Clin Invest Gin Obst. 2014;41(1):38-41

clinica e investigacion en

ginecologia y obstetricia

ELSEVIER
DOYMA

www.elsevier.es/gine

inecologia
;zfﬂébste'?r%éia

9=

CASO CLINICO

Leiomiomatosis benigna metastatizante: una extrana entidad

I. Fernandez Grande®*, B. Couso Cambeiro® y M.D. Arias Santos®

a Servicio de Obstetricia y Ginecologia, Complexo Hospitalario de Ourense, Ourense, Espafia
b Servicio de Anatomia Patoldgica, Complexo Hospitalario de Ourense, Ourense, Espafia

Recibido el 12 de abril de 2012; aceptado el 29 de mayo de 2012

PALABRAS CLAVE
Leiomiomatosis
benigna
metastatizante;
Sarcoma del estroma
endometrial;
Neoplasia
hormonodependiente

KEYWORDS

Benign metastasizing
leiomyomatosis;
Endometrial stromal
sarcoma;
Hormone-dependent
neoplasm

* Autor para correspondencia.

Resumen La leiomiomatosis benigna metastatizante (LBM) es una enfermedad muy poco fre-
cuente. Tiene su origen en la proliferacion y metastasis del tejido muscular liso, por lo general
procedente de un mioma uterino primario. La forma clinica mas frecuente es la leiomiomatosis
pulmonar benigna que se manifiesta por la presencia de nddulos pulmonares metastasicos sin
afectacion sistémica.

El diagnostico es histoldgico, definiéndose por tener bajo grado de mitosis y receptores de
estrogenos y progesterona positivos. Es caracteristicamente benigna y hormonodependiente. La
finalidad del tratamiento es disminuir el nivel hormonal mediante la inhibicion farmacologica
y la ooforectomia bilateral.

Presentamos un caso de LBM en una paciente de 47 anos con diagndstico de sarcoma del
estroma endometrial.
© 2012 Elsevier Espana, S.L. Todos los derechos reservados.

Benign metastasizing leiomyomatosis: a bizarre entity

Abstract Benign metastasizing leiomyomatosis is a highly infrequent entity consisting of the
proliferation and metastasis of smooth muscular tissue usually from a primary uterine myoma.
The most frequent clinical presentation is benign pulmonary leiomyomatosis, characterized by
the presence of metastatic lung nodes with no systemic involvement. Diagnosis is histological,
defined by a low grade of mitosis and positive estrogen and progesterone receptors. This entity
is typically benign and hormone-dependent. The aim of treatment is to decrease hormone levels
through pharmacological inhibition and bilateral oophorectomy. We present a case of benign
metastasizing leiomyomatosis in a 47-year-old woman who was diagnosed with endometrial
stromal sarcoma.

© 2012 Elsevier Espana, S.L. All rights reserved.
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Introduccion

La leiomiomatosis benigna metastatizante (LMB) es una
enfermedad infrecuente caracterizada por la presencia de
multiples nédulos de musculo liso localizados mas comdn-
mente en el pulmén, en los ganglios linfaticos o en el
peritoneo.

Fue descrita por primera vez por Steinert’ en 1939, quien
comunicd el caso de una paciente que habia fallecido por
metastasis pulmonares de un mioma uterino primario.

Caso clinico

Presentamos el caso de una mujer de 47 afos, posmenopau-
sica y nuligesta, sin antecedentes personales de interés ni
cirugias previas a la que se le realiza una histerectomia total
con doble anexectomia por sospecha de Gtero miomatoso.

La paciente presentaba clinica de vomitos, dolor abdomi-
nal y menometrorragias. En la ecografia se visualizo el Utero
aumentado de tamafo a expensas de un gran mioma findico
y posterior de £ 10cm, por lo que se decidio la intervencion
quirdrgica. La radiografia de torax y la analitica prequirdr-
gicas fueron normales, a excepcion de una anemia cronica
leve.

