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Introduccion

La leiomiomatosis peritoneal diseminada es una entidad
infrecuente, que apenas cuenta con un centenar de casos

Resumen El hallazgo casual de lesiones ocupantes de espacio de considerables proporciones
no es infrecuente en la practica clinica ginecolodgica. Suele tratarse de lesiones de crecimiento
lento, que producen poca o ninguna sintomatologia en las pacientes, muchas veces en forma de
episodios sintomaticos vagos y poco especificos que pueden haber sido motivo de consulta médica
durante afos sin sospechar su origen. Presentamos el caso de una leiomiomatosis peritoneal
diseminada diagnosticada en una paciente que acudié remitida a nuestra consulta para valorar el
posible origen ginecologico de un dolor hipogastrico intermitente de larga evolucion.

© 2010 SEGO. Publicado por Elsevier Espafa, S.L. Todos los derechos reservados.

Leiomyomatosis peritonealis disseminata: an unusual form of presentation

Abstract  An incidental finding of pelvic masses of considerable proportions is not uncommon
in clinical gynecological practice. These lesions tend to grow slowly and produce no or few
symptoms, often consisting of vague and nonspecific episodes that may have lead to medical
consultations for years without their cause being suspected. We present a case of leiomyomatosis
peritonealis disseminata diagnosed in a patient who attended our clinic for assessment of a
possible gynecological origin of longstanding, intermittent, low abdominal pain.

© 2010 SEGO. Published by Elsevier Espana, S.L. All rights reserved.

descritos en la literatura médica. Suele aparecer en mujeres
en edad reproductiva y se caracteriza por la proliferacion de
multiples nédulos de musculo liso en el tejido subperitoneal
de drganos y paredes de la cavidad pélvica y abdominal, que
puede adoptar a menudo la apariencia macroscépica de una
carcinomatosis peritoneal. Se ha descrito su asociacion con
niveles elevados de estrogenos y exposicion prolongada a

* Autor para correspondencia.

anticonceptivos orales, y se presume por ello su implicacion

Correo electrénico: monicavicaino@coma.es en la patogenia de esta entidad. Su curso clinico es habi-
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tualmente silente, siendo la manifestacion clinica mas
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frecuente el aumento del perimetro abdominal, si bien el
diagnostico suele establecerse cuando el paciente manifiesta
algln tipo de sintomatologia dolorosa abdominopélvica, que
motiva la consulta y la realizacion de exploraciones técnicas
complementarias. Histologicamente las lesiones constituyen
verdaderos leiomiomas benignos, formados por fibras de
musculo liso sin atipias y con un indice mitético muy bajo,
y proporciones variables de miofibroblastos y fibroblastos. El
tratamiento es fundamentalmente quirdrgico dirigido a la
exéresis completa de todas las neoformaciones observadas,
ya que no hay que despreciar un 2-5% de posibilidad de
transformacion maligna de estas lesiones, si bien se ha de
individualizar segun la edad, la sintomatologia y los deseos
genésicos de la paciente, motivo por el cual algunos espe-
cialistas han preconizado tratamientos conservadores con
seguimientos clinicoradioldgicos a largo plazo apoyados en
la benignidad del proceso.

Caso clinico

Presentamos el caso de una paciente mujer de origen lati-
noamericano de 50 afos de edad, atendida en nuestras
consultas externas a las que acudié consultando por cuadro
de dolor hipogastrico intermitente de dos afos de evolucion,
algunas veces de intensidad suficiente como para requerir
asistencia de urgencia por tal motivo, que no cedia a pesar de
la analgesia, 0 que regresaba espontaneamente con inde-
pendencia de la misma. La paciente referia asimismo sensa-
cion de distensién abdominal al menos en los Ultimos seis
meses. No presentaba ningln antecedente personal de inte-
rés salvo esterilizacion tubarica realizada hacia catorce afios
en su pais de origen, y una abdominoplastia tres afos atras.
Su formula menstrual era 6/20, para 3. Manifestaba no haber
utilizado nunca anticonceptivos orales.

En la consulta la paciente presentaba buen aspecto gene-
ral, sin fiebre y con constantes normales, el abdomen blando
y depresible, sin puntos dolorosos definidos ni signos de
peritonismo. En la exploracion clinica al tacto bimanual se
palp6 un Gtero considerablemente aumentado de tamaro
hasta el nivel umbilical, ligeramente doloroso a la palpacion,
sin otros hallazgos.

