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Resumo

A endometriose caracteriza-se pela presenca de glandulas endometriais e estroma
fora da cavidade uterina. A endometriose toracica € um tipo raro de endometriose, sendo o
pneumotdrax catamenial a forma mais comum de apresentacdo. O presente caso clinico
descreve uma doente caucasiana com 24 anos e antecedentes de rinoconjuntivite polinica,
que recorreu inUmeras vezes ao servico de urgéncia por dispneia e dor toracica pleuritica,
apresentando, concomitantemente, reducdo do murmdario vesicular ipsilateral. Foram
confirmados, imagiologicamente, multiplos episédios de pneumotérax espontaneo recorrente
a direita, a maioria coincidindo com a fase menstrual do ciclo. A doente realizou, entretanto,
varias drenagens pleurais, uma ressecao pulmonar atipica do vértice, multiplas pleurodeses
quimicas e mecanicas, além de tratamento médico com contracetivos orais e agonistas e
antagonistas da hormona libertadora de gonadotrofina. A recidiva tdo frequente, apesar das
numerosas intervencdes terapéuticas, conduziu ao diagnéstico de endometriose toracica que
se traduzia por pneumotdrax catamenial. Atualmente, a doente esta em avaliacdo para uma
nova abordagem da cavidade toracica para exploragédo de focos de endometriose. Este caso
clinico contribui para um melhor conhecimento e divulgacdo da patologia em questao e
salienta a necessidade de criagdo de diretrizes para um diagnéstico mais célere e para uma

abordagem terapéutica precoce e multidisciplinar.

Palavras-Chave: pneumotdrax catamenial, endometriose toracica, pneumotérax espontaneo,

caso clinico
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Abstract

Endometriosis is characterized by the presence of endometrial glands and stroma
outside the uterine cavity. Thoracic endometriosis is a rare type of endometriosis, with
catamenial pneumothorax being the most common form of presentation. We herein describe
the case of a 24-year-old caucasian female patient with a history of pollen rhinoconjunctivitis,
who presented to the emergency department numerous times due to dyspnea and pleuritic
chest pain, presenting, concomitantly, a reduction in ipsilateral breath sounds. Multiple
episodes of recurrent spontaneous pneumothorax on the right hemithorax were confirmed by
imaging, most coinciding with the menstrual phase of the cycle. Several pleural drainages, an
atypical apex lung resection, multiple chemical and mechanical pleurodesis, and medical
treatment with oral contraceptives and gonadotropin-releasing hormone agonists and
antagonists were performed. Such frequent recurrence, despite numerous therapeutic
interventions, led to the diagnosis of thoracic endometriosis with catamenial pneumothorax.
Currently, the patient is being evaluated for a new intervention to the thoracic cavity to explore
foci of endometriosis. This case report contributes to a better understanding and dissemination
of the pathology and highlights the need to create guidelines for a prompt diagnosis and for an

early multidisciplinary therapeutic approach.

Keywords: catamenial pneumothorax, thoracic endometriosis, spontaneous pneumothorax,

case report
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LAM: Linfangioleiomiomatose
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RM: Ressonancia Magnética
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Introducao

7

A endometriose € uma patologia comum e benigna®™® que se caracteriza pela
presenca de glandulas endometriais e estroma fora da cavidade uterina.*"® Acomete,
aproximadamente, 10% das mulheres em idade reprodutiva,®245%1 contudo, h4 quem
defenda que a sua incidéncia seja muito superior a descrita.)’ A endometriose surge,
habitualmente, na regido pélvica,®**V sendo responsavel por causar dor pélvica cronica®-
589 e infertilidade®58912), devido a inflamac&o crénica dependente de estrogénio que Ihe esta
subjacente.C® A localizacdo extrapélvica mais frequente é a cavidade toracica.*61012 A
Tabela 1 apresenta as possiveis localizacdes de implantes de tecido endometrial.(2-58-10)

Tabela 1. Possiveis localizagdes de implantes de endometriose e sua frequéncia ?->8-10

Possiveis localizagdes de implantes de endometriose e sua frequéncia®>8-10

Diafragma, pleura, parénquima pulmonar, vias areas, pericardio,
parede toracica

. Umbigo, virilha/regido inguinal,
Parietal ) i
parede abdominal, perineo
Abdémen (+)
. Figado, rim, pancreas, vesicula
Visceral o .
biliar, trato biliar
Célon, reto, apéndice ileocecal, intestino delgado, bexiga, ureter,
Pélvis (++) Utero, ovarios, trompas de Falopio, fundo de saco de Douglas,
fossa ovarica, ligamentos largos, ligamentos Utero-sagrados,
ligamentos redondos, septo retovaginal, nervos pélvicos

Torax (+)

Musculos Extrapélvicos e
Nervos Periféricos (-)

Nervo ciatico extrapélvico, nervos periféricos

Cérebro, cone medular

*

-

Nariz, pele e tecidos moles

Legenda: (++): frequente; (+): raro; (-): muito raro

*/**: Auséncia de dados relativos ao envolvimento dos sistemas vascular e linfatico.

