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Leiomioma metastasico benigno pulmonar.

Reporte de caso

Benign metastatic leiomyoma of the lung. A case report

Daniel José Jaller Salleg!, Eduardo Antonio Torres Nova!, Ivan Arturo Mercado Pérez?, José Padilla Lora?, Mauricio
Robayo Pérez*, Alejandra Pineda Castilla, Javier Darfo Ospina Martinez®, Andrés Martin Quesada’

Resumen

La leiomiomatosis metastasica benigna (LMB) es una enfermedad
neoplasica del musculo liso en la que el pulmon es el érgano mas afectado.
Detallaremos la literatura con la presentacién del caso de una paciente a
quien se le realiz6 tratamiento quirdrgico a nivel pulmonar, con reseccion
de la lesién pulmonar y posterior confirmacién patoldgica mediante
biopsia. La presentacién clinica de la lelomiomatosis metastasica benigna
puede variar desde un inicio asintomatico hasta una progresion rapida,
que conduce a insuficiencia respiratoria y muerte. La paciente presentod
sintomas pulmonares como tos, disnea u opresiéon toracica, con imagen
diagnostica de tomografia computarizada toracica simple y contrastada
que muestra derrame pleural; se realizé procedimiento quirdrgico mediante
toracoscopia con evidencia de lesién tipo tumoral con componente
quistico. Se realiz6 pleurectomia con decorticacion y se decidié realizar
lobectomia pulmonar segmentaria no anatémica. L.a anatomia patolégica
revel6 lelomiomas benignos sin atipia y actividad mitética. A la paciente
aun no le ha establecido un tratamiento estandar para la leiomiomatosis
metastasica benigna, debido a las caracteristicas hormonales sensibles
de la LMB; actualmente se encuentra en seguimiento multidisciplinario.
Los tratamientos se basan en la manipulacién hormonal junto con la
ooforectomia quirdrgica o médica.

Palabras claves: leiomioma; leiomiomatosis; enfermedad rara; neoplasias
benignas; metastasis.

Abstract

Benign metastatic leiomyomatosis (BML) is a neoplastic smooth muscle

disease where the lung is the most affected organ. So, we will detail the
literature by presenting the following case of a patient who underwent
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surgical treatment at the pulmonary level resection
of the lung lesion with subsequent pathologic
confirmation by biopsy. The clinical presentation of
benign metastatic leiomyomatosis can range from
asymptomatic onset to rapid progression that leads to
respiratory failure and death. The patient presented
with pulmonary symptoms such as cough, dyspnea, or
chest tightness, with a diagnostic image of a simple
and contrasted thoracic CT scan showing pleural
effusion. A surgical procedure was performed by
thoracoscopy with evidence of a tumor-like lesion with
a cystic component. Pleurectomy with decortication
was performed, and it was decided to perform a
non-anatomic segmental pulmonary lobectomy. The
pathological anatomy revealed benign leiomyomas
without atypia and mitotic activity. The patient
has not yet taken a standard treatment for benign
metastatic leiomyomatosis due to the hormone-
sensitive characteristics of the BML and is currently in
multidisciplinary follow-up. Treatments are based on
hormonal manipulation along with surgical or medical
oophorectomy.

Keywords: leiomyoma; leiomyomatosis; rare disease;
benign neoplasms; metastasis.

