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Resumen

Se presenta un caso clinico de leiomiomatosis peritoneal di-
seminada, en una paciente de 40 afios, con antecedentes de
miomas uterinos y miltiples tumoraciones intraabdominales
detectadas mediante ecografia y TC. El tratamiento se realizo
mediante cirugia hormonosupresora de estrégenos y progeste-
rona y exéresis de las tumoraciones.

Revisamos en la bibliografia la frecuencia, la técnicas diag-
nosticas y el diagnéstico diferencial, asi como las posibilidades
terapéuticas de esta rara enfermedad.
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LEIOMYOMATOSIS PERITONEALIS DISSEMINATA.
CASE REPORT AND REVIEW OF THE LITERATURE

We present a case of leiomyomatosis peritonealis dissemina-
ta in a 40-year-old patient with antecedents of uterine myomas
and multiple intra-abdominal tumors detected by ultrasono-
graphy and computed tomography. Treatment was surgical
with estrogen and progesterone-suppressive surgery and tu-
mor resection. We review the frequency, diagnostic techniques
and differential diagnosis reported in the medical literature as
well as the therapeutic possibilities of this rare disease.

Key words: Leiomyomatosis peritonealis disseminata. Intra-ab-
dominal tumors. Uterine myomas.

Introduccion

La leiomiomatosis peritoneal diseminada (LPD) es una en-
fermedad benigna e infrecuente (50 casos descritos), caracteri-
zada por el desarrollo de mdltiples leiomiomas en la cavidad
peritoneal. Aparece en mujeres en edad fértil, basandose el
diagndstico de sospecha en los antecedentes personales y en
estudios de imagen (ecografia y TC); el diagnéstico definitivo
es histoldgico, siendo importantes las técnicas de puncion diri-
gida, pues condicionardn en algunos casos la actitud terapéuti-
ca. En el tratamiento, hay dos opciones contrapuestas y a la vez
justificadas, en funcién de las caracteristicas de cada paciente.

Presentamos el caso de una mujer joven intervenida en nues-
tro servicio, en la que optamos por un tratamiento quirdrgico,
debido a que no podia tener mas hijos, y a las dudas estableci-
das en cuanto a la posible malignidad de la enfermedad.
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Caso clinico

Mujer de 40 afios, con antecedentes de miomectomia uterina
y ligadura tubdrica 12 afios antes e histerectomia y anexectomia
derecha por miomas uterinos y quistes ovdricos 2 afios antes.

Ingresé en nuestro hospital por un episodio agudo de dolor
en la fosa iliaca derecha de 24 h de evolucion, sin otra sintoma-
tologfa asociada y con progresiva mejoria de forma espontdnea.
A la exploracion presentaba buen estado general, sin fiebre,
con presion arterial de 120/70 mmHg y una exploracién cardio-
pulmonar normal; el abdomen era blando y depresible, palpdn-
dose una tumoracion levemente dolorosa en vacio derecho sin
signos de peritonismo.

Las exploraciones complementarias efectuadas dieron los si-
guientes resultados: analitica y sedimento urinario normales;
determinaciones hormonales (FSH, LH, estradiol y progestero-
na) normales; radiografia de térax sin hallazgos patoldgicos.
En la radiograffa simple de abdomen se observé una masa ova-
lada de 10 cm de didmetro en vacio derecho. La ecografia de-
mostré la presencia de multiples masas sélidas en retroperito-
neo entre 1 y 10 cm, compatibles con adenopatias metastdsicas
o linfoma. En la tomograffa computarizada (TC) abdominal,
aparecieron multiples imdgenes nodulares bien definidas y sin
signos de infiltracion en la cavidad abdominal, con una de ma-
yor tamafio que contactaba con retroperitoneo (espacio pararre-
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nal anterior derecho), sin ascitis ni adenopatias indicativas de
malignidad, siendo el resto de visceras intraabdominales nor-
males. El diagnéstico inicial de sospecha fue de leiomiomato-
sis peritoneal diseminada o leiomiosarcomatosis de bajo grado
de malignidad. Se practicé puncién-aspiracién con aguja fina
bajo control ecografico de masa de la cavidad peritoneal, con
resultado de fibras musculares lisas, pero que no se considerd
representativo de la totalidad de la lesion.