A endometriose toracica (ET) é uma forma rara de endometriose®3¢719 definida pela
presenca de lesdes endometridticas na arvore traqueobronquica®®19, pleura, parénquima
pulmonar,®4679-11.13) pericardio® e diafragma®+6%, sendo este ltimo o local, geralmente,
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mais afetado.?* A ET pode ocorrer de forma isolada ou em associagdo com a endometriose
pélvica (EP).*3%1%12 O pneumotérax catamenial (PC) é a sua forma mais comum de
apresentacdo,>357%-1114 syrgindo em 72% a 73% dos casos.® No entanto, a ET pode,
também, manifestar-se por hemotérax catamenial, hemoptise catamenial,®*7.°-11.13-15)
nodulos pulmonares®57:9-1113-15 " hemopneumotdrax catamenial®”, pneumomediastino®® e
dor toracica isolada®®*, O PC define-se como uma condicdo espontanea e recorrente (isto
é, pelo menos 2 episddios)*>71918 caracterizada por colapso pulmonar,” devido a presenca
de ar no espaco pleural,*>'® e que pode ter inicio no dia anterior e até 3 dias apds o inicio da
fase menstrual.(4-6.1011.14.16) pode estar associado a dor toracica pleuritica, dispneia®35-810.12)
e tosse®57101216) A dor pode, ainda, irradiar para a regido cervical ou ser referida a regido
escapular por irritacdo diafragmatica.® O PC ocorre, maioritariamente, no hemitérax direito,®-

57.18) podendo, também, ocorrer no hemitérax esquerdo ou bilateralmente. 1

A etiopatogenia da endometriose permanece desconhecida, contudo, existem varias
teorias que tentam explicar a presenca de implantes endometrioticos fora da cavidade
uterina.(1:258131416) A teoria consensualmente mais aceite nos dias de hoje é a Teoria da
menstruacdo retrograda de Sampson®®?” que sugere a migracdo transdiafragmatica de
células endometriais através de defeitos congénitos ou adquiridos do diafragma.®:51314) Estes
defeitos diafragmaticos seriam, igualmente, responsaveis pela passagem de ar do Utero e
trompas uterinas para a cavidade toracica, durante a menstruacdo, constituindo o principal
mecanismo de pneumotdrax nestes doentes (Teoria da passagem transdiafragmatica de
ar).561Y)  Todavia, outras alternativas s&do propostas, nomeadamente, a Metaplasia
celomica®>7-1013-16) 3 Disseminacdo linfatica ou hematogénica (também designada por
Teoria da microembolizagdo)*458-1113-15 3 Teoria da prostaglandina®%111% e a Teoria da
célula-tronco/progenitora’®®, Tendo em conta que nenhuma destas teorias é capaz de
explicar, de forma isolada, as varias manifestaces clinicas possiveis,*>*® defende-se a

existéncia de uma etiologia multifatorial para a ET.(:5813)

Através da apresentacdo do caso clinico (CC) de uma doente do género feminino
acompanhada no Servigco de Pneumologia do Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra
(CHUC) desde 2012, e com o diagnostico de pneumotdrax espontaneo (PE) recorrente em
contexto de ET, pretende-se caracterizar o fenédmeno de PC e avaliar a apresentagéo clinica,
o diagndstico, as modalidades de tratamento e a evolugédo do quadro clinico em individuos do
género feminino com ET, ilustrando, assim, a complexidade da pratica clinica, sobretudo, no
gue concerne a marcha diagndstica e ao processo de decisao terapéutica. Este estudo podera
vir a contribuir para um melhor conhecimento e divulgacdo da patologia em questéo e,
consequentemente, facilitar o diagndstico, tratamento e acompanhamento dos doentes a

longo prazo.
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O estudo foi aprovado pela Comisséo de Etica do CHUC, de modo a assegurar a

protecdo dos direitos, seguranca e bem-estar da participante incluida, garantindo a prova

publica dessa protecédo. O consentimento informado foi assinado e datado pela doente.
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Caso Clinico

O presente CC reporta uma doente caucasiana com 24 anos de idade, do género
feminino, com nacionalidade portuguesa, solteira e juiza. Nulipara com antecedentes de
rinoconjuntivite polinica, sem outras comorbilidades conhecidas e sem antecedentes
cirdrgicos. Desconhece alergias e estd medicada com pilula anticoncecional desde os 17
anos. Fumadora ocasional e sem habitos alcodlicos ou toxicofilicos. Sem historia familiar de

relevo.

A doente recorreu, pela primeira vez, ao servico de urgéncia (SU) do CHUC em julho
de 2009 por dor toracica, apresentando uma histéria de toracalgia intermitente com alguns
meses de evolucdo. Apoés realizagdo de exames complementares de diagnéstico, teve alta

sem indicacao particular.

