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Resumo

A endometriose tordcica define-se pela presenca de
tecido endometrial no pulmao ou pleura e manifesta-
-se clinicamente por hemoptises ciclicas, pneumoté-
rax ou hemotérax recorrente coincidentes com a
menstruacdo. Tratando-se de uma patologia rara, nem
sempre ¢ considerada no diagnéstico diferencial
quando se avaliam estas manifestagoes. Os exames
complementares de diagndstico geralmente nao reve-
lam alteragoes especificas, sendo o diagnéstico feito
com base na histéria clinica. A chave do diagndstico
s30 os sintomas catameniais, sendo fundamental rea-
lizar uma histéria clinica minuciosa para chegar atem-
padamente ao diagndstico correcto. O tratamento
hormonal e a cirurgia sdo as duas alternativas terapéu-
ticas para esta patologia.
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Abstract

Thoracic endometriosis is defined by the presence of
endometrial tissue in the lungs or pleura, and is cha-
racterised by cyclic hemoptysis or recurrent hemo-
thorax or pneumothorax occurring with the men-
struation. Being a rare clinical entity, it is not always
considered in the differential diagnosis when these
symptoms are evaluated. The exams performed du-
ring the diagnostic work-up frequently show non-
specific alterations, however a presumptive diagnosis
can be made based on the typical clinical history. The
key to the diagnosis are the catamenial symptoms, so
a thorough clinical history is essential to promptly
reach the correct diagnosis. Hormonal treatment and
surgery are the two mainstays of therapy for this pa-
thology.
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Os autores descrevem o caso clinico de uma doente de
27 anos que surge com um quadro de hemoptises ca-
tameniais. Os exames complementares de diagndstico
realizados foram inconclusivos. Baseado na histéria
clinica, assumiu-se o diagnéstico de endometriose
pulmonar e iniciou-se tratamento com contraceptivos
orais com resolugio total dos sintomas.

A propésito do caso clinico, os autores fazem uma revisao
das principais manifestagoes clinicas, da patogénese, do
diagndstico e do tratamento da endometriose toricica.

Rev Port Pneumol 2008; XIV (3): 427-435

Palavras-chave: Endometriose tordcica, endometrio-
se pulmonar, endometriose pleural, hemoptises,
pneumotdrax, hemotérax, catamenial.
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The authors present the case of a 27 year-old female
patient presenting with cyclic hemoptysis during the
menstruation. The diagnostic workup was inconclu-
sive. Based on the clinical history, the diagnosis of
pulmonary endometriosis was assumed and treat-
ment was initiated with oral contraceptives with total
resolution of symptoms.

The authors make a brief review of the main symp-
toms, pathogenesis, diagnosis and treatment of tho-
racic endometriosis.

Rev Port Pneumol 2008; XIV (3): 427-435

Key-words: Thoracic endometriosis, pulmonary en-
dometriosis, pleural endometriosis, hemoptysis,
pneumothorax, hemothorax, catamenial.

Introducéio

A endometriose define-se pela presenca de
tecido endometrial fora da cavidade uterina,

A endometriose podendo afectar 10-15% das mulheres em
toracica é uma idade fértil. Apesar de ser mais frequente a
entidade clinicarara,  existéncia deste tecido ectdpico a nivel pélvi-
estando publicados co (ovdrios, fundo de saco de Douglas, liga-
na literatura pouco mentos largos, ligamentos utero-sagrados),

mais de 100 casos
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ocasionalmente pode surgir fora da cavidade
pélvica, no térax, cérebro, abdémen ou pele.
A endometriose tordcica é uma entidade cli-
nica rara, estando publicados na literatura
pouco mais de 100 casos desde a sua descri-
¢ao inicial em 1938. Existem duas formas
distintas de endometriose tordcica: a forma
pleural, mais frequente, e a forma parenqui-
matosa, ambas manifestando-se por sinto-
mas catameniais (hemoptises, pneumoté-
rax, hemotdrax). Os exames complementares
de diagnéstico sio com frequéncia incon-
clusivos e o diagnédstico é geralmente pre-
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suntivo com base na histéria clinica tipica,
na exclusio de outras patologias que causam
sintomas semelhantes e na resposta ao trata-
mento. Embora o tratamento de primeira
linha sejam os agentes hormonais, a cirurgia
surge como uma alternativa valida em mui-
tos casos.

