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Resumo

As lesdes vasculares da placenta constituem um grupo de entidades distintas, mas interrelacionadas, em que se incluem
os corioangiomas e a corangiomatose multifocal difusa. O corioangioma é uma lesdo nodular expansiva com incidéncia
de cerca de 1%. A corangiomatose multifocal difusa & rara (0,2%) e predominante em placentas em idade gestacional
inferior a 32 semanas. Os autores apresentam um caso de gestagdo gemelar monocoriénica,/biamnidtica, no qual
um dos fetos, & 26° semana de gestagdo, apresentou quadro de restricéo de crescimento infrauterino, hidropisia e
anemia associado & formagdo tumoral da placenta com vascularizagdo aumentada verificada pela doplervelocimetria.
O estudo anatomopatolégico da placenta permitiu o diagnéstico de corangiomatose multifocal difusa. Este raro caso
de corioangiomatose multifocal difusa com forma de apresentagdo prénatal mimetizando a de um corioangioma
comprova que a detecgdo ulirassonogrdéfica de um tumor da placenta com vascularizagdo aumentada deve suscitar
outras hipdtese diagnéstica, além do corioangioma.

Abstract

Placenta vascular lesions are a group of disfinct yet related entifies that include chorangiomas and diffuse muliifocal chorangiomatosis.
Chorangioma is an expansive nodular lesion with an incidence of about 1%. Diffuse multifocal chorangiomatosis is rare (0.2%)
and mostly seen in placentas before the 32 gestational week. The authors present a case of a monochorionic/biamnictic
fwin pregnancy, in which, at the 26" gestational week, one fetus developed intrauterine growth restriction IUGR), hydrops, and
anemia associated with a tumor of the placenta with increased vascularization in the Doppler study. Pathological examination
of the placenta diagnosed diffuse multifocal chorangiomatosis. This rare case report of diffuse multifocal chorangiomatosis with
prenatal manifestations resembling those of a chorangioma proves that prenatal ultrasound detection of a placenta tumor, with
increased vascularization af Doppler study, must raise other diagnostic possibilities beside chorangioma.
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Introducao

Durante a gestagdo, a placenta constitui uma inter-
face Ginica entre a circula¢do sanguinea materna e a fetal,
e o feto depende deste orgdo no desempenho das fun¢des
hepdtica, pulmonar e renal'. Desta forma, a placenta
assume um papel de especial importincia nas gestagoes
normais e de alto risco’.

Diversas condi¢des, como a pré-eclampsia, sindrome
antifosfolipido, doenca hemolitica perinatal, doencas
infecciosas e as lesdes vasculares da placenta, podem in-
terferir nos mecanismos de transporte ttero-placentirio’.
As lesBes vasculares da placenta constituem um grupo
de entidades distintas, mas inter-relacionadas, tais como
corioangiomas, corangiose, corangiomatose focal e coran-
giomatose multifocal difusa®?.

O corioangioma é o tumor mais frequente da
placenta, com uma incidéncia de aproximadamente
1% em séries com andlise sistemadtica da placenta em
sec¢do’!?. Contudo, a incidéncia daqueles de maiores
dimensdes (superior a 4 cm) oscila entre 1:3500 e
1:9000 nascimentos’. Trata-se de uma lesdio nodular
vascular expansiva composta por capilares, estroma e
trofoblasto, sendo mais frequente entre a 32* e a 37°
semana de gestacdo e em placentas gemelares e de pré-
eclimpsia (PEC). Aqueles de pequenas dimensdes tém
pouca importancia clinica. Entretanto, os de maior
dimensdo associam-se a restri¢do de crescimento in-
trauterino (RCIU), poli-hidrimnios, trombocitopenia,
coagulagdo intravascular disseminada (CID), didtese
hemorrdgica, hidropisia e morte fetal®'*'". Discute-se
a verdadeira natureza desta les@o, se neopldsica ou nio,
e ainda ndo hd estudos clonais efetuados.

A corangiose é uma proliferacio de capilares nas
vilosidades terminais, caracterizadas histologicamente
pela presenca de pelo menos dez capilares em dez cam-
pos, observados com a objetiva de dez aumentos e em
trés 4reas distintas da placenta (“regra dos dez”)". E uma
les@o sem tradu¢do macroscépica, apenas identificada
histologicamente. E associada 2 hipéxia cronica pré-natal
como em situagdes de PEC, anemia materna severa ou
doenga cardfaca grave, entre outras, e é mais frequente
em placentas de termo, ndo se observando antes da 32°
semana de gestacdao®*.

