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PALABRAS CLAVE Resumen La leiomiomatosis benigna metastatizante se caracteriza por la presencia de lesio-
Leiomiomatosis nes leiomiomatosas pulmonares, en ausencia de criterios clinicos, radiologicos e histopatologi-
pulmonar; cos de malignidad. Nos centraremos en una paciente con antecedente de leiomiomatosis
Miomatosis uterina. Se trata de una enfermedad poco comln que debe ser considerada en el diagnostico
extrauterina diferencial de tumores benignos pulmonares. Debido a que el abordaje en el manejo de este

tipo de pacientes constituye un reto para el médico responsable de atender patologia respira-
toria, presentamos a continuacion un caso de una mujer con antecedente de histerectomia se-
cundaria a miomatosis uterina y a quien se realizé el diagnostico de leiomiomatosis benigna
metastatizante siendo tratada satisfactoriamente.

KEYWORDS Pulmonary benign metastasising leiomyomatosis

Pulmonary

leiomyomatosis; Abstract Pulmonary benign metastasising leiomyomatosis is an uncommon disease
Extrauterin characterized by the presence of pulmonary leiomyomas, in the absence of malignancy criteria
myomatosis in a patient with previous uterin leiomyomatosis. The disease is very uncommon and should be

considered amongst the differential diagnosis of pulmonary benign tumors. Due to the challenge
that represents to health care providers specialized in respiratory pathology in the diagnosis
and management of these type of patients, we present the case of a patient with hysterectomy
for uterin myomatosis in which the diagnosis of pulmonary benign metastasising leiomyomatosis
was established and treated successfully.
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Introduccion

Si bien incluso el concepto de la enfermedad es motivo de
debate, podemos definir a la leiomiomatosis benigna metas-
tatizante como una entidad clinica caracterizada por la pre-
sencia de lesiones leiomiomatosas pulmonares, en ausencia
de criterios clinicos, radiologicos e histopatologicos de ma-
lignidad, en una paciente con antecedente de leiomiomato-
sis uterina’. El sitio mas comun de aparicion es el pulmon, si
bien también han sido descritas otras localizaciones anato-
micas tales como el corazon, arterias pulmonares, nodos
linfaticos, mesenterio y omento, hueso, peritoneo, hueco
pélvico, tejidos blandos, mama y tejido musculo esqueléti-
co?3. La enfermedad debe ser claramente diferenciada de
los tumores primarios benignos pulmonares donde se inclui-
rian aquellos dependientes de musculo liso. Virtualmente
todos los casos corresponden a mujeres con antecedente de
miomatosis uterina a quienes se les realizo histerectomia y
en quienes fueron identificados nodulos pulmonares malti-
ples como hallazgo incidental®. En una serie de 23 casos, los
nodulos fueron bilaterales en el 70%, multiples pero unilate-
rales en el 17% y sélo en el 13% la enfermedad se manifesto
como un nodulo solitario®. Se ha documentado que los nddu-
los pueden ser descubiertos entre 3 meses a 20 anos des-
pués de la histerectomia?. Debido a que el abordaje en el
manejo de este tipo de pacientes constituye un reto para
el médico responsable de atender patologia respiratoria,
presentamos a continuacion un caso de una mujer con ante-
cedente de histerectomia secundaria a miomatosis uterina y
a quien se realizo el diagnostico de leiomiomatosis benigna
metastatizante.

Descripcion del caso

La paciente es una mujer de 65 anos de edad sin anteceden-
tes familiares de importancia y sin antecedentes personales
tales como enfermedades crénico-degenerativas o neoplasi-
cas. En cuanto a antecedentes ginecoobstétricos; menarca
a los once anos de edad, con dismenorrea hasta cuatro anos
después. Inicio de vida sexual comenzando la tercera déca-

da de la vida y tiene tres gestaciones. El primero de ellos
fue un embarazo normoevolutivo, con obtencion de produc-
to Unico vivo, el segundo pérdida del producto en primer
trimestre del embarazo por causa no especificada y el ter-
cero embarazo gemelar con obtencion de productos Unicos
vivos, sanos. Refiere haber sido diagnosticada de miomato-
sis uterina al término del primer embarazo. Posteriormente,
ese mismo afio comenzd con alteracion en el ciclo mens-
trual, con presencia de dismenorrea, polimenorrea y proio-
menorrea intermitente durante el afio; esta sintomatologia
continud durante ocho afos; cuando acudié a valoracion por
el servicio de ginecologia y fue intervenida quirirgicamente
mediante histerectomia abdominal con preservacion de
anexos; hallazgo de miomatosis uterina de grandes elemen-
tos intramurales. La paciente permanecio asintomatica has-
ta el afo 2009 cuando comenzé con disnea leve asociada
a esfuerzos fisicos; debido a que la sintomatologia no era
constante acudié hasta dos afos después cuando la disnea
se intensificd y presentd predominio nocturno. Acudio a
consulta en medicina de atencion primaria donde le fueron
realizados diversos estudios. Los datos obtenidos fueron:
panendoscopia normal, electrocardiograma y ecocardiogra-
ma normales, citometria hematica, quimica sanguinea,
electrolitos séricos, pruebas de funcionamiento hepatico,
pancreatico y gasometria normales. Espirometria normal.
Marcadores tumorales: AFP, CA 125, CA 19-9, ACE, nega-
tivos. Posteriormente fue referida a nuestra unidad para
valoracion. La tomografia axial computarizada toracica
evidencié multiples imagenes nodulares, algunas lobula-
das, bien definidas, la mayor de ellas a nivel de lingula de
21 x 16 mm con densidad central de hasta 56 UH, otras en
segmento apicoposterior de 10 mm, segmento anterior de
10 mm en pulmon izquierdo (fig. 1). Pulmdn derecho (fig. 2),
segmento anterior de 16 mm, a nivel de cisura mayor de
8 mm, al menos 2 mas ademas subpleurales en segmentos
anterior y lateral menores de 5 mm, algunas con imagen de
-33 UH.

