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Sindrome miomatoso
eritrocitario. Reporte
de 2 casos

Myomatous erythrocytosis
syndrome. A report of two cases

RESUMEN

Objetivo: Reportar dos casos de sindrome
miomatoso eritrocitario.

Material y métodos: Presentacion de casos
clinicos y revision de la literatura cientifica. El
andlisis se realizo en el servicio de cirugia general
del Hospital Universitario de Los Andes, Mérida,
Venezuela.

Conclusiones: El sindrome miomatoso eritrocitario
es una rara entidad, escasamente descrita en la
literatura cientifica, que se presenta en mujeres con
miomatosis uterina acompanada de eritrocitosis.
Existen varias teorias acerca de su etiologia, la mas
aceptada es la produccion autonoma de
eritropoyetina por las células musculares lisas del
tumor. En los casos que se presentan, asi como en
los publicados, la normalizacion de los parametros
hematologicos (hemoglobina y hematocrito) después
de la extirpacion del tumor apoya esa relacion. Caso
1: paciente de 53 afios, con tumoracion abdominal
acompanada de metrorragia. Presentaba una
hemoglobina de 18,2 g/dl y un hematocrito de

Prog Obstet Ginecol. 2009;52(2):112-7

57,1%. La tomografia computarizada abdominopélvica
demostré6 miomatosis uterina gigante. Los hallazgos
quirtrgicos fueron un utero de 36 x 30 cm,

con tumoracion pediculada en su cara lateral
derecha, de 10 x 10 cm, cuyo peso total era de
6,350 kg y con histopatologia que demostré mioma
uterino. A las 4 semanas, el control de hemoglobina
y hematocrito fue normal. Caso 2: paciente de 44
anos, con tumoracion abdominal acompanada de
polimenorrea e hipermenorrea. En la analitica
present6: hemoglobina 17,9 g/dl y hematocrito
53,1%. La tomografia computarizada abdominopélvica
mostré miomatosis uterina gigante. Cuando
intervinimos quirtrgicamente a la paciente, el ttero
era de 32 x 25 cm, con un tumor pediculado
multiple anexo a la cara lateral izquierda, cuyo peso
total era de 4,180 kg y la histopatologia demostré
miomatosis uterina gigante. El control hematologico
a las 4 semanas fue: hemoglobina 12,8 g/dl y
hematocrito 43%.
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ABSTRACT

Objective: To report two cases of myomatous
erythrocytosis syndrome.

Material and methods: Case presentation and
review of the literature. Setting: General Surgery
Service, Hospital Universitario de Los Andes,
Mérida, Venezuela.

Conclusions: Myomatous erythrocytosis syndrome
is an uncommon entity that has rarely been
reported in the literature. This syndrome develops
in women with uterine myomatosis and
erythrocytosis. There are several theories on the
etiology of this entity, the most widely accepted
being autonomous production of erythropoietin by
the flat muscle cells of the tumor. The association
between erythrocytosis and uterine myomatosis is
supported by normalization of hematological
parameters (hemoglobin and hematocrit) after
tumoral extirpation in patients with this syndrome,
as well as in published series. Case 1: A 53-year-
old woman with an abdominal tumor and
metrorrhagia. Laboratory findings: hemoglobin: 18.2
g/dl, % hematocrit: 57. 1%; abdominal-pelvic
computed tomography: giant pelvic myomatosis.
Surgical findings: 36 x 30 cm uterus, with a
pediculated 10 x 10 tumor in the right lateral wall,
weighing 6.350 kg. Histopathological analysis
revealed giant uterine myomatosis. Hemoglobin
and hematocrit values were normal at 4 weeks.
Case 2: A 44-year-old woman with an abdominal
tumor and polymenorrhea and hypermenorrhea.
Laboratory findings: hemoglobin: 17.9 g/dL, %
hematocrit: 53.1%; abdominal-pelvic computed
tomography: giant uterine myomatosis. Surgery
revealed a 32 x 25 cm uterus, with multiple
pediculated tumors to the left lateral wall, with a
total weight of 4.180 kg. Histopathological analysis
revealed giant uterine myomatosis. Hematological
results at 4 weeks were hemoglobin: 12.8 g/dl and
hematocrit: 43%.
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INTRODUCCION

Los leiomiomas uterinos son los tumores pélvicos
mas frecuentes en las mujeres. Su incidencia es de
aproximadamente un 20% en mayores de 35 anos, con
predominio en la raza negra'?. Por lo general, se acepta
que su origen es en las células musculares lisas del
dtero!, su tamafo varia desde milimetros hasta grandes
tumores capaces de sobrepasar la pelvis®’. Pueden ser
subserosos, intramurales o submucosos, Unicos o multi-
ples y de localizacion variable en el ttero. La mayoria
de los casos son asintomaticos, pero cuando presentan
sintomatologias las mas frecuentes son trastornos mens-
truales, signos de compresion, dolor y leucorreal?.