Introduccion

La leiomiomatosis benigna metastasica es una
enfermedad infrecuente descrita por primera vez en
1939 por Steiner (1). Se caracteriza por un tumor de
comportamiento maligno, que proviene de un mioma
uterino primario, con proliferacion y metastasis del
propio tejido muscular liso a 6rganos distales que
por lo general compromete tejido pulmonar. Afecta
a mujeres de edad media; su presentaciéon clinica es
variada, por lo habitual cursa asintomatica y se puede
diagnosticar en una radiografia de térax rutinaria, con
sospecha de clinica respiratoria como tos o disnea. Los
antecedentes personales del paciente son importantes,
como la existencia de leiomiomas uterinos o hasta
histerectomia, los cuales pueden sospechar sobre el
diagnostico. Estos tumores dependen de hormonas
y expresan receptores de estrégeno y progesterona.
La presentacién clinica con mas frecuencia de la
leiomiomatosis pulmonar benigna son los hallazgos
de nédulos pulmonares metastasicos; actualmente
existen alrededor de 120 casos descritos (1).
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Se han realizado varios estudios en los que se
ha identificado lesién nodular pulmonar bilateral,
unilateral y ndédulo solitario. Otros estudios han
documentado nédulos pulmonares entre tres meses a
veinte afios posterior a histerectomia por miomatosis
uterina (2).

El objetivo principal de este reporte es dar a conocer
un caso de esta entidad benigna con comportamiento
maligno, y que generalmente pasa desapercibida por
su baja incidencia. Debido a que es una patologia rara
y poco comun con un comportamiento inusual, se
debe considerar el diagnostico, teniendo en cuenta el
abordaje y manejo en conjunto de este tipo de pacientes,
asi como la inmunohistoquimica para receptores tanto
de progesterona como receptores de estradiol. Siempre
se deben considerar los diagnésticos diferenciales en
los que se pueden encontrar leiomiomatosis peritoneal
difusa, fibromas, leiomiomatosis uterina difusa y
fibrosarcomas.

Presentacion del Caso

Paciente de sexo femenino de 47 afios de edad,
sin antecedentes de importancia, quien ingresa al
servicio de urgencias de hospital local de segundo
nivel, por presentar cuadro clinico de varios dfas
de evolucién consistente en dificultad respiratoria
subita, tos seca persistente y dolor toracico; niega
fiebre, pérdida de peso, sudoracién nocturna y
hemoptisis. Entre sus antecedentes médicos destacaba
la extirpacion de fibroadenoma en mama derecha,
miomatosis uterina, antecedentes ginecoobstétricos
G4P1C2A1, con menarquia a los 12 afos, sangrado
menstrual irregular, no alergias, no antecedente
familiar de cancer, fumadora pesada, con exposicién
a cigarrillo de seis paquetes/afio, no alcohol, sin otro
antecedente médico de importancia. Se descartd
enfermedad cardiovascular, se realiz6 Tomografia
Axial computarizada de térax (TAC) simple donde
se evidencié derrame pleural derecho moderado
posiblemente  paraneumonico;  inician  terapia
antibidtica empirica, se realizé toracostomia cerrada
derecha. Por no mejoria del cuadro clinico, se remite
a centro de mayor complejidad para valoracién por el
servicio de cirugfa de térax. Ingresa paciente en buenas
condiciones generales, al examen fisico de ingreso
con tubo de toracostomia en hemitérax derecho,
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conectado a sistema de drenaje toracico con sello de
agua, drenando secrecion serohematica en moderada
cantidad. Resto de examen fisico normal, con signos
vitales rangos normales, sin requerimiento de oxigeno
suplementario.

Se realiz6 radiografia de torax (Figura 1) donde se
visualiza engrosamiento intersticial difuso, asociado
a la presencia de areas de aumento de la opacidad
en vidrio esmerilado, con relacibn a cambios
inflamatorios — infeccioso en curso, el cual es mas
evidente en el campo pulmonar derecho. Tubo de

torax cuyo extremo distal se visualiza en region apical
derecha. Fue valorada por el equipo multidisciplinario
entre medicina interna, cirugfa de térax e infectologfa;
se ordend iniciar antibioticoterapia de amplio espectro
y se orden6 nueva TAC simple y contrastada, la cual
reporta derrame pleural derecho loculado segmento
posterior del 16bulo superior derecho, con extension a
la cisura menor, con presencia de tubo de toracostomia
en su interior, edema y enfisema de los tejidos blandos
costales adyacentes. Engrosamientos pleurales basales
bilaterales, asociados a neumotérax derecho pequenio

(Figura 2).

