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Leiomiomatosis metastasica benigna con afectacion vertebral,
isquiatica, pulmonar y renal. Entidad muy infrecuente dentro del
diagnostico diferencial de la patologia ginecologica oncologica.
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RESUMEN

La leiomiomatosis metastdsica benigna es una rara enfermedad, consecuencia de la implantacion via hematogena,
de células musculares de origen uterino en diferentes localizaciones, donde crecen desarrollando nédulos
leiomiomatosos. Afecta a mujeres en edad fértil con antecedentes de miomas uterinos. En la mayoria de los casos
es asintomadatica, aunque puede producir sintomas dependiendo de la localizacion de los implantes. El diagnostico
se basa en pruebas de imagen, confirmado por estudio anatomopatolégico. El objetivo terapéutico es detener el
crecimiento de las lesiones a través de la interrupcion del estimulo hormonal. Es una enfermedad de cardcter
benigno con muy buen prondstico tras un diagnostico y tratamiento adecuados. Se presenta el caso de una paciente
diagnosticada de leiomiomatosis metastdasica benigna con lesiones a nivel pulmonar, renal y éseo de origen
miomatoso, tratada mediante histerectomia total con doble anexectomia y terapia hormonal, en el Hospital General
Santa Maria del Puerto, con buenos resultados.
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SUMMARY

Benign metastatic leiomyomatosis is a rare disease, due to hematogenous implantation, of muscle cells of uterine
origin in different locations, where they grow developing leiomyomatous nodules. It affects women in fertile age with
a history of uterine fibroids. In most cases it is asymptomatic, although it may produce symptoms depending on the
location of the implants. The diagnosis is based on imaging tests confirmed by histological analysis. The therapeutic
objective is to stop the growth of lesions, through disruption of the hormonal stimulation. It is a benign disease
with very good prognosis after proper diagnosis and treatment. We present the case of a patient diagnosed with
benign metastatic leiomyomatosis with lesions at lung, kidney and bone, treated by total hysterectomy with double
adnexectomy and hormone therapy in the Hospital general Santa Maria del Puerto, with good results.
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INTRODUCCION

La leiomiomatosis metastasica benigna (LMB) es
una patologia extremadamente infrecuente (solo
existen 150 casos publicados en la literatura) (1),
que se desarrolla en mujeres en edad fértil, con
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antecedentes de miomas uterinos, que han sido
sometidos a tratamiento, preferentemente quirargico
(2, 3). La etiopatogenia de esta enfermedad no
esta totalmente definida, aunque la principal
teoria es que se produce como consecuencia de la
diseminacion hematogena de células miometriales,
creando implantes leiomiomatosos en diferentes
localizaciones anatomicas, con caracteristicas
histopatologicas de benignidad (4). Los organos
mas frecuentemente afectados por esta implantacion
patolégica son los pulmones, pero también puede
aparecer en otras localizaciones como el corazén
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(2), musculos, ganglios linfaticos, peritoneo y
visceras retroperitoneales (5). Principalmente cursa
como un proceso asintomatico, diagnosticandose
de manera casual mediante pruebas de imagen. Las
manifestaciones clinicas son infrecuentes, aunque
muy diversas, englobando desde la tos persistente
con disnea, si la afectacion es respiratoria, hasta
sintomatologia algica de origen compresivo
en las localizaciones afectadas (6, 7). Dada la
bajisima incidencia de esta rara enfermedad, y
la repercusion clinica y psicoloégica que puede
generar en las pacientes, como consecuencia de que
suele diagnosticarse en el contexto de un estudio
de extension por sospecha de metéstasis de tumor
primario desconocido, es necesario el reporte de
estos casos, para introducir esta entidad dentro del
diagnostico diferencial de la patologia oncologica,
en mujeres con antecedentes de leiomiomas uterinos.