Caso clinico

Doente de 27 anos, sexo feminino, raca cau-
casiana, natural de Coimbra e residente em
Lisboa, solteira, professora do 3.° ciclo, ex-
-fumadora hd 2 meses de 2 UMA, sem habi-
tos alcodlicos ou toxifilicos, sem contacto
com animais. Gesta 0, para 0, sem antece-
dentes cirtrgicos, antecedentes de hepatite
A aos 7 anos, nio fazendo qualquer medica-
¢ao.

Recorreu ao servico de urgéncia em Novem-

bro de 2005 por quadro de dois meses de
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evolu¢io de expectoragio hemoptdica/he-
moptises de pequeno volume, acompanha-
das de uma sensacio de desconforto tordcico
bilateral posterior. Estes sintomas tinham
uma duragio de 2-3 dias, apresentando reso-
lucao espontinea. Negava dispneia, tosse ou
outros sintomas respiratérios. Sem queixas
otorrinolaringoldgicas, urindrias, digestivas,
cardfacas, ginecoldgicas, osteoarticulares,
musculares ou neurolégicas. Negava queixas
gerais, nomeadamente febre, astenia, anore-
xia ou emagrecimento.

Ao exame objectivo apresentava-se conscien-
te, ldcida e colaborante, com bom estado
geral e de nutricio, pele e mucosas coradas e
hidratadas, nio cianosada, normotensa e
apirética. Nao apresentava adenopatias peri-
féricas palpdveis. Boca, orofaringe e fossas
nasais sem alteragoes. Tirdide nao palpdvel,
sem ingurgitamento jugular. A traqueia
encontrava-se centrada e era moével. Apre-
sentava um térax simétrico, com mobilidade
e vibragoes vocais mantidas e simétricas e
som claro pulmonar a percussio. A ausculta-
¢ao pulmonar mostrava um murmurio vesi-
cular mantido bilateralmente, sem ruidos
adventicios. Auscultacio cardfaca ritmica,
sem sopros. Abdémen mole e depressivel,
indolor a palpacido superficial ou profunda,
sem massas ou organomegalias palpdveis.
Sem varizes nos membros inferiores.

Tinha ja sido observada por um otorrinola-
ringologista na altura do primeiro episédio de
hemoptises, tendo realizado rinoscopia que
mostrou apenas uma zona congestionada a
nivel do septo nasal e laringoscopia que nio
revelou alteracoes a nivel da mucosa da farin-
ge, laringe e primeiros anéis da traqueia.
Realizou hemograma, tempos de coagulagao,
bioquimica (com func¢io renal, hepdtica, io-
nograma, proteinas totais, albumina e enzi-
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mas musculares sem alteragdes) e PCR que
era normal. Realizou ainda radiografia do t6-
rax que também nio mostrou alteracoes
(Fig. 1). Teve alta para o domicilio e foi orien-
tada para consulta de Pneumologia.

Observada em consulta em Dezembro de
2005, referia ter tido novo episédio de he-
moptises/expectoragio hemoptdica seme-
lhante aos anteriores. Quando questionada
acerca das caracteristicas destes episddios,
informou que eram sempre coincidentes
com o inicio da menstruagao. Prossegiu-se o
estudo na consulta, tendo realizado sumaria
de urina tipo II (sem alteragoes), comple-
mento e proteinograma electroforético séri-
co que eram normais. Factor reumatdide,
Waler-Rose, antiestreptolisina O estavam
dentro dos valores normais ¢ a PCR
encontrava-se ligeiramente elevada (0,54
mg/dL). SACE normal. Anticorpos antinul-
ceares (ANA), anticorpos extraiveis do nuc-
léolo (ENA), anticorpos anticitoplasmdticos

Fig. 1 — Radiografia do térax
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A associagdo com a
endometriose pélvica
é rara na forma
parenquimatosa,
sendo mais frequente
na endometriose
pleural

Fig. 2 - TAC toracica
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(ANCA) e anticorpos antimembrana basal
glomerular (Ac Anti-MBG) eram negativos.
O exame microbioldgico da expectoracio
revelou flora bacteriana escassa e mualtipla,
com pesquisa de micobactérias negativa.