Una ecografia abdominal puso de manifiesto la existencia
de una masa sélida de 17 x 69 x 15 cm, de contornos irregu-
lares y mal definidos localizada en hipogastrio y cuyo origen
parecia depender del Gtero. El doppler mostraba una abiga-
rrada trama vascular intratumoral con flujos de resistencia
baja e intermedia. No se apreci6 patologia endouterina
alguna. Se solicitaron marcadores tumorales CEA (0’7 2 ng/
ml) CA125 (36’3 Ul/ml) y alfafetoproteina (1’55 Ul/ml), ante
la sospecha de un probable origen ovarico que fueron nega-
tivos.

El estudio de RMN mostré la existencia de una formacién
polilobulada de 20 cm de diametro mayor, sin solucion de
continuidad con la pared miometrial, que crecia desplazando
las estructuras adyacentes hacia epigastrio (figs. 1y 2).

Se realizd una laparotomia media infra y periumbilical
para acceder a la tumoracion, evidenciandose mdultiples
masas de aspecto bulboso que englobaban el cuerpo uterino
y el anejo izquierdo, compuestas por pequefos noédulos de
color marrén rojizo y consistencia elastica, asi como peque-
fos implantes de formaciones similares en epiplon mayor. Se

Figura 1 Corte de resonancia magnética. Tumoracion
de bordes mal definidos ocupando la cavidad pélvica menor
y desplazando las estructuras adyacentes.

Figura 2 Corte de resonancia magnética. Tumoracion polilo-
bulada ocupando cavidad pélvica y desplazando las asas intes-
tinales de la cavidad abdominal.

decidio llevar a cabo una histerectomia total con anexecto-
mia izquierda mas omentectomia parcial (fig. 3). Tanto los
lavados peritoneales como la biopsia extemporanea descar-
taron malignidad.

La pieza histopatologica mostraba la presencia de multi-
ples implantes filiformes y de coloraciéon negruzca en la
serosa. El miometrio presentaba asimismo implantes simila-
res, al igual que la region paraovarica izquierda, sin solucion
de continuidad aparente con las estructuras normales (fig. 4).
El examen microscopico reconocié multitud de formaciones
nodulares constituidas por células fusiformes sin atipias ni
areas de necrosis y con un bajo indice mitético (1-2 mit/
10CGA) en serosa, epiplon y miometrio. El indice de proli-
feracion (Ki 67) fue del 1-2% y el estudio inmunohistologico
fue positivo para actina musculoespecifica, desmina, recep-
tores de progesterona (90%) y estrogenos (85%), permitiendo
establecer asi el diagndstico de leiomiomatosis uterina y
peritoneal diseminada.
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Figura 3 Pieza quirlrgica de histerectomia.

Figura 4 Detalle de la pieza anatomica en el que se observan
los nddulos de leiomiomatosis y la implantacion diseminada.

El postoperatorio fue satisfactorio y en el seguimiento
posterior en consultas externas, la paciente se encuentra con
buen estado general y hasta el momento sin evidencia de
enfermedad residual ni recidiva, si bien debera seguir ain
controles periodicos.

Discusion

La leiomiomatosis peritoneal diseminada es una entidad rara
y de conocimiento relativamente reciente en las publicacio-
nes médicas especializadas. Taubert et al. la describieron por
primera vez en 1965 como una entidad clinicopatoldgica
propia’, y la bibliografia la ha descrito de forma caracteris-
tica en mujeres en edad fértil, asociandose con frecuencia a
estados de hiperestimulo hormonal y miomas uterinos, aun-
que no se ha establecido de forma inequivoca una clara
correlacion con estos. Recientemente se han descrito dos
casos en pacientes varones y uno de asociacion familiar?.
La leiomiomatosis peritoneal suele presentarse de forma
asintomatica durante su evolucion, siendo un hallazgo casual
durante una exploracion rutinaria, una laparotomia o un
estudio de imagen. Cuando aparece la sintomatologia, ésta