A continuacion, se presenta el caso de una paciente
con antecedentes de leiomiomatosis uterina, que
es valorada por sospecha de metastasis renales,
pulmonares y oseas, en el contexto de un estudio
por algias en miembros inferiores. Tras los estudios
pertinentes, es diagnosticada de una leiomiomatosis
metastasica benigna, siendo intervenida
quirurgicamente en su centro de referencia.
Actualmente se encuentra en seguimiento por el
Servicio de Oncologia Médica. Lo interesante del
caso, no es solo la afectacion por esta rara patologia,
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sino que el numero de casos publicados en los que los
implantes leiomiomatosos afecten a 4 localizaciones
diferentes, son aun mas excepcionales.

CASO CLINICO

Se expone el caso de una mujer de 41 afos de edad
que acude a consultas de medicina general por dolor
en miembro inferior derecho de -caracteristicas
mecanicas, sin antecedentes traumadticos, que no
cede con analgesia habitual. La paciente refiere como
antecedentes personales de interés, un carcinoma
folicular de tiroides, que habia sido tratado mediante
tiroidectomia total mas yodoterapia, y que se
encuentra en remision completa y seguimiento por
la Unidad de Oncologia Médica desde 12 afios antes.
Ademas, presenta un antecedente de miomectomia
por laparotomia, actualmente en seguimiento por
recidiva miomatosa y metrorragias en la Unidad de
Ginecologia General, y una cesarea por gestacion
gemelar.

La paciente continta con su cuadro algico y
disfuncional pese a tratamiento con maultiples
analgésicos, por lo que se solicita estudio mediante
resonancia magnética nuclear (RMN) de columna
vertebral y pelvis, objetivindose una masa
osteoblastica de 2,4 x 2,4 ¢cm a nivel de la cuarta
vértebra lumbar (L4), con afectaciéon de partes
blandas, que comprime el canal medular (Figura 1),
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Figura 1.
RMN de columna vertebral. Se observa lesion a nivel de L4
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ademas de otras lesiones de menor tamafio e iguales
caracteristicas en la quinta vértebra lumbar (L5),
isquion izquierdo y rama isquiopubiana izquierda
(Figura 2).

Ante estos hallazgos y los antecedentes de carcinoma
de tiroides de la paciente, se deriva a la Unidad de
Oncologia Médica para estudio de extension. Se
solicita tomografia axial computarizada (TAC) y
RMN de torax, abdomen y pelvis, visualizandose
multiples nédulos pulmonares (el mayor de ellos de
12 mm, sin adenopatias en mediastino, ni derrame
pleural) (Figura 3), una lesion sodlida en rifidon
izquierdo de 17 x 15 mm (Figura 4), un quiste
simple en ovario derecho y un Utero polimiomatoso
(Figura 5). La mamografia bilateral, los exdmenes de
laboratorio generales y el perfil tiroideo resultaron
normales, con niveles analiticos de anticuerpo-
tiroglobulina y antitiroglobulina que descartaban
como posible origen de las lesiones, una recidiva de
la neoplasia tiroidea. Por otro lado, la gammagrafia
Osea mostrd una zona de captacion inespecifica entre
las vértebras L4 y LS5, no sugestiva de metastasis
osteoblastica. Ante los resultados expuestos, se decide
estudio histopatologico de las lesiones descritas.
En el resultado histopatologico de la muestra renal
se obtuvo tejido necrdtico con proliferacion de
cé¢lulas musculares, mientras que, en el diagnostico
anatomopatologico de las lesiones vertebral y Osea, se
objetivo el origen leiomiomatoso de las mismas. Las
masas presentaban rasgos de benignidad, con rango
mitdtico escaso, y un factor de proliferacion Ki-67
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Figura 2.

