malignant process, such as Peritoneal Carcinomatosis.

Keywords:

Leyomiomatosis Peritonealis Disseminata, Uterine Leyomiomatosis, Peritoneal Tumor,

Morcellation, Hysterectomy.
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6 Introducao

A LPD, também conhecida por Leiomiomatose Abdominal Difusa ou Leiomiomatose Pe-
ritoneal Difusa, € uma condicao rara, caracterizada pela proliferacdo de nodulos vasculariza-
dos e constituidos por células musculares lisas, dispersos ao longo da cavidade peritoneal e no
epiploon. (1) Esses nodulos podem variar de poucos milimetros a alguns centimetros.

A LDP ocorre maioritariamente em mulheres em idade reprodutiva, apesar de esta-
rem descritos casos em mulheres na pos-menopausa e no sexo masculino. (2)

Foi descrita pela primeira vez em 1952 por Willson and Peale e considerada como uma
entidade patologica distinta por Taubert e colegas em 1965.(3)

A incidéncia e prevaléncia tanto em Portugal, como a nivel mundial, estao actualmen-
te subestimadas, uma vez que a doenca é habitualmente assintomatica e frequentemente
descoberta acidentalmente em exames imagioldgicos de rotina ou em cirurgias abdomino-
pélvicas por outros motivos, razao pela qual até ao momento foram apenas descritos cerca de
150 casos em todo o mundo. E uma condicdo que tende a ocorrer esporadicamente.

O mecanismo etiolégico da LPD nao esta totalmente esclarecido, mas pensa-se que
existe uma relacao entre uma influéncia hormonal sobre os receptores de estrogénio e pro-
gesterona presentes nas células musculares lisas que constituem os nodulos.

A LPD surge, também, frequentemente associada a miomectomias realizadas no pas-
sado.

Estao, no entanto, descritos, casos de hereditariedade autossémica dominante. (4)

A transformacao maligna é incomum e, quando ocorre, apresenta uma evolucao lenta,
de meses a anos. (5)

A clinica da LPD podera assemelhar-se a do Carcinoma do Ovario, a do Leiomiossar-
coma Metastatico, a do Tumor do Estroma Gastrointestinal (GIST) ou a Carcinomatose Perito-
neal. Por este motivo, deve-se considerar esta condicdo no momento do diagnédstico diferen-

cial daquelas afeccoes. (6)
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7 Objectivos

Em consequéncia de ter sido tratado no Centro Hospitalar da Cova da Beira (CHCB) um ca-
so clinico de LPD, pela sua raridade, motivou-nos o interesse de aprofundar os conhecimentos
sobre a doenca, no sentido de encontrar aspectos que possam conduzir a uma melhoria na

pratica clinica. Assim foram propostos os seguintes objectivos:

e Descrever um caso clinico raro de LPD diagnosticado e tratado no CHCB, em Portugal;
e Efectuar uma revisao da literatura sobre LPD;

e Encontrar condutas de actuacao clinica;



Leiomiomatose Peritoneal Disseminada: A propésito de um caso clinico

8 Métodos

Para a realizacdo desta revisao bibliografica, efectuou-se uma pesquisa na base de
dados Pubmed, de Maio a Agosto de 2017, com as seguintes palavras chave: Leyomiomatosis
Peritonealis Disseminata; Uterine fibroid; Uterine ascitis; Uterine leyomiomatose; Peritoneal
tumor; Morcellation. Foram considerados essencialmente artigos publicados a partir 1995, nas
linguas “Inglés” e “Portugués”. Da analise dos artigos encontrados foi efetuada uma revisao
descritiva das caracteristicas clinicas da LPD e uma analise descritiva dos casos publicados na
literatura.

0 caso clinico apresentado foi descrito com base nos dados do processo clinico da pa-

ciente.
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9 Resultados

9.1 Caracterizacao da LPD

9.1.1 Etiologia e Patogenia

Como referido anteriormente, o mecanismo etioldgico da LPD ainda ndo esta comple-
tamente elucidado e continua a ser alvo de debate. As teorias explicativas incluem a dissemi-
nacdo hematogénea, linfatica ou vascular, a extensdao de leiomiomas uterinos existentes e
lesdes resultantes de origem multifocal.(7) Sabe-se, no entanto, que as células musculares
lisas que constituem os nddulos de LPD podem expressar receptores de progesterona e de
estrogénio, sugerindo assim uma influéncia hormonal. Por outro lado, ha casos em que s6 ha
expressao dos receptores de progesterona e outros em que nao ha sequer expressao dos re-
ceptores dessas hormonas.(4) A LPD tem vindo, contudo, a ser associada a gravidez, contra-
cepcao oral, reproducao assistida, endometriose e fibrotecomas ovarianos secretores de es-
trogénio, o que sugere que a exposicao ao estrogénio seja uma possivel etiologia.(2) Mas, o
desenvolvimento destas lesdes nao parece ser exclusivamente de origem hormonal.

O tratamento de leiomiomas uterinos ou histerectomia com miomectomia laparosco-
pica por morcelacdo tem sido também implicado no desenvolvimento subsequente de LPD,
por disseminacao de células na cavidade peritoneal, através das portas de entrada do materi-
al de laparoscopia.(8) Os fragmentos disseminados podem implantar-se na cavidade perito-
neal, caso encontrem suprimento sanguineo por outros orgaos adjacentes.(9) Alias, a compli-
cacdo mais séria a longo prazo deste tipo de cirurgia, € mesmo a deposicdo e disseminacao
intraperitoneal das células fibromiomatosas.(10) E, por essa razdo, € mais seguro remover o
mioma de forma intacta, durante a miomectomia por via laparoscopica.

Quanto a relacdo com os antecedentes de miomas uterinos, a literatura refere nao
haver uma correlacao clara entre LPD e leiomiomas uterinos, havendo mesmo ja sido reporta-
dos casos sem estes Ultimos.(8) Por outro lado, ha autores que consideram que a existéncia
de um leiomioma uterino sincrono com um leiomioma peritoneal ou uma histerectomia prévia
para remocao de tumores uterinos primarios, deve ser considerada condicao necessaria para o
diagnostico. (1)

Ha também investigadores que defendem que esse tumor muscular liso primario do
Utero, pode nao ser um leiomioma, mas sim um leiomiossarcoma de baixo grau com potencial
metastizante que ainda nao foi adequadamente diagnosticado.(11)

Apesar de se pensar que os tumores da LPD possam ser depositos metastaticos de uma
doenca unicéntrica, ha ainda a possibilidade de esses tumores serem clones multicéntricos
selecionados por um gene ligado ao cromossoma X. No entanto, a descricao de LPD em ho-
mens sugere que a LPD é uma nova entidade e mesmo uma condicao autossomica dominante
com varios graus de penetrancia.(11)

Uma alteracao no cromossoma X e em outros cromossomas, incluindo os cromossomas

4
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8,12 e 17, podem sugerir uma patogénese comum entre miomas uterinos e LPD.(12)

Mutacoes na Hidratase Fumarase (HF) podem estar associadas ao desenvolvimento de
leiomiomas. Além disso, tumores musculares lisos tém estado associados a mutacdes no gene
de colagénio. Estes dois genes podem estar envolvidos no desenvolvimento de LPD familiar,
por mecanismos desconhecidos.(13)

O epitélio de Miiller (o tecido embriolégico do qual se origina o revestimento perito-
neal e o aparelho genital feminino, presente no mesénquima subperitoneal), pode também
originar nodulos leiomiomatosos, uma vez que tem a capacidade de se diferenciar em muscu-
lo liso, tecido endometrial glandular e tecido conectivo.(6) As células submesoteliais multipo-
tenciais tém sido referidas como um segundo sistema mulleriano sensivel a estimulagao hor-
monal, capaz de diferenciacdo em tecido do tipo millerian.(14) E geralmente aceite que o
estrogénio induz metaplasia das células estaminais mesenquimais pluripotenciais e diferenci-
acao em leiomiocitos, sugerindo assim, novamente, uma influéncia hormonal. No entanto, o
nunca se ter identificado células estaminais nos nddulos de LPD, torna a hipotese de meta-

plasia pouco provavel.
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9.1.2 Sintomatologia

A maioria dos pacientes com LPD apresenta-se sem sintomas especificos. (15)