Ante la duda diagndstica en las técnicas de imagen, y la im-
posibilidad por las caracteristicas de la muestra remitida de es-
tablecer un diagndstico histopatolégico de certeza, se optd por
el tratamiento quirdrgico de la paciente, hallando en la laparoto-
mia mdltiples tumoraciones pequeiias en el epiplon, cuatro tu-
moraciones retroperitoneales, dos en el mesorrecto y la serosa
rectal, una en el peritoneo parietal anterior y otra en el mesoco-
lon del dngulo esplénico. Se practicaron una omentectomia, una
exéresis de tumoraciones retroperitoneales e intraabdominales,
una anexectomia izquierda y una apendicectomia profildctica.

Microscépicamente, las tumoraciones estaban constituidas por
fibras musculares lisas, sin atipias nucleares y minimo o nulo in-
dice mitdtico, sin observarse focos de necrosis o hemorragia; el
ovario izquierdo presentaba multiples quistes foliculares y el
apéndice ileocecal era normal. La inmunohistoquimica confirmé
la estirpe muscular lisa de las lesiones, con positividad débil a vi-
mentina e intensa para actina y desmina. El estudio de receptores
hormonales (estrégenos-progesterona) ABBOTT ER-ICA y AB-
BOTT PgR-ICA demostr6 una positividad moderada para recep-
tores estrogénicos, e intensa para receptores de progesterona. El
diagndstico final fue de leiomiomatosis peritoneal diseminada.

La evolucién fue satisfactoria, siendo alta hospitalaria a los
7 dias de la intervencion. Actualmente, con 2 afios de evolu-
cidn, la paciente estd asintomatica y libre de enfermedad.

Discusion

La LPD es una enfermedad benigna e infrecuente (50 casos
descritos)'?, caracterizada por el desarrollo de multiples leiomio-
mas en la cavidad peritoneal. Aparece en mujeres en edad fértil,
asociandose con frecuencia a miomas uterinos (en nuestro caso
la paciente fue intervenida en dos ocasiones por miomas uteri-
nos) y/o estados de hiperactividad hormonal (embarazo, anticon-
ceptivos orales, tumores ovaricos, etc.)**; mds raramente se ha
descrito en mujeres posmenopdusicas no sometidas a terapia
hormonal, considerandose esta situacion por algunos autores’
como un diagndstico tardio de la enfermedad, donde previamen-
te aconteci una situacion de hiperestimulo hormonal.

Aunque su etiologia es desconocida, hay una clara dependen-
cia hormonal en el desarrollo de esta enfermedad, como lo de-
muestran las caracteristicas de la poblacién afectada y la pre-
sencia de receptores hormonales en estos tumores. Algunos
autores*® afirman que el origen de los leiomiomas en esta enfer-
medad se debe a la metaplasia de células multipotenciales con
diferenciaciéon miofibrosa del epitelio miilleriano, distribuido
durante la embriogénesis en el mesénquima subperitoneal, y
que tanto la predisposicién individual como el hiperestimulo
hormonal serian los factores determinantes de la tumorogénesis.

Las pacientes suelen estar asintomadticas hasta el momento
en que se palpa una masa abdominal o aparecen sintomas deri-
vados de la compresion tumoral de 6rganos de vecindad®?.

Las exploraciones complementarias mas ttiles en el diagnds-
tico son la ecografia, la TC y la PAAF dirigida.

Fig. 1. TC preoperatoria: miiltiples tumoraciones redondeadas y de bor-
des lisos a la altura de la pelvis.