Se define como poliglobulia la elevacion del volu-
men eritrocitario, por encima de los valores conside-
rados normales: en la mujer el hematocrito es del
40% (rango 35-45%) y la hemoglobina 14,5 g/dl (ran-
20 11-16 g)°. Sus causas se clasifican en: a) primarias,
producidas por trastornos crénicos como la policite-
mia vera, y b) secundarias, las cuales pueden ser hi-
poxicas, donde el aumento de los glébulos rojos
responde a un estimulo hipoxico como la altura, y no
hipoxicas, en las que el mecanismo es desconocido y
suelen estar asociados a hipernefromas, rifiones poli-
quisticos, hemangiomas cerebelosos y mioma uterino
gigante’. Se ha descrito la existencia del sindrome
miomatoso eritrocitario, en el que se relaciona la po-
liglobulia con miomatosis uterina, la causa es desco-
nocida hasta ahora; sin embargo, se han planteado
multiples hipdtesis, entre las que se mencionan la
capacidad de producir eritropoyetina por las células
del musculo liso uterino®®7.

La miomatosis uterina gigante asociada a eritrocito-
sis es una entidad infrecuente, por lo que son escasos
los reportes encontrados en la literatura. LevGur et al’
en 1995 publicaron una revision de los 31 casos cono-
cidos hasta la fecha en la literatura cientifica. En nues-
tro medio no se ha documentado ninguna experiencia
sobre este tema, lo que nos motivo a reportar los 2
casos presentados y revisar la literatura cientifica.

CASOS CLINICOS
Caso 1

Paciente mujer de 53 afos, que consultd por tu-
moracion abdominal de aproximadamente 20 afios
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Figura 1. Imagen de tomografia computarizada. Lesion ocupante
de espacio en region pélvica (flecha roja).

de evolucion, con aumenté progresivo en su tama-
flo, acompanada de dolor pélvico y metrorragia. En
el examen fisico presenté un aumento del volumen
abdominal con tumoracion palpable en el flanco y
la fosa iliaca izquierda, de aproximadamente 35 x 25
cm de diametro, de consistencia dura, no dolorosa
y poco movil. La ecografia abdominal reporté una
imagen redondeada, bien definida, de contenido
solido, dishomogénea, de aproximadamente 35 x 20
cm de diametro, que ocupaba todo el hemiabdomen
izquierdo. Se realiz6 una tomografia computarizada
abdominopélvica que reporté una lesion ocupante
de espacio, de contornos regulares, de 37 x 25 cm
de didmetro; ademas de lesion adyacente a ésta, con
similares caracteristicas, que pertenece a la region
pélvica (fig. 1). La analitica hematolégica preopera-
toria reportd: hemoglobina 18,2 g/dl, hematocrito
57,1%, volumen corpuscular medio 94,4 fl, hemoglo-
bina corpuscular media 30,1 pg, y Ca-125: normal.
Se indico cirugia; con el diagnéstico de miomatosis
uterina gigante se practico una laparotomia explora-
dora, donde se encontraron los siguientes hallazgos:
utero de 36 x 30 cm de diametro, con tumoracion
pediculada anexa en su cara lateral derecha, de 10
x 10 cm de didmetro, con un peso de 6,350 kg.
Ambos ovarios y trompas tenian aspecto y tamafo
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Figura 2. Pieza operatoria.

normal; se realiz6 una histerectomia total mas sal-
pingooforectomia bilateral en vista de la edad de la
paciente, que se encontraba en etapa premenopdu-
sica (fig. 2). El sangrado transoperatorio fue de 500
ml, y no se realizaron transfusiones de hemoderiva-
dos. Su evolucion postoperatoria fue satisfactoria, y
se le dio de alta al tercer dia. La histopatologia re-
porté miomatosis uterina gigante. El control hemato-
l6gico a las 4 semanas postoperatorias fue de 13,8
g/dl y hematocrito de 40,4%, y a las 8 semanas las
cifras estaban dentro de los rangos normales.

Caso 2

Paciente mujer de 44 afios, que consulté por pre-
sentar tumoracion abdominal de 6 meses de evolu-
cion, acompanada de polimenorrea e hipermeno-
rrea. Al examen fisico se palpaba una tumoracion en
el hipogastrio y la fosa iliaca izquierda, de aproxi-
madamente 20 x 25 cm de diametro, de consistencia
dura, no dolorosa y poco mévil. La ecografia abdo-
minal reporté una imagen hiperecoica redondeada,
definida, solida, de 22 x 30 cm de diametro. Se prac-
ticd una tomografia computarizada abdominopélvica
en la que se aprecié una lesion ocupante de espa-
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Figura 3. Vista lateral del abdomen de la paciente (flecha).