es originada por el volumen alcanzado por la lesion y la
consiguiente compresion de los érganos vecinos. La manifes-
tacion clinica mas frecuente es el aumento del perimetro
abdominal por lo que se debe plantear siempre el diagndstico
diferencial de masa pelvi-abdominal en pacientes en edad
reproductiva. Sin embargo puede manifestarse de inicio
como un cuadro poco especifico o mal definido de dolor o
molestias abdominopélvicas, cuyo diagndstico puede verse
demorado en pacientes que no son asistidas en una clinica
ginecoldgica o exploradas rutinariamente con técnicas de la
que habitualmente prescinde una consulta de medicina gene-
ral. Como elementos Utiles en el diagnostico de la masa
tumoral, se ha descrito la ecografia, el TAC o la RMN, pero
el diagnéstico definitivo se alcanza con el examen de la pieza
histologica, constituida por fibras musculares lisas de aspecto
normal, y cuyo origen mensenquimal sera confirmado con el
estudio inmunohistoquimico. La obtencién de la muestra
puede realizarse mediante PAAF dirigida mediante control
ecografico, aunque la demostracion de células normales de
musculo liso pueda hacer albergar dudas sobre la represen-
tatividad de la muestra.

El aspecto macroscopico de las lesiones es similar a la de
una carcinomatosis peritoneal con multiples formaciones
nodulares de 1-2cm de diametro, contornos lobulados y
consistencia firme, con una superficie trabeculada que al
corte presenta areas congestivo-hemorragicas. Microscopi-
camente se compone de células de musculo liso, multinu-
cleadas, de disposicion fusiforme, con un indice mitético <2
MFs/10 HPFs y ausencia de necrosis®. Se ha sefialado que las
células mesenquimales del tejido uterino y peritoneal poseen
capacidad de diferenciacion hacia células de musculo liso
como respuesta a un estimulo estrogénico merced a su
naturaleza totipotencial®. Ello podria explicar la presencia
de receptores estrogénicos y justificaria la teoria del esti-
mulo hormonal como factor etiolégico. Mas de la mitad de los
casos encontrados en la literatura corresponden a pacientes
que en el momento del diagndstico estaban en tratamiento
con anticonceptivos orales, o embarazadas. Asi mismo se ha
descrito su asociacion con el adenocarcinoma de endometrio
y el carcinoma de células claras de ovario®. Hay recogidos en
la literatura varios casos de pacientes postmenopausicas
sometidas a histerectomia total abdominal con doble ane-
xectomia y que habian recibido terapia hormonal®, y dos
casos de leiomiomatosis peritoneal diseminada en pacientes
con histerectomia simple laparoscopica’. En un caso de una
paciente postmenopausica en tratamiento con tamoxifeno
por un adenocarcinoma mamario, se identificaron receptores
de LH en los nédulos de tejido peritoneal afecto®.

La leiomiomatosis peritoneal tiene un excelente pronos-
tico, existiendo algunos casos en que las lesiones han regre-
sado espontaneamente. No obstante existen otros casos
descritos de recurrencia tras cirugia. La transformacion
maligna hacia sarcoma, segun diversos estudios, varia entre
un 2-5%°.

En cuanto al tratamiento, no esta bien precisado en la
literatura, pues el nimero de casos es escaso y la experiencia
clinica acumulada es insuficiente. Hay actitudes muy con-
servadoras basadas en seguimiento clinico y pruebas de
imagen durante 2 a 10 afos, en los que no se evidencid
degeneracion maligna. Otros autores proponen cirugia
radical como principal arma terapéutica en casos sintoma-
ticos, en pacientes postmenopausicas, con sospecha de
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malignidad, o en mujeres fértiles con deseos reproductivos
cumplidos'®. Habitualmente esta reduccion de la masa tumo-
ral favorece la regresion espontanea de los nodulos rema-
nentes, no precisando mas tratamientos. En el presente caso
la leiomiomatosis peritoneal fue un hallazgo accidental en el
curso de una laparotomia exploradora, y se optd por la
histerectomia total con anexectomia unilateral y extirpacion
parcial de epiplén afecto, y aunque el seguimiento postope-
ratorio de la paciente no ha mostrado una recidiva de las
lesiones, seran necesarios numerosos controles para des-
cartar la misma mientras no se pueda estar seguro que la
actividad hormonal no pueda reproducirla.
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