Em janeiro de 2012, iniciou um quadro febril com tosse seca e obstru¢éo nasal, que
agravou com dor toracica pleuritica, cansacgo e dispneia para pequenos esfor¢os. A doente
negava histéria de traumatismo. Ao exame objetivo encontrava-se apirética, eupneica e
acianotica, no entanto, a auscultagdo pulmonar revelou auséncia de murmurio vesicular a
direita. O hemograma e a bioquimica ndo apresentaram alteragdes. Foi diagnosticada com
PE a direita com recurso a radiografia do térax. Inicialmente, foi drenado por toracostomia
com dreno toracico, mas sem expansao pulmonar mesmo apos a colocagdo do dreno em
aspiracao ativa, pelo que, posteriormente, realizou resse¢éo pulmonar atipica do veértice por
cirurgia toracoscépica videoassistida (VATS) e pleurodese com talco (Tabela 2). Durante o
internamento, fez doseamento de a1-antitripsina, que se encontrava dentro dos parametros

da normalidade, excluindo-se, assim, o défice desta enzima.

Na sequéncia deste episoddio de pneumotérax, realizou, em fevereiro de 2012, uma
tomografia computorizada (TC) toracica onde constaram varias areas hiperdensas em
provavel relagdo com os antecedentes cirdrgicos da doente. A auséncia de outras alteracdes
parenquimatosas permitiu a exclusdo de possiveis diagnosticos, particularmente, a

Linfangioleiomiomatose (LAM) e a Histiocitose X (HX).

Posteriormente, ocorreram mais 3 episodios de PE a direita, tendo a doente sido
submetida a pleurodese abrasiva por toracotomia (Tabela 2). Até entdo ndo tinham sido
identificados focos macroscépicos sugestivos de endometriose e as varias bidpsias pleurais
e pulmonares efetuadas em ambos 0s tempos operatérios ndo revelaram a presenca de tecido
endometrial. No entanto, a recidiva tdo frequente mesmo apdés duas pleurodeses e a
coincidéncia de alguns dos episédios com a fase menstrual do ciclo levantaram a hipétese de

ET que se traduzia por PC.
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Apébs avaliacdo em consulta de Ginecologia, nao foi possivel confirmar a presenca de
EP, tendo sido, apenas, medicada com Zoely® (2,5 mg de acetato de nomegestrol e 1,5 mg

de estradiol), segundo um esquema de 21 em 30 dias, em novembro de 2012 (Tabela 2).

Em janeiro de 2013, no seguimento de um pneumotérax loculado a direita efetuou-se
uma pleurodese cirdrgica com cola biologica. A doente interrompeu o tratamento com Zoely®
e iniciou Estinette® (0,075 mg de gestodeno e 0,02 mg de etinilestradiol) de forma continua,

de modo a suprimir a atividade do tecido endometrial (Tabela 2).

Em 2014, seguiram-se mais 3 episédios de pneumotérax recidivante a direita
associados a spotting, estando, ainda, sob tratamento farmacologico continuo com
Estinette®/Gynera® (0,075 mg de gestodeno e 0,02 mg/ 0,03 mg de etinilestradiol). Em agosto
de 2014, uma segunda pleurodese cirlrgica com cola biolégica foi realizada apds evidenciar
um pneumotérax na imagem de ressonancia magnética (RM) toracica. Nao obstante, nédo
foram revelados focos correspondentes a lesdes de endometriose. Apdés novo episédio de
pneumotorax havendo ja septacdo multipla na cavidade pleural, foi colocado um cateter de
drenagem guiado por imagem de TC e efetuada pleurodese com injecéo de sangue autélogo
(Img/kg/peso) (Tabela 2).

Mais tarde, a doente volta a desenvolver 2 novos episddios de pneumotoérax a direita,

ambos com resolucéo espontanea (Tabela 2).

Uma RM pélvica veio, entretanto, revelar um espessamento do ligamento Utero-
sagrado, aderéncias ao colon sigmoide e intestino delgado e a existéncia de liquido no fundo
de saco de Douglas. Posto isto, em fevereiro de 2015, a doente foi sujeita a exérese bilateral
dos ligamentos Utero-sagrados, apendicectomia e cromotubacdo. Durante a abordagem
laparoscépica abdominal, identificaram-se imagens compativeis com focos de endometriose
diafragmatica. Foi programada cirurgia toracica para ressecéo de lesbes macroscopicas na
hemicupula diafragmatica direita, colocagéo de prétese de dupla face, talcagem e drenagem
toracica, em junho de 2015 (Tabela 2). Contudo, ndo se documentaram focos endometridticos

na peca de ressecao.

Posteriormente, a doente permaneceu com contracetivo oral (CO) continuo rico em
etinilestradiol e gestodeno durante, aproximadamente, 3 anos. Tendo em conta que desde a
dltima cirurgia ndo tinham sido documentados novos episddios de pneumotérax, em outubro
de 2018 demonstrou interesse em engravidar. Deste modo, em janeiro de 2019 suspendeu
o CO, sem dai resultarem intercorréncias do ponto de vista respiratorio. Porém, em abril do
mesmo ano, iniciou um quadro de toracalgia intensa no hemitérax direito acompanhada por
um corrimento vaginal acastanhado, cerca de 48 horas antes da menstruacgéo, tratando-se de
uma recidiva de pneumotodrax de pequeno volume & direita, com localizacdo subpulmonar,

paramediastinica e justacisural, que resolveu sem necessidade de drenagem (Tabela 2).
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Em maio de 2019, a doente decidiu continuar sem CO e foi feita referenciacéo do casal
para a Consulta de Esterilidade pelo facto do companheiro apresentar teratozoospermia.

Realizou estimulac&o ovérica e colheita de 6vulos em julho de 2019 (Tabela 2).

Apbs preparacado do endométrio com doses elevadas de estrogénio para implantacdo
dos embrides, a doente é internada, em agosto de 2020, por um pneumotdrax loculado a
direita de volume moderado e, novamente, com localizacdo subpulmonar, paramediastinica e
justacisural, o que sugere a presenca de um foco endometrial diafragmético. Em abril de 2021,
recorre, uma vez mais, ao SU com clinica sugestiva de PC. Em ambos os episddios a doente
encontrava-se menstruada, sem CO e sob técnicas de Medicina da Reproducdo. Ambos

resolveram com tratamento conservador (Tabela 2).

Em maio de 2021, retomou Estinette® e, 2 dias ap6s o inicio da toma do CO, houve
recidiva do pneumotérax com necessidade de drenagem pleural com cateter guiado por
imagem. Por conseguinte, optou-se por realizar, durante 4 meses, terapéutica com um
agonista da hormona libertadora de gonadotrofina (GnRH) em injecdo mensal, o Zoladex®

(goserrelina) (Tabela 2).

Apoés suspensado do agonista de GnRH, a doente faz uma nova transferéncia de
embrides. Consequentemente, surge um novo internamento, em marco de 2022, por um
pneumotdrax subpulmonar e paramediastinico a direita de dimensao significativa. Manteve,
entdo, Zoladex® até a consulta de Ginecologia em maio de 2022. Nesta consulta optou-se por

iniciar Denille® (2 mg dienogest e 0.03 mg de etinilestradiol) de forma continua (Tabela 2).

O ultimo internamento ocorreu em julho de 2022 por um novo pneumotdérax loculado a
direita (Fig.1). Suspendeu-se Denille® e introduziu-se Ryeqo®, um antagonista de GnRH com
tratamento add-back (40 mg relugolix, 1 mg estradiol e 0,5 mg acetato de noretisterona) de
forma continua (Tabela 2). A RM toracica realizada durante o internamento ndo revelou focos
de espessamento pleural nodular com hipersinal evidente em sequéncias ponderadas em T1

e em T1 com supresséao de gordura (T1FS) que fossem compativeis com nodulos de ET.

Desde entdo, sem novos episodios de pneumotoérax. Atualmente, a doente esta em
avaliacdo para uma nova abordagem da cavidade torécica para exploracdo de focos de

endometriose.

Os achados clinicos e imagiolégicos sugerem o diagnéstico de EP e ET, associada a
PC.
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Tabela 2. Marcos clinicos principais relativos aos anos civis 2009 a 2023

Janeiro

Fevereiro
Julho
Agosto

Outubro

Novembro

Janeiro

Junho

Agosto

Setembro

Fevereiro

Marco

Diagndstico

1° recurso ao SU por dor
toracica

Sem intercorréncias

Sem intercorréncias

PE a direita

Recidiva das queixas
PE loculado a direita
Pneumotérax a direita

Pneumotoérax a direita

Sem intercorréncias

Pneumotérax loculado a
direita

Pneumotdérax loculado
subpulmonar e paracardiaco
a direita

Pneumotérax loculado
subpulmonar e paracardiaco
a direita

Pneumotérax loculado
subpulmonar e paracardiaco
a direita

2 episodios de pneumotérax

a direita

Sem intercorréncias

Pneumotdrax subpulmonar
de pequeno volume a direita

14

Tratamento

Alta sem indicacao particular

Dreno Toréacico + Ressecao Pulmonar Atipica
do Vértice (VATS) + Pleurodese com talco
(VATS)

Cinesiterapia respiratéria durante 2 meses
Aspiracdo com agulha
Pleurodese abrasiva por toracotomia
Repouso + oxigenoterapia

Inicia Zoely® (2,5 mg de acetato de
nomegestrol e 1,5 mg de estradiol) 21 em 30
dias

Pleurodese cirdrgica com cola biolégica +
suspende Zoely® + inicia Estinette® (0,075 mg
gestodeno e 0,02 mg etinilestradiol) de forma

continua

Repouso + oxigenoterapia

Pleurodese cirdrgica com cola biolégica

Oxigenoterapia + cateter de drenagem guiado
por imagem + Pleurodese com sangue
autélogo (1mg/kg/peso) pelo cateter de

drenagem pleural

Resolucao espontanea

Cirurgia pélvica eletiva por abordagem
laparoscopica abdominal

(exérese bilateral dos ligamentos utero-
sagrados, apendicectomia e cromotubacéao)

