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Leiomiomatosis pulmonar benigna metastatizante: una
causa rara de nédulos pulmonares. Reporte de caso

Benign metastasizing benign pulmonary leiomyomatosis:
a rare cause of pulmonary nodules. Case report.

Marfa Angélica Moreno!, Marfa Carolina Torres?, Alfredo Saavedra’, Rafael Parra Medina

Resumen

La Leiomiomatosis Metastatizante Benigna (LMB) es una condicion rara.
Fue descrita por primera vez por Forkel en 1910 y hasta el momento se
han reportado al menos 150 casos en la literatura. Ocurre por la metastasis
y proliferaciéon de tejido muscular liso, a partir de un mioma uterino. A
nivel imagenolégico se manifiesta con multiples nédulos localizados
con mayor frecuencia en pulmoén, ganglios linfaticos, peritoneo, hueso,
corazon y piel. Los casos sintomaticos suelen ser llevados a reseccién
quirargica, ooforectomia bilateral y/o inhibicién hormonal. Presentamos
el caso de una mujer de 51 afios, quien acude a consulta por cuadro clinico
de dos afios de evolucion caracterizada por disnea progresiva, asociada a
tos seca y dolor toracico. Se documenté antecedente de histerectomia por
hemorragia uterina disfuncional hace 14 afios cuyo reporte de patologia
conclufa diagnéstico de leilomiomatosis uterina. La tomografia de térax
revelé multiples ndédulos pulmonares aleatorios sélidos no calcificados.
Las muestras obtenidas del parénquima pulmonar fueron por toracoscopia
derecha realizindose lobectomia segmentaria lateral del l6bulo medio,
con hallazgos histopatolégicos de proliferacion mesenquimal, epitelial
y marcadores de inmunohistoquimica compatibles con leiomiomatosis
metastasica.
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Abstract

Benign metastasizing leiomyomatosis (BML) is a rare condition, first
described by Forkelin 1910, and atleast 150 cases have been reported in the
literature so far (1). It is caused by metastasis and proliferation of smooth
muscle tissue from a uterine myoma. At the imaging level it manifests
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with multiple nodules located most frequently in
the lung, lymph nodes, peritoneum, bone, heart and
skin. In symptomatic cases, they are usually taken to
surgical resection, bilateral oophorectomy and/or
hormonal inhibition, some cases being refractory. We
present the case of a 51-year-old woman, who came
for consultation due to a clinical picture of 2 years
of evolution characterized by progressive dyspnea,
associated with dry cough and chest pain. A history
of hysterectomy for dysfunctional uterine bleeding 14
years ago was documented, whose pathology report
concluded adiagnosis of uterineleiomyomatosis. Chest
CT scan revealed multiple non-calcified solid random
pulmonary nodules. Samples obtained from the lung
parenchyma were obtained by right thoracoscopy
performing lateral segmental lobectomy of the middle
lobe, with histopathological findings of mesenchymal
proliferation, epithelial, and immunohistochemical
markers compatible with metastatic leiomyomatosis.

Keywords:
pathology.
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Introduccion

El leioimioma primario de pulmoén representa el
2 % de los tumores benignos de pulmén (2). Fue
descrito por primera vez por Forkel en 1910 y desde
entonces se han reportado en la literatura al menos 150
casos. Es una variante en la que proliferan las fibras
musculares lisas fuera del dtero y sus manifestaciones
clinicas van en funcién del sitio que afecten (3), siendo
el pulmén uno de los mas frecuentes. Puede estar
relacionado con el antecedente de histerectomia o no
por miomatosis uterina. Estos habitualmente son de
crecimiento lento y buen prondstico.

Presentacion del caso

Paciente femenina de 51 afios con cuadro clinico
de dos afios de evolucién caracterizado por disnea
progresiva de medianos a pequefios esfuerzos, asociada
a episodios de tos seca, dolor toracico retroesternal de

aparicion intermitente e intensidad leve. Inicialmente
recibi6 manejo con antitusigenos, inhaloterapia,
analgésicos y corticoides, presentando mejoria
parcial. En cuanto a los antecedentes de importancia
referfa diagnostico de sinusitis, gastritis, enfermedad
venosa periférica y miomatosis uterina complicada
con hemorragia uterina disfuncional hace 14 afios
por la que fue llevada a histerectomia, con patologfa
informada como leiomioma cervical de 4*2*2 cm.
En cuanto a factores ambientales refirié exposicion
al humo de cigarrillo de segunda mano. Dados los
sintomas respiratorios se solicita una tomografia de
torax en donde se documenta la existencia de nédulos
pulmonares soélidos aleatorios, por lo cual es remitida
al servicio de cirugfa de térax. Al examen fisico con
signos vitales estables sin desaturacién al ambiente;
como hallazgos positivos se encontraron sibilancias
inspiratorias ocasionales sin disminucién de ruidos
respiratorios. En la tomografia de torax, se evidencian
multiples nédulos soélidos que se localizan de forma
dispersa en ambos hemitérax, los dominantes se
encuentran: en el segmento posterior del lébulo
superior derecho (8 mm), segmento anterior del l6bulo
superior derecho de 4.6 mm, segmento medial del
l6bulo medio de 10.5 mm, segmento apical del lI6bulo
inferior de 9-8 mm segmento posterobasal, del 16bulo
inferior izquierdo de 7.2 mm y segmento anterior
del 16bulo izquierdo de 10 mm, un lingular cercano
a la cisura de 8 mm. No se evidencian adenopatias ni
derrame pleural (Figura 1).