RMN pélvica. Se observa lesion a nivel de rama
isquiopubiana izquierda.
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Figura 3: Estudio de extension pulmonar

Figura 5: Utero polimiomatoso en pruebas de imagen.

del 2 % a 3%. Las técnicas inmunohistoquimicas
confirmaron la estirpe muscular de la misma, por
positividad a la actina y desmina. Los receptores de
estrogenos y progesterona resultaron intensamente
positivos, en el 90 % a 95 % de las células analizadas.
Por lo tanto, los resultados de estos estudios y la
revision sistematizada de la literatura publicada,
permite llegar al diagndstico de una leiomiomatosis
metastasica benigna, siendo remitida al Servicio de
Oncologia médica para tratamiento.

Primero se procede a tratar la sintomatologia algica
del miembro inferior, porque la paciente refiere
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que es la manifestacion clinica mas invalidante. Se
realiza una descomprension medular con reseccion
parcial de la masa y posterior ortesis lumbar para
fijacion, por parte de la unidad de cirugia de columna.
El comité multidisciplinar que lleva el caso decide
la indicacion de una histerectomia total con doble
anexectomia, para eliminar el foco miomatoso,
a la vez que se interrumpe el estimulo hormonal
estrogénico, impidiendo asi, el crecimiento de las
lesiones metastasicas existentes. La intervencion
se lleva a cabo sin complicaciones, presentando un
postoperatorio dentro de la normalidad y recibiendo
la paciente el alta, 4 dias después de la cirugia. El
estudio anatomopatologico de la muestra, informa de
la presencia de un utero polimiomatoso con anexos
normales, sin otras alteraciones histologicas de interés.
Actualmente la paciente se encuentra en seguimiento por
la Unidad de Oncologia Médica, recibiendo tratamiento
hormonal sustitutivo y presentando una estabilizacion
en el tamafio de las lesiones descritas, aunque sigue
refiriendo algias en miembro inferior, derivadas de su
proceso compresivo medular.

DISCUSION

En 1939, Steiner (8) describido por primera vez
esta rara enfermedad, definida como el hallazgo
de tumoraciones histologicamente compatibles con
leiomiomas, en otras localizaciones extrapélvicas,
diferentes al utero. Dentro de esas localizaciones,
la mas comuin se encuentra a nivel pulmonar (4),
Sekine y col. (9) publicaron que los leiomiomas
representan el 0,085 % de todos los tumores benignos
pulmonares. También se ha descrito afectacion de
otros organos como el corazon, musculo, ganglios
linfaticos, peritoneo y columna vertebral (2, 5).

Aunque se trata de una patologia extremadamente
rara, la presencia de metastasis leiomiomatosas en mas
de dos localizaciones diferentes, es ain mas infrecuente.
Tras una exhaustiva revision de la literatura relacionada
con la localizacion metastasica extrauterina de esta
patologia, se ha observado que, en 2016, Ras y col. (10)
publicaron un caso de LMB con afectacion metastasica
en tres localizaciones (pulmones, parametrios y
apéndice), mientras que en una revision (que consta
solo de 3 casos publicados), se describe afectacion
leiomiomatosa en dos localizaciones simultineamente:
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pulmones y espacio retroperitoneal (11), y pulmones
y columna vertebral (12, 13). Al ampliar la busqueda,
se ha encontrado un nuevo caso publicado, donde se
reporta una afectacion leiomiomatosa metastasica a
nivel pulmonar y de columna vertebral (14). En el
presente caso, la paciente presentaba afectacion a nivel
de la columna vertebral lumbar, isquion izquierdo,
rifion izquierdo y pulmones. La singularidad del
caso no solo reside en el nimero de 6rganos afectos,
sino también en la localizacion de los mismos. La
diseminacion miometrial hacia la columna vertebral es
muy poco habitual en esta enfermedad. En 2015, Hur
y col. (14), publicaron una revision de los casos de
afectacion espinal en la LMB recogidos hasta la fecha,
encontrando solo 10. Por otro lado, Berti y col. (12),
han publicado recientemente, un caso de afectacion
metastasica en la misma localizacion. La aparicion de
metastasis viscerales retroperitoneales, como en rifion,
puede considerarse aun mas infrecuente, siendo muy
escasos los casos reportados en la literatura (15).