Fig. 2. TC preoperatoria: gran tumoracion pararrenal anterior derecha,
con otras de menor tamario alrededor.

En la TC se presenta a modo de muiltiples imagenes nodula-
res solidas y bien definidas, distribuidas por el peritoneo, el
mesenterio y el epipldn, sin signos de malignidad (ausencia de
necrosis tumoral, ascitis, adenopatias o metdstasis hepaticas).
El diagnéstico diferencial se establece principalmente con la
leiomiosarcomatosis, la carcinomatosis peritoneal y los linfo-
mas’, siendo la PAAF la que habitualmente confirmara la pre-
sencia de fibras musculares lisas y, por tanto, el cardcter benig-
no de la enfermedad®?®.

La cirugia laparoscpica® podria ser util en aquellas pacien-
tes en las que no se realizase cirugia radical y el diagndstico
por PAAF no fuese concluyente, permitiendo esta técnica la
exéresis de algtin nédulo para el estudio histopatoldgico, cuya
confirmacion de benignidad garantizase una seguridad absoluta
en el posterior control de la paciente.

Histol6gicamente, los nddulos tienen una apariencia macros-
copica de leiomiomas benignos. El estudio microscépico revela
el cardcter mesenquimatoso de la lesion, constituida por fibras
musculares lisas entremezcladas con proporciones variables de
miofibroblastos y fibroblastos, plantedndose el diagndstico di-
ferencial con el leiomiosarcoma metastdsico, el sarcoma de es-
troma endometrial, otros tumores mesenquimales y, mas ra-
ramente, con tumores epiteliales con patrén de crecimiento
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fusocelular. El estudio inmunohistoquimico de estas lesiones
(débil a vimentina e intensa para actina y desmina) confirmard
la estirpe muscular lisa de las mismas.

La presencia de receptores hormonales estrogénicos y de
progesterona en las células tumorales apoyan la influencia hor-
monal en el crecimiento y la regresién de los nddulos en esta
enfermedad'’; a su vez, las determinaciones analiticas hormo-
nales (FSH, LH, estradiol y progesterona) son en la mayoria de
casos normales.

Por todo ello, se considera que la predisposicién individual cons-
tituye un factor muy determinante en el desarrollo de la enferme-
dad, aunque se ha sugerido una posible alteracion génica en el cro-
mosoma X!!, como tltimo responsable en la génesis de la misma.

Ante el escaso nimero de casos y la poca experiencia acu-
mulada, el tratamiento en la bibliograffa revisada es muy varia-
ble. Hay actitudes muy conservadoras basadas en un segui-
miento clinicorradioldgico, dada la benignidad del proceso,
contrastada por un seguimiento a largo plazo (2, 3 y 10 afos)
de pacientes en los que no se evidencié degeneracién malig-
na*>'2. Por otro lado, otros autores proponen una cirugia radical
(histerectomia con doble anexectomia y extirpacion de todas
las tumoraciones) con el fin de evitar todo influjo hormonal, asi
como la posibilidad de degeneracién maligna, que segtin diver-
sos estudios®* '3 varfa entre un 3 y un 5%. En nuestro caso op-
tamos por una cirugia radical, debido a la edad de la paciente
y la existencia de una dependencia hormonal en el desarrollo
de la enfermedad.

Otros autores' indican una cirugia radical en mujeres fértiles
que no deseen tener mas hijos, en mujeres posmenopausicas y
ante la sospecha de progresion o malignizacién de la enferme-
dad, intentando resecar el mayor nimero de tumoraciones. En
caso de tumores residuales, puede ser util un tratamiento hor-
monal adyuvante mediante acetato de megestrol'?. En nifias y
en mujeres jovenes sin hijos puede realizarse un seguimiento
clinicorradioldgico sistemadtico, no recomenddndose el embara-
zo ni el uso de anticonceptivos orales.
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