Figural. Radiograffa de térax. Se visualiza engrosamiento
intersticial difuso, asociado a la presencia de areas de
aumento de la opacidad en vidrio esmerilado, con relacion a
cambios inflamatorios — infeccioso en curso, el cual es mas
evidente en el campo pulmonar derecho. Tubo de térax
cuyo extremo distal se visualiza en regién apical derecha.

Figura 2. TAC de térax simple y contrastada. Derrame pleural derecho loculado en segmento

postetior del l6bulo superior derecho con extensién a la cisura menor.
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Fue valorada por el servicio de cirugia de térax
quien considera que tiene indicacién de pleurectomia +
decorticacion para manejo de derrame pleuralloculado.
Se realiza procedimiento con abordaje toracoscépico
de un solo puerto, con hallazgos quirdrgicos de
derrame pleural septado y loculado de caracteristicas
serohematicas; ademas, con lesion adherida a la pleura
parietal en segmento posterior de lébulo superior
derecho (7x3 cm) de aspecto tumoral con componente
quistico. Se realiza pleurectomia + decorticacion y se
decide realizar lobectomia segmentaria pulmonar no
anatémica haciendo exceresis de la lesion. Se asegura
expansion pulmonar total, hemostasia y neumostasia.
Procedimiento sin complicaciones.

La paciente completé el esquema antibidtico
por siete dias y por mejoria del cuadro clinico y
del posoperatorio se le dio egres6, con orden de
seguimiento ambulatorio con resultado de patologia.

Paciente valorada por cirugia de térax ambulatoria
30 dias posterior a la cirugfa, encontrandose en buenas
condiciones generales, con leve disnea, tos ocasional

y resultado de biopsia de lesién pulmonar negativa
para malignidad. Se solicité inmunohistoquimica
donde se evidencié en la anatomia patoldgica de
la pieza quirdrgica que los cortes muestran lesion
tumoral pobremente circunscrita, caracterizada por
proliferaciéon de haces cortos de células fusiformes
con escasa cantidad de citoplasma, nicleos ondulantes,
ligeramente irregulares, sin clara evidencia de atipia
citoldgica, las cuales se disponen formando estructuras
nodulares, sin evidencia de necrosis. Se observa muy
ocasional actividad mitética (1 mitosis por 10 campos).
Los nédulos de células tumorales atrapan y comprimen
estructuras epiteliales alveolares.

Con estudio de marcadores de inmunohistoquimica
las células tumorales evidencian reactividad para AML,
AMS, S100, DESMINA, BCL2, H-CALDESMON vy
receptores de progesterona. No hay reactividad en las
células tumorales para CK7, TTF1, EMA ni P16. P53
no se encuentra sobreexpresado; KI67 es del 10 %.
Los hallazgos en el contexto clinico corresponden a
un leiomioma metastasico benigno, en el contexto de
una leiomiomatosis difusa (Figura 3).
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Figura 3. Hematoxilina y cosina, objetivo 10X con evidencia de proliferacién de haces
cortos de células fusiformes con escasa cantidad de citoplasma, nucleos ondulantes,
ligeramente irregulares, sin clara evidencia de atipia citologia; se disponen formando
estructuras nodulares, sin evidencia de necrosis.
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Actualmentela paciente se encuentra en seguimiento
imagenolégico por cirugia de térax y ginecologia
oncolégica. Sin tratamiento en el momento, sin
tecaidas, en buenas condiciones, con Indice Eastern

Cooperative Oncology Group ECOG igual a 0.

Discusion

El leiomioma uterino corresponde a un tumor
benigno de musculo liso que se origina en el
miometrio; ocasionalmente en casos muy €scasos
genera metastasis a nivel pulmonar, el cual es el sitio
de aparicién mas frecuente de estos casos, debido a
que son causados por diseminaciéon hematdgena.
Por lo general, las lesiones pulmonares no presentan
clinica respiratoria. Se suele hacer diagnodstico debido
a hallazgos incidentales en estudios radiolégicos y
habitualmente se presenta por clinica de disnea subita,
tos y astenia (3).