A corioangiomatose é caracterizada pela pro-
liferagdo de capilares nas vilosidades intermédias
imaturas e nas principais, estando os vasos rodeados
por fibras de reticulina que se misturam no estroma
adjacente. Apresenta algumas caracteristicas comuns
com o coriangioma, nomeadamente a presencga de
células perivasculares, o aumento da celularidade e
do colagéneo. Distinguem-se dois padrdes princi-
pais, a localizada (focal ou segmentar) e a multifocal

difusa. Esta envolve multiplas dreas independentes
da placenta. Geralmente ndo é uma lesdo com tradu-
¢do macroscopica, mas pode aparecer como nédulos
dentro da placenta.

A corangiomatose multifocal difusa é relativa-
mente rara (0,2%) e predomina em placentas em idade
gestacional inferior a 32 semanas®*'?. As placentas sdo
grandes para a idade gestacional e demonstram vilosida-
des imaturas®. Fatores maternos, como idade avancada e
antecedentes de mais do que cinco gestacdes anteriores,
aumentam o risco de ocorréncia deste tipo de lesdo'’.
A corangiomatose multifocal difusa associa-se ainda a
prematuridade, RCIU, PEC, gesta¢gdo mdltipla e ano-
malias congénitas®*1012,

Os autores apresentaram um caso raro de corioan-
giomatose multifocal difusa com forma de apresentagdo
pré-natal, mimetizando a de um corioangioma.

Descricao do caso

Paciente com 36 anos de idade, raca caucasiana, grivida
2, para 0, grupo sanguineo A Rh positivo, com gestagdo
gemelar monocoridnica/biamnidtica espontinea. Dos
antecedentes, destacava-se a presenca de dtero septado.

A gravidez foi acompanhada no hospital ap6s a 13*
semana, e decorreu sem intercorréncias significativas
até cerca da 26" semana. Dos exames realizados até o
momento, salientam-se: ultrassonografia do primeiro
trimestre, com translucéncia nucal normal em ambos
os fetos; realizagdo de amniocentese aproximadamente
na 17 semana de gestagao com o estudo citogenético
revelando-se normal e estudo ultrassonogrifico aproxi-
madamente na 21* semana de gestagdo, que demonstrou
morfologia normal.

A ultrassonografia realizada na 26" semana e a 4 dias
da gestacdo (Tabela 1) revelou crescimento discrepante
com o Feto 2 no percentil 5-10, com presenca de derrame
pericdrdico e ligeira ascite, insuficiéncia da vdlvula tricds-
pide, velocidade do fluxo sanguineo no pico sistélico na
artéria cerebral média (PSV ACM) superior a 1,5 maltiplos
da mediana e liquido amniético reduzido (considerando
normal ap6s as 20 semanas de gestagdo, valores de co-
luna maxima vertical entre 2 e 10 cm). Ambos os fetos
apresentavam valores de indice de resisténcia da artéria
umbilical (IRAU) normais'’. A avaliacio da estrutura
placentdria demonstrava uma formag¢io nodular com
9 cm de maior didmetro, com vasculariza¢gao aumentada
no estudo com Doppler de cor, sugerindo o diagndstico
de corioangioma (Figura 1).

Ap6s os achados ultrassonograficos, realizou-se cor-
ticoterapia com betametasona para maturagdao pulmonar
fetal. Foi solicitada a colaborac¢io de um centro de refe-
réncia com experiéncia na ablagdo vascular intrattero por
via endoscépica, que, apds avaliagdo do caso, aconselhou
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atitude conservadora com manuten¢do de rigorosa vigi-
lancia ultrassonogrifica.

Na 27% semana de gestagdo, a gravida foi internada
em nossa unidade de Medicina Materno-fetal por eleva-
¢do da pressdo arterial. Durante a internagdo, manteve
vigilancia ultrassonogrifica seriada, ndo tendo sido veri-
ficadas alteragBes significativas na fluxometria em ambos
os fetos (sem evidenciarem sinais de centralizacdo). A
gestante desenvolveu um quadro de PEC severa, tendo
sido realizada cesariana para extracio fetal na 30* semana
e 5 dias de gesta¢do. Durante o procedimento cirirgico,
confirmou-se a presenca de septo uterino parcial.