Uma vez que a radiografia do térax inicial foi
normal, avangou-se para a realizagao de TAC
tordcica de alta resolugio que, feita fora do
periodo sintomdtico, também nio revelou
quaisquer alteragoes pleuroparenquimatosas
ou mediastinicas (Fig. 2). A broncofibrosco-
pia efectuada durante o periodo sintomdtico
mostrou sangramento activo dos brénquios
subsegmentares posteriores do bronquio lo-
bar anterior do lobo superior direito, nio
sendo no entanto possivel visualizar o local
da hemorragia. Realizou-se lavado selectivo
nesse brénquio, cujo exame microbiolégico
(aerébios e micobactérias) foi negativo. Foi
também efectuado exame citolégico do lava-
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do brénquico com pesquisa de células endo-
metriais, o qual foi inconclusivo.

Nesta altura, a doente encontrava-se jd no
5.2 més de hemoptises catameniais, pelo
que se fez o diagndstico presuntivo de endo-
metriose pulmonar baseado no quadro cli-
nico tipico. Foram realizados exame e eco-
grafia pélvicos, que nao mostraram sinais de
endometriose.

Iniciou tratamento com contraceptivos orais
(desogestrel 150pg + etinilestradiol 20pg 1id,
Mercilon®), com resolugao completa dos sin-
tomas. Apds sete meses de terapéutica, e por-
que desejava engravidar, suspendeu os con-
traceptivos orais, nio tendo havido, até a
data, recidiva da sintomatologia.

Revisdo teédrica

Epidemiologia

A presenca de tecido endometrial ectépico
na pleura ou no pulmao caracteriza a endo-
metriose tordcica. Uma vez que o cresci-
mento e a manutengao deste tecido ectdpico
depende dos esterdides produzidos nos ovd-
rios, trata-se de uma entidade clinica que
afecta exclusivamente mulheres em idade
fértil ou mulheres que recebem terapéutica
hormonal de substitui¢io. A maioria dos ca-
sos descritos ocorre entre a terceira e a quar-
ta décadas de vida, encontrando-se a idade
média de apresentagio perto dos 35 anos.
As doentes com doenga pleural tendem a ser
ligeiramente mais novas.

Patogénese

A associagio com a endometriose pélvica é
rara na forma parenquimatosa, sendo mais
frequente na endometriose pleural. Dentro
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deste ultimo grupo, sio as doentes com he-
motérax catamenial que tém, na sua grande
maioria, endometriose pélvica e abdominal
associadas. As que apresentam a forma pa-
renquimatosa da doenca tém com frequén-
cia uma histéria prévia de procedimentos
ginecolégicos ou obstétricos. Estas diferen-
cas sao explicadas pelos mecanismos pato-
génicos distintos que tém sido propostos
como estando na base destas duas formas
da doenca. A endometriose pleural ¢ expli-
cada por uma de trés teorias: a teoria da
metaplasia de Ivanoff, que postula que a
pleura, que se desenvolve a partir da cavida-
de celémica, pode sofrer metaplasia para
formar tecido endometrial; a teoria da re-
gurgitacdo tubar de Sampson e a teoria da
transplantagao de Charles que propéem a
existéncia de uma menstruagao retrégrada
com passagem transdiafragmadtica e subse-
quente implantagao de elementos glandula-
res e do estroma do endométrio, provenien-
tes da cavidade pélvica, na cavidade tordcica.
Estas teorias sio suportadas pela frequente
existéncia de endometriose diafragmadtica
encontrada em associa¢io com a endome-
triose pleural. Existe, nestas doentes, uma
maior preponderincia dos sintomas a nivel
do hemitérax direito, o que se atribui a
existéncia de defeitos congénitos na hemi-
cupula diafragmitica direita e ao fluxo con-
tinuo de fluido da pélvis para o quadrante
superior direito do abdémen. A endome-
triose pulmonar ¢ explicada pela metastiza-
¢ao de tecido endometrial por via sanguinea
que ocorre geralmente apds manipulacio
do utero durante procedimentos obstétri-
cos ou ginecoldgicos, sendo posteriormente
retido pela rede vascular pulmonar, o que é
apoiado pela presenca de epitélio endome-
trial intravascular®.
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Manifestagoes clinicas