De facto, esta condicdo pode permanecer assintomatica, podendo apenas manifestar-
se com episodios de desconforto abdominal vago.(15) Ha, no entanto, casos em que ocorrem
dores abdominais de tipo célica ou dor limitada a regiao pélvica.(2,16) A dislria e a “sensacao
de peso” no hipogastrio também tém sido relatadas.(17) A ascite, a torcao do epiploon, a
oclusao intestinal e o aumento dos ganglios linfaticos, entre os quais, os para-aorticos e ilia-
cos, apesar de ndo serem especificas, tém sido apontadas como complicacoes desta patolo-
gia.(18) A presenca de uma massa palpavel, ndao dolorosa na parede abdominal anterior e as
alteracoes menstruais, como as menorragias, ocorrem e sao relativamente comuns. (6,19)

A sensacao de dispneia, os vomitos e a astenia, sao sintomas mais raros, assim como
a distensao/inchaco abdominal, dispareunia ocasional, hemorragia pos-coital minima, obsti-
pacao, letargia, urgéncia e frequéncia miccional e incontinéncia de stress, sintomas que
eventualmente sao reportados. Em idades mais jovens, a LPD pode estar associada a estenose
pilorica, envolvimento do intestino delgado e neoplasias viscerais malignas.(7,20-22) As alte-
races endocrinas nem sempre estdo presentes. (15)

A LPD ndo tem uma apresentacdo propria e caracteristica, sendo improvavel chegar a

um diagndstico baseado unicamente nos sinais e sintomas.
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9.1.3 Apresentacéao clinica

A Leiomiomatose Peritoneal disseminada é frequentemente diagnosticada em exames
de rotina ou cirurgias por outras razoes, por ser uma patologia predominantemente assinto-
matica. A apresentacao clinica depende dos orgaos envolvidos, do numero e tamanho e da
rapidez de crescimento dos nodulos peritoneais. (21)

E uma condicdo benigna e manifestada normalmente pela presenca de mitliplos no-
dulos e nao apenas por um nodulo solitario, podendo estar ou ndo associada a outras patolo-
gias. Os nodulos podem aparecer distribuidos ao longo da cavidade abdomino-pélvica, como
no omento, intestino delgado, cdlon, retroperitoneu, espaco pararectal, fundo de Saco de
Douglas ou a superficie de orgaos, como o figado ou baco, sendo por vezes dificil de precisar
a sua localizacao sem recorrer aos exames de imagem.(10)

Apesar de raro, a coexisténcia com endometriose/endometriomas ja foi reportada, e
esta pode ser vista em outras partes do peritoneu abdominal e outros orgdos pélvicos distintos
dos nodulos de LPD ou pode ser encontrada dentro dos nodulos miomatosos (chamado de tipo
adenomioso).(14,23)

Malformacodes relacionadas com um tipo especial de sindrome de regressao caudal, o
Sindrome de Currarino, foram descritas numa paciente com cerca de 27 anos, e diversas alte-
racbes de desenvolvimento ja foram relatados num feto feminino, ambos os casos com LPD.

Duas mulheres com histdria prévia de cancro da mama, em hormonoterapia instittida
com Tamoxifeno e com Tumores de Brenner do ovario, desenvolveram LPD.(23) Nos artigos
analisados nao foram referidos outros farmacos associados ao tratamento de tumores e que
aumentassem o risco de desenvolver LPD.

A LPD pode revelar-se como uma doenca Unica, estar associada a outras patologias,
sejam elas benignas ou malignas, ou ainda assemelhar-se a outras, como o Carcinoma do Ova-
rio, o Leiomiossarcoma Metastizante, o Tumor do Estroma Gastrointestinal (GIST) ou a Carci-

nomatose Peritoneal sendo por isso imprevisivel o seu modo de apresentacao clinica.
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9.1.4 Diagnéstico e métodos complementares de diagnéstico

Geralmente o diagnostico de LPD é feito incidentalmente, durante uma ecografia,
cesariana, laparotomia ou laparoscopia.(20) O exame intra-operatorio por congelamento pode
apontar para o diagnostico, mas o diagnostico definitivo so é feito apos a coloracao com eosi-
na-hematoxicilina e uso de técnicas de imuno-histoquimica.(24) Aquando da laparoto-
mia/laparoscopia exploratoria, os nodulos sdao aparentemente cinzento-esbranquicados ou
vermelho-acinzentados, devido a sua vascularizacao. (25)

A maioria dos exames de imagem mostra lesdes bem definidas, mas os achados sao
todos inespecificos.

A LPD pode ocasionalmente ser detectada nos exames de imagem mais utilizados para
detectar leiomiomas extrauterinos, que sao a ecografia, a Tomografia Computarizada (TC) e a
Ressonancia Magnética (RM).(1) Os leiomiomas extrauterinos sdo uma patologia desafiante, no
que diz respeito ao seu diagnostico, sendo muitas vezes confundidos com malignidade, razao
pela qual a bidpsia € a exploracdo cirtrgica que conduz ao diagnéstico final.(21)

0 exame por ultrassonografia é pouco sensivel para revelar a extensao da doenca,
mostrando apenas lesdes hipoecogénicas ou isoecogénicas, arredondas e bem definidas, com
textura uniforme, morfologicamente similar aos miomas uterinos.(15,21)

A TC pode revelar apenas as lesdes de varios tamanhos e densidades, dispersas ao
longo da cavidade abdomino-pélvica. Com a aplicacdo de contraste, os leiomiomas surgem
com aparéncia heterogénea.

A RM tem-se mostrado como o melhor método de imagem para o diagnostico, orien-
tacdo terapéutica e seguimento da LPD.(20) Apesar de ser uma entidade rara, os ginecologis-
tas e radiologistas devem considerar esta hipotese quando a ressonancia magnética mostra
massas intra-abdominais com sinal de baixa intensidade sugestivas de miométrio ou musculo
esquelético em imagens ponderadas em T2, com sinal de intensidade baixa ou intermédia em
imagens ponderadas em T1. As lesGes coram intensamente e heterogeneamente com meios de
contraste. O hipossinal em T2 diferencia estas lesdes de carcinomatose peritoneal e outros
tumores malignos peritoneais, uma vez que as doencas malignas habitualmente exibem um
sinal com maior intensidade. Ademais, as doencas peritoneais malignas sao maioritariamente
acompanhadas por um tumor no epiploon omental, ascite e espessamento peritoneal irregu-
lar.(3)

Quando os nodulos de LPD tém um tamanho suficiente (aproximadamente >6mm), a
Tumografia por Emissao de Positroes (PET) com fluorodesoxiglicose 18-fluorino ('8F-FDG) pode
ser usada para distinguir a actividade isometabdlica da LPD, da absorcdo hipermetabdlica do
leiomiossarcoma. No entanto, parece que a PET com FDG nao pode ser usada para distinguir
fiavelmente os leiomiossarcomas uterinos dos leiomiomas uterinos uma vez que 0s primeiros,
embora raramente, podem ter absorcao leve de FDG e os Ultimos, também raramente, podem

ter grande absorcao de FGD.(2)
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9.1.5 Diagnostico diferencial

A Carcinomatose Peritoneal é considerada a primeira hipotese no diagnéstico diferen-
cial de LPD, especialmente se os nddulos apresentarem necrose, degeneracao ou implantacao
de componentes endometriais e isso pode induzir a tratamento radical desnecessario.(1) A
Carcinomatose Peritoneal esta, no entanto, associada a ascite, espessamento do omento e
metastizacao hepatica, condicdes estas que costumam coexistir com a LPD. (6)

A LPD pode também confundir-se com Carcinoma do Ovario, Leiomiossarcoma etasti-
zante, com Tumor do Estroma Gastrointestinal (GIST) ou adenomioma, condicoes que devem
ser consideradas no diagnostico diferencial.

O Mesotelioma Peritoneal, a Tuberculose, os Tumores Desmoides e os Linfomas sao
também possibilidades na lista do diagnostico diferencial.(20)

Pode haver também suspeita de fibromatose.(23)

A LPD é um tipo especifico de leiomioma e deve, por esse motivo, ser distinguida de
Leiomiomatose Benigna Metastizante (LBM), da Leiomiomatose Intravascular e da Leiomioma-
tose Difusa, patologias com que se pode confundir.(3)

Os Leiomiomas Metastizantes Benignos (LMB) geralmente manifestam-se como um ou
mais nodulos ectopicos (cavidade abdominal ou pélvica, ligamento redondo, na continguidade
dos vasos iliacos).(26) As células musculares lisas histologicamente benignas crescem como
massas dentro dos vasos sanguineos e disseminam-se dentro da cavidade abdominal como
tumores, podendo atingir, em condicées raras, os pulmoées. Tal com a LPD, sao mais frequen-
tes em mulheres com histdria de miomectomia uterina.(11)

A Leiomiomatose Intravenosa, por sua vez, é caracterizada pela invasdo da vasculatu-
ra venosa por um mioma ou por outro tipo tumor muscular liso.

