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Introduccion

Resumen Los leiomiomas perineales son tumores infrecuentes de origen mesenquimal cla-
sificados en somaticos y retroperitoneales. Los retroperitoneales son los que afectan sobre todo a
las mujeres durante el periodo perimenopausico. El diagndstico va dirigido a diferenciarlos de los
leiomiosarcomas y de los tumores estromales gastrointestinales. Presentamos el caso de una
mujer de 30 afos de edad, gestante de 9 semanas. Consulta por una tumoracion de crecimiento
progresivo en espacio isquiorrectal derecho que coincide con el embarazo, pero paucisintoma-
tico. Se abord6 por via perineal y se practicé una reseccion en bloque de un tumor de 9 cm.
© 2009 SEGO. Publicado por Elsevier Espafna, S.L. Todos los derechos reservados.

Giant perineal leiomyoma in the 9th week of pregnancy

Abstract Perineal leiomyoma are rare mesenchymal tumours classified as somatic or retro-
peritoneal. The retroperitoneal variety are mainly related to women during the peri-menopausal
phase. Diagnosis is directed at differentiating them from leiomyosarcomas and gastrointestinal
stromal tumours. We report on a case of a 30-year-old and 9-week pregnant woman. She
consulted due to a progressive growing mass in the right ischiorrectal fossa coinciding with
pregnancy, but with sparse symptoms. Surgery was performed through a perineal access with a
complete resection of a 9 cm tumour.

© 2009 SEGO. Published by Elsevier Espana, S.L. All rights reserved.

de dificil transformacion maligna y que se pueden desarrollar
alli donde esta presente el mUsculo liso (aunque los sitios mas

Los leiomiomas son tumores de partes blandas que suelen comunes son el miometrio uterino y la piel).
corresponder a neoplasias benignas de origen mesenquimal, Se trata de tumores poco frecuentes que se clasifican

como somaticos y retroperitoneales’. Los leiomiomas soma-
ticos afectan a los dos sexos en igual medida, con predilec-
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cion por las extremidades, normalmente en el muslo; los
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periodo perimenopausico, generalmente en el retroperito-
neo y las estructuras pélvicas, denominados leiomiomas
parasitos.

Macroscopicamente pueden caracterizarse por distintos
tipos de degeneracidon hemorragica, mixoide, quistica, hia-
lina e hidrépica?. Las transformaciones hemorragicas, necro-
ticas, mixoides y edematosas se han encontrado mas en los
infrecuentes casos de leiomiomas diagnosticados en mujeres
gestantes.

Los informes sobre leiomiomas perineales como tumores
de partes blandas profundas son escasos en la literatura
cientifica de la patologia perineal y retrorrectal por tratarse
de lesiones de etiopatogénesis todavia incierta, de aparicion
limitada, de localizacion infrecuente y con diagnostico tardio
por la poca a nula sintomatologia.

Por este motivo, presentamos un caso de leiomioma peri-
neal diagnosticado durante el primer trimestre de embarazo
y resecado por abordaje perineal.

Caso clinico

Mujer de 30 afios de edad, gestante de 9 semanas, remitida al
servicio de urgencias por su médico de cabecera para valorar
una tumoracion perineal de 2-3 meses de evolucion, que
practicamente coincidia con el embarazo.

Como antecedentes personales la paciente refirié estar
afectada de psoriasis, sin alergias medicamentosas y sin otros
antecedentes medico-quirurgicos de interés.

La mujer refiri6 la existencia de una tumoracion perineal
clinicamente asintomatica, cuyo tamano fue aumentando de
forