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Caso clinico

Se trata de una mujer de 53 afos de edad con antecedentes personales de hipoacusia por
tratamiento con estreptomicina y amigdalectomia en su infancia, asi como histerectomia mas
doble anexectomia por mioma uterino a los 38 afios. Entre sus antecedentes familiares re-
feria que una tia materna también habia sido histerectomizada y presentaba miiltiples lesio-
nes cutdneas de afios de evolucion, sin poder precisar el diagndstico.

La paciente consultaba por lesiones cutaneas mdltiples a nivel de hombros, brazo, abdomen
y piernas, de presentacion progresiva en los tltimos 20 afios. Inicialmente habian aparecido
aisladamente en el hemicuerpo izquierdo, extendiéndose posteriormente al lado derecho y
tendiendo a la confluencia en placas. Dichas lesiones producian dolor ocasional en relacion
con el frio o con el roce.

A la exploracion dermatolégica se objetivaban miiltiples lesiones tumorales cupuliformes de
pequeno tamano (<2 cm de diametro), de coloracién eritemato-marronacea, bien delimita-
das, de consistencia elastica, con tendencia a la confluencia en placas a nivel de hombros,
espalda y brazos, asi como elementos aislados en abdomen y piernas (fig. 1). El estudio his-
topatoldgico con hematoxilina-eosina revelé un tumor dérmico, no encapsulado, compuesto
de haces de musculatura lisa en relacién con el musculo arrector del pelo (fig. 2).

Fig. 1. Multiples lesiones tumorales cupuliformes marrones de
pequerio tamano y con tendencia a la confluencia al nivel de
los hombros y espalda alta.

Fig. 2. En la biopsia cutdnea se puede observar un tumor a ni-
vel de la dermis, compuesto de haces de musculatura lisa de-
rivados del musculo arrector del pelo.
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Diagnéstico

Leiomiomatosis familiar cutdnea y uterina (sindrome

de Reed).

Discusion

Los leiomiomas cutaneos son tumores benignos deri-
vados de las fibras del musculo arrector del pelo (pilo-
leiomiomas), musculatura de los vasos sanguineos
(angioleiomiomas) o de la musculatura lisa del escroto
y areola mamaria (leilomiomas genitales)'. Los pilo-
leiomiomas adoptan diferentes patrones clinicos pu-
diendo presentarse de forma aislada o bien formando
agrupaciones de lesiones siguiendo un patrén lineal,
segmentario, zosteriforme, en placas o diseminada.
La leiomiomatosis familiar cutanea y uterina fue des-
crita por Reed? en 1973. Se trata de un cuadro de
transmisién autosémica dominante de alta penetran-
cia, consistente en la aparicién de miiltiples leiomio-
mas a nivel cutdneo y miomas uterinos, en varios
miembros de una misma familia®. Recientemente se
ha implicado al gen de supresién tumoral MCUL1 si-
tuado en el cromosoma 1 como posible responsable
de este sindrome familiar *.

Clinicamente, los piloleiomiomas cuténeos se tratan de
pequeiios tumores de color marrén, situados en el tron-
co y extremidades superiores, que caracteristicamente
producen dolor ante diferentes estimulos como el frio,
el roce, la menstruacién, el embarazo o el estrés emo-
cional®. Dicho dolor se ha relacionado con un posible
aumento del nimero de fibras nerviosas en las lesiones
o un posible estimulo de las mismas en relacién con la
contracciéon de las fibras musculares del tumor®. En
ocasiones las crisis de dolor pueden acompanarse de
nauseas, vomitos o episodios de presincope, con una
importante disminucién de la calidad de vida en algu-
nos pacientes, habiéndose descrito casos aislados de in-
tento de suicidio °. Algunos autores han descrito un po-
sible patrén caracteristico en relacién con la aparicion
de las lesiones, en cuanto que algunas familias presen-
taban inicialmente piloleiomiomas en el hemicuerpo iz-
quierdo y posteriormente se extendian al lado derecho,
hecho que también referia nuestra paciente*.
Moragas et al® hallaron en una familia afecta de sin-
drome de Reed que hasta el 64% de las mujeres de-
sarrollaban miomas en alguna localizacién corporal a
lo largo de su vida (el 10% a nivel cuténeo, el 18% en
el utero y hasta un 36% en ambos). Ademas, el 45%
de todas las mujeres de esa familia tuvieron que ser

sometidas antes de los 35 afos de edad a una histe-
rectomia, indicando la importancia de llevar a cabo
exdmenes ginecolégicos periddicos desde la adoles-
cencia en todas las mujeres de las familias afectas,
pensando en una posible descendencia futura.

La aparicién de leiomiomas cutdneos miiltiples se ha
asociado ocasionalmente a diversos cuadros sistémi-
cos como la adenomatosis endocrina miiltiple tipo 17,
la poliposis intestinal ®, la leucemia linfocitica créni-
ca’, la artritis reumatoide *° o la eritrocitosis ''. Ade-
mas, recientemente se ha descrito un nuevo sindrome
de predisposicién a neoplasias denominado HLRCC
(leiomiomatosis hereditaria y carcinoma de células re-
nales) *, cuyos pacientes presentan leiomiomas a ni-
vel uterino y cutédneo, asi como una mayor propen-
sioén al desarrollo de carcinoma papilar renal. Por otro
lado existen casos aislados previos de desarrollo de
leiomiosarcomas uterinos en pacientes afectas de sin-
drome de Reed *. Dichas asociaciones, junto con la
alta incidencia de histerectomias en mujeres en edad
fertil, reflejan la importancia de un diagnéstico pre-
coz, un estudio familiar completo, asi como un segui-
miento periddico posterior en pacientes afectos por
este sindrome.
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