Ja a Leiomiomatose Difusa € definida pela presenca de multiplos leiomiomas que pro-
duzem aumento simétrico do Utero.(3) Este tipo de leiomiomatose pode mostrar envolvimen-
to significante das estruturas peritoneais e o risco de trombose venosa profunda pode estar

aumentado nestes pacientes.(22)
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9.1.6 Diagnoéstico Patolégico

Macroscopicamente e nos cortes transversais, os nodulos de LPD apresentam-se de cor
cinzento-esbranquicada, com consisténcia firme e nitida delimitacdo, sendo geralmente arre-
dondados.

Histologicamente, a LPD mostra uma morfologia, imuno-histoquimica e caracteristicas
estruturais tipicamente consistentes com uma diferenciacao muscular lisa, parcial ou comple-
ta.(23) Ao microscopio optico, os nodulos sdao compostos de feixes de células espinhais em
fuso monomorfico, com citoplasma eosinofilico, ndo evidenciando atipia ou necrose, sendo o
indice mitético normalmente muito baixo. Os nuicleos nao apresentam polimorfismo e podem
mostrar uma “forma de cigarro”.(2) As células de LPD mostram positividade para o corante
tricromio de Masson. A imuno-histoquimica para desmina, a-actina do musculo liso, actina
especifica do musculo e vimentina é positiva e negativa para c-kit,5-100, citoqueratina
AE1/AE3, EMA, CD117, CD118, CD34. Este padrao de coloracao é tipico de tumores de mdscu-
lo liso.

Os receptores de progesterona e/ou de estrogénio, quando presentes, sao uniforme-
mente ou focalmente expressos nos nodulos de LPD em mulheres na pré-menopausa.(4) Nas
mulheres em pds-menopausa com LPD, embora menos frequentemente, os receptores de pro-
gesterona podem também ser expressos e os receptores de hormona luteinizante (LH) ja fo-
ram documentados num caso, corroborando a hipotese de uma influéncia hormonal mesmo
apos a menopausa.(23)

Estudos de microscopia electrénica demonstram a presenca de abundantes fibras con-
tracteis intracelulares, uma membrana basal envolvendo cada célula, evidéncia de mitocon-
drias nos polos nucleares, nucléolos uniformes de morfologia ovalada e multiplas vesiculas
pinociticas na superficie celular. Estes aspectos sugerem uma diferenciacdo intermédia no

desenvolvimento entre o fibroblasto e a célula muscular lisa madura.(17)
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9.1.7 Tratamento

Actualmente, o consenso parece favorecer uma abordagem de tratamento conserva-
dor da LPD (excisao simples da lesdao ou abstencdo hormonal terapéutica), sem castracao,
especialmente nas mulheres mais jovens e que pretendam engravidar. A regressao espontanea
da LPD ja foi descrita, especialmente apds a eliminacdo do estimulo hormonal por esteriliza-
cao cirdrgica, pos-parto ou paragem de pilulas contraceptivas em nodulos com receptores de
estrogénio e de progesterona positivos ou com o uso de antagonistas da hormona libertadora
de gonadotrofinas (GnRH), que ao inibirem a secrecao normal de gonadotrofinas pela hipofi-
se, também contribuem para castracdo médica.(19) Os mesmos também podem ser utilizados
para reduzir o tamanho dos noédulos, facilitando assim o processo de excisao cirdrgica.(27)
Podem também ser utilizados os inibidores da aromatase com o mesmo objectivo.(2)

A embolizacdo da artéria uterina, dos miomas uterinos, é outra opcao na terapéutica
sintomatica em mulheres jovens com LPD.(28) Por outro lado, uma abordagem mais agressiva
(cirurgia extensiva e monitorizacao apertada) é recomendada para a LPD de alto risco de
degeneracao maligna sem antecedentes de leiomiomas uterinos ou na auséncia de receptores
hormonais de progesterona e estrogénio nos nodulos de LPD.(26) Nestes casos, esta indicada a
histerectomia total com salpingo-ooforectomia bilateral, com excisdo de todos os nddulos ou
resseccao dos orgdos afectados, se necessario.(25)

Apesar de tudo, a transformacao maligna da LPD é muito rara e pode demorar de va-
rios meses a varios anos e, se associada a leiomiomatose uterina, tem maior probabilidade de

ocorrer na presenca de um leiomioma solitario. (5,16)
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9.1.8 Prognéstico

A LPD é geralmente benigna e tem um bom progndstico.(5) Nao ha ainda guidelines
claras para o diagnostico, tratamento e follow-up desta patologia. Todavia, o follow-up com
exame pélvico, ecografia ou TC, de seis em seis meses, esta recomendado devido ao risco de
recorréncia e transformacao maligna (cerca de 7-10%), especialmente se documentado poli-
morfismo nuclear, hipercromasia, necrose celular ou aumento das figuras mitoticas no estudo
histolégico. Em determinadas situacdes pode também ser necessario recorrer a laparoscopia.
(2,29)

Os nddulos de LPD normalmente expressam receptores de estrogénio e progesterona.
Quando estes nao sao encontrados, pensa-se que o prognostico sera pior, uma vez que as cé-
lulas sendo mais indiferenciadas, sao também mais agressivas, e ha um maior potencial para
haver transformacao em leiomiossarcoma.(7)

No que diz respeito a fertilidade, este € um assunto controverso. Apesar da gravidez
ser desencorajada nestes pacientes, porque o estimulo hormonal pode provocar progressao da
LPD ou recorréncia, este problema deve ser individualizado. Em casos em que a maternidade
€ mesmo desejada, a gravidez deve ser monitorizada de forma apertada.(23) Esta descrito na
literatura um caso clinico de uma gestante de 22 semanas com LPD com um episodio de ab-
domen agudo. A cesariana foi efectuada uma vez que a gestante apresentava dores abdomi-
nais incontrolaveis e elevacao constante dos parametros inflamatérios. O recém-nascido do
sexo feminino nasceu com APGAR 7/8/9 e sangue arterial do cordao umbilical com pH de
7,32. Além disso, posteriormente a crianca sofreu de sépsis, assim como de ictericia e retino-
patia.(30) A Ruptura Prematura de Membranas (RPM) também ja foi relatada.(29)

O impacto na gravidez propriamente dita, decorre mais comumente dos leiomiomas
uterinos, em que pode ocorrer aborto (a complicacao mais frequente), o Descolamento da
Placenta Normalmente Inserida (DPPNI), Ruptura Prematura de Membranas (RPM), Restricao
do Crescimento Intrauterino (RCIU) e placenta prévia. Além disso, pode ocorrer parto pré-
termo, anomalias na atitude fetal, distocias durante o trabalho de parto, maior incidéncia de
cesarianas e de histerectomia periparto. No puerpério, também surgem complicacées como a

hemorragia pos-parto, infeccoes, maior retencao da placenta e acretismo placentario.(31)
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9.2 Analise dos casos descritos na literatura

Foi realizada uma pesquisa na base de dados Pubmed, com um total de 40 artigos (3

artigos de revisdo e 37 artigos com casos clinicos). E apresentada uma tabela com os casos

clinicos analisados.

Caracteristicas dos casos clinicos analisados sobre Leiomiomatose Peritoneal Disseminada, entre
1995 e 2017

Autor

Idade/

Sexo

Dados clinicos

Suspeita clinica de
LPD antes da

cirurgia

1995
(19)

49F

G2P2; Menopausa; Em 1989: Tratamento com analogos
LHRH para fibromioma do Utero; Hospitalizada por tumor
extrauterino 2 anos antes; Laparotomia: omento espessado
e varios nodulos + hidrossalpinge direita; Fez TAH-BSO e

omentectomia; Diagnostico histoldgico: LPD.