Ambos os recém-nascidos (RN) eram do sexo mascu-
lino, o primeiro com 1.585 g (percentil 25 a 50) e indice
de Apgar 9/10/10, e o segundo com 750 g (inferior ao
percentil 5) e Apgar 5/7/8. O primeiro RN necessitou
apenas de suporte ventilatério inicial, ndo apresentando
intercorréncias no periodo neonatal e com desenvolvimento
psicomotor normal aos 24 meses de idade. O segundo
RN apresentava anemia grave (3,9 g/dL), como sugerido
pela elevagdo pré-natal do PSV ACM, com necessidade
de transfusdo de concentrado de eritrécitos, necessitou de
suporte ventilatério e desenvolveu um quadro de sépsis
e hiperbilirrubinémia no periodo neonatal, que foi resol-
vido com a terapéutica médica instituida. Aos 24 meses
de idade, apresentou ligeiro atraso do desenvolvimento
psicomotor.

O estudo anatomopatolégico da placenta revelou
placenta gemelar monocoriénica/biamnidtica com peso
adequado a idade gestacional (530 g) e 22x18x3 cm.
Nio se identificaram formag¢des nodulares. Porém,
a face materna da placenta e a superficie de corte
apresentavam duas dreas distintas, uma medindo
15x12 cm com aspecto congestivo (e que se encon-
trava em relagdo com a inserc¢do do corddo do feto 1)
e outra medindo 14x9 ¢cm com aspecto homogéneo,
franjado e pdlido (Figura 2). O corddo do feto 2 tinha
inser¢dao velamentosa e encontrava-se relacionado
com a segunda drea descrita. O estudo histolégico
da placenta mostrou, na drea correspondente ao
feto 1, vilosidades coriais com desenvolvimento
adequado e congestdo. Na drea correspondente ao
feto 2, observou-se aspecto imaturo das vilosidades,
com predominio das vilosidades intermédias, que
apresentavam prolifera¢do vascular. A técnica de
reticulina mostrou uma rede de fibras reticulinicas
perivascular, que se misturava com o estroma do
eixo da vilosidade. Com o estudo imunocitoquimico
com o anticorpo anti-CD31 (marcador endotelial),
evidenciou-se a prolifera¢do vascular e a natureza
multifocal da lesdo (Figura 3, centro e direita). Com
o anticorpo antiactina muscular lisa, evidenciou-se
proliferacdo das células musculares lisas da parede

dos vasos, formando-se uma rede que ocupa o eixo
da vilosidade (Figura 3, a esquerda).

Estes aspectos permitiram o diagnéstico de corioan-
giomatose multifocal difusa.

Tabela 1. Ultrassonografia a 26° semana e 4 dias de gestaciio

Feto 1 Feto 2
PC (mm) 257,6 2199
PA (mm) 228,0 203,0
CF (mm) 52,0 43,0
EPF (g) 1110,0 (p75) 698,0 (p5-10)
LA Normal Reduzido
IRAU 0,7 08
PSV ACM (cm/'s) 41,0 67,0

PC: perimetro craniano; PA: perimetro abdominal; CF: comprimento do fémur;
EPF: estimativa de peso fetal; p: percentil; LA: liquido amnidtico; IRAU: indice
de resisténcia da artéria umbilical; PSV ACM: velocidade do fluxo sanguineo
no pico sistélico na artéria cerebral média.

Figura 1. Formagdo nodular da placenta com 9 cm de maior diémetro
e com ecogenecidade que confrasta com o restante da placenta, com
vascularizagdo aumentada no estudo com Doppler de cor (o asferisco
assinala a drea correspondente & formagdo nodular).

i X

Figura 2. Face materna da placenta com drea de aspecto franjado e
pdlida (esquerda — zona do fefo 2) e drea congestiva (direita — zona
do feto 1). Nos cantos superiores observa-se o aspecto histolégico das
respectivas dreas coradas por H&E, sendo possivel verificar o aspecto
imaturo das vilosidades, com predominio das vilosidades intermédias
e proliferagdo vascular na zona do fefo 2, e vilosidades coriais com
desenvolvimento adequado e congestdo na zona do feto 1.
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Figura 3. Estudo imunocitoquimico com marcador muscular liso (actina) evidenciou a proliferacdo das células musculares lisas da parede dos vasos,
formando uma rede que ocupa o eixo da vilosidade (esquerda); o estudo com marcador endotelial (CD3 1) evidenciou a proliferagdo vascular e a natureza
multifocal da lesGo (centfro e direita), na drea da placenta correspondente ao fefo 2.

