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Leiomicmatesis difusa del titero.
Presentacion de un caso y revisién de la literatura

Avissal Alcantara Vazauez,” lliana Vicufia Honoerato,”
Mercedes Hernandez G,* Sergio Gonzalez Diaz,* Romeo Ramos de la Cruz*

RESUMEN

Se presenta ef caso de una mujer de 41 afics de edad con crecimiento uterno, debido a la presencia de tume-
res de estirpe muscular f1sa, muchos de ellos microscdpices, vy con proliferacién de célutas midgenas alrededor
de vasos sanguineos. Los datos antenores conforman ef cuadro morfologico de leromiomatosis drusa Se cg-
menta la patogénesis def padecimiento v el diagndstico diferencial con sarcoma del estroma endometrial de

meh

kajo grado vy la adenomiosis.

Palabras clave: Lelomiomas, ielomiomatosis difusa

ABSTRACT

A case of uterus enlargement produced by muftiple smooth muscle nodufes many of microscopic size with in profif-
eration gmooth muscle cells around the blood vessels in a 41 vear old woman is reported These morphoiogic fea-
tures are typical of diffuse leromyomatosis. The pathogenesis and differential diagnosis with low-grade endometrial
stromal sarcoma and adenomyosis 15 presented.

Key words: Diffuse igiomyomatos:s, Lelomyoma

INTRODUCGCION

La leiomiomatosis difusa del dtero representa una
alteracién poco frecuente que se caracteriza por tu-
mores de estrpe muscular lisa. benignos. bien imi-
tados pequefios. confluentes que afectan en forma
difusa al miometrio.”

El padecimiento afecta a mujeres jovenes en
edac reproductiva con edades que flucitan entre
los 23 v 38 ancs. Las pacientes presentan disme-
norrea, infertilidad en gran porcentaje y menorragia
gue resulta en anemia severa. El sangrado se debe
habitualmenie a tumores subendometnales y rege-
neracion del endometno?

" Unicac de Patologia del Hespital General de Méxco Se-
cretana e Sawud

" Servigio de Cirugia General, Hospital General de Mexicg,
Secretaria de Salud.

La patogénesis de la leiomiomalosis, aiigual que
la de los leiomiomas comunes, no es clara, pero s
dificii suponer que sea diferente.® Se ha sefalado que
ambos tienen influencia hormonal ya gue poseen re-
ceptores estrogénicos.® La leiomiomatosis es un pa-
decirmiento poco frecuente: hasta 1995 se habian pu-
blicado 18 casos en la literatura anglesajona.*

La mayor parte de los casos diagnosticados re-
gueren histereciomia: sin embargo, hay casos gque
se descubrizron en el embarazo y ne se efectud la
hisiersctomia.®

El caso presente tiene interés por 1a baja inci-
dencia de la i@s10n. porque se presenta an una mu-
ier de edad mayor a la notificada en la tteratura: el
crecimienta uiering es irregular debide a la presen-
cla de tumores grandes. 1o cual no es habituai en
esta entidad v la proliferacidon perivascular de mis-
culo liso, esto Ultimo distingue a la leismiomatcsis
difusa de los leiomiomas muitiples ®
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PRESENTACION DEL CASC

Se trata de mujer de 41 afics de edad con antece-
gentes de apenciceciomia a los 18 afios de edad e
hipertensidn arterial de un ano de evolucion. Menar-
cz alos 10 anos. inicio su vida sexual activa alos 18
anos. Gestas 2. paras 2, aboros 0. Fecha de dltimo
parno, hace 18 afos; Ulima mensiruacon, hace tres
meses. postericrmente los ciclos se sucadieron con
una pericdicidad de 15 x 7 dias. E! control natal se
ilevo a cabo con dispositivo intrauterine.

El padecimiento actual lo micid hace ocho anos
con sangrade transvaginal anormal y dolor célico
en hipogastrio, este cuadre remitio con legrado ute-
rino. Hace tres meases el sangrado recurnd, sin des-
aparecer con i ratamiento madico.

Al efectuar la exploracion fisica se encontro abdoe-
men globosce, cicatriz paraumbilical derecha de 20
cm, Utero en anteflexion, aumantado de volimen con
tumor en ovario derecho de 8 cm de diametro mayor
y dolor en hipogastrio a la paipacion bimanual.

ia ultrasonografia mostro Utero con anteversion,
lateralizado a la derecha, de bordes irregulares.