Resolucao espontanea



Junho

Janeiro

Abril

Julho

Agosto

Abril

Maio

*%k

Marco

Maio

Julho

Sem intercorréncias

Sem intercorréncias
Sem intercorréncias
Sem intercorréncias
Sem intercorréncias

Pneumotdrax subpulmonar,
paramediastinico e
justacisural de pequeno
volume a direita

Sem intercorréncias

Pneumotorax loculado
subpulmonar,
paramediastinico e
justacisural a direita

Pneumotoérax a direita

Pneumotdrax loculado
subpulmonar e
paramediastinico a direita

Sem intercorréncias
Pneumotérax subpulmonar e

paramediastinico a direita

Sem intercorréncias

Pneumotérax loculado a
direita

Sem intercorréncias

Pneumotérax Espontédneo Recorrente e Endometriose Toracica: Relato de um caso clinico

Cirurgia toracica eletiva (ressecao da
hemicupula diafragmatica direita e colocacéo
de prétese) + Pleurodese com talco +
drenagem toracica

Suspende Estinette®

Repouso + oxigenoterapia

Estimulacéo ovarica e colheita de évulos
(Medicina da Reproducao)

Repouso + oxigenoterapia

Repouso + analgesia

Oxigenoterapia + analgesia + colocacédo de 2
cateteres de drenagem guiados por imagem +
inicia Zoladex® (goserrelina), uma injecao
mensal, durante 4 meses

Nova transferéncia de embrides

Repouso + oxigenoterapia + cateter de
drenagem guiado por imagem + retoma
Zoladex® uma inje¢do mensal, até maio de
2022

Suspende Zoladex® + inicia Denille® (2 mg
dienogest e 0.03 mg de etinilestradiol) de
forma continua

Repouso + oxigenoterapia + cateter de
drenagem guiado por imagem + suspende
Denille® + inicia Ryeqo® (40 mg relugolix, 1mg
estradiol e 0,5 mg acetato de noretisterona) de
forma continua

Aguarda nova avaliagdo da cavidade toracica
para abordagem de focos de endometriose

Legenda: PE: Pneumotérax Espontaneo; SU: Servico de Urgéncia; VATS: Cirurgia Toracoscépica

Videoassistida.

*/**: auséncia de dados relativos aos meses em que foram feitos os diagnoésticos.
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Figura 1. Pneumotérax loculado a direita (julho de 2022). Estudo tomodensitométrico toracico sem
contraste intravenoso em janela de pulmdo. Observa-se um pneumotérax de moderado volume a
direita, de aspeto organizado, com alguns septos internos e em localizacdo antero-inferior. Auséncia

de pneumotérax a esquerda.

Figura 2. Alteragdes tomodensitométricas sequelares das varias intervengdes cirargicas (julho
de 2022). Estudo tomodensitométrico toracico sem contraste intravenoso em janela de pulméo.

Presenca de sinais no hemitdrax direito sugestivos de intervengdes cirlrgicas anteriores.
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Discussao

A ET é uma forma rara de endometriose®36719 que produz uma variedade de
sintomas face as mudancas ciclicas que sucedem em resposta aos diferentes niveis séricos
de hormonas femininas.® O PC é a sua forma mais comum de apresentacdo.®3579-1114) Q
termo “catamenial” deriva do grego “katamenios” que significa “mensalmente”,*® embora o

PC ndo ocorra em todos os ciclos menstruais.® Este conceito esta bem visivel no CC exposto.

Relativamente a etiopatogenia da ET, apesar de permanecer obscura, varias teorias
foram postuladas,>5813.14.16) sendo a Teoria da menstruacgao retrograda de Sampson a mais
aceite.“>” Uma das suas limitacdes reside no facto de ndo conseguir explicar como é que,
apesar da evidéncia de menstruagao retrograda numa grande percentagem de mulheres em
idade reprodutiva,® apenas 10% evolui para endometriose. Isto pressupfe a existéncia de
fatores adicionais que contribuem para a migracdo, adesao e invasdo do tecido endometrial
fora da cavidade uterina” e, consequentemente, o aparecimento de manifestacdes clinicas.®
O estrogénio parece ser um estimulo fisiolégico importante, uma vez que ja existem relatos
de casos na literatura de endometriose em homens sujeitos a tratamentos com altas doses

de estrogénio.®

O diagnostico de ET foi feito, sobretudo, com base na historia clinica. A distingéo entre
ET e outras patologias com apresentacdo semelhante baseia-se, mormente, na relagcdo
temporal dos sintomas com o ciclo menstrual, no envolvimento toracico predominantemente
a direita,*19 na recorréncia da doenga, no surgimento em idade jovem e no género feminino
e nos antecedentes pessoais de infertilidade.® O diagnéstico de ET pode ser complexo nos
casos em que ha um padréo de toracalgia anormal, consequéncia da cronicidade da dor que,
por sua vez, provoca uma desregulacéo do sistema nervoso.® A semelhanca do que foi feito
no CC, devemos considerar a possibilidade de ET em mulheres em idade reprodutiva com
toracalgia recorrente a direita, associada a fase menstrual do ciclo,®71%1% particularmente
quando apresentam EP concomitante.® Importa salientar que a EP ndo é uma condicdo
indispensavel para a existéncia de ET, mas sim um indicador de suscetibilidade.” Antes de
assumir o diagnéstico de PC, é fundamental excluir a possibilidade de pneumotérax
traumatico, PE primério e PE secundario a outras etiologias, a titulo de exemplo, o enfisema

pulmonar, o défice de a1-antitripsina, a LAM e a HX.

