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Introducio

Resumo

A Leiomiomatose Peritoneal Disseminada (LPD) ¢ uma doenga rara, frequentemente assintomatica, definindo-se como a ocorréncia
de multiplas lesdes tumorais peritoneais ou subperitoneais traduzindo leiomiomas. Atinge preferencialmente mulheres em idade
fértil, surgindo raramente em fase pos-menopausica.

O diagnostico diferencial com carcinomatose peritoneal ou neoplasia maligna intra-abdominal disseminada ¢ dificil de realizar
radiologicamente, sendo efectuado habitualmente através de bidpsia e exame histologico

A partir de um caso clinico de uma mulher com LPD, os autores fazem uma revisdo dos aspectos clinicos, anatomo-patologicos e
radiologicos desta entidade.
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Abstract

The Leiomyomatosis Peritonealis Disseminata (LPD) is an uncommon disease, often asymptomatic, characterized by multiple
peritoneal or subperitoneal nodules corresponding to leiomyomas. Primarily affects women of reproductive age, affecting
posmenopausal women rarely.

Differential diagnosis of carcinomatosis peritonealis or abdominal disseminated malignancy it is a very difficult diagnosis and
only biopsy and histological analysis can reveal the underlying disease.

The authors present a case of a woman with LPD and a revision of the clinical, pathological and imaging features of this entity is
also done.
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sintomatica, sendo frequente a detec¢do destes nodulos
em exames radiologicos de rotina.

A Leiomiomatose Peritoneal Disseminada (LPD) ¢ uma
doenga rara, definindo-se como a ocorréncia de multiplas
lesdes tumorais intra-abdominais, peritoneais ou
subperitoneais, traduzindo leiomiomas [1]. A maioria dos
doentes sdo mulheres em fase pré-menopausica com
elevados niveis de estrogénios [2,3]. A LPD ¢ raramente
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O primeiro caso de LPD foi descrito em 1952 por Wilson
¢ Peale [1].

Caso Clinico

Doente do sexo feminino, de 50 anos de idade, seguida na
Consulta de Ginecologia do IPO de Lisboa, apresentando
quadro clinico de distria e “sensacdo de peso” no
hipogastro desde héa varios meses. Dos antecedentes
pessoais salientava-se histerectomia com anexectomia
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direita ha 5 anos. No ano seguinte foi submetida a excisdo
de massa pélvica localizada na fossa obturadora direita,
complicada de fistulizagdo vesical com diagnodstico
histologico de leiomioma.

Foi realizada TC, tendo-se observado na cavidade pélvica
a presenca de 2 lesdes nodulares sélidas com densidade
de partes moles, uma em localizagdo anterior, lateralizada
adireita e adjacente a fascia transversalis, com 9cm; outra,
adjacente ao contorno da ctipula vaginal e condicionando
desvio postero-esquerdo do recto e antero-esquerdo da
bexiga, sem aparente plano de clivagem com esta e com
um didmetro maximo de 12cm (Fig. 1).

Fig. 1 - TC com contraste endovenoso. Na cavidade pélvica observam-
se dois tumores com densidade de partes moles, solidos: um em
localizagdo anterior direita aderente a fascia transversalis, com 9cm;
outro acima da ctipula vaginal condiciona desvio postero-esquerdo do
recto e antero-esquerdo da bexiga, sem clivagem e com aparente invasao
da bexiga e um didmetro maximo de 12cm.

Para melhor caracterizagdo das lesdes efectuou-se RM,
tendo-se constatado que em, T2, as lesdes apresentavam
aspecto morulado e sinal predominantemente hipointenso.
Em T1 as lesdes eram hipointensas ¢ em T1 com satura¢do
de gordura e gadolineo e.v., as lesdes nodulares captavam
intensamente o contraste. Nao se confirmou invasdo da
bexiga ou do recto (Fig. 2).

Foram colocadas como hipdteses diagndsticas,
leiomiomatose peritoneal disseminada, leiomiossarcoma
metastatico com tumor primario uterino e carcinomatose
peritoneal.

A doente foi submetida a intervencdo cirurgica com
realiza¢do de tumorectomias e ooforossalpingectomia
esquerda. O diagnostico anatomo-patoldgico revelou dois
tumores de tecido muscular liso, o de menores dimensoes
correspondendo a um leiomioma (Fig. 3) e o de maiores
dimensdes a um leiomiossarcoma.

Discussao

A LPD ¢ uma doenga rara, com apenas cerca de 100 casos
descritos na literatura, mais frequente em mulheres em
idade fértil, surgindo raramente em fase pos-menopausica.
Define-se como a ocorréncia de multiplas lesdes tumorais
intra-abdominais traduzindo leiomiomas. Estes nodulos
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Fig. 2 — RM: T1 axial (A), T2 axial (B) e T1 axial com saturagdo de
gordura e gadolineo e.v. (C). Em T1 e T2 as lesdes sdo hipointensas e
em T1 com supressdo de gordura e gadolineo, os tumores captam
marcadamente o contraste. Nao existem critérios de invasdo da bexiga
ou recto.



Fig. 3 — Pega de tumorectomia anterior direita: (A) — vista externa e (B)
— em secc¢do, mostrando o tumor que correspondia a um leiomioma.

leiomiomatosos podem apresentar dimensdes variadas
[1,10]. Embora a coexisténcia de leiomiomas uterinos seja
frequente, ndo estd definida uma inequivoca correlagdo
entre estas duas entidades, estando descritos casos de LPD
sem presenca de leiomiomas uterinos. Tem sido descrito
uma associagdo frequente com endometriose e tumores
funcionais do ovario, tendo sido sugerido uma possivel
estimulagdo hormonal comum na génese dos diversos
processos proliferativos [5,9].

