
Diagnóstico final

Dilatación quística del utrículo prostático en forma bifurcada con
cálculo en el extremo central superior en un paciente con fístula
anal.

Hallazgos radiológicos

En la radiografía simple de abdomen se aprecia nefroesclerosis bi-
lateral y densidad cálcica en la pelvis menor (fig. 1). Al realizar ure-
trografía retrógrada se observó la existencia de estenosis que im-
pedía el paso de contraste a la vejiga urinaria; se practicó una punción
suprapúbica para repleción vesical, y en fase permiccional se con-
firmó la estenosis de la uretra bulbar. Al persistir el esfuerzo mic-
cional se observó repleción de la cavidad pseudodiverticular por
detrás de la vejiga urinaria (utrículo prostático dilatado), donde se
encuentra el cálculo, y simultáneamente un paso de contraste a la
ampolla rectal (fig. 2).

El estudio realizado mediante resonancia magnética pélvica pu-
so de manifiesto una estructura compleja que mostraba continui-
dad con regiones proximales de la luz uretral que presentaba pare-
des que se realzaban en las secuencias contrastadas y en la que
se identificaban dos compartimentos: el primero se situaba a la iz-
quierda y contenía líquido y gas en su interior formando un pe-
queño nivel hidroaéreo; mientras que el segundo ocupaba una po-
sición central y contenía una estructura hipointensa en todas las
secuencias, característica de calcificación (fig. 3). Se identificó
también otra lesión hiperintensa en secuencias potenciadas en T2
con características de señal líquida, localizada por detrás de la
uretra y por debajo de la vejiga, que por sus características de
señal y topografía se orientaba como dilatación quística del utrícu-
lo prostático (fig. 4).

Comentario

El veru montanum o cresta ureteral tiene su origen en el tubérculo
mülleriano que se forma cuando los conductos paramesonéfricos
(müllerianos) se fusionan en la línea media y entran al seno uroge-
nital posterior. En el hombre estos conductos forman eventual-
mente el utrículo prostático estrógeno-sensible.

La región caudal de la uretra recibe los conductos mesonéfricos
(conductos de Wolf), que dan lugar a los conductos eyaculadores,
deferentes y vesículas seminales, que dependen de los andróge-
nos.

La presencia de quistes müllerianos es infrecuente, de hecho en
1988 se habían descrito sólo 101 casos. Los términos utrículo

prostático, utrículo dilatado y quiste mülleriano o bolsa vaginal se
emplean de forma indistinta.

Anatómicamente los quistes derivan de la parte caudal de los
conductos müllerianos fusionados originados en el veru montan-

num con extensión medial y posterior; cuando el quiste crece pue-
de extenderse por encima de la próstata y puede presionar la ure-
tra prostática, el conducto eyaculador o el trígono.

El contenido del quiste suele ser seroso, mucoide o hemorrágico
y nunca contiene esperma. Tan sólo hemos encontrado otra co-
municación de la presencia de litiasis intraquística.

El diagnóstico diferencial de los quistes müllerianos debe reali-
zarse con los quistes de las vesículas seminales o de conductos
deferentes. La diferenciación con abscesos prostáticos cavitados
o divertículos del contorno posterior vesical son de menor dificul-
tad diagnóstica.

En un estudio, Currarino observó la existencia de diversas ano-
malías asociadas. En cinco pacientes existía imperforación anal
con fístula uretral posterior y una gran bolsa utricular sobre la fístu-
la; son características semejantes a las del paciente que presenta-
mos, con la excepción de que en nuestro caso se añadía agenesia
renal.
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Diagnóstico final

Enfermedad de Rendu-Osler hepática.

Hallazgos radiológicos

En la ecografía doppler-color hepática (fig. 1) se observan áreas
con aumento de flujo en vasos intrahepáticos y de la ecotextura
hepática.

En la tomografía computarizada hay una captación de contraste
heterogénea a nivel hepático (fig. 2) con áreas de diferente atenua-
ción en fase arterial, bien delimitadas y de localización predomi-
nantemente periférica, debidas a fístulas arteriovenosas.