A radiografia do térax foi o primeiro exame imagiol6gico a ser realizado. Apesar de
pouco especifica,™ constitui um elemento fulcral no diagndstico e tratamento do PC, sendo

de diminuta importancia no diagnostico das lesdes endometridticas.®4
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A TC e a RM sdo as modalidades de imagem basilares no diagndstico de ET.51014 A
TC é o exame de imagem mais utilizado para avaliagdo do quadro clinico, destacando-se
pelo seu potencial no diagnéstico diferencial com outras patologias,® tais como, a LAM e a
HX, e por ser um exame complementar mais econémico e prontamente disponivel.®% A TC
toracica possibilita a identificacdo do pneumotoérax, particularmente quando este ndo é
evidenciado na radiografia do térax. Outros achados possiveis na imagem de TC sugestivos
de ET sdo o hemotdrax, o pneumomediastino, o pneumoperitoneu, a existéncia de cavidades
intraparenquimatosas pulmonares, o espessamento da parede dos brénquios, a presenca de
bolhas enfisematosas, opacidades em vidro fosco® e a falta da integridade diafragmatica
(com ou sem hérnia associada).*” Para além disso, a realizacdo de uma TC com contraste
durante a fase menstrual permite aumentar a sua sensibilidade na detecdo de nodulos de
tecido endometriético.?®'® Todavia, a RM apresenta superioridade relativamente a TC no
diagnostico de lesdes diafragmaticas®>1011:1314) " pleurais®1%14 e pericardicas*?, surgindo
como focos com hiperintensidade de sinal em sequéncias ponderadas em T1® e T1FS.210
Neste caso, a RM toracica realizada ndo exibiu focos compativeis com nodulos de
endometriose. Apesar de, segundo a literatura mais recente, ser considerado o exame
imagioldgico de elei¢cdo para o diagnostico de lesdes de ET, a sua detecdo nem sempre &
possivel. ARM demonstra ser muito util, ainda, na avaliagdo pré-operatoria da EP em doentes
com ET.(

A VATS tem-se mostrado muito promissora tanto no diagnéstico®>* como no
tratamento da ET, uma vez que permite ndo sé uma exploragdo completa da cavidade toracica
de forma minimamente invasiva,®6'%1% como também a realizacdo de procedimentos
cirirgicos em simultaneo.® Dada a persisténcia do pneumotérax demonstrada ab initio, foi
realizada uma ressec¢do pulmonar atipica do vértice recorrendo a VATS. A combinagéo de
VATS e laparoscopia pode, ainda, ser benéfica.® Além da observacdo da pélvis,*V a
avaliacdo da face abdominal do diafragma € fundamental, principalmente em doentes sujeitas
a uma abordagem abdominal laparoscopica por suspeita de EP concomitante®? e na
auséncia de achados nos exames imagiol6gicos.® No CC em andlise, durante a cirurgia
pélvica realizada por via laparoscopica abdominal, foi possivel identificar focos sugestivos de
endometriose diafragmética. Em, aproximadamente, 89% dos casos sao observadas lesdes
diafragmaticas por via laparoscoépica,*® sendo que as lesdes mais invasivas e de maior
dimensao se localizam, frequentemente, na por¢ao posterior do diafragma. Esta abordagem
multidisciplinar envolvendo as especialidades de Cirurgia Cardiotoracica e Cirurgia Geral
permite uma avaliagdo mais completa das cavidades toracica e abdominal, assim como a

minimizac&o de riscos de complicagcdes operatorias.?
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A biopsia das lesBes torna-se importante para confirmacao diagndstica e excluséo de
outras causas, como por exemplo, uma lesdo tumoral.® A confirmac&o histologica possibilita,
por vezes, um diagndstico definitivo®!? através da identificacdo de depdsitos funcionais,
hormono-dependentes, de glandulas e estroma do tipo endometrial fora da sua localizac&o
habitual.®® Porém, este CC prova que nem sempre € possivel obter um diagndstico
histolégico. Quando as lesdes sdo demasiado pequenas, a sua identificagdo pode ser dificil.®
Sem embargo, na avaliagdo imuno-histoquimica, o recurso a marcadores como o CD10 e
recetores de estrogénio e progesterona pode ser vantajoso.“*® Alguns autores” propdem a
sua obrigatoriedade, a fim de facilitar o diagndstico e classificagdo da endometriose.
Recentemente, Hirata et al.®>" relataram a funcionalidade da PAX8 como marcador epitelial
endometridtico e a proteina transmembranar induzida por interferdo 1 como marcador
estromal, aumentado, assim, a sensibilidade de detecdo. Poderdo, ainda, ser necessarios
exames complementares adicionais para exclusdo de outros diagnésticos possiveis, a titulo
de exemplo, o doseamento de a1-antitripsina (deficiéncia de a1-antitripsina), o doseamento
do fator de crescimento endotelial vascular D (LAM) e a realizacdo de um lavado

broncoalveolar para estudo celular e imunolégico (HX).