Figura 1. Se observa ditero con numerosos tumores, el mavor,
subseroso, rechaza la trompa uterma y el ovarie (flecha) El
resto del miomeine presenta tumores de diferenie wnafio, al-
gunos de efios apenas vistbles (flecha delgada)
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con patrén ecografico heterogeneo. consisiente
con tumores uterinos v de anexo derecho. Con
base en los datos antanores se establecio el diag-
nostico de iziomiomas y se efectud histerectiomia
1otal, con salpmgooforactomia derecha.

La exploracidn quirdrgica mostrd Gtero aumenia-
do de volumen con tumor de 8.5 cm intraligamenta-
rio adherido al cuerpe uierine.

Descripelon macroscodpica
B3

Er la Unidad de Patologfa se recibio pieza quirurgl-
ca etiguetada como Utero y anexo derecho. El Ote-
ro es iragularmente pirforme mide 15 x 13 X7 cm.
presenta numeroses tumores de diferente lamano,
el mayor de elios se encuentra hacia &l parameino
derecho, mide 9 x 8 x 4 cm vy rechaza al ovarno, to-
dos tienen coler blanco, de aspsecic fasciculado,
formando nadulos pequefios de consistencia ahula-
da (Figura 1). La trompa uternna vy el cvaric derecho
no muestran alteraciones.

Los cortes histoldgicos del Utero muesiran tumao-
res de diferente tamano, algunos microscopicos.
constituidos por bandas de fibras musculares lisas,
sin atipia celular ni actividad mitésica. Los tumores
separan a las fipras musculares del miometrio sin
invadirlas {Figuras 2A y 2B).

También hay tumores con las caracteristicas
sefialadas, tanio submucosos como subseroses.
estos ultimos rechazan al ovario; asimisme, hay fo-
cos micrescopicos de proliferacion perivascular de
mdscule liso (Figuras 3Ay 3B).

La mucosa endometrial presenta glandulas re-
vestidas por epitelio seudoestratificado, en un es-
troma fusoceiular sin actividad mitésica

DISCUSION

La leiomiomatesis uterna se caracieriza por la
afectacién difusa del miometrio, debido a la presen-
cia de tumores de estirpe muscular iisa. El creci-
miento uterino as conssecuancia del remplazo del
miometrio por innumerables tumores, muchos de
elios pequeros o microscépices.®

Los primercs autores que describieron la enii-
dad fueron Murray y Gitynn,” en 1924, con el nom-
bre de fibromatosis completa y el terming leio-
miomatosts difusa de! Gterc fue propuesto por
Lapan y Salomén® en su descripcién de cascs en
1676. Otros nombres que se han dado a la enti-
gad son fibromalosis compieta, miomatcsis ©
micmatosis difusa.
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PRESENTACION DEL CASO

Se trata de mujer de 4t ahos de adad, con antece-
gentes de apendicectomia a los 18 afios de edad e
hiperiensién arterial de un afio de evolucidn. Menar-
ca alos 10 afios. inicid su vida sexual activa 2108 18
afios, Geastas 2, paras 2, aporios 0. Fecha de Uitime
paric. hace 18 afios; Gltima mensiruacion, hace tres
mases, posteriormente 105 ciclos se sucedieron con
ung periodicidad de 15 x 7 dias £l controi naial se
llevd a cabo con dispositivo intrauterino.

El padecimiento actua! lo inlcid hace ocho afios
con sangredo transvaginal anormal y dolor cdilco
en hinogéstrio, este cuadre remiiid con legrado ute-
nno. Hace tres meses el sangrado recurno. sin das-
aparecer con af ratamiento méadico.

Al efectuar la exploracion fsica se enconird abdo-
men globose, cicatnz paraumbiical aerecha de 20
om, Utero en anieflexién, aumentado de volumen con
fumor en ovario derecho de 8 cm de diametro mayor
y dolor en hipogastrio & la paipacion bimanual

La ultrasonograife mostrd Gtero con anteversién.,
iateralizado a la derecha, de borces irregulares,

Frgura 1. Se observa iiterc con numerosos tumores. el mavor,
subseroso, rechaza la irompa uterina \ el ovaro {flecna) El
resto del miometrio presenia tumores de diferenie tamafio. al-
gunos de ellos apenas visibles (flecha delgada)
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con patron eccgrafico heterogéneo consistente
con tumores uterinos y de anexc derecho Con
base en los datcs antenores se establecio el diag-
nostico de leicmiomas y se efectud histerectomia
total. con salpingooforeciomia derecha.