La angiorresonacia permitió visualizar una arteria hepática tor-
tuosa y dilatada, así como sus ramificaciones (fig. 3). También áre-
as periféricas redondeadas y de pequeño tamaño de hipercapta-
ción de contraste en el lóbulo hepático derecho (flechas) que con-
firmaron dichas fístulas arteriovenosas (fig. 4).

Discusión

La enfermedad de Rendu-Osler-Weber es una displasia fibrovas-
cular familiar caracterizada por telangiectasias, aneurismas, angio-
mas y malformaciones arteriovenosas que afectan piel y mucosas,
así como en ocasiones vasos pulmonares, hepáticos y cerebrales.
La afectación hepática oscila entre el 8 y el 31% de los casos y
puede consistir en dilatación de arterias hepáticas, telangiectasias
y malformaciones arteriovenosas que forman fístulas, con o sin fi-
brosis hepática concomitante1. El diagnóstico por la imagen de-
sempeña un papel fundamental a la hora de identificar las altera-
ciones vasculares hepáticas. La ecografía, especialmente cuando
se asocia a doppler-color, es la mejor técnica para descartar afec-
tación hepática en los pacientes con Rendu-Osler-Weber2 por su
disponibilidad, coste-eficacia y capacidad para demostrar malfor-
maciones vasculares. Permite observar en la mayoría de los pa-
cientes dilatación de la arteria hepática común (mayor o igual a 8
mm a 2 cm de su origen en el tronco celíaco), flujos más rápidos
(velocidad de flujo arterial sistólico mayor de 160 cm/s), así como
tortuosidad y ectasia de sus ramas intrahepáticas, visibles en modo
B y doppler-color como estructuras tubulares con pared ecogénica
dentro del hígado. Con igual o mayor frecuencia existen fístulas ar-
teriovenosas intrahepáticas que expresan un patrón pulsátil de flu-
jo venoso con alta velocidad de flujo arterial telediastólico y flujo
portal retrógrado pulsátil. El aumento del flujo en vasos intrahepáti-
cos observado en nuestro paciente se debe a este tipo de fístulas
arteriovenosas. También se observan en casi la mitad de los pa-
cientes venas de drenaje ensanchadas con flujo bifásico o conti-
nuo en lugar del normal trifásico, y cambios fibróticos del hígado,
manifestados como un patrón grosero heterogéneo con ecotextura
periportal y perivenosa aumentadas. Con menor frecuencia se ven
lesiones focales hepáticas secundarias a hemangiomas o hiperpla-
sia nodular focal3.

Anteriormente se consideraba la angiografía como el método
más útil para visualizar las anomalías vasculares; hoy día sus indi-
caciones se van restringiendo al tratamiento de pacientes sintomá-
ticos4 y a los estudios pretrasplante, pues la tomografía computari-
zada helicoidal y recientemente la angiorresonancia se han mostra-
do capaces de identificar y caracterizar dichas lesiones vasculares.

La tomografía computarizada helicoidal, particularmente con
detector múltiple, es capaz de detectar, como en nuestro paciente,
alteraciones de la perfusión del parénquima hepático tales como
áreas heterogéneas de diferente atenuación en fase arterial, fre-
cuentemente en forma de cuña y de localización periférica, debi-
das a comunicaciones arterioportales (fenómeno de realce transi-
torio del parénquima hepático). También puede verse en fase arte-
rial precoz la opacificación simultánea de la arteria hepática y de
las venas hepáticas debido a la presencia de comunicaciones, y
en el parénquima hepático pequeñas lesiones muy realzadas re-
dondeadas de distribución periférica, atribuidas a telangiectasias y
fístulas arteriovenosas, conocidas como grandes masas vascula-
res confluentes (large confluent vascular masses) cuando su diá-
metro es mayor de 10 mm. En muchos pacientes se detectan sig-
nos sugestivos de hipertensión portal tales como dilatación de la
vena porta con o sin esplenomegalia y en algunos, variantes
anatómicas vasculares tales como arterias hepáticas accesorias u
orígenes anormales de la arteria hepática5,6.

La angiorresonancia, con la que existe todavía poca experien-
cia, podría completar el estudio de las lesiones anteriormente des-
critas para la tomografía computarizada y proporcionar un mapa
de los vasos anómalos y de su cinética de llenado. En nuestro pa-
ciente facilitó el diagnóstico al mostrar la arteria hepática dilatada y
tortuosa y áreas periféricas redondeadas y realzadas secundarias
a fístulas arteriovenosas y telangiectasias, típicas de esta pato-
logía.
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Diagnóstico final

Extensor digitorum brevis manus.