La etiopatogenia de la enfermedad es incierta y se han
postulado varias teorias al respecto; la mas extendida, es
la relativa a la diseminacion metastasica de células via
hematogena durante la cirugia uterina (14), ya que en
la mayoria de las pacientes con LMB, presentan algun
antecedente quirargico de histerectomia o miomectomia,
aunque hay casos descritos no relacionados con este
tipo de intervenciones (16). En este caso, la paciente
presentaba un antecedente quirtirgico de miomectomia
laparotomica. Otros autores, defienden que el origen de
este tipo de implantes se debe a metastasis a distancia
derivadas de leiomiosarcomas bien diferenciados
(2, 4, 17). Sin embargo, la LMB tiene caracteristicas
diferentes al leiomiosarcoma, por ejemplo, una mayor
expresion de genes de regulacion de la apoptosis como el
bel-2 y el p53, o un indice de proliferacion ki-67 mucho
mas bajo (2) (en el estudio inmunohistoquimico de las
biopsias del presente caso, el ki-67 fue solo de 2 % a
3 %). Otra posible causa es la proliferacion multifocal
de células musculares lisas, como consecuencia de una
hiperrespuesta a la estimulacion hormonal mediada por
la progesterona (4).

Clinicamente, lo mas frecuente es que la LMB curse
de manera asintomatica, aunque dependiendo de la
localizacion implantatoria, puede manifestarse en forma
de tos persistente, disnea, dolor toracico y desarrollo
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progresivo de insuficiencia respiratoria (6, 7, 18). Los
sintomas derivados de la compresion de otras estructuras
organicas, son menos frecuentes que las manifestaciones
respiratorias, debido también a que las metastasis
pulmonares son la forma mas comun de presentacion
clinica de esta patologia. En el caso que se describe, el
sintoma inicial fue el dolor intenso en miembro inferior,
derivado de la compresion leiomiomatosa de la medula
espinal a nivel de L4.

La LMB suele diagnosticarse de forma casual, tras
analisis anatomopatologico mediante biopsia de
lesiones sospechosas de malignidad, halladas en
estudios de extension o pruebas de imagen, solicitadas
por otra causa (17). Las radiografias de torax suelen
mostrar nodulos bien circunscritos, que van desde
pocos milimetros a varios centimetros; 70 % se presenta
como nodulos pulmonares multiples bilaterales, 17 %
como unilaterales y 13 % como nodulo pulmonar tinico
(19). La RMN y la TAC son las pruebas de imagen
con mayor sensibilidad y especificidad para evaluar
numero, localizacion, tamafio y caracteristicas de los
nodulos leiomiomatosos (20). Las lesiones halladas en
la RMN de columna vertebral suelen tener un patron
comun: envuelven la cara posterior del cuerpo vertebral,
producen destruccion 6sea e invaden el interior del canal
medular. Son masas bien circunscritas que muestran una
sefal hipointensa en T1 y T2, y un realce homogéneo
tras contraste con gadolinio en T1 (14). En este caso,
la paciente debutd con un cuadro algico y disfuncional
en miembro inferior derecho, debido a una compresion
medular leiomiomatosa a nivel de L4. Este diagnostico
se obtuvo tras la solicitud de una resonancia magnética
nuclear (RMN), ante la persistencia del dolor pese a las
medidas terapéuticas implantadas. Histoldgicamente,
las biopsias de los nddulos metastasicos, muestran en
el estudio anatomopatologico, una proliferacion de
células con forma de huso, homogéneas, sin un patron
de crecimiento desorganizado, ni atipias nucleares. Por
otro lado, la LMB presenta un indice de proliferacion
marcadamente mas bajo que el leiomiosarcoma. Nuovo
y col. (21) observaron en su estudio, que el indice
medio del Ki-67 en la LMB se encontraba en torno al
3.4 % (rango: 0,7 % a 8,1 %), mientras que, para los
leiomiosarcomas, presentaba unos valores medios
del 28,6 % (rango: 14,4 % a 62 %), (p <0,025). Estos
noédulos leiomiomatosos, ademas muestran positividad
para receptores de estrogenos y progesterona, lo que
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sugiere un origen uterino de los mismos (2). Los
estudios anatomopatologicos de las muestras tomadas
en esta paciente, mostraron un indice de proliferacion
del Ki-67 de 2 % a 3 %, con alta positividad para
receptores de estrogenos y progesterona. Nucci y
col. (22) publicaron, en 2007, un hallazgo genético
caracteristico de esta infrecuente patologia, relacionado
con una alteracion cromosomica (deleccion terminal en
19q y 22q), presente en algunos casos de LMB.