La exploracién quirdrgica mostrd utero aumanta-
ac de volumen con tumor de 8.5 cm intraligamenia-
ra adhendo al cLerpo uterino.

Descripcion macrogcopica

En ta Unidad de Patologia se recibid pieza quirurgi-
ca etiquetada como Gtero v anexo derecho. &t dte-
ro es irregularmenie pinforme. mide 15 x 13 x 7 cm
presenta numerosos :umores de diferente tamario
el mayor de ellos se encuentra hacia el parametro
derecho, mide 9 x 6 x 4 cm y rechaza ai ovario. 1o-
dos tienen color blanco, de aspecto fasciculado,
formando noduios pequeiios de consistencia ahula-
ga (Figura 7) Latrompa utenna y el ovano derecho
no muestran alteraciones.

Los cortes histcldgices del Utero muestran tumoe-
res de diferente tamafio. algunos microscdpicos,
constiuidos por bandas de fibras muscuiares lisas,
sin atipia celular ni actividad mitdsica. Los tumores
separan a las fibras musculares del miometno sin
invadirlas (Figuras 2A y 2B).

También hay tumores con las caracteristicas
senaladas, tanio submucosos COMO sUbSEroscs,
astos Ultimos rechazan al ovario; asimismo, hay fo-
cos microscopicos de proliferacion perivascular de
musculo liso (Figuras 3Ay 3B).

La muccsa endemetnal presenta glandulas re-
vestidas por epielio seudoestratificado, en un 2s-
troma fusccelular sin actividad mitdsica.

DISCUSION

La leiomiomatosis utenna se caracteniza por la
afectacion difusa del miometrio. debido a la presen-
cia de tumores de estirpe muscular sa. El creo-
miento utenno es consecuencia del remplaze del
miometnc por innumerables tumoras, muchos de
ellos pequefios o microscopicos.®

Los primeros autores gue describieron la enti-
dad fueren Murray y Glynn,” en 1924, con el nom-
bre de fibromatosis completa y el térming leic-
miomatosis difusa del dtero fue propuesto por
Lapan y Salomdn® en su descripeion de casos en
197%. Otros nombres que s& han dado a la enti-
dad son fibromatosis completa. miocmatoss 0
miomaltosis difusa.
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s
Figura 2A. Numerosos tumores bier limitados que rechazan
el miometrio normal.

el uso de cicmifeno, una sustancia con efectos es-
trogénices. 41577

Los nédulos de la lelomiomatosis difusa son his-
tolégicamenie iguales a los leiomiomas sciitarios,
tanic en el nivel ultreestructural como an el inmuno-
histoquimico; o anterior indica que ambos tumores
comparten fa misma patogénesis.?

E] diagndstco diferencial de la teiomiematosis
se efectiia con sarcoma del estroma endomeinal de
bajo grado y con la adenomicsis uterna. £i sarco-
ma endomeiral muestra desarrolio inravascular
venoso vy linfatico v las céiulas son de tipc estromal,
endometrial y no muscular.®'8® En cuanto a la
adenomiosis, existe presencia de pequenios quisies
llencs de sangre v en el examen microscdpico hay
mucosa endometnal con estroma evidente; no obs-

Figura 2B Acercamiento del rumor utermo, con bandas de fi-
bras iusculares lisas con pleomorfismo s sin actividad miidsica

La patogénesis de la leiomiomatosis no es clara;
zin embargo, lo mismo gqueé ios (giomiomas comu-
nes, son reconccidos como neoplasias monoclona-
tes, con base en el anaiisis con ia enzima glucosa
6-fosfato deshidrogenasa.®

Por ofro lado,~mas de 50% de los leiomiomas
muestran alieraciones cromesdmicas: por gjemplc,
celeciones (7a). translocaciones (12:14) y otras al-
leraciones en cromosomas (8 y 7).7'" Lo anteror
ouede rasultar en activacién de oncogenes.' tam-
bién se han demostrado en leiomiomas utennos.
alteraciones en el cromosoma 14, an &l cual se lo-
caliza un gen suprescr.” Estos hallazges gue su-
ceden en los leiomicmas es positle extrapoiarlos a
la letomiomatosis.3 Al igual que en los letomiomas,
an ia leicmiomatosis difusa hay un aumento en ia
conceniracicn de receptores de estrogenos y Dro-
gesterona;’ de hecho, l0s umores han crecido con