Hallazgos radiológicos

En el estudio de resonancia magnética (RM) T1 axial (fig. 1) y T2
axial y sagital con saturación de la grasa (figs. 2 y 3) se aprecia una
masa con intensidad de señal intermedia localizada en la región
dorsal carpometacarpiana. La señal es análoga al músculo en to-
das las secuencias de pulso. Se sitúa entre los tendones del ex-
tensor del dedo índice y el extensor largo de los dedos, extendién-
dose desde la región del ligamento radiocarpal dorsal hasta la par-
te proximal de los metacarpianos.

Comentario

El extensor digitorum brevis manus es un músculo supernumerario
del dorso de la mano, apoyado en el lado cubital del tendón exten-
sor del dedo índice, que frecuentemente es confundido con un
ganglión, una exóstosis, un tumor de células gigantes de vaina
tendinosa o una tenosinovitis1. Se encuentra en un 1,1-3% de las
personas1-3 y es bilateral en un 54% de los casos2. Aunque habi-
tualmente es asintomático, puede presentarse como una masa do-
lorosa en el dorso de la muñeca, sobre todo en individuos que rea-
lizan movimientos repetitivos de la muñeca y la mano4.

Una característica clínica distintiva es que las masas asociadas
con el extensor digitorum brevis manus se hacen más prominentes con
la extensión activa de los dedos contra resistencia5 debido al au-
mento de su diámetro por la contracción muscular, mientras que
las masas de tejidos blandos del dorso de la muñeca no suelen
cambiar su tamaño con el movimiento activo de los dedos. Sin
embargo, el diagnóstico clínico puede ser difícil y a veces puede
conducir a una cirugía innecesaria.

Es un músculo corto que se origina en la región distal del radio,
el ligamento radiocarpial dorsal y la cápsula articular de la muñeca,
sin unirse a los huesos del carpo, con una inserción distal en los

dedos índice o medio2,3. La suplencia vascular y la inervación se
producen a través de la arteria y el nervio interóseos posteriores,
respectivamente3.

Se puede diagnosticar mediante ecografía dinámica de la muñe-
ca4. Sin embargo, la resonancia magnética delimita mejor la natu-
raleza y la extensión de estos músculos y el radiólogo debe cono-
cer su existencia para diagnosticarlos correctamente y evitar la
cirugía6.
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Leiomiomatosis metastatizante benigna en pulmón en paciente
previamente histerectomizada.

Hallazgos radiológicos

Se apreció un nódulo bien delimitado en el campo medio izquierdo
(fig. 1, flecha blanca) en la radiografía simple de tórax. En la figura
2 se ve el aumento del tamaño de ambos lóbulos tiroideos, endo-
torácicos, de aspecto nodular.

En la tomografía computarizada se identifican tres nódulos pul-
monares: en el segmento superior lingular de localización subpleu-
ral (1,5 x 1,5 cm) (fig. 3A), en el segmento basal posterior izquierdo
(1 x 1 cm aproximadamente) (fig. 4A) y en el segmento medial del
lóbulo medio (1 x 1 cm aproximadamente) (fig. 4B). Presentan den-
sidad de parte blanda, sin cavitación ni densidades cálcica ni grasa
(fig. 3B). No muestran captación del contraste. No hay alteraciones
en el resto del parénquima pulmonar, adenopatías mediastínicas ni
hiliares. Ante estos hallazgos, los antecedentes de histerectomía
por leiomiomas de la paciente y el contexto clínico, se planteó la
posibilidad de leiomioma metastatizante en pulmón.

Se realizó resección en cuña diagnóstica de las dos lesiones iz-
quierdas y, tras el resultado anatomopatológico, también se re-
secó la del lóbulo medio.

Las lesiones contenían gran cantidad de células de músculo liso
y su componente estromal era positivo para actina, desmina y
CD34, presentando también receptores de estrógenos y progeste-
rona. El diagnóstico anatomopatológico fue de leiomiomas metas-
tatizantes en el pulmón.