Nao

43F

G3P3; Apresentacao: Menorragia nos Ultimos 3 anos; Histe-
rografia: leiomiomas; Realizada histerectomia que mostrou
varias granulacdes no intestino delgado e omento; Diagnds-

tico histologico: LPD.

63F

G3P3; Apresentacao: Massa pélvica esquerda e hemorragia
uterina minima; RM: 2 leiomiomas (1 intrauterino + 1 no
lado esquerdo do Gtero), tumor no ovario esquerdo, fluido
peritoneal e aumento dos ganglios hipogastricos; Fez TAH-
BSO, omentectomia subtotal + apendicectomia; Endome-
triose; Quisto endométrio a direita e cistadenofibroma a
esquerda; RP+; Diagndstico: Sarcoma bilateral de baixo
grau do ovario com metastases peritoneais, associado a

endometriose.

Sim

2002
(1)

31F

G1; Multipara; Apresentacao: Desconforto abdominal es-
querdo; Multiplas protuberancias bem definidas no abdé-
men; Ecografia: Utero com multiplas areas isoecoicas em
relacdo ao miométrio, com aparéncia de leiomiomas + va-
rias lesdes arredondas semelhantes aos miomas uterinos, no
figado, pancreas e regiao periumbilical, omento, mesenté-
rio e regides anexiais; Fez TAH-BSO + omentectomia parci-

al; Diagnéstico histologico: LPD.

Sim

2005
(32)

34F

Nulipara; Excisao de Neoplasia Intraepitelial do Colo do
Utero (CIN2)(1996); CHO:14 anos; Apresentacao: hemorra-
gia pos-coital com duracao de 2 meses; Exame clinico reve-
la massa anexa direita; Ecografia pélvica: mioma peduncu-
lado; Laparotomia com miomectomia: varios noédulos dis-
persos no Utero, omento e parede pélvica lateral; Diagnds-
tico histologico: LPD.
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Autor

Idade/

Sexo

Dados Clinicos

Suspeita clinica de
LPD antes da ci-

rurgia

2005
(13)

45F

Antecedentes familiares de episodios recorrentes de obs-
trucao intestinal; Inicio de episodios recorrentes de dor
abdominal prolongada aos 17 anos, com nauseas e vomitos -
exames mostraram obstrucao intestinal repetida; Aos 24
anos realiza laparotomia abdominal ginecologica por dor
abdominal recorrente e dismenorreia - multiplas leses
polipdides pedunculadas no instestino grosso, nao sendo
efectuada bidpsia por serem extremamente vascularizadas;
Foi realizada uma laparotomia abdominal exploratdria com
observacao e retirada de cerca de 50 tumores fibromatosos
dispersos ao longo das superficies serosas, intestinos delga-
do e grosso, omento e Utero; LPD diagnosticada aos 24
anos. Aos 29 anos - outro episddio de dor abdominal severa,
nauseas e vomitos e distensdo abdominal, obstrucao parcial
do intestino delgado ao raio-x; Sem recorréncias até entao.
Apresenta-se com inchaco e desconforto abdominal. Diag-

nostico: LPD.

Sim

2006
(33)

27F

Sindrome de Currarino; Apresentacao: historia de dor pélvi-
ca e amenorreia desde ha 6 meses e incontinéncia de
stress, obstipacdo cronica e infecgdes urinarias e intestinais
recorrentes; Ecografia: massa na cavidade pélvica direita,
atingingo o hipocondrio e o epigastrio; TC: massa complexa
irregular polilobada; Laparotomia - 3 grandes massas pélvi-
cas, capsuladas, predominantemente sdlidas com areas

quisticas contendo fluido. Diagnostico histologico: LPD.

2007
(3)

34F

G1P1; Assintomatica; Fez RM por ter descoberto anomalia
em laparoscopia para laqueacao das trompas; RM: varias
massas no peritoneu, omento e mesentério, superficie dos
intestinos, Utero e ambos os anexos - Diagnostico histologi-
co: LPD.

Sim

2007
(17)

50F

Histerectomia com anexectomia direita ha 5 anos. No ano
seguinte fez excisao de massa pélvica direita com diagnos-
tico de leiomioma. Apresenta-se por disuria, “sensacao de
peso” no hipogastrio; TC: 2 lesdes nodulares na cavidade
pélvica; Fez RM para melhor caracterizacao; Intervencao
cirtrgica com realizacao de tumorectomias e ooforossalpin-
gectomia esquerda; Histologia: dois tumores de tecido
muscular liso, o de menores dimensodes - leiomioma e o de

maiores dimensoes - leiomiossarcoma.

Sim
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Autor

Idade/

Sexo

Dados Clinicos

Suspeita clinica de
LPD antes da ci-

rurgia

2007
(34)

42M

Dor persistente no QSD com 16 meses de evolucao, com
irradiacao dorso-lombar e perda de peso; Exame fisico -
massa irregular na regiao do hipogastrio; P y-glutamil trans-
ferase e | da amilase sanguinea; Ecografia abdominal:
aumento difuso e irregular do pancreas com uma lesdao
micronodular e singular de baixa densidade; TC
c/contraste: multiplas lesdes micronodulares/nodulares de
baixa densidade no pancreas; 12 laparotomia - multiplas
massas micronodulares, nodulares e polipoides na superficie
do pancreas, peritoneu, mesentério, grande omento e trato
Gl + aumento de varios ganglios; 20 dias depois, realiza
cirurgia paliativa com pancreatectomia parcial e esplenec-
tomia + excisao de tumor do estomago. Diagnostico histolo-

gico: LPD com transformacao maligna.

Nao

2008
(35)

46F

GIIPOAII; Menarca aos 16 anos; Miomectomia ha 8 anos,
retirando-se 4 miomas uterinos; HTA; Uso de CHO dos 18-37
anos. Ha 3 anos: discreto aumento de volume na regiao
periumbilical e dor abdominal difusa no periodo pré-
menstrual, sintomas esses que atenuavam no 1° dia da
menstruacao; Ecografia: miomatose uterina; Desde ha 3
meses que a dor aumentou e a nova ecografia mostrou
miomas uterinos; Fez CHO mas sem melhora do quadro;
Exame fisico: abdomen depressivel a palpacao, com dor
reflexa e difusa de maior intensidade na fossa iliaca direita.
Ecografia - nddulos com areas hipoecoicas na pelve + au-
mento de volume do Utero por nédulos miomatosos; TC:
incontaveis nodulos desde a pelve ao abdémen superior;
RM: nodulos no omento e mesentério; Diagnostico histolo-
gico: LPD.

2009
(11)

36F

Nulipara; Histéria de duas cirurgias laparoscopicas prévias
(uma por leiomioma uterino subseroso e outra por miomas
extra-uterinos na cavidade pélvica, retirados por laparosco-
pia com morcelacao); Apresentacao: mioma uterino intra-
mural e multiplos nodulos peritoneais (intestino, omento,
fundo de saco de Douglas) em exames médicos de rotina
(RM e ecografia); Resseccao por laparotomia aberta dos
mesmos + agonista GnRH por 6 meses - Diagnostico histold-
gico: LPD.
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Autor

Idade/

Sexo

Dados clinicos

Suspeita clinica de
LPD antes da ci-

rurgia

2009
(27)

40F

Nefrite lUpica desde 22 anos. Realizou enucleacao de leio-
miomas uterinos ha 6 anos com subsequente injeccao in-
tracitoplasmatica de esperma para engravidar; Apresenta-
cao: distensao abdominal com uma semana de evolucao; Na
admissao, observada anemia e trombocitopenia causada
pelo LES; TMCA125; RM: tumor na cavidade peritoneal; La-
parotomia exploratoria mostra massa pélvica rodeada de 8
nodulos bem demarcados na borda distal do ileo + nodulo
no utero; Fez TAH +resseccao parcial do intestino delgado;

Diagnostico histologico: LPD.

Nao

40F

Excisao laparoscopica de miomas 19 meses antes da admis-
sdo; Apos isso fez FIV e teve gémeos - Cesariana revelou
tumores na cavidade peritoneal e ambas regides inguinais,
com diagnostico de leiomiomas; 8 meses depois -
apresentou-se no hospital com dor abdominal; TC: varios
leiomiomas; analogos GnRH para diminuir o tamanho dos
miomas mas sem sucesso, recorrendo-se posteriormente a
laparotomia exploratoria onde se descobriu mais um tumor
no ligamento largo direito do Utero; Fez histerectomia total

e resseccao de nodulos; Diagndstico histoldgico: LPD.