Figura 3A Vaso sanguineo rodeado por miometrto en el cua-
drante inferior izquierdo y por tejido neoclisico en el cua-
drante superior devecho (flecha)

Figura 3B Vaso sanguineo completamente rodeado por tep-
do tmoral de esitrpe auscalar lisa, En el cuadrante supertor
ETGHIETQ N eRCEENIF MHOMerio normal,

v 29
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tante, existe un caso de leiomiomatosis difusa v
adenhomiosis consecutivo a histerectomia supracer-
vical laparoscépica.®®

La relacién entre lelomiomatosts utering, Jeiomio-
matosis intravascular, leiomicmatosis peritoneal v
linfangiomicmatosis pulmaonar no es clara, pero es
posible gue formen parie de los verdaderos turmores
mUilerianos benignos metastatizantes 2722

E! caso objeto de esta publicacion presenia
como datos destacables” Mujer de edad mayor a la
que se notifica en la literatura; ella fue fénil, en con-
traparte a la mayoria de ias mujeras con leiomioc-
matosis que son estériles, otra caracteristica dife-
rencial en este casc es el crecimiento uterino con
des grandes tumores. Este ditimo harfa pensar en
leiomiomas multiples; sin embargo, la presencia de
numerosos tumores microscopicos vy la prolifera-
cién perivascular de musculoe liso, apoyan &l diag-
nostico de leiomiomatosis difusa;® asimismo, el ha-
llazgo de endometric normal en fase proliferativa
descaria e! diagndstico de sarcoma del estroma
endomeirial de bajo grado y la ausencia de mucosa
endometrial en el espesor del miometrio glimina la
posibilidad de adenomiosis.
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Figura 2A. Numerosos tumores bien limitados que rechazan
el miometrio normal. :

Figura 2B. Acercamiento del tumor uterino, con bandas de fi-
bras musculares lisas con pleomorfismo y sin actividad mitésica.

La patogénesis de la leiomiomatosis no es clara;
sin embargo, lo mismo que los leiomiomas comu-
nes, son recenocidos como neoplasias monaeclona-
les, con base en el anélisis con la enzima glucosa
6-fosfato deshidrogenasa.®

Por otro lado,vnas de 50% de los leiomiomas
muestran alieraciones cromosdémicas; por ejemplo,
deleciones (7q), translocaciones (12:14) y otras al-
teraciones en cromosomas (6 y 7).">"" Lo anterior
puede resultar en activacién de oncogenes; ' tam-
bién se han demostrado en leiomiomas uterinos,
alteraciones en el cromosoma 14, en el cual se 1o-
caliza un gen supresor.'3 Estos hallazgos que su-
ceden en los leiomiomas es pasible extrapotarlos a
la leiomiomatosis.? Al igual que en los leiomiomas,
en la leiomiomatosis difusa hay un aumento en ia
concentracion de receptores de estrégenos y pro-
gesterona; ™ de hecho, los tumores han crecido con

el uso de clomifeno, una sustancia con efectos es-
trogénicos.* 1517

Los nddulos de ia leiomiomatosis difusa son his-
tologicamente iguales a los leiomiomas solitarios,
tanto en el nivel ultraestructural coma en el inmunc-
histoquimico; lo anterior indica que ambos tumores
comparten la misma patogénesis.?

El diagndstico diferencial de la leiomiomatosis
se efectia con sarcoma del estroma endometrial de
bajo gradd y con la adenomiosis uterina: Ei sarco-
ma endomeirial muestra desarrollo intravascular
venoso v linfatico v las células son de tipo estromal,
endometrial y no muscular.®'®'® En cuanio a la
adenomiosis, existe presencia de pequefios quistes
llencs de sangre y en el examen microscépico hay
mucosa endometrial con estroma evidenie; no obs-
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Figura 3A. Vaso sanguineo rodeado por miometrio en el cua-
drante inferior izquierdo y por tefido neocldsico en el cua-
drante superior derecho (flecha).
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Figura 3B, Vaso sanguineo completamente rodeado por teji-
do tumaoral de estirpe muscular lisa. En el cuadrante superior
wzquierdo se encuentra miometrio normal.
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