A endometriose tordcica manifesta-se clinica-
mente por sintomas de ocorréncia ciclica ge-
ralmente nos dois primeiros dias da menstrua-
¢ao%. Afecta mais frequentemente a pleura e o
tecido pulmonar subpleural, manifestando-se
como pneumotérax e hemotdrax catameniais
(73% e 14% dos casos, respectivamente).
O pneumotérax associado a endometriose
estima-se que represente 2,8 a 5,6% de todos
os pneumotdraces espontineos nas mulheres.
Mais raramente, a doenca ocorre exclusiva-
mente a nivel intrapulmonar, manifestando-
-se por hemoptises catameniais (7% dos ca-
sos) ou nddulos pulmonares assintomdticos
(6%). A dor torécica é frequente, afectando
90% das doentes. A dispneia é mais rara, sen-
do referida apenas num ter¢o dos casos’.
A incidéncia das lesoes pleurais e parenqui-
matosas, apesar de poderem ocorrer bilateral-
mente, parece serem mais frequentes do lado
direito®.

Diagnéstico diferencial

Antes de assumir o diagndstico de endome-
triose tordcica, deverdo ser excluidas algu-
mas patologias com sintomas semelhantes'.
Para a endometriose pulmonar, o diagnésti-
co diferencial deve ser feito com patologias
que causem hemoptises recorrentes, nomea-
damente tuberculose, bronquiectasias, neo-
plasias e sindroma de Goodpasture. Nos
casos em que a forma de apresentagio ¢ o
hemotérax, o diagnéstico diferencial deverd
incluir etiologias como o traumatismo, a ia-
trogenia, as neoplasias, a tuberculose, a
tromboembolia pulmonar e as conectivites.
O diagnéstico diferencial do pneumotérax
inclui o pneumotdrax espontineo primério,
0 pneumotérax espontineo secunddrio por
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A chave para o
diagndstico desta
patologia é o cardcter
catamenial dos
sintomas

O diagndstico é
geralmente
presuntivo e baseado
nas caracteristicas
clinicas cléssicas
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outras etiologias e 0 pneumotdrax por trau-
matismo. Chama-se, no entanto, a aten¢io
para o facto de o pneumotérax catamenial
poder ocorrer sem estar associado a endo-
metriose, sendo presumivelmente causado
pela passagem de ar do tracto genital femi-
nino para o peritoneu e dai para o tdrax
através dos defeitos congénitos na hemicu-
pula diafragmitica direita.

Diagnoéstico

A chave para o diagnéstico desta patologia é
o cardcter catamenial dos sintomas. Deve
suspeitar-se de endometriose toricica em
mulheres em idade fértil que surgem com
um quadro clinico de episédios recorrentes
de dor tordcica, pneumotdrax, hemotérax
ou hemoptises coincidentes com a menstrua-
¢do. A confirmagio diagnéstica é geralmente
dificil de obter (menos de um terco dos ca-
sos). Pode ser feita pela demonstragao histo-
légica de tecido endometrial a nivel pulmo-
nar ou pleural ou pela demonstracio
citolégica de células endometriais no liquido
pleural, no aspirado de massas/nédulos pul-
monares ou no lavado bronquico/broncoal-
veolar. Os restantes exames complementares
de diagnéstico sao com frequéncia inconclu-
sivos. Assim, o diagndstico é geralmente pre-
suntivo e baseado nas caracteristicas clinicas
cldssicas, sendo frequentemente atrasado
pela auséncia de reconhecimento da associa-
¢io dos sintomas com a menstruagao’.