Sim

2009
(24)

37F

G2P0010; Infertilidade ha 2 anos (Fev2005); Histerosalpin-
gografia: defeito de preenchimento de fundo com paténcia
bilateral; Junho 2005 - Laparoscopia de diagnostico com
histeroscopia: polipo endometrial + massa pedunculada no
fundo uterino; 2 semanas depois - resseccao; Diagnostico
histoldgico: LPD.

2010

36F

P2+1; Histerectomia laparoscopica subtotal com morcela-
¢ao de mioma uterino com conservacao dos ovarios (ha 1
ano); Apresentacao: distensao abdominal e desconforto
com 6 meses de evolucao; Dispareunia ocasional, hemorra-
gia pos-coital minima, obstipacao, letargia, urgéncia urina-
ria e incontinéncia de stress; Exame abdominal com massa
suprapUbica; Ecografia: massa quistica heterogénea desde o
umbigo até a pélvis; TMCA19.9 e MNCA125; Efetuou laparo-
tomia explorativa com remocao de alguns nodulos no ovario
e trompa de Faldpio direitos, omento, coélon sigmoide e

anexectomia esquerda; Diagndstico histoldgico: LPD.
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Autor

Idade/

Sexo

Dados clinicos

Suspeita clinica de
LPD antes da ci-

rurgia

2010
(30)

29f

G1P0; Toma de CHO por 14 anos; Apresenta-se as 22 sema-
nas de gestacao por febre que durou 4 semanas, e perda de
3kg nas 3 semanas precedentes; Suspeita de abdomen agu-
do; Ao exame fisico apresenta sinais de peritonite, mas sem
sinais ou sintomas de aborto; TMPCR e 1CA125; Ecografia:
varias massas intra-abdominais; RM: massa tumoral pélvica
sugestiva de Pseudomixoma Peritoneal; Foi realizada uma
laparotomia exploratoria com omentectomia e adnexecto-
mia direitra para diminuir as massas tumorais; Restante
gravidez complicada por recrescimento dos nddulos sendo
fectuada cesariana as 28 semanas por dores abdominais
incontrolaveis e persisténcia da elevacdo dos parametros
inflamatorios; Regressao dos nodulos apds o parto; Diagnos-
tico histologico: LPD.

Nao

2010

31F

Historia de duas miomectomias abdominais no passado
(2003 e 2005); Queixas de subfertilidade, dismenorreia e
desconforto pélvico; Exame abdominal: mdltiplos carogos e
Utero volumoso; Ecografia abdomino-pélvica: multiplos
leiomiomas uterinos intramurais, submucosos e subserosos +
massa quistica no ovario esquerdo + multiplas massas peri-
toneais no abdomen atingindo o figado e baco; Laparotomia
exploratdria com escisao de varios nodulos firmes, cinzen-
to-palidos no omento, peritoneu parietal, figado, baco,
Utero, anexos e fundo de Saco de Douglas; Diagnodstico

histoldgico: LPD.

Sim

2011
(36)

29F

Historia de remocao de massa vascular multinodular ligada
ao Utero por laparotomia, que se tinha estendido ao peri-
toneu e retroperitoneu, realizando TAH-BSO e confirmando-
se ser um leiomioma, ha 6 anos; Cirurgia ha 6 meses reve-
lou uma massa solida irregular e retroperitoneal pelo que
iniciou TRH; Apresentacao: massa abdominal inferior e dor
que veio agravando no flanco direito nos ultimos 6 meses;
Ecografia actual: massa sélida oval , bem definida e hipoe-
coica; Diagnostico histologico: fibroma retroperitoneal,
remanescente de LPD prévia.

Sim
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Autor

Idade/

Sexo

Dados clinicos

Suspeita clinica de
LPD antes da ci-

rurgia

2011
(37)

41F

Historia de Miomectomia Laparoscopica Isobarica ha 10 anos
com remocao de 5 miomas uterinos; 2006: cesariana; Apre-
sentacao: multiplas massas abdominais palpaveis nao dolo-
rosas. Ecografia transabdominal: 6 nddulos bem circunscri-
tos do musculo reto abdominal, com excisdao dos mesmos
por minilaparotomia suprapUbica transversa. Diagndstico

histologico: Leiomiomatose ectopica pos-GLM.

Nao

2012
(16)

55F

HTA; 2002-TAH-BSO por mioma; 2005: cirurgia por tumor
pélvico; 2008: carcinomada mama infiltrante PR+ e ER+;
Apresentacao em 2011: dor abdominal inferior; Ecografia
abdominal: lesbes hipoecoicas, uma em cada fossa iliaca e
outra anterior a bexiga; 1N4x CA125; Laparotomia a cavida-
de pélvica direita e esquerda;

Diagndstico histologico: leiomioma em regressao + metasta-

se de adenocarcinoma.

2012
2)

44F

Historia de cesariana ha alguns anos e miomectomia lapa-
roscopica por miomas uterinos ha 2 anos; Apresentacao com
colica subita na regiao da fossa iliaca direita e dor abdomi-
nal inferior; TC: 2 massas abdominais inferiores; Fez lapa-
rotomia com remocao de massa no grande omento e outra
profunda ao reto abdominal; Diagndstico histolégico: Leio-

miomas benignos.

2013
(20)

36F

Historia de duas miomectomias histeroscopicas e uma lapa-
roscopica, por dismenorreia e menorragia, com diagndstico
de LPD; Apresentacao: menorragia, dispneia e desconforto
no QSD; Ecografia: varias massas pélvicas adjacentes ao
Utero; RM: varias abdomino-pélvicas + massas peritoneais
subdiafragmaticas; Realizou miomectomia histeroscopica e
devido a persisténcia sintomas fez GnRH que diminuiu o

tamanho de alguns leiomiomas.

Sim

2013
(22)

23F

Obstipacdo desde ha 2 anos; Toque retal: multiplos nodulos
submucosos no anorreto; TC e RM confirmam e mostram
superficie lisa dos nodulos; Diagndstico pré-operatorio por
biopsia: leiomiomatose benigna na regiao peri-anoretal;
Resseccao de cerca de 10 nddulos, uma vez que sugeriam
potencial maligno; Biopsia dos nddulos revela leiomiomato-

se.

Sim
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Autor

Idade/

Sexo

Dados clinicos

Suspeita clinica de
LPD antes da ci-

rurgia

2013
(14)

42F

G2P2; Apresenta-se com tumor abdominal ao exame fisico;
T CA125 e 1MCA19-9; TC: massa ovario direito, aderente ao
ceco + multiplos nédulos cavidade abdominal; Cirurgia
revela tumor no ovario direito aderente ao ceco e inimeras
massas nodulares dispersas na cavidade peritoneal: TAH-
BSO com resseccédo do célon ascendente e de alguns nodu-
los; Diagndstico histologico: LPD com endometriose nos

mesmos nodulos.

Nao

2013

40F

1997- historia de dor abdominal e menorragia nos 6 meses
precedentes; Ecografia: multiplas lesdoes ecogénicas suges-
tivas de miomas no Utero - efectuou histerectomia; 2002:
dor abdominal de inicio subito, vomitos, diarreia - TC: mas-
sa pélvica com extensao ao rim + massa ileo - diagndstico
de LPD; 2012: célicas abdominais e alteracdo dos habitos
intestinais; TC com contraste: massa aderente ao intestino
delgado + célon ascendente; Realizou hemicolectomia direi-
ta com disseccao de ganglios por suspeita de LPD/GIST;

Diagnostico histologico: LPD.

Sim

2014
(38)

21F

Nulipara; Remocao de fibroadenoma da mama 3 anos antes
e remocao de mioma por histeroscopia nos 6 meses prévios
a apresentacdo; Apresentacdo: desconforto abdominal que
coincide com massa pélvica que se estende além do umbi-
go; RM: multiplos nodulos, alguns com necrose central;
Laparotomia: multiplos nddulos implantados na superficie
peritoneal e intestinos; Diagndstico histolégico: LPD.

2014
(39)

37F

1997: Massa suprapuUbica, sugestiva de mioma uterino; Fez
TAH + salpingo-ooforectomia esquerda - histologia confir-
mou ser um mioma intramural; 2000: Apresenta-se com
massa na parede abdominal anterior e a laparotomia mostra
ter origem na bainha do musculo reto abdominal; 2002:
Apos a 22 laparotomia, apresenta-se com nova massa abdo-
minal, associada a hérnia incisional, realizando uma 32
laparotomia que mostrou varios nodulos leiomiomatosos
dispersos na cavidade abdominopélvica, os quais foram

todos removidos; Diagnostico histologico: LPD.