Discussao

Atualmente, a ultrassonografia permite avaliar ano-
malias da placenta que podem influenciar a vigilancia
e o resultado das gestacoes®. O diagnédstico pré-natal
de corioangioma enquadra-se neste contexto, uma vez
que a ultrassonografia com doplervelocimetria permite
o seu diagndstico, bem como a sua distingdo de outros
tumores placentdrios, com beneficios no progndstico
materno-fetal®.

No caso ilustrado, a presenga de um volumoso tumor
da placenta, com vasculariza¢io aumentada, numa gestacdo
gemelar monocoridnica/biamnidtica condicionando RCIU,
hidropisia fetal (derrame pericdrdico e ascite) e anemia no
feto, cujo corddo umbilical aparentava relagio com essa drea
da placenta, suscitou o diagndstico de corioangioma.

Acredita-se que a génese deste tipo de lesdo vascular
tem por base a diminui¢do da tensdo de oxigénio. A sua
localizagdo preferencial em locais de oxigenagdo reduzida,
como a margem placentdria ou sob a placa corial, bem como
a sua incidéncia aumentada em populagdes que habitam
em altitudes elevadas, sio argumentos que favorecem esta
hipétese®*. A relevancia clinica destes tumores relaciona-
se diretamente com a sua dimensao, uma vez que aqueles
maiores do que 4 cm associam-se ao efeito de shunt arte-
riovenoso com risco de perda fetal de aproximadamente 30
a 40%, enquanto que os de pequena dimensio habitual-
mente ndo interferem com o decurso da gravidez”*’. Pelo
impacto negativo que estes tumores podem ter na evolugao
da gravidez, o diagndstico pré-natal de corioangioma deve
conduzir a uma estrita vigilincia ultrassonogrifica, como
foi ressaltado no presente caso.

Ap6s o nascimento, o estudo anatomopatoldégico da
placenta diagnosticou corioangiomatose multifocal difu-
sa. Esta lesdo, embora distinta do corioangioma, partilha

Rev Bras Ginecol Obstet. 2011; 33(12):421-5

diversas caracteristicas com o mesmo. Estdo ambas relacio-
nadas a situagdes de hipdxia e apresentam diversos aspectos
em comum, nomeadamente a sua associagdo a gravidez
multipla, PEC e RCIU. Entretanto, a idade gestacional
em que predominam é substancialmente diferente, pois
os corioangiomas tém maior frequéncia entre a 32* e a 37°
semanas e a corioangiomatose multifocal difusa é mais
frequente antes da 32* semana de gestacio®*!%.

Nio se encontram descritos na literatura casos de
corioangiomatose multifocal difusa com apresentacio
pré-natal mimetizando a do corioangioma, o que torna
este relato extremamente invulgar. A presenca aparente
de uma lesdo tumoral na avalia¢do ultrassonografica
pré-natal, ndo confirmada no estudo da placenta, revela
a possibilidade deste tipo de lesdo simular a presencga de
um corioangioma, fato que poderd estar relacionado com
a extensa dimensdo da 4drea afetada (aproximadamente
metade do disco placentar). Desta forma, este caso com-
prova que a detecc¢do ultrassonogrifica de um tumor
da placenta, com vasculariza¢gdo aumentada no estudo
Doppler, deve suscitar outras hipétese diagndsticas além
do corioangioma.

Este relato real¢ou a importincia da placenta como
orgdo fundamental no desenrolar da gestagdo, bem como
a relevincia da sua avaliagdo na ultrassonografia pré-natal,
permitindo o diagndstico precoce de anomalias e possibi-
litando a adaptacdo da vigilancia pré-natal com melhoria
dos resultados materno-fetais.
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