Os exames laboratoriais geralmente nao
revelam alteragbes, podendo no entanto
existir uma elevacao dos niveis séricos do
marcador tumoral CA125. Os exames ra-
diolégicos podem mostrar alteracoes que
variam de forma e tamanho com o ciclo
menstrual. Na forma pulmonar, o Rx t6-
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rax é na grande maioria dos casos normal,
embora raramente possam surgir nédulos
solitdrios ou multiplos que mudam de ta-
manho de forma ciclica. A TAC torécica
pode revelar opacidades alveolares mal de-
finidas, nédulos pulmonares bem defini-
dos ou lesdes quisticas que mudam de for-
ma e tamanho com o ciclo menstrual,
sendo mais pronunciados durante a mens-
truacdo do que durante o periodo inter-
menstrual. Pode, no entanto, nio mostrar
qualquer alteragio se for realizada fora do
periodo sintomdtico. A ressonincia mag-
nética (RM) ¢ superior 4 TAC para detec-
tar estas alteragoes'!, para além de permitir
diferenciar as lesdes parenquimatosas das
pleurais com maior rigor. O achado tipico
na RM consiste numa lesao hiperdensa em
T, que aumenta de tamanho e aumenta a
captagdo de contraste durante a menstrua-
¢aod.

A broncofibroscopia realizada durante a
menstruagio ¢ o procedimento diagndstico
de escolha para localizar o foco hemorragi-
co. A realizacao de técnicas acessérias, como
a bidpsia bronquica, a biépsia pulmonar
transbronquica e o lavado brénquico e/ou
broncoalveolar raramente permitem o diag-
néstico histolégico ou citoldgico?, jd que as
lesdes tendem a localizar-se mais distalmen-
te. Com frequéncia, o resultado destes exa-
mes consiste num infiltrado inflamatério
crénico inespecifico.

Tal como na endometriose pulmonar, na
forma pleural a biépsia desta serosa e a cito-
logia do liquido pleural revelam, na maioria
das vezes, um infiltrado inflamatério créni-
co, sendo possivel o diagnédstico histolégico
em apenas 30% dos casos, mesmo com bid-
psias realizadas por cirurgia tordcica video-
assistida (VATYS). Isto deve-se ao facto de o
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tecido endometrial se retrair e variar duran-
te o ciclo menstrual.
A angjografia tem pouco valor no diagnésti-
co de endometriose.

Tratamento

O tratamento da endometriose tordcica tem
como objectivo suprimir o tecido endome-
trial e prevenir a sua disseminagao. A escolha
do tipo de tratamento a administrar deve ter
em consideragao a idade da doente, o desejo
futuro de engravidar, a frequéncia de recor-
réncia e a gravidade dos sintomas. O trata-
mento médico, quando eficaz, apoia o diag-
néstico clinico de endometriose sempre que
o diagndstico histolégico nio é possivel.
Para a endometriose pulmonar, o tratamento
médico é considerado a terapéutica de pri-
meira linha. Baseia-se na supressao do tecido
endometrial ectdpico através da interrupgao
da secrecio de estrogénios pelos ovdrios. Para
este fim, podem usar-se contraceptivos orais,
progesterona, danazol ou agonistas da hor-
mona libertadora de gonadotropina (GRH).
O danazol é um esteréide sintético com efei-
tos antiestrogénico e androgénico fraco que
mimetiza o pico de hormona luteinizante que
ocorre a meio do ciclo menstrual, criando um
estado anovulatério crénico. Tem efeitos se-
cunddrios importantes, nomeadamente au-
mento ponderal, virilizagio e sintomas do
climatério. Os agonistas da GRH inibem a
libertagao da GRH da hipéfise, do que resulta
uma diminuicio dos niveis de hormonas se-
xuais, e sa0 o melhor método para suprimir a
esteroidogénese ovdrica. Sao tao eficazes como
o danazol, mas tém menos efeitos secundarios
e melhor aceitabilidade; no entanto, tal como
o danazol, podem causar esterilidade e sao
bastante dispendiosos®. Embora a taxa de res-
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posta a terapéutica hormonal seja excelente
durante o tratamento, existem percentagens
de recorréncia superiores a 50% apds a sua
suspensdo devido a supressio incompleta dos
focos de tecido endometrial ectépico ou a dis-
seminacdo permanente a partir da pélvis.
Além disso, os efeitos secunddrios de alguns
destes fArmacos, observados em cerca de 85%
das doentes, levam com frequéncia ao aban-
dono da terapéutica. O tratamento cirtirgico
constitui uma medida terapéutica definitiva e
deve ser considerado perante a faléncia do tra-
tamento médico, a existéncia de efeitos se-
cunddrios graves do tratamento, a recorréncia
ap6s suspensio da terapéutica hormonal ou se
a doente desejar engravidar. Antes da cirurgia,
o(s) foco(s) hemorragico(s) deve ser localiza-
do(s) através de TAC/RM, de forma a pode-
rem ser todos excisados. As resseccoes em
cunha através de cirurgia toricica videoassisti-
da (VATS) tém sido realizadas com bons re-
sultados®?.