cio, de contornos regulares, de 25 x 30 cm de dia-
metro que se localizaba en la region pélvica (fig. 3).
La analitica hematologica preoperatorio reporto: he-
moglobina de 17,9 g/dl, hematocrito 53,1% y Ca-
125: normal. Se le indicé cirugia con el diagnéstico
de miomatosis uterina gigante; se realiz6 una lapa-
rotomia exploradora, que tuvo como hallazgos: ute-
ro de 22 x 25 cm de didmetro, con multiples mio-
mas pediculados bilobulados, firmemente adheridos
a ligamentos anchos y anexos con abundantes vari-
ces pélvicas. Ambos ovarios y trompas presentaban
aspecto y tamano normal; el peso de utero fue de
4,180 kg (fig. 4), por lo que se procedio a realizar
una histerectomia total mas salpingooforectomia bi-
lateral debido a hemorragia masiva durante la disec-
cion de los miomas pediculados, que se encontra-
ban muy adheridos a los ligamentos anchos y
anexos, con rotura incidental de las varices presen-
tes en esa zona.

El sangrado transoperatorio fue de 1.200 ml, por
lo que se realizaron transfusiones de hemoderiva-
dos. Su evolucion postoperatoria fue satisfactoria. La
histopatologia reporté leiomiomatosis uterina gigan-
te. El control hematologico a las 4 semanas posto-
peratorias fue: hemoglobina 12,8 g/dl y hematocrito
43%.

DISCUSION

La condicion infrecuente de mujeres pre y pos-
menopausicas'” en las que coexisten eritrocitosis y
miomatosis uterina fue denominado sindrome de
miomatosis eritrocitaria; el tamano gigante del mio-

Figura 4. Imagen de tomografia computarizada. Lesion ocupante
de espacio en la region pélvica (flecha).

ma es el comin denominador en esta condiciéon, en
la que recientemente se ha confirmado la produc-
cion, por parte de los tejidos del mioma, de eritro-
poyetina (Epo). Ademas de su funcion endocrina
primaria controlando la eritropoyesis, la Epo y su
receptor (Epo-R) han demostrado estar involucrados
en el crecimiento, la viabilidad y la angiogenesis de
varios tumores malignos de los érganos reproducto-
res femeninos'. La poliglobulia en relacion con los
miomas uterinos gigantes es un hallazgo extraordi-
nariamente infrecuente. Desde la primera descrip-
cion de Thompson y Marson, en 1953, se han des-
crito s6lo 31 casos’. La ausencia de metrorragias
anemizantes, junto con el hecho de que la remocion
del tumor se acompana de la normalizacion de los
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Figura 5. Pieza operatoria.

parametros hematolégicos, son las condiciones en-
contradas en todos los casos descritos!1°,

El mecanismo de la poliglobulia no esta suficien-
temente claro. Se ha propuesto que el tumor secreta
eritropoyetina en forma auténoma, que no estd su-
jeta a control de feedback. En este sentido, se ha
demostrado la secrecion de eritropoyetina por célu-
las musculares lisas, tanto en miomas uterinos como
en un caso de leiomioma cutineo y esofagico'?™.
Sin embargo, de los casos de miomas uterinos re-
portados solo algunos han demostrado aumento de
eritropoyetina en el plasma o extracto de tumor. Por
ello, se ha propuesto que hay otros factores humo-
rales de efecto eritropoyético en estos pacientes’.
Otra explicacion posible seria que una gran tumora-
cion abdominal puede interferir con la irrigacion

sanguinea de los rifiones, con hipoxia renal y la
consiguiente producciéon de eritropoyetina'®. Algu-
nos autores han propuesto que la hipervasculariza-
cion de estos miomas resulta en la produccion de
shunts arteriovenosos con hipoxemia y estimulo eri-
tropoyético®. Sin embargo, siendo la hipervasculari-
zacion un hallazgo frecuente en miomas, no todos
tienen poliglobulia, por lo que este hallazgo es muy
infrecuente, como ya se ha mencionado.

Se han planteado otras etiologias aun menos fre-
cuentes, como son la alteracion de la funcion pul-
monar, la hipoxia local, la prolongacion de la vida
media del eritrocito y la alteracion de la produccion
renal de eritropoyetina’. Sin embargo, la teoria mas
aceptada sigue siendo la produccién auténoma de
eritropoyetina por las células musculares lisas del
tumor”*,

A través de analisis genéticos moleculares de las
células del mioma se ha identificado un gen regula-
dor de eritropoyetina, lo que aporta evidencias de
que existe un mecanismo molecular subyacente pa-
ra la produccion ectopica de ésta®®. Ninguna otra
tumoracién abdominal se ha asociado al aumento
de la eritropoyesis, aparte de los tumores de origen
uterino. Todos los miomas pueden alterar la produc-
cion de eritropoyetina, causando grados variantes de
eritrocitosis, lo que podria explicar la falta de ane-
mia en las pacientes a pesar de la presencia de
metrorragias’.

En los casos que presentamos, como en la mayo-
ria de las series publicadas, la normalizacion de los
parimetros hematologicos después de la extirpacion
del tumor apoya la relacion entre la eritrocitosis y la
miomatosis uterina’.
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