Se realizan pruebas de funcién pulmonar
encontrandose una espirometria normal sin respuesta
al broncodilatador y una caminata de 6 minutos
en donde recorrié 393 mts (68 % del predicho) sin
desaturacion significativa con el ejercicio.
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Flgura 1. Hallazgos de TC de térax contrastado-cortes
axiales. Multiples nédulos sélidos, redondos, no calcificados
y bien delimitados en ambos pulmones

Se decide realizar lobectomia segmentaria de
l6bulo medio por videotoracoscopia. En el  reporte
de patologia se describen lesiones mesenquimales
fusocelulares sin necrosis ni mitosis. Se realizé perfil
de inmunohistoquimica con positividad en las lesiones
mesenquimales para actina de musculo liso, receptor
de estrégenos y receptor de progestagenos (Figura 2).
Negatividad para TTF1, MELAN A, CD31, MYOD1,
$100, CD10, HMB45. Indice de proliferacién celular
Ki67 inferior al 1 %. La reactividad para receptores
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de estrogenos, receptores de progestigenos y actina
de musculo liso, son compatibles con leiomiomatosis
metastasica, secundaria a hallazgos de patologia
toracica. Se decide en junta interdisciplinaria de los
servicios de neumologfa, ginecologia y oncologia, llevar
a ooforectomia bilateral con evidencia en patologfa de
involucién atréfica, siendo negativo para malignidad.
Se inici6 entonces terapia hormonal con letrozol para
mejorar supervivencia libre de progresion, sin nuevas
lesiones en parénquima pulmonar.
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Figura 2. Hallazgos histopatolégicos. De A

a C se observa parénquima pulmonar con lesiones mesenquimales fusocelulares

sin evidencia de mitosis o necrosis. En D se reconoce positividad para actina de musculo liso. En E positividad nuclear
para receptores de estrégenos. En F positividad nuclear para receptores de progestigenos

Discusion

Leiomiomatosis pulmonar benigna metastatizante
es el término utilizado para describir multiples lesiones
leiomiomatosas benignas que ocurren en pacientes
con antecedentes de leiomiomatosis uterina (3). El
principal sitio metastasico es el pulmon (4, 5), sin
embargo, se han identificado lesiones extrapulmonares
en piel, epiplén mayor, vena cava inferior, auricula
derecha del corazén, pelvis, musculo y cerebro (6,7).
La mayoria de los pacientes son asintomaticos y
generalmente se encuentran durante los examenes
de manera incidental. Se ha reportado que la edad
promedio de diagnéstico es 48 afios y los hallazgos
pulmonares se pueden observar desde tres meses
hasta 26 afios después de la histerectomia (8).

Hay varias formas de presentacion de acuerdo
con el area y tamafio de la lesién, encontrandose
compromiso bronquial y/o traqueal con afectacion

de la porcion membranosa, manifestindose con
sibilancias y disnea, cuadro clinico similar al asma
bronquial. El compromiso parenquimatoso puede
presentarse con tos, dolor toracico, hemoptisis, fiebre
y cuadros de neumonia recurrente. Las bronquiectasias
y la destrucciéon del parénquima pueden presentarse
en la etapa final de la enfermedad (9).

Radiograficamente las lesiones pulmonares son
nédulos multiples en el 87 % de los casos, bien
delimitados, que varfan de wvarios milimetros a
centimetros; 70 % son bilaterales y 17 % unilaterales
y por lo general no estan calcificados. La presentacion
como un nédulo solitario se reporta en el 13 % de los
casos (10). La paciente de nuestro reporte demostré el
patrén mas comun informado.

Se han propuesto varias hipotesis con respecto a
la etiologfa: 1a primera es la diseminacién hematégena
de un tumor uterino benigno; la segunda un
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leiomiosarcoma de bajo grado con metastasis al
pulmoén y, la tercera, proliferacion multifocal de células
musculares lisas que ocurre en todo el cuerpo en
respuesta a la estimulaciéon hormonal. Los hallazgos
de estudios citogenéticos recientes son consistentes
con un origen monoclonal de tumores tanto uterinos
como pulmonares (11,12). La positividad de los
receptores hormonales en las lesiones extrauterinas,
la respuesta al tratamiento hormonal y la aparicién
exclusiva en mujeres, también respaldan esta hipotesis
(13).

Se ha informado que el leiomioma uterino
depende de la liberacién de hormonas. Scuderi et al.
(14) en 2016 describieron una regresion espontanea
de los leiomiomas pulmonares durante el embarazo,
por lo que su remisién se asocia a la realizacion de
una histerectomia con ooforectomia (15) afiadida
a la terapia hormonal en funcién de la expresion
del receptor de estrégeno y progesterona (16). Los
farmacos antiestrogenos utilizados incluidos los
inhibidores de la aromatasa, tamoxifeno, progesterona
yla mifepristona, parecen tener resultados terapéuticos
variables. La castraciéon quirdrgica y los agonistas
de la hormona liberadora de gonadotropina son los
tratamientos mas utilizados y muestran un efecto mas
favorable en el control de la enfermedad (17).

En el presente caso, factores como ser mujer en
edad fértil y la anamnesis positiva para antecedente
de leiomioma uterino, hicieron sospechar de
la enfermedad. No obstante, el diagnéstico de
enfermedad benigna debe confirmarse mediante
hallazgos histologicos, actividad mitdtica, grado de
diferenciacion y patrén de crecimiento invasivo (14).

Conclusion

El leiomioma metastasico benigno pulmonar es
una enfermedad benigna rara; debe considerarse como
diagnostico probable en una paciente con nédulos
pulmonares y antecedente de histerectomia por
leiomiomatosis uterina. La diferenciaciéon patolégica
del leiomiosarcoma y otras condiciones metastasicas
malignas son esenciales para determinar el prondstico,
dado que después del tratamiento quirdrgico y/u
hormonal, la tasa de respuesta y sobrevida son altas.
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