Algunas de las lesiones pulmonares se pueden
visualizar a través de radiografia de térax donde
suelen presentar bordes bien definidos, diferencia
de tamafios y numero; ocasionalmente pueden ser
con patrén a metastasis de los tumores malignos. La
enfermedad debe ser sospechada y diferenciada de los
tumores pulmonares malignos, teniendo en cuenta
los antecedentes de leiomiomas uterinos, el tipo de
intervencion quirdrgica en caso de ser histerectomia
por leiomiomas, y el comportamiento relativamente
benigno de las lesiones. No obstante, el diagnéstico
definitivo requiere del estudio histologico. El
tratamiento de la LMB puede ser desafiante debido a
su naturaleza difusa y la posibilidad de afectacion de
multiples 6rganos. El manejo generalmente involucra
un enfoque multidisciplinario que puede incluir
cirugfa para extirpar los tumores, terapia hormonal,
embolizacion arterial (para reducir el suministro de
sangre a los tumores), y otros tratamientos especificos
segun la ubicacion y la extension de la enfermedad.
Dado que es una enfermedad rara y potencialmente
grave, el tratamiento debe ser individualizado y
realizado por un equipo de especialistas en el campo

(-

Debido a que las manifestaciones clinicas y hallazgos
radiol6gicos no son correlacionados, siempre se debe
sospechar del diagnéstico. En el caso se ha descrito a

una mujer sintomatica y con una progresion clinica.
Se han encontrado pacientes con sintomatologia
respiratoria como: dolor toracico, tos, hemoptisis o
disnea. En este caso en particular, la paciente presentaba
disnea como unica sintomatologia, por esto, se debe
hacer énfasis en individualizar cada paciente y hacer
una historia clinica detallada teniendo en cuenta los
antecedentes, tomando en consideracion el sintoma
o signo principal de cada paciente. En cuanto a las
imagenes diagnosticas, se pueden evidenciar multiples
nédulos pulmonares, definidos, con variados tamafios

(-

En cuanto al tratamiento médico de la LMB,
aunque no se ha demostrado completamente, se
pueden utilizar varias opciones dependiendo la
localizacion, viabilidad quirdrgica y estado general
del paciente. El tratamiento hormonal es la primera
linea de eleccidén en lesiones no resecables, el cual
podria iniciar manejo con moduladores selectivos
de receptores de estrégeno como el tamoxifeno o
raloxifeno, progesterona, e inhibidores de la aromatasa
como el anastrazol. En caso de que la enfermedad sea
irresecable, se podria usar quimioterapia sistémica
con dacarbazina y dexorubicina. Por otra parte, si
persiste o hay aumento de la lesién nodular, se puede
realizar tratamiento quirdrgico de acuerdo al grado
de extensién y compromiso pulmonar o nimero de
lesiones nodulares (5). Algunos estudios consideran la
expresion de glucoproteina transmembrana (CD117)
por la leiomiomatosis benigna metastasica, debido
a que comparte algunas caracteristicas histolégicas
con otro tumores como: melanomas, sarcoma de
Ewign, seminoma, carcinoma pulmonar de células
pequenas, debido a que estos tumores si expresan
CD117 y son sensibles a la accién del imatinib, el cual
es un anticuerpo monoclonal con buenos resultados
en trastornos hematologicos y tumores del estroma
gastrointestinal (0).

De acuerdo a la expresion de la molécula, muchas
veces se hace dificil el diagnéstico siendo fundamental
el resultado de inmunohistoquimica, teniendo en
cuenta que los lelomiomas dan como resultado positivo
a receptores de estrogenos y progesterona, actina
de musculo liso, desmina, y pueden dan resultado
negativo para CK7, CK20, EMA (epithelial membrane
antigen). Si hay una expresiéon de la molécula, el
seguimiento clinico puede cambiar y ser similar al del
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paciente oncolégico. Por tal motivo es indispensable
contar con el servicio de anatomia patoldgica, debido
a caracteristicas histologicas que pueden ser parecidas
entre s{ como leiomiomatosis benigna prostatica,
linfagio miomatosis, o hasta descartar patologias
neoplasicas y no neoplasicas como tumor de células
pequenas, lesiones vasculares o procesos inflamatorios.