Na endometriose pleural, o pneumotérax e
o hemotérax sao tratados através de drena-
gem com dreno tordcico. Para os casos de
recorréncia, o tratamento hormonal seme-
lhante ao da endometriose pulmonar e a
pleurodese sio eficazes na prevengao do he-
motérax e do pneumotdrax catamenial. No
entanto, o uso isolado de terapéutica hor-
monal ¢ insuficiente para o tratamento das
manifestagoes pleurais da endometriose to-
rdcica, apresentando uma taxa de sucesso de
apenas 40%?". Para maior eficicia, tem-se
associado a pleurodese ao tratamento hor-
monal. A pleurodese pode ser realizada atra-
vés da toracostomia, com dreno toricico e
aplicacio de papa de talco, doxiciclina ou
minociclina (pleurodese quimica) ou por
VATS. Neste altimo caso, devera ser realiza-
da pleurectomia parcial com excisio da(s)
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lesao(6es) (lesbes nodulares de cor acasta-
nhada ou azulada e placas de coloracio
laranja-avermelhado) e pleurodese abrasiva
ou quimica para prevenir a recorréncia do
pneumotérax/hemotérax. A reparagio das
fenestragoes diafragmdticas também jd foi
sugerida como complemento do tratamen-
to. No entanto, as alteragoes pleurais podem
ser dificeis de tratar cirurgicamente, ji que
as lesoes tendem a ser multifocais®'. Nestas
circunstancias, ou quando a sua localizacio
nao pode ser detectada, uma alternativa te-
rapéutica consiste na ooforectomia ou na
histerectomia com anexectomia bilateral.
Apbs estes procedimentos o inicio da tera-
péutica hormonal de substituigao, para pre-
venir a menopausa precoce, deverd ser adia-
do alguns meses para permitir a regressao
completa do tecido endometrial ectépico.
Em alternativa, a pleurodese quimica pode
ser eficaz no tratamento do pneumotdrax/
/hemotérax recorrente durante a terapéuti-
ca hormonal de substituicao?. Por vezes, a
dor tordcica mensal persiste mesmo depois
da pleurodese.

Concluséio

A endometriose tordcica é uma entidade pa-
tolégica rara, com apresentagio clinica va-
ridvel, que pode colocar alguns problemas
diagnésticos. A chave do diagnéstico estd na
natureza catamenial dos sintomas. Deve ser
considerada em mulheres em idade fértil
que surjam com hemoptises ciclicas, hemo-
térax recidivante ou pneumotérax esponta-
neo 2 direita. E geralmente um diagndstico
presuntivo, j4 que nem os exames imagiolé-
gicos nem a broncofibroscopia permitem o
seu reconhecimento especifico e o diagnés-
tico histoldgico s6 se obtém num tergo dos
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casos. Para aumentar a rentabilidade, os exa-
mes complementares devem ser realizados
durante o periodo sintomdtico. O tratamen-
to médico ¢é a terapéutica de escolha, embo-
ra o tratamento cirurgico esteja indicado em
alguns casos.
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