Sim
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Autor

Idade/

Sexo

Dados clinicos

Suspeita clinica de
LPD antes da ci-

rurgia

2014
(23)

33F

G2P2; Antecedente de 3 leiomiomectomias uterinas por
laparoscopia; Toma de CHO por 1 ano (2005-2006); Injec-
¢oes de acetato de medroxiprogesterona até ao momento
de admissao por suspeita de Sindrome do Ovario Poliquisti-
co; Apresentacao: massa abdominal; Ecografia e TC mos-
tram 4 massas nodulares retroperitoneais e intra abdomi-
nai; Realizou intervencao laparoscopica com resseccao de
varios nddulos por suspeita de Leiomiossarcoma ou GIS;

Diagnostico histologico: LPD.

Nao

34F

Nulipara; 2004 - Remocao laparoscopica de multiplos leio-
miomas uterinos, um deles com uma variante celular; Apos
isso fez tratamento com acetato de megestrol/ medroxi-
progesterona; 2005: 2 intervengdes laparoscopicas para
excisao de duas massas peritoneais - tumores musculares
lisos (resultantes da disseminacao do leiomioma removido
em 2004); 2006: a paciente permaneceu com terapia aceta-
to de megestrol e os nddulos intra-abdominais aumentaram
em numero e tamanho - suspeita de LPD - suspendeu tera-
pia e iniciou antagonistas GnRH e um inibidor da aromatase
- 0s tumores regrediram; 2008: como a paciente pretendia
engravidar, a terapia foi interrompida e os tumores aumen-
taram novamente em tamanho e nimero; Diagnostico his-
toldgico em 2009: LPD.

Sim

41F

1996:TC mostra multiplos tumores intraperitoneais de va-
rios tamanhos (Nessa altura ja teria efectuado previamente
duas laparotomias para remocao de leiomiomas uterinos);
Fez cirurgia aberta que revelou miomas uterinos e dissemi-
nacao tumoral carcinomatose-like: TAH-BSO e omentecto-
mia e excisao de varios nodulos peritoneais; Diagndstico

histoldgico: LPD.
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Autor

Idade/

Sexo

Dados clinicos

Suspeita clinica de
LPD antes da ci-

rurgia

2014
(28)

26F

Nulipara; Toma de CHO, durante 18 meses, 2 anos antes da
apresentacao; Apresentacao: queixas de dor abdominal e
menorragia desde ha 2 anos; ECD’s - leiomioma com protu-
sao para a vagina - remocao do tumor c/ curetagem da
cavidade uterina e histologia revela leiomioma; Nos meses
seguintes foi hospitalizada 9 vezes por dor abdominal e
menorragia - miomectomia histeroscopica para remocao dos
multiplos miomas, com curetagem; Ecografia abdominal
normal; Inicia agonistas GnRH para |, a concentracao de
estrogenio; Abril de 2012: durante o tratamento observou-
se menorragia; Ecografia transvaginal: miomas na parede
uterina anterior - fez laparotomia e miomectomia; Abril de
2013: massa abdomino-pélvica na face posterior do liga-
mento largo e numerosos nodulos na superficie peritoneal e
omental - efectuou remocao dos mesmos; Diagnostico histo-
logico: os numerosos nodulos correspondiam a tumores
miofibroblasticos, enquanto a massa no ligamento largo
revelou ser um sarcoma endometrial. Realizada TAH-BSO,
omentetomia, apendicectomia e linfadenectomia pélvica;
Diagndstico final: Sarcoma endometriomal de baixo grau

nao metastizante.

Nao

2014

2F

Antecedentes de asma e dislipidémia; Apresentacao: massa
abdominopélvica; Ecografia pélvica: varios miomas uteri-
nos; Laparotomia: mioma mesentérico; Diagndstico histolo-

gico: adenomioma extrauterino.

67F

Antecedentes de HTA,DM2, dislipidémia, hemorragia pos-
menopausa; Ecografia pélvica: estrutura vascular disten-
tendo a cavidade endometrial - suspeita de lesao neoplasi-
ca; Subsequente curetagem uterina revelou ser um adeno-
carcinoma endometrial; TC abdomino-pélvica: cavidade
endometrial distendida por massa heterogénea + massa
heterogénea separada, com foco de calcificacdo na regiao
anexial esquerda, sugestiva de mioma subseroso; Foi efec-
tuada uma laparotomia, cuja histologia do mioma subseroso

confirmou ser um leiomioma parasitico.
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Autor

Idade/

Sexo

Dados clinicos

Suspeita clinica de
LPD antes da ci-

rurgia

41F

Miomectomia laparoscopica ha 5 anos; Apresentacao: massa
abdomino-pélvica assintomatica; Ecografia pélvica: massa
anexial direita e massa lobulada abdominal esquerda; RM
abdomino-pélvica: duas massas lobuladas peritoneais; Diag-
nostico clinico: LPD; Laparotomia exploratoria: mioma
aderente parede abdominal anterior + mioma no omento
vascularizado pelos vasos do omento; Diagnostico histolagi-
co: LPD.

Sim

42F

Miomectomia laparoscopica ha 7 anos; Apresentacdao:massa
abdomino-pélvica assintomatica; Ecografia: 3 miomas;
Miomectomia: 3 miomas cavidade peritoneal + mioma ade-
rente ao mesentério retosigmoide + 3 miomas no fundo

uterino. Diagnostico histologico: LPD.

34F

Miomectomia laparoscopica ha 5 anos; Menorragia com

evolucao de 1 ano; Ecografia pélvica: 3 miomas; Miomec-
tomia laparoscopica revelou mioma na parede abdominal
anterior + mioma aderente ao ovario direito + fibroma no

ovario esquerdo; Diagnostico histologico: LPD.

34F

Miomectomia laparoscopica ha 7 anos; Cistectomia laparos-
copica por quisto no endométrio ha 2 anos e excisao de
leiomioma infra-umbilical ha 1 ano; Apresentacao: menor-
ragia; Ecografia pélvica: quisto endometrial esquerdo +
multiplos miomas; Miomectomia laparoscopica revelou total
de 14 miomas na parede abdominal anterior e no mesenté-
rio sigmoide + cistectomia esquerda; Diagndstico histologi-
co: LPD.
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Autor

Idade/

Sexo

Dados clinicos

Suspeita clinica de
LPD antes da ci-

rurgia

2015

31F

Nulipara; Historia de quisto do ovario benigno, leiomioma
uterino e endometriose; Cistectomia laparoscopica ovariana
ha 6 anos e miomectomia uterina laparoscopica ha 1 ano;
CHO intermitente desde o periodo pds-operatério mais
recente. Apresentacao: dor abdominal (QID); TC abdémino-
pélvica: nodulo apéndice; Laparoscopia: apéndice aumen-
tado + quistos ovaricos bilaterais + coleccoes de fluido na
cavidade pélvica + peritoneu pélvico com varios nodulos -
apendicectomia laparoscépica + bidpsia dos nodulos; Diag-

nostico histologico: LPD + endometriose do apéndice.

Nao

2015

30F

Nulipara; Menarca 19 anos; Historia de amenorreia e sensi-
bilidade mamaria durante 6 meses, aos 24 anos, em que o
exame ginecoldgico mostra massa sélida firme palpavel; TC:
massa calcificada no lado direito do Utero; Fez ovariecto-
mia para remocao de tecoma calcificado; Gravidez aos 29
anos e 1 ano depois é detectado um ndédulo no pescoco -
leiomioma; TC: inUmeras massas abdomino-pélvicas; Fez
laparotomia, mas sem excisdo de todos os nodulos; Diagnos-

tico histologico: LPD.