Por lo general la enfermedad tiene un curso
asintomatico a menos que curse con complicaciones
como en el caso de nuestro paciente que fue disnea
subita con evidencia de derrame pleural. Existen
diversos predictores sobre el comportamiento tumoral,
asi como su diseminacién; una de estas puede ser
diseminacion linfatico-vascular a nivel de un leilomioma
uterino benigno, proliferacion de musculatura lisa
hormonalmente inducida o neoplasia muscular lisa de
origen multifocal, pero la diseminacién linfovascular
es la hipostesis con mayor aceptacion.

La evoluciéon de la LMB puede pasar desapercibida,
puede cursar de manera estable, cursar con regresion o
evolucionar hasta producir sintomatologia respiratoria,
como en el caso de nuestra paciente quien desarrolld
disnea y derrame pleural, lo que puede llevar a un
seguimiento a largo plazo, como se realiza con otras
lesiones nodulares pulmonares. Por tal motivo se
recomienda el tratamiento quirurgico con reseccion de
las lesiones, que es viable aun cuando el tratamiento
sea conservador (0).

El hallazgo histopatolégico confirmé el diagnéstico
por la ausencia de necrosis, la actividad mitdtica
ocasional y la expresién de receptores hormonales.
Actualmente la paciente se encuentra en seguimiento
imagenoldgico, estable, sin recaida de la enfermedad,
sin sintomas respiratorios, no disnea y realiza sus
actividades cotidianas sin ningun inconveniente (6).

Conclusiones

La leiomiomatosis metastasica benigna es una
enfermedad rara y puede presentar sintomas graves,
dependiendo de la ubicaciéon y la extensiéon de los
tumores diseminados. Los sintomas pueden incluir
dolor abdominal, dificultad para respirar, insuficiencia
cardiaca, problemas gastrointestinales y otros sintomas
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relacionados con la compresion o el dafio alos 6rganos
afectados.

Es de gran importancia conocer las caracteristicas
histolégicas benignas de las lesiones de la LMB, a
diferencia de otro grupo de leiomiomas, debido a sus
diferentes neoplasmas de musculatura lisa, presencia
de necrosis tumoral (necrosis mala), mitosis aisladas o
ausentes y sin necrosis tumoral, leilomioma necrético
que se encuentra sin atipia ni mitosis significativas
o atipia moderada a intensa difusa que presenta
este grupo de leiomiomas. Un leiomioma benigno
metastasico presenta en sus caracterfsticas histolégicas
nucleos fusiformes, uniformes en tamafio y forma,
sin presencia de hipercromatismo, con atipia celular
y necrosis.

En este caso se tenfan reportes de imagenes
sugestivos de proceso infeccioso que requirid
multiples terapias antibidticas; ante la no mejoria
se decidié realizar manejo quirurgico, donde se
diagnostica leiomiomatosis benigna metastasica
por inmunohistoquimica. Nunca se sospeché de
esta enfermedad con anticipacién en esta paciente
teniendo en cuenta el antecedente de leiomiomatosis
en utero no tratada, por lo que la leccién aprendida
en este reporte de caso es siempre realizar una
buena anamnesis y un adecuado examen fisico, en
particular de esta patologfa, enfocandose en la parte
ginecologica. El considerar antecedentes ginecologicos
como la presencia de miomas uterinos o antecedente
de histerectomfa, le permite al médico tener como
sospecha esta entidad patolégica y dar un adecuado
tratamiento, evitando complicaciones que pongan en
riesgo la vida de la paciente.
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