Asimismo se realizé tomografia por emision de positrones
(PET-Scan). Entre los hallazgos se encontraba una imagen
nodular en el segmento anterior del lobulo superior del
pulmon izquierdo, con bordes bien definidos y con unida-
des que fluctuaban de 70-87 UH; las dimensiones eran de
21 x 18 mm en sus ejes maximos, con incremento focal de la

Figura 1 Segmento apicoposterior de pulmon izquierdo de
13 mm con SUV max de 1.7.

Figura 2 Anterior de lobulo superior de pulmon derecho que
mide 9 mm de diametro con SUV max de 1.



Leiomiomatosis benigna pulmonar metastatizante

87

actividad glucolitica con SUV max de 4,9. En el resto del
parénquima pulmonar se identificaron maltiples lesiones no-
dulares; entre ellas tres con incremento en metabolismo
glucolitico localizadas en el segmento apico posterior de
pulmén izquierdo de 13 mm con SUV max de 1,7. Otra
de ellas se localizo6 en el segmento anterior de pulmon iz-
quierdo, de 11 mm diametro con SUV max de 1,5; y otra de
ellas en el segmento anterior del ldbulo superior de pulmon
derecho de 9 mm de didmetro con SUV max de 1. Resulta
importante sefalar que ademas se encontraron nodulos
subpleurales distribuidos aleatoriamente en ambos parén-
quimas pulmonares; asi como adenopatias mediastinicas
menores de 6 mm y sin incremento de metabolismo.

Inicialmente fue realizada biopsia pulmonar y cepillado
de mucosa bronquial; en ellos, se encontré Unicamente un
fondo proteinaceo y hemorragico con elementos inflamato-
rios mixtos y sin caracteristica alguna sugestiva de maligni-
dad. Posteriormente, se efectuo biopsia por aspiracion con
aguja fina de una lesién pulmonar izquierda siendo el hallaz-
go similar al ya comentado, reportandose solo alteraciones
inflamatorias inespecificas y sin datos de malignidad. Final-
mente, una Ultima biopsia, obtenida a través de toracos-
copia; con dimensiones de 5,3 x 2,6 x 2 cm, de 10,7 gy de
aspecto fusiforme, revelé una neoplasia mesenquimatosa,
estirpe muscular lisa con escasa actividad mitotica, consti-
tuida por células fusiformes de nucleos alargados y croma-
tina finamente granular, citoplasmas eosinofilos y fibrilares,
con una disposicion en haces que se entrecruzan en diferen-
tes direcciones; la periferia se trataba de tejido pulmonar
con arquitectura conservada. Asi, tras una nueva revision
por parte del extraordinario servicio de patologia, fue efec-
tuado el diagnéstico de la enfermedad logrando delinear
que no se trataba de un tumor primario pulmonar, si no de
un origen metastasico y de caracteristicas benignas.

Discusion

La leiomiomatosis benigna metastatizante representa una
enfermedad poco com(n, independiente del grupo de lesio-
nes benignas tumorales primarias pulmonares. Los mecanis-
mos patogénicos incluyen: proliferaciones in situ de musculo
liso hormono-sensible, metastasis vascular posiblemente a
través de un émbolo formado de células que se originaron
de un leiomioma benigno uterino y recientemente, la teoria
que ha cobrado mayor aceptacion es aquella que alude al
hecho de que ambas enfermedades, leiomiomas uterinos y
pulmonares son monoclonales, es decir, comparten un mis-
mo origen, esto Ultimo ha sido evidenciado mediante técni-
cas de estudio genético donde se ha encontrado inactivacion
idéntica del cromosoma X y anormalidades cariotipicas es-
pecificas, consistentes con un proceso metastasico clonal®.
Ambos tumores demuestran idénticos patrones en la inacti-
vacion alélica de receptores androgénicos y la longitud de
telomeros; de tal manera que la naturaleza metastasica
de la enfermedad queda demostrada no sélo por el compor-
tamiento de los tumores o sus caracteristicas radiologicas,
sino ademas por modernas técnicas como la hibridacion
fluorescente in situé. En cuanto a las manifestaciones, existe
poca correlacion entre los sintomas y los hallazgos radiolo-
gicos. De manera tipica se ha descrito a mujeres asintoma-
ticas, con una progresion clinica silente, no obstante cabe

mencionar que las manifestaciones clinicas estaran supedi-
tadas por la localizacion de las lesiones, se han hallado pa-
cientes con dolor toracico, tos, hemoptisis o disnea. En este
caso en particular, la paciente presentaba sélo disnea
inespecifica, no asociada a esfuerzos fisicos o actividad al-
guna; pero resulta preciso sefalar que el abordaje diagnds-
tico y terapéutico debe ser individualizado, tomando en
consideracion el sintoma o signo principal de cada sujeto.
Las imagenes pueden demostrar diversos nédulos pulmona-
res bien definidos y de diferentes dimensiones, variando
desde pequenos milimetros hasta centimetros, con la carac-
teristica de que raramente se cavitan’. El tratamiento para
esta enfermedad aun no se haya bien estandarizado, aunque
es aceptado ampliamente que la cirugia, con la escision pri-
maria de los nddulos es el tratamiento de eleccion, ademas,
permite excluir alguna posibilidad de malignidad, situacion
de vital importancia. En el caso de lesiones no resecables,
se puede ofrecer a las pacientes terapia hormonal a largo
plazo. Ha sido probada con variedad de resultados la utili-
dad de agonistas de la hormona liberadora de la hormona
luteinizante, antiestrogenos e inhibidores de aromatasa
para mitigar los sintomas®. Por otra parte, existe quien con-
sidera posible la expresion de CD117 por la leiomiomatosis
benigna metastatizante, debido a que comparte algunas ca-
racteristicas histologicas con los leiomiosarcomas?® (tumores
que si expresan CD117 y son potencialmente sensibles a la
accion del imatinib, un anticuerpo monoclonal que ha sido
probado con buenos resultados en trastornos hematologicos
y tumores del estroma gastrointestinal). Sin embargo, su uso
en esta enfermedad no se encuentra comprobado. En el
caso de que existiera la expresion de la molécula, el segui-
miento clinico puede cambiar radicalmente, ya que seria
similar a aquel que lleva un paciente oncoldgico. Si en el
estudio histopatologico se hallan células mesenquimales,
el diagndstico representara un reto ya que deberan excluir-
se la leiomiomatosis benigna metastatizante, leiomioma pri-
mario pulmonar, leiomiosarcoma, hamartoma o linfangio-
miomatosis; por lo que contar con un servicio de anatomia
patolégica familiarizado con patologia pulmonar sera de
indudable importancia. El diagnostico diferencial macros-
copico corresponderia a aquel ampliamente conocido de
los ndédulos pulmonares multiples, tales como neoplasias,
metastasis de un tumor primario extrapulmonar, lesiones
vasculares, enfermedades de la colagena, procesos inflama-
torios, infecciosos y granulomatosos de diverso origen.

Por lo general la enfermedad sigue un curso indolente sal-
vo en casos donde la localizacion anatéomica de las lesiones
condicione complicaciones especificas. Se considera que
existen diversos predictores del comportamiento tumoral,
los principales son el indice mitotico, el grado de atipia ce-
lular y la presencia o ausencia de necrosis coagulativa®. De-
bido a ello, algunos consideran que la conducta expectante
es aceptable ante el diagnostico del padecimiento; no obs-
tante, a pesar de que se cuente con predictores especificos
o se lleve un seguimiento estrecho a largo plazo del pacien-
te, similar a lo que ocurre con otras lesiones pulmonares, el
curso puede ser inesperado con el ulterior desarrollo de
complicaciones en el paciente; de tal manera que el trata-
miento quirurgico con escision primaria de las lesiones es
preferible, aln cuando la estrategia conservadora sea facti-
ble. Existe el caso documentado de una paciente a quien se
le realizo el diagnostico de la enfermedad y 14 afos después
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presento multiples lesiones bilobares, neumotérax y el de-
sarrollo de un quiste de 18 cm de diametro™. En este caso
en particular, a un seguimiento de 9 meses, la paciente
sigue un curso indolente, y a pesar de los hallazgos en el
PET-Scan, el comportamiento de las lesiones no es de carac-
ter neoplasico-maligno. El hallazgo histopatologico confirmé
el resultado final y algunos podrian considerar los resultados
en el PET-Scan como falsos positivos. Debido a que se trata
de un padecimiento con potenciales complicaciones seve-
ras, susceptibles en su mayoria de resolucion quirdrgica,
consideremos imprescindible el continuar una estrecha vigi-
lancia de manera indeterminada en este tipo de pacientes.
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