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Leiomiomatosis peritoneal diseminada
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Resumen

La leiomiomatosis peritoneal diseminada es una
entidad rara que se caracteriza por la proliferacién
subendotelial de nddulos basicamente compuestos
de células de musculo liso. Aparece de forma general
en mujeres premenopausicas y su patogenia tiene
gran influencia hormonal. Simula macroscépicamen-
te una carcinomatosis peritoneal. De forma caracte-
ristica cursa de forma indolente y el diagnéstico es
soOlo posible tras el examen histolégico. Se han des-
crito menos de 100 casos en la literatura cientifica
hasta la fecha. Presentamos un caso de una paciente
de 40 afios intervenida en nuestro servicio.
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LEIOMYOMATOSIS PERITONEALIS DISSEMINATA

Leiomyomatosis peritonealis disseminata is an un-
common condition characterized by subperitoneal
proliferation of benign nodules mainly composed of
benigh smooth muscle cells. This entity generally ap-
pears in premenopausal women and hormonal
influences may play a role in its pathogenesis. The
macroscopic appearance mimics peritoneal carcino-
matosis. The characteristic clinical course is asymp-
tomatic and diagnosis is only feasible after microsco-
pic examination. To date, less than 100 cases have
been reported in the literature. We report the case of
a 40-year-old woman who underwent surgery in our
department.
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Introduccidén

La leiomiomatosis peritoneal diseminada es una enti-
dad rara, poco frecuente, de la que existen menos de
100 casos descritos en la literatura. Se caracteriza por
multiples nédulos de musculo liso en areas subperito-
neales de la cavidad abdominopelviana. Se presenta de
forma caracteristica en mujeres premenopausicas'. Si-
mula una neoplasia diseminada y el maximo problema
reside en establecer el diagndstico diferencial con la car-
cinomatosis peritoneal?. La proliferacion de musculo liso
benigno parece tener su origen en una metaplasia multi-
céntrica de la superficie peritoneal®. Las influencias hor-
monales son evidentes pues se ha descrito en relacion
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con la toma de anovulatorios orales, embarazo o conco-
mitante con neoplasias de ovario secretoras de estroge-
nos o progesterona*. Cursa de forma indolente y habi-
tualmente se trata de un hallazgo en el transcurso de
una laparotomia, laparoscopia o cesarea. Dada su rare-
za, no hay guias establecidas para el tratamiento de esta
entidad. El tratamiento debe individualizarse en funcion
de la edad, el estado hormonal y reproductivo y la sinto-
matologia de la paciente. Presentamos un caso de leio-
miomatosis peritoneal diseminada intervenido en nuestro
centro.

Caso clinico

Paciente de 40 afios con antecedentes de amigdalectomia y escolio-
sis. En 1993 y 1998 se le practicaron resecciones de leiomiomas uteri-
nos en otro centro, y posteriormente se la traté con GnRH. En 2004 se
le practicé histerectomia por Utero miomatoso. La anatomia patoldgica
informaba de leiomiomas celulares con rasgos atipicos. En febrero de
2006, a raiz de un cuadro de dolor abdominal localizado en el hipogas-
trio se le realizé una tomografia abdominal, en la que se observa una
ocupacion de pelvis menor por multiples imagenes redondeadas, una li-
quida central de 90 X 70 mm, otra mixta sélido-liquida de 40 mm y dos
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Fig. 1. Tomografia computarizada: ocupacion pelviana por 2 masas
heterogéneas de bordes bien definidos que desplazan la vejiga.

de aspecto sélido de 65 X 40 mmy 70 X 65 mm (fig. 1). La resonancia
magnética nuclear informa de masas hipervascularizadas con puntos de
sangrado en su interior que podrian corresponder a leiomiomas y forma-
cién quistica presacra compatible con linfocele (fig. 2). Se practica pun-
cién guiada por tomografia, que fue positiva para neoplasia mesenqui-
matosa de origen en musculo liso, indicativo de leiomioma. Los
marcadores tumorales fueron: CA 125, 13; CA 15.3, 5; CA 19.9, 7, y
CEA, < 0,5. Ante estos hallazgos se la interviene en abril de 2006, y se
encuentra una tumoracion pediculada en el ligamento redondo derecho
que se reseca para muestra peroperatoria y es informada de tumor me-
senquimal. Se procede a la reseccion de una segunda tumoracion de 9
cm en parametrio izquierdo, otras dos mas de aspecto quistico en ambos
anejos y de una quinta parcialmente quistica y de contenido mucoide ad-
herida al cuello uterino. Asimismo, se practica apendicectomia y exéresis
de dos adenopatias en el epipldn. El curso postoperatorio es satisfactorio
a excepcion de una flebitis que obliga a la retirada de la via periférica.