2016
(26)

56F

Histerectomia abdominal total em 2005; Apresentacao:
distensao abdominal, apods as refeicdes; Exames de imagem:
massa pélvica; Laparotomia exploratoria: multiplas massas
pélvicas + ascite pélvica (2L), carcinomatose abdomino-
peritoneal, sugestivo de lesées miomatosas benignas, +
massa no figado, nao removida por risco de hemorragia; Fez
cirurgia citoredutiva, deixando apenas uma massa residual
de 1cm na pélvis e outra com 2 cm no figado; No periodo
intra-operatorio a seccao de uma das massas revelou um
leiomioma no figado, sendo a maior massa um leiomiossar-
coma de alto grau na pélvis; Recorréncia de distensdo ab-
dominal 1 més apos a cirurgia; TC: massa pélvica com nodu-
los peritoneais, pulmao e figado. Diagnostico histologico:
LPD.
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Autor

Idade/

Sexo

Dados clinicos

Suspeita clinica de
LPD antes da ci-

rurgia

2016
(25)

33F

Historia de de miomectomia laparoscopica e morcelacao de
mioma em 2009 por leiomioma bizarro; 2011: Cesariana,
sem alteracoes visiveis; 2014: Hipogastralgia irregular; TC
abdomino-pélvica: multiplos nédulos no omento e pélvis
sugestivos de metastases tumorais; 9 meses depois a TC ¢
com contraste revela aumento do tamanho dos nodulos;
Laparoscopia: varios nodulos dispersos no omento, mesen-
tério e peritoneu; Fez TAH-BSO, resseccao omental e exci-

sao de alguns nodulos. Diagnostico histologico: LPD.

Sim

2016
(21)

65F

Cirurgia abdominal nos 6 meses prévios a apresentacao por
tumor do estroma gastrointestinal GIS; Apresentacao: dor
abdominal difusa, fraqueza, vomitos ocasionais com evolu-
cao de 6 meses. Ecografia: inUmeras massas intra-
abdominais hipoecoicas de diferentes tamanhos + massa
hepatica; Laparotomia: iniUmeras massas no mesentério e
intestino delgado, mas sem possibilidade de remocao de

todas. Diagnostico histologico: LPD.

2016
(18)

40F

Multipara; Miomectomia laparoscopica com morcelacao em
2004 e histeroscopia por forte perda menstrual prolongada
ha 3 meses, mas sem alteragdes na bidpsia endometrial
realizada; Apresentacao: menorragia, pressao pélvica, dor
abdominal e 2 anos de policitemia. Ecografia: multiplos
miomas uterinos com um mioma intramural posterior domi-
nante; TC: multiplos tumores pélvicos, aderentes ao perito-
neu e intestino, com heterogeneidade ao contraste; Ascite
e aumento dos ganglios para-adrticos e iliacos. Laparoto-
mia: varios miomas aderidos ao Utero, bexiga, omento e
colon simédide - TAH-BSO e resseccao de nédulos; Diagndsti-

co histologico: LPD.

2017
(10)

39F

G2P1; Historia de miomas uterinos pos-histerectomia lapa-
roscopica com morcelacdo, ha 3 anos. Apresentacao: des-
conforto abdominal difuso nos Gltimos 6 meses; Ao exame
fisico: sensibilidade anexial esquerda e no epigastrio; Eco-
grafia pélvica: massa anexial esquerda; TC: massas omen-
tais adicionais no abdomen; Laparotomia exploratoria:
multiplos locais de leiomiomatose que foram ressecados no
peritoneu, intestino delgado, parede pélvica bilateral,
retroperitoneu, espaco pararetal direito e colon sigmoide;

Diagnostico histologico: LPD.

Sim
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Autor Idade/ Dados clinicos Suspeita clinica de
Sexo LPD no pré-
operatorio
2017 29F 2014: Sensacao de peso e dor abdominal inferior nos 3 me- Nao
(1) ses precedentes; Ecografia: massa isoecdica heterogénea no

miométrio, com deslocamento da cavidade endometrial;
Fez miomectomia laparoscdpica por morcelacao, para re-
mocao dos miomas uterinos e a histologia concluiu ser lei-
omioma; No ano seguinte apresenta-se com queixas de dor
abdominal; Ecografia: massa oval com aumento da vasculari-
zacao, no hipocondrio direito. AngioTC: confirma a massa e
mostra varias lesdes no mesentério, na fossa iliaca esquerda
e borda superior da bexiga; Fez laparotomia exploratoria
devido ao digndstico incerto e suspeita de neoplasia disse-
minada e para remocao das massas que aparentavam ser
leiomiomas; 2016: dor abdominal nos 15-20 dias preceden-
tes; Imagiologia: miomas uterinos sendo sugerida cirurgia,
sem sucesso, devido a elevada vascularizacdo dos mesmos,

sendo efectuada embolizacao; Diagnostico histologico: LPD.

2017 28F G3P1; Apendicectomia aos 11 anos; Remocao de fibroade- Nao
(29) noma mamario em 2003; Interrupcao voluntaria

da gravidez em 2007 e parto eutécico em 2013, ambos sem
complicacdes; Antecedentes de litiase renal e infecoes
recorrentes do trato urinario; Apresentacao: as 40 semanas
de gestacao com RPM; Realizou cesariana emergente, sendo
visualizadas multiplas lesoes infra-centimétricas de consis-
téncia dura que envolviam a superficie uterina, peritoneu
parietal e epiploon + estrutura nodular sub-serosa com
cerca de 3 cm e morfologia compativel leiomioma uterino;
Removidos alguns nodulos;

Diagnostico histologico: LPD.

Abreviacbées: 1 - aumento; | - diminuicao; CHO - Contraceptivo Oral Hormonal; DIU -Cu- Dispostivo
Intra-Uterino com cobre; DM2 - Diabetes Mellitus tipo 2; ECD - Exame Complementar de Diagnéstico; Gl -
Gastrointestinal; GIST - Tumores do Estroma Gastrointestinal; GnRH - Hormona libertadora de gonado-
trofina; GLM - Gasless Laparoscopic Miomectomy; HTA - Hipertensao Arterial; LPD - Leiomiomatose
Peritoneal Disseminada; QID - Quadrante Inferior Direito; RE+ - Receptor de Estrogénio positivo; RM -
Ressonancia Magnética; RPM - Ruptura Prematura de Membranas; RP+ - Receptor de Progesterona positi-
vo; TAH-BSO- Total Abdominal Hysterectomy with Bilateral Salpingo-Oophorectomy; TC - Tomografia
Computorizada;

25




Leiomiomatose Peritoneal Disseminada: A propésito de um caso clinico

9.3 Interpretacao das tabelas

A tabela apresentada anteriormente, com a descricdo sumaria dos casos clinicos ana-
lisados mostra que, aproximadamente metade dos casos de LPD (=53,2%) apresentam antece-
dentes de cirurgia do foro ginecologico, entre os quais miomectomias laparoscopicas, oofo-
rectomias, TAH-BSO, para remocao de miomas, onde ha a probabilidade de ocorrer dissemi-
nacao de células, que mais tarde, pode vir a originar LPD. As cirurgias efectuadas para GIST
podem também ser aqui incluidas, uma vez que estes tumores sao também constituidos por
células musculares lisas. Nesta seccdo nao foram incluidas as cesarianas, curetagens ou remo-
cao de CIN por apresentarem um risco muito baixo de disseminacdo de células na cavidade
adominopélvica.

Verificaram-se antecedentes de toma de CHO ou de outra terapia hormonal em dois
dos casos (=4,3%). Uma vez presentes os receptores de progesterona e estrogénios nos nodu-
los, torna-se relevante considerar e relacionar o aparecimento de LPD com a exposicao hor-
monal.

Cerca de oito pacientes (=17,0%) tinham antecedentes de exposicao hormonal e cirur-
gia prévias e onze (=23,4%) ndo relataram antecedente de cirurgia ou medicacdo hormonal.

Quanto a suspeita clinica de LPD no pré-operatério, verifica-se que na maioria dos ca-
sos (=68,1%) nao foi possivel chegar a um diagndstico conclusivo recorrendo apenas a exames
de imagem. Realiza-se frequentemente por isso laparotomia exploratéria com biopsia de
amostras recolhidas, sendo a Unica maneira possivel de ter um diagnostico final. Isto ocorre
porque a LPD é uma condicdo que nao tem caracteristicas especificas, sendo deste modo de-
safiante chegar a uma conclusdo com base imagioldgica exclusiva.