O tratamento do PC associado a sintomatologia pouco exuberante €, habitualmente,
feito através de repouso, oxigenoterapia e drenagem pleural, com vista ao alivio dos
sintomas.®¥ A aspiracdo com agulha e a colocacdo de dreno toracico ou cateter pleural
foram as medidas mais frequentemente instituidas. Em caso de falha do tratamento
conservador ou doenca refrataria com multiplas recorréncias, esta indicada a realizacdo de
tratamento cirdrgico por toracoscopia, com ou sem recurso a laparoscopia,***¥ sendo a
pleurodese uma das varias modalidades possiveis.®%1419 A VATS oferece varias opcdes
terapéuticas, como por exemplo, a fulguracdo de lesGes superficiais,*? a excisdo por
dissecao precisa nas lesdes mais profundas e procedimentos poupadores de parénquima em
lesbes de grandes dimensdes e em ndodulos parenquimatosos infiltrativos, de que séo
exemplos, a ressecdo em cunha e a lobectomia.® Com a VATS estdo descritos tempos de
internamento e de recuperagédo inferiores a cirurgia convencional e menor toracalgia apés a
realizacdo desta técnica.’? Tendo em conta que a pleurodese mecanica esti associada a
uma taxa de recorréncia superior, privilegia-se, habitualmente, a pleurodese quimica com
talco. Apesar das controvérsias existentes acerca do seu potencial oncogénico e toxicidade
pulmonar, a utilizacdo do talco é considerada por muitos uma opcdo segura.“” Por
conseguinte, a doente foi alvo de ambas as modalidades, tendo realizado, no total, apenas

uma unica pleurodese abrasiva e 6 pleurodeses quimicas.

Sendo o Utero a principal fonte de células endometriais ectopicas, h4 quem advogue,

ainda, uma avaliacdo cuidadosa do endométrio, dado que a eliminacdo dos implantes
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toracicos e diafragmaticos pode n&do ser suficiente para evitar a recorréncia.” Certos
autores®'9 consideram a histerectomia, associada a salpingooforectomia bilateral, uma
alternativa para mulheres mais velhas e que nao desejam preservar a sua fertilidade. Tendo
em conta a idade da doente e 0 desejo manifesto em engravidar, esta ndo seria a melhor
opcdo a considerar neste CC. Além do mais, a auséncia de produc¢do hormonal ovarica
procedente desta cirurgia exigiria o recurso a terapia de reposicdo hormonal, havendo
possibilidade de estimulacdo de lesdes endometriais, inativas ou ndo, apds administracéo de
estrogénio exégeno.19 Salienta-se, por isso, a cooperacdo benéfica do ginecologista na
gestado da doenca.

Devido a alta taxa de recorréncia de PC mesmo ap0Os estes procedimentos, esta
preconizada a realizacdo de terapéutica hormonal adjuvante com agonistas de GnRH*~
6101114 CO combinados@6191419 oy progestativos®68101315 como o Dienogest®54, A
hormonoterapia permite a supressao do eixo hormonal e, consequentemente, do tecido
endometrial ectdpico ativo,®19 evitando, assim, a progressao das lesGes® e motivando um
alivio sintomatico.%4 Os agonistas de GnRH s&o, normalmente, usados como farmacos de
primeira linha.*68101D) A doente cumpriu esta terapéutica por um periodo de tempo limitado,
uma vez que estes farmacos estao, frequentemente, associados a efeitos adversos e, por
esse motivo, devem ser suspensos apés 3 a 6 meses de tratamento, se usados de forma
isolada.®'? Em contrapartida, a descontinuacdo de estrogénio e progesterona sé é feita se
existir intengdo de engravidar,*V dai a suspensédo do CO em janeiro de 2019, antes de dar
inicio as técnicas de Procriacdo Medicamente Assistida. Os CO combinados visam a reducéo
parcial dos niveis séricos de estrogénio, mantendo-os baixos e constantes, de forma a evitar
a estimulacao do endométrio ectopico e, simultaneamente, garantir resposta as necessidades
do organismo feminino.® A combinacdo de agonistas de GnRH com tratamento add-back,
além de permitir uma diminuicdo da recorréncia do PC e a supressdo de EP
concomitantemente, atenua os sintomas semelhantes aos da menopausa e reduz a perda

6ssea resultantes do hipoestrogenismo provocado.®¥

Em comparacdo com os agonistas de GnRH, os antagonistas de GnRH s&o novos
agentes terapéuticos proficuos na reducdo de sintomas relacionados com a
endometriose®>' e que estdo associados a menos efeitos colaterais.® A associacédo de um
antagonista de GnRH com tratamento add-back foi a terapéutica farmacolégica mais

recentemente adotada e, desde entdo, ndo se verificaram novas recorréncias.