Anatomia patoldgica

Macroscépicamente se trata de formaciones nodulares de contornos
lisos, lobulados y consistencia firme con una superficie sélida y trabecu-
lada al corte, con areas congestivo-hemorragicas. Microscépicamente
corresponde a tejido mesenquimal, mayoritariamente sélido, a excep-
cién de algunas &reas quisticas, constituido por una hipercelularidad de
haces paralelos y entrecruzados de elementos monomorfos, de nicleos
fusiformes y citoplasmas escasos, aunque algunas areas adoptan una
morfologia epitelioide. No se identifican atipias ni incremento de la acti-
vidad mitdsica. Inmunohistoquimica: sobreexpresion de las células para
actina de musculo liso y desmina, propias del tejido muscular, ademas
de receptores de estrédgenos y progesterona; las tinciones de c-kit y
enolasa fueron negativas. No hay invasién ganglionar; apéndice cecal,
normal y ovarios con quistes foliculares. Dado el antecedente, se trata
de un cuadro de leiomiomatosis peritoneal diseminada.

Discusion

La leiomiomatosis peritoneal diseminada es una enti-
dad rara e infrecuente. Hay menos de 100 casos publica-
dos en la literatura. Se caracteriza por multiples nddulos
peritoneales que varian en tamario y pueden localizarse
en cualquier superficie omental o peritoneal del ab-
domen. Microscdpicamente se compone de células de
musculo liso. Se ha propuesto que las células mesenqui-
males subperitoneales (o también llamadas células pluri-
potenciales de Miiller) proliferan en respuesta a los estro-
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Fig. 2. Resonancia magnética nuclear: corte sagital en el que se
aprecian las 2 masas leiomiomatosas pelvianas.

genos diferenciandose en mioblastos, fibroblastos y mio-
fibroblastos®. La presencia de receptores podria explicar
la dependencia hormonal y apoyar la teoria del papel de
los estrogenos como factor etioldgico*. Asi pues, se ha
descrito en relacién con la ingesta de anovulatorios, em-
barazo y tumores secretores de estrogenos, asi como
tras tratamientos con tamoxifeno®®. La reduccién de las
concentraciones de estrégenos enddgenos o exdgenos
excesivos o la castracion quimica pueden resultar en la
regresion de las masas tumorales.

El curso clinico es indolente y habitualmente se detec-
ta en el transcurso de una laparotomia o una cesarea,
aunque puede tratarse de un hallazgo incidental en estu-
dios de imagen®. La sintomatologia es de masa o aumen-
to del perimetro abdominal. Inequivocamente imita una
diseminacién peritoneal neoplasica. El diagndstico sélo
se establece con el examen de la pieza histoldgica.

Mayoritariamente presenta un curso benigno pero se
ha descrito progresion hacia malignidad en un 2-5%. Se
han descrito 2 casos en pacientes varones. Se relaciona
con miomas uterinos aunque no hay una clara correla-
cion entre ambas entidades®. Recientemente se ha des-
crito un caso de asociacion familiaré.

En cuanto al tratamiento, no hay consenso. Se han uti-
lizado diversas terapias con resultados poco satisfacto-
rios pero sigue siendo la cirugia la principal arma tera-
péutica en los casos sintomaticos. Cuando se practica
reduccion de la masa tumoral, habitualmente hay regre-
sion de los nddulos y no precisan mas tratamientos*.

Creemos que el caso presentado es de interés por re-
presentar una entidad infrecuente tipica de mujeres pre-
menopausicas y que puede simular de forma inequivoca
una carcinomatosis peritoneal.
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