Ainda pela observacao dos casos clinicos descritos na tabela, observa-se que todas as
mulheres em que houve a suspeita clinica do diagnodstico tinham 41 anos ou menos, o que
corrobora o facto de a LPD ser uma doenca predominante em mulheres em idade reprodutiva.
Além disso, a maior parte dessas mulheres ja teria feito pelo menos uma miomectomia em
circunstancias anteriores, apoiando a hipotese da disseminacdo peritoneal de células muscu-

lares lisas aquando da retirada dos miomas.
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10 Descricao do caso clinico

Uma mutlher de 65 anos, natural de Belmonte, em Junho de 2016 foi referenciada pelo
Centro de Salde, a consulta de Ginecologia por queixas de emagrecimento acentuado nos
ultimos meses, astenia, dores abdominais difusas, leucorreia e aumento dos valores dos mar-
cadores Ca15.3 e Ca125.

A paciente tinha como antecedentes pessoais Hepatite B (HBV) diagnosticada aos 50
anos, hipertensédo arterial, hipotiroidismo, dislipidémia e um sindrome depressivo diagnosti-
cado ha 18 anos.

Como terapéutica actual fazia: Viread® (tenofovir disoproxil fumarate) 245 mg, Pan-
toprazol® (inibidor da bomba de protdes) 20 mg, Bialzepam (diazepam) retard®, Lasix® (fu-
rosemida) 40 mg, Binosto® (bifosfonato), Palexia (tapentadol) retard® 150 mg, Letter® (levo-
tiroxina) 0,1 mg, Calcitab D® (calcio + colecalciferol), Sinvastatina 20 mg, Triticum® (trazo-
dona) 150 mg.

Tem antecedentes de duas intervencdes cirlrgicas aos ouvidos, uma salpingo-
ooforectomia unilateral a direita em 2003 e correccdo de Incontinéncia Urinaria de Esforco
(IUE) em 2007.

Relativamente aos dados ginecoldgicos, a paciente teve menarca aos 14 anos, cinco
gravidezes - trés partos vaginais e dois abortos. Fez a menopausa por volta dos 44 anos. A
Ultima citologia do colo do Utero tera sido efectuada em Julho de 2012, a qual ndo apresenta-
va alteracoes significativas.

Realizou uma ecografia vaginal a 13/07/2016 que foi sugestiva de Utero normal e
atrofico (66x27x28mm), com endométrio regular e atrofico (1,4 mm), ovario esquerdo aumen-
tado de volume por nodulo solido avascular, heterogéneo, com 71x49mm, tendo algumas
areas hiperecogénicas, mas de contornos regulares. Sem outras massas pélvicas. Apresentava
derrame liquido moderado na cavidade pélvica.

Face a presenca de suspeita de tumor anexial em mulher na menopausa e aumento do
Ca-125, foi-lhe proposta laparotomia de estadiamento, tendo realizado a 29/08/2016 histe-
rectomia total com anexectomia a esquerda (ovario restante), bidpsias peritoneais multiplas
e omentectomia infra-colica.

A observacao macroscopica, a peca operatoria (Utero) apresentava as seguintes di-
mensoes: 4,0x7,5x2,8 cm, com um peso de 34g. No miométrio observava-se uma estrutura
nodular, bem delimitada, de consisténcia elastica e aspecto fasciculado, intramural de
1,1x0,8x0,8 cm. Ao exame microscopico verificou-se que correspondia a um leiomioma, sem
atipia citologica, figuras de mitose ou areas de necrose. Macroscopicamente, o endométrio
tinha uma superficie lisa e esbranquicada, mas microscopicamente observava-se um poélipo
com 5 mm de dimensdo. O ovario esquerdo apresentava lesdes caracteristicas de fibroma,
com focos de calcificacdo. Nao se observou quaisquer sinais de malignidade. O estudo histo-

quimico e imuno-histoquimico para a pesquisa de calretina e inibina foi positivo.
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Nas biopsias peritoneais, observaram-se dois fragmentos irregulares de tecido acasta-
nhado com dimensées de 0,5x0,4x0,3 cm e 1,2x0,5x0,3 cm. Ao exame microscopico notou-se
tecido fibro-adiposo envolvido por células fusiformes, sem atipia citologica, figuras de mitose
ou areas de necrose. O estudo imuno-histoquimico para a pesquisa de CD45, calretina e inibi-
na foram negativos. Os achados morfologicos descritos eram compativeis com o diagndstico
de LPD.

Numa amostra de tecido amarelado de epiploon, de dimensdes 10,5x7,0x0,7 cm e
com 12¢g, nao foram identificadas estruturas nodulares palpaveis, mas o exame histologico
mostrava um fragmento de tecido adiposo envolvido por mdltiplas lesdes preferencialmente
em localizacao submesotelial e com dimensdes inferiores a 2mm, constituidas por prolifera-
cao de células fusiformes, com citoplasma escasso, nucleos alongados e sem atipia citologica.
O estudo imuno-histoquimico mostrou positividade para actina e desmina, e negatividade

para $-100, inibina e calretina, dados estes compativeis com leiomiomatose.
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11 Discussao

A LPD é uma doenca rara caracterizada por multiplos leiomiomas vasculares que cres-
cem nos tecidos submesoteliais do peritoneu abdominopélvico, principalmente em mulheres
em idade reprodutiva.(1) Apesar das varias hipoteses etioldgicas propostas, verifica-se que a
exposicao hormonal e a realizacao de laparoscopias com morcelacao para remocao de miomas
uterinos, constituem fatores de risco para a LPD. A seleccao apropriada dos pacientes e a
avaliacao no pré-operatorio pode minimizar os riscos de desenvolver LPD e um consentimento
informado claro deve ser obtido pelo médico.(40)

A paciente do caso clinico do CHCB, realizou em 2003 uma salpingo-ooforectomia di-
reita para remocao laparotomica de um cistoadenoma seroso ovarico. Torna-se portanto,
pouco provavel que a LPD nesta mulher tenha origem numa patologia uterina prévia. Sendo
menopausica e nunca tendo efectuado nenhum tratamento hormonal, incluindo CHO e TRH
torna a etiologia hormonal pouco consistente. Nao ha, em concreto, um factor de risco identi-
ficavel neste caso. Poderia suspeitar-se da hipotese de metaplasia do epitélio de Miller ou,
menos provavel, seria uma mutacao no cromossoma X e em outros cromossomas incluindo os
cromossomas 8,12 e 17 uma vez que, como referido anteriormente, podem incluir uma pato-
génese comum entre miomas uterinos e LPD. Como n&o foi realizado um estudo cromossomi-
co, por em nada influenciar a conduta clinica, ficamos sem saber o contributo genético para a
doenca. Nao sendo este caso uma excepcao, a etiologia permanece uma incognita.

Alguns casos raros de transformacdo maligna ja foram reportados, especialmente em
mulheres na pos-menopausa, com sintomas e sinais clinicos associados, tais como: perda de
peso e elevacao dos marcadores tumorais CA-125 e CA19.9, antes da laparotomia explorato-
ria.

No caso clinico descrito, o principal objectivo da laparotomia era excluir a presenca
de um tumor maligno, pelo que havia indicacdo para laparotomia exploratéria e histerectomia
total com anexectomia bilateral e excisao de todas os tumores intra-abdominais. Nao houve
suspeita clinica prévia de LPD, tal como na totalidade dos casos referidos na literatura para

aquele grupo etario.
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12 Conclusao

O interesse em desenvolver esta revisdao bibliografica surgiu pelo fato de a LPD ser
uma condicao invulgar e por isso mesmo, uma entidade desafiante.

O caso descrito enquadra-se no que esta referido na literatura e é ilustrativo da difi-
culdade diagnostica da LPD. Também a etiologia da doenca é dificil de determinar, o que
levanta problemas no que concerne a prevengao.

Na mulher na menopausa, a LPD apresenta-se sempre com um quadro clinico que su-
gere doenca maligna, o que induz a uma terapéutica mais agressiva. Foi o que aconteceu no
caso apresentado.

Na pratica médica, ha que considerar que mesmo na sugestao clinica de doenca mali-
gna, a doente pode ter afeccdo de caracter benigno, pelo que todas as condutas devem ser
ponderadas, no sentido de evitar gestos intempestivos desnecessarios.

Dada a raridade da LPD, nenhuma instituicao por si sé podera vir a adquirir suficiente
experiéncia sobre a doenca, pelo que seria vantajoso um registo centralizado nacional ou
internacional que permitisse a analise dos diversos casos que vao surgindo, o que permitiria
estudos sobre a etiologia, o diagnostico, a terapéutica e o prognéstico da doenca, com apli-

cabilidade pratica.
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