El estudio histologico postoperatorio de la pieza informd
de sarcoma del estroma endometrial (SEE) de bajo grado
en estadio 1 de 5x3,5cm (fig. 1) con infiltracion de vasos
y miometrio (fig. 2) y con cambios quisticos. No se eviden-
ciaban zonas necréticas o hemorragicas, asi como tampoco
afectacion del cérvix ni anejos.

La inmunohistoquimica de la lesion resulté negativa para
citoqueratina, CD 10 y actina y positiva para vimentina y
focalmente para desmina (<30%) (fig. 3). Los receptores
tanto de estrégenos como de progesterona mostraron alta
positividad con un indice de proliferacion celular de 3-5% de
nlcleos positivos para Ki6é7.

En el postoperatorio se solicité una TC téraco-abdomino-
pélvica para estadificacion sin visualizarse ninguna lesion
sospechosa ni adenopatias.

Tras un ano de seguimiento, con pruebas rutinarias den-
tro de la normalidad, se hallé en la radiografia de torax

Figura 2 Infiltracion vascular por nidos estromales

(HEx 100).

una pequeia imagen nodular en el hemitérax izquierdo
no presente en estudios previos. Se realizd un estudio
complementario con una TC tdraco- abdomino-pélvica,
identificandose multiples y pequenos nodulos pulmonares,
todos ellos menores de 1cm, compatibles como primera
posibilidad con la enfermedad metastasica, a pesar de que
la paciente estaba totalmente asintomatica (figs. 4y 5).

Se solicito una PET-TC de cuerpo entero sin obtener resul-
tados sugestivos de enfermedad tumoral metastasica.

Ante la persistencia y el aumento de tamano de las ima-
genes nodulares del pulmodn se cursd una interconsulta al
Servicio de Neumologia donde se realizd un broncoaspirado.
Aunque el resultado fue negativo para malignidad, se deci-
di6 remitir a la paciente a Cirugia Toracica para la reseccion
de los nodulos pulmonares.

Se practicaron toracotomias y reseccion de multiples
nodulos bilaterales (27 izquierdos y 30 derechos, descritos
macroscopicamente como blanquecinos y bien delimitados).
La anatomia patologica informo de lesiones constituidas por
musculo liso sin atipia ni figuras de mitosis, por lo que se las
considero una entidad independiente del SEE primario.

El diagnostico definitivo fue de leiomiomatosis pulmonar,
descartando la posibilidad de metastasis del sarcoma.

Figura 1

Imagen microscdpica de proliferacion estromal infil-
trando el miometrio (HE x 100).

Figura 3 Inmunohistoquimica de diferenciacion muscular
focal (Desminax400).
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Figura 4 Imagen de TAC (corte coronal). Muiltiples nddulos
pulmonares.

Tras revisar la bibliografia al respecto se decidi6 un tra-
tamiento médico con inhibidores de la aromatasa (letrozol)
y actualmente la paciente se encuentra asintomatica y en
seguimiento sin evidencia de enfermedad.

Discusién

El leiomioma benigno metastatizante procede de la
proliferacion clonal del tejido muscular liso y es caracteris-
ticamente benigno, estrégeno-dependiente y con bajo grado
de mitosis. La presencia de receptores para estrogeno y
progesterona es muy frecuente.

La etiologia de la LBM todavia no ha sido esclarecida aun-
que existen diversas hipotesis. La mas conocida defiende la
capacidad invasiva y de crecimiento que adquiririan las célu-
las de la lesion y que se originarian de un mioma uterino
en primera instancia. Otras teorias sugieren la proliferacion
de tejido muscular liso mediante la embolizacion de una
leiomiomatosis intravascular.

Algunos autores niegan la existencia de esta entidad ase-
gurando el hallazgo de leiomiosarcoma de bajo grado si se
estudiasen la lesion uterina y cada una de las supuestas lesio-
nes pulmonares metastasicas en profundidad. Sin embargo,
otros estan a favor, como Goyle?, que se apoya en la mas que
inusual aparicion de neoplasias de musculo liso primarias de
pulmon.

idem imagen de TAC (corte axial).