Comentario

La leiomiomatosis metastatizante benigna (LMB) es una enferme-
dad infrecuente, con 100 casos descritos hasta 20031-5. Se carac-
teriza por la presencia de nódulos múltiples en el abdomen, los
ganglios linfáticos y/o el pulmón, que parecen tener su origen en
músculo liso6, en pacientes intervenidas por leiomiomas uterinos.

El término leiomioma metastatizante fue descrito por Steiner en
1939 en una paciente con leiomioma uterino benigno y metástasis
pulmonares5. En 1983 Martin redujo el confuso espectro de enfer-
medades raras con múltiples lesiones de músculo liso en el pulmón
a tres: leiomiomatosis hormonodependiente en mujeres con leio-
miomas uterinos, leiomioma metastásico en hombres y niños, y ha-
martomas fibroleiomatosos múltiples en cualquier sujeto7.

Se postulan tres hipótesis que explican la presencia de lesiones
pulmonares con tejido muscular liso: leiomioma uterino que metas-
tatiza al pulmón por diseminación intravenosa e implantación de sus
células; leiomiosarcoma uterino de bajo grado metastatizante; y pro-
liferación multifocal de células de músculo liso en respuesta a estí-
mulos hormonales3,5. Referente a esta última y ante la disyuntiva del
origen uterino o extrauterino de dichas células musculares en el
pulmón, Tietze et al demostraron el origen monoclonal de los tumo-
res leiomiomatosos uterinos y pulmonares de una de sus pacientes,
interpretando así las lesiones pulmonares como metastásicas2. Esto
quedaría reforzado por la presencia de receptores para estrógenos y
progesterona en los nódulos pulmonares1,5-8, como en nuestro caso.

Los tumores benignos extrapulmonares raramente metastatizan
al pulmón. Se han descrito lesiones histológicamente benignas
con diseminación metastásica pulmonar (mola hidatidiforme uteri-
na, tumor óseo de células gigantes, condroblastoma, adenoma
pleomorfo de glándula salivar o meningioma)8.

Radiológicamente la LMB aparece como un nódulo pulmonar so-
litario o, más frecuentemente, como nódulos pulmonares múltiples

(NPM) de tamaño variable, dispersos y con normalidad del intersticio
circundante. Los NPM suelen representar enfermedad metastásica
(maligna o benigna), lo que plantea un amplio diagnóstico diferen-
cial. Los hallazgos radiológicos de las metástasis pulmonares benig-
nas son indistinguibles de los de metástasis malignas. Sin embargo,
los tumores metastatizantes benignos presentan un crecimiento
muy lento8. Típicamente los nódulos de la LMB no se calcifican ni
captan contraste intravenoso1. Otras manifestaciones radiológicas
atípicas son: patrón miliar en la radiografía simple, masa peduncula-
da con gran formación quística o quiste gigante con NPM4.

No debe confundirse la LMB con la linfangioleiomiomatosis, carac-
terizada por la proliferación de células de músculo liso desde las pare-
des de los vasos linfáticos pulmonares y ganglionares1,9. Las mujeres
jóvenes con linfangioleiomiomatosis comienzan con neumotórax es-
pontáneo, derrame pleural o disnea y radiológicamente muestran hipe-
rinsuflación pulmonar y múltiples quistes de paredes finas1. Ambas en-
tidades presentan marcadores inmunohistoquímicos diferenciadores9.

Debido al escaso número de casos descritos de LMB, el trata-
miento no está estandarizado. Las opciones terapéuticas propues-
tas para la LMB con NPM incluyen: seguimiento radiológico de los
NPM5, resección de los mismos3 y manipulación hormonal farma-
cológica o quirúrgica (histerectomía y ooforectomía)4. Algunos
abogan por la resección inicial de los NPM, relegando el tratamien-
to hormonal a un segundo escalón6.

En conclusión, la LMB es una rara entidad que afecta general-
mente a mujeres intervenidas por leiomiomas (histerectomía/mio-
mectomía). Las lesiones metastásicas se descubren incidentalmente
y presentan una evolución asintomática, siendo las más frecuentes
las pulmonares, manifestadas radiológicamente como NPM. La
LMB debe considerarse en toda mujer asintomática que presente
NPM e historia de leiomiomas uterinos1.
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