Caracteriza-se anatomo-patologicamente pela presenga de
multiplos nodulos constituidos por células musculares lisas
benignas na cavidade peritoneal. Estudos de microscopia
electronica demonstraram a presenca de abundantes fibras
contracteis intracelulares, uma membrana basal
envolvendo cada célula, evidéncia de mitocOndrias nos
polos nucleares, nucléolos uniformes de morfologia
ovalada e multiplas vesiculas pinociticas na superficie
celular. Estes aspectos sugerem um estadio intermédio no
desenvolvimento entre o fibroblasto e a célula muscular
lisa madura. Estudos imuno-histoquimicos revelaram
positividade para SMA (smooth muscle antigen), vimentina
¢ desmina [1].

Embora o mecanismo subjacente ao desenvolvimento da
LPD nio seja ainda totalmente conhecido, a hipotese
patogénica mais aceite defende a possibilidade de uma
transformacdo metaplasica de células pluripotenciais
mesoteliais em consequéncia de uma resposta andmala a
estimulagdo hormonal [10].

A maioria dos doentes com LPD sdo mulheres em fase
pré-menopausica com elevados niveis de estrogénios,
nomeadamente durante gravidez, toma de contraceptivos
orais ou com tumores produtores de estrogénios [10]. O
tamoxifeno usado no tratamento do carcinoma da mama,
para além de aumentar o risco de carcinoma do endométrio,
tem sido associado a aumento dimensional de leiomiomas
uterinos pré-existentes e ao desenvolvimento de novos
leiomiomas. Em consequéncia da sensibilidade hormonal
da LPD, ambos os efeitos mutagénicos e mitogénicos do
tamoxifeno sobre a LPD devem ser considerados [5].
Estudos em animais revelaram que niveis persistentemente
elevados de estrogénios podem causar metaplasia de
células mesenquimatosas pluripotenciais em fibroblastos,
leiomidcitos ou estroma endometrial. Estes animais
desenvolvem lesdoes muito semelhantes ao LPD. Tém sido
isolados nas células de LPD, elevados niveis de receptores
de estrogénios e progesterona, sugerindo a possibilidade
de sensibilidade hormonal na sua génese [1]. No entanto,
a existéncia de casos de LPD sem leiomiomas intra-
uterinos, em mulheres pos-menopausicas, no sexo
masculino e tumores sem receptores de estrogénios e
progesterona, ¢ dificil de explicar com base nos
conhecimentos actuais sobre a doenga, sugerindo-se que a
LPD possa corresponder a uma nova entidade nosoldgica.
A LPD ¢ habitualmente assintomatica. E frequente a
deteccao destes nddulos em exames radiologicos de rotina
ou durante intervengdes cirtrgicas [10]. A sintomatologia
¢érara e quando presente traduz-se por massas abdominais
ou aumento do volume abdominal. Estdo descritos casos
muito raros de abdémen agudo por oclusdo intestinal [1].
O diagnostico diferencial com carcinomatose peritoneal
ou neoplasia maligna intra-abdominal disseminada ¢
realizado habitualmente apenas através de bidpsia e exame
histologico [1].

NaTC a LPD apresenta-se sob a forma de multiplas lesdes
nodulares na superficie peritoneal, por vezes de volumosas
dimensdes, com densidade de partes moles. Pode
manifestar-se ainda, como uma massa abdominal
envolvendo a bexiga ou um segmento intestinal, podendo
condicionar deste modo, quadro de oclusdo intestinal.

A RM pélvica, devido a sua capacidade multiplanar ¢ a
excelente resolucdo de contraste dos tecidos moles, permite
avaliar a extensdo da doenga ¢ a sua relagdo com estruturas
envolventes. Como os leiomiomas sdo constituidos por
aglomerado compacto de leiomidcitos com escassa matriz
intercelular, apresentam habitualmente hipossinal em T2.
De salientar, no entanto, a possibilidade de degenerescéncia
dos leiomiomas com o seu aumento dimensional. Nas
sequéncias ponderadas em T1 apds administracdo e.v. de
gadolineo, as lesdes captam intensamente o contraste.

A LPD embora tendencialmente apresente uma progressao
benigna, alguns estudos apontam para transformagao
maligna dos leiomiomas em leiomiossarcoma em 2-5%
dos casos, 0 que se verificou no presente caso [1,4].
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Tem sido preconizado o tratamento médico com base na
redugdo da exposi¢do aos estrogénios. A regressao da LPD
no pés-parto e ap6s interrupcao da toma de contraceptivos
orais, tem sido constatada. Outra opg¢do terapéutica tem
sido o uso de agonistas da hormona libertadora de
gonadotrofinas (GnRH), que ao inibirem a secre¢do normal
de gonadotrofinas pela hipofise, produzem castragdo
médica. No entanto, a castragao cirurgica tem também sido
realizada com objectivo de reduzir a estimulagao hormonal
[1,6,7].

O diagnostico definitivo requer confirmag@o histologica
por laparoscopia ou por laparotomia. No entanto, esta
ultima abordagem ¢é preferivel, devido ao risco
hemorragico em tumores hipervascularizados,
possibilitando ainda uma avaliagdo da extensido da doenga
e a realizagdo de tumorectomias, tendo sido este o
procedimento executado no caso clinico que apresentamos
[1].

A LPD ¢ uma doenga rara, frequentemente assintomatica,
atingindo preferencialmente mulheres em fase pré-
menopausica.

A RM pélvica, devido a sua capacidade multiplanar e a
excelente resolugdo de contraste dos tecidos moles, permite
caracterizar a constitui¢do das lesdes nodulares, avaliar a
extensdo da doenca ¢ a sua relagdo com estruturas
envolventes.
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