Figura 5

En el caso que se presenta la anatomia patoldgica es diag-
nostica de leiomiomatosis ya que ningn ndédulo pulmonar
estudiado mostré atipia ni figuras de mitosis, conside-
rando que la frontera entre benigno y maligno se establece
con mas de 10 mitosis por campo microscopico de alto
aumento.

Tanto la clinica como las pruebas complementarias pue-
den ser similares en los tumores malignos de pulmon, por lo
que es primordial para el diagnostico diferencial descartar
la presencia de malignidad en las lesiones. Para ello se valo-
rara, desde el punto de vista anatomopatologico, la atipia
celular, la necrosis tumoral y el indice mitotico. También
existen otros parametros a tener en cuenta como la edad
de la paciente, el tamafo tumoral, el aspecto macroscopico
y la invasién vascular y de estructuras adyacentes®“.

En lo referente a la clinica, la mayoria son asintomaticos
y se descubren de forma incidental pero un pequeno porcen-
taje de casos puede debutar con una complicacion pulmonar
aguda.

La evolucion de la enfermedad suele ser benigna, aunque
el estado general puede verse comprometido por el exce-
sivo crecimiento de las lesiones, lo que daria lugar a una
insuficiencia respiratoria®, entre otras.

La ausencia de sintomatologia de la paciente, asi como su
buen estado general, hace pensar en un proceso benigno. Sin
embargo, no se ha encontrado publicado ninglin caso de LBM
a partir de un sarcoma uterino, aun siendo de bajo grado.
La mayoria de los casos publicados tienen el antecedente de
miomas uterinos primarios®~'".

No debemos obviar tampoco la sospecha ecografica de
Utero miomatoso por el que se decidié intervenir a la
paciente en un primer momento y que quedo relegado ante
el hallazgo de SEE. Valorando el caso en conjunto, la posi-
tividad focal de desmina apuntaria a una diferenciacion
muscular en el contexto del SEE, lo que nos parece en estos
momentos la posibilidad mas plausible.

Otro punto de controversia es la naturaleza metastasica
de los n6dulos pulmonares o la aparicion simultanea o poste-
rior de los mismos como tumor benigno primario de pulmén
(hamartomas). Histologicamente serian imposibles de dife-
renciar pero la presencia de las masas de forma bilateral
apoya el diagnostico de metastasis y no el de tumores prima-
rios que aparecerian en menor nimero y mas cominmente
en un solo hemitorax.

En cuanto al tratamiento, en lesiones asintomaticas seria
suficiente con actitud expectante y observacion del creci-
miento. Por contra, las que producen sintomas o presentan
crecimiento, las de potencial maligno incierto y los leio-
miosarcomas son subsidiarios de tratamiento, siendo el
tratamiento médico de eleccion en los 2 primeros casos y
la reseccion quirurgica el indicado en los 2 ultimos.

La finalidad del tratamiento consiste en la disminucion
de los niveles de estrogenos (dada la gran influencia hor-
monal en esta enfermedad), bien sea mediante la inhibicién
hormonal (analogos GnRH, progestagenos e inhibidores de la
aromatasa) o bien mediante la ooforectomia bilateral'? 3.

Los inhibidores de la aromatasa han demostrado ser efica-
ces en la regresion del tumor tras el fracaso de los analogos
de GnRH.

Ha de considerarse también la anexectomia bilateral en
casos de lesiones pulmonares benignas pero irresecables y
en enfermedades recurrentes tras la excision quirdrgica.
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La radioterapia y la quimioterapia no han demostrado
ningln beneficio terapéutico en esta enfermedad.

Se han publicado casos en la literatura de regresion
espontanea tras el fracaso de la terapia antiestrogénica.

La evolucion clinica de la paciente, asi como las pruebas
complementarias de seguimiento, ayudaran en un futuro a
esclarecer un poco mas la naturaleza del caso.
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