Dada la bajisima incidencia de esta rara enfermedad,
que cuenta solo con unos 150 casos descritos en
la literatura (23), desde el articulo publicado por
Steiner (8), en 1939, no existen guias terapéuticas
con estrategias concretas protocolizadas. Por ello, la
mayoria de las guias de actuacion, se desarrollan a
partir de terapias de caracter eminentemente empirico.
El tratamiento quirargico se basa en la interrupcion
del estimulo hormonal para evitar el crecimiento de
las lesiones existentes, mediante la exéresis ovarica,
realizando una anexectomia bilateral. Ademas, estaria
indicada la extirpacion de las lesiones leiomiomatosas
metastasicas, solo en los casos en los que se produzcan
manifestaciones clinicas derivadas de procesos
compresivos (20). El tratamiento médico adyuvante se
basa en la terapia hormonal, dada la positividad para
receptores de estrogenos y progesterona, caracteristico
de este tipo de patologias. El tratamiento con agonistas
de la hormona liberadora de gonadotropina (GnRH),
asi como el uso de inhibidores de la aromatasa, han
demostrado ser terapias eficaces en el control del
crecimiento celular leiomiomatoso, porque reducen
la produccion enddgena de estrogenos. La pérdida
de densidad mineral Osea, relacionada con el efecto
antiestrogénico derivado de este tipo de terapias, puede
compensarse afiadiendo al tratamiento médico indicado
anteriormente, farmacos como los bifosfonatos, calcio
y la vitamina D (16). En el caso que se presenta, la
paciente fue intervenida quirdrgicamente, realizando
tanto una histerectomia con doble anexectomia, como
una exéresis de la masa a nivel de la columna vertebral.
Sin embargo, a pesar de los esfuerzos quirtrgicos y
el posterior tratamiento hormonal implantado por el
servicio de Oncologia, la paciente sigue refiriendo
molestias e incapacidad funcional a nivel del miembro
inferior derecho, aunque el tamano de las lesiones
leiomiomatosas descritas en otras localizaciones, se ha
estabilizado.
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CONCLUSIONES

La LMB es una enfermedad extremadamente rara e
infrecuente, de la cual se tiene un conocimiento muy
limitado. Esta patologia debe ser considerada una
posibilidad dentro del diagnodstico diferencial de los
estudios oncologicos de extension, sobre todo en
mujeres en edad fértil con antecedentes de miomas
uterinos. Aunque no hay publicadas series de casos lo
suficientemente amplias como paraestableceralgoritmos
diagnodsticos y terapéuticos protocolizados, tanto las
pruebas de imagen como el estudio anatomopatologico
mediante biopsia, son las bases del diagnostico en este
tipo de lesiones. La anexectomia bilateral asociada a
terapias hormonales antiestrogénicas, permite obtener
muy buenos resultados en cuanto a prondstico se refiere,
teniendo en cuenta el caracter benigno de esta patologia.
El reporte de casos como el presente, debe servir para
acercar a los clinicos al conocimiento y manejo de esta
rara entidad.
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