Para além dos farmacos acima mencionados, ha outras alternativas para suprimir a
atividade hormonal e que poderiam ter sido aplicadas neste CC, nomeadamente, o
danazol®-2610.19 e os inibidores da aromatase. Por apresentarem uma eficacia semelhante, a

escolha de um desses farmacos dependera de fatores econdémicos, da preferéncia da doente

20



Pneumotérax Espontédneo Recorrente e Endometriose Toracica: Relato de um caso clinico

e do perfil de efeitos secundarios.?) A administracdo de danazol, um agonista do recetor
androgénico, foi associada a efeitos masculinizantes, nomeadamente, engrossamento da voz,

acne e crescimento excessivo de pelos.®

N&o obstante, para alguns autores, a supressao hormonal € o tratamento de primeira
linha. Somente em caso de falha (por doenca refrataria ou recorrente) ou contraindicagéo,
deve-se optar pela combinacdo de laparoscopia e VATS, seguida de tratamento hormonal
poés-operatério. Esta abordagem pluridisciplinar em um Unico ato cirdrgico tem concebido

resultados eficazes® e parece aumentar a celeridade do diagnéstico de ET.®V

Lukac et al.”? ddo primazia aos tratamentos conservador e cirlrgico, aliados a uma
ressecdo laparoscopica completa dos focos endometriais. Gil et al.*¥ recomendam o
tratamento médico para situagbes cronicas ou recorrentes e o recurso a VATS em casos
graves e agudos. Para Ciriaco et al.*%, o tratamento cirGirgico do PC deve ser seguido de
hormonoterapia com agonistas de GnRH, em detrimento de uma terapia com estrogénio e
progesterona.“® Miedziarek et al. ®® aconselham a supressdo hormonal antes e apds o

tratamento cirdrgico do PC.

Na ET cronica o tratamento a instituir deve considerar os riscos e beneficios
associados, assim como os fatores de risco da doente, tornando-se uma deciséo individual.®
Uma toracalgia que comprometa a qualidade de vida da doente tem, habitualmente, indicag&o
para tratamento cirdrgico.? No entanto, estudos transversais e de coorte ndo encontraram
superioridade nas técnicas cirdrgicas, comparativamente ao tratamento médico, no

tratamento da dor associada & endometriose.®

No que diz respeito a endometriose pleural e diafragmatica, varios grupos de autores
referiram que os tratamentos cirdrgico e hormonal, quando instituidos de forma isolada,
estavam associados a recorréncias superiores em comparagdo com a conjugacao de
ambos.®1618) Uma revisdo de vérias séries de casos veio concluir que a combinacdo de
multiplas intervengdes cirurgicas com pleurodese quimica e tratamento hormonal apresentou

uma recorréncia de PC de 0%,*® ainda que este CC conteste esta ideia.

Na literatura existem, ainda, poucos relatos de casos acerca do uso da robdtica no
tratamento de lesdes de ET, porém, dadas as inUmeras vantagens desta técnica, acredita-se

que, num futuro préximo, o nimero de doentes com ET tratados por esta via ird aumentar.®

Em suma, apesar das diversas opcdes de tratamento para o PC recorrente,
permanece incerta a melhor associacdo terapéutica.’® N&o obstante, sabe-se que a
suspenséo do tratamento hormonal,*® assim como a existéncia de defeitos diafragmaticos,?
estdo associadas a uma taxa de recorréncia consideravel. Sendo assim, o diagnostico e

tratamento da ET dependeréo, por enquanto, da informacao disponivel na literatura, a menos
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que a sua verdadeira fisiopatologia seja revelada e/ou surja um biomarcador ndo invasivo
especifico para a patologia em causa.®® As diferentes éticas das varias especialidades,
principalmente, da Pneumologia, da Ginecologia, da Cirurgia Cardiotoracica e da Cirurgia
Geral sdo, por isso, um pilar fundamental para o controlo da doenca e otimizacdo de
resultados.
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Conclusao

A ET é uma condic¢édo clinica rara e complexa. O seu diagnéstico pode ser desafiador,
principalmente quando ndo ha uma associa¢do clara entre os sintomas e a fase menstrual,
requerendo, assim, uma suspeita clinica elevada. Por estar, frequentemente, associada a um
diagnéstico tardio, surgem, habitualmente, complicacdes e hospitalizacdes recorrentes. Para
0 sucesso clinico contribuem, sobretudo, a celeridade do diagndstico, o inicio precoce do
tratamento e a ado¢cdo de uma abordagem terapéutica multidisciplinar. Posto isto, torna-se
necesséria a criagdo de diretrizes, por forma a garantir um diagnodstico e tratamento
atempados, uma terapéutica mais dirigida e um acompanhamento interdisciplinar a longo
prazo de todos os doentes. A elaboragéo destas linhas de orientacdo podera exigir pesquisas
mais aprofundadas e, porventura, o desenvolvimento de um registo de dados envolvendo a
colaboracdo de varios especialistas na area, incluindo pneumologistas, ginecologistas,
cirurgides cardiotoracicos, cirurgides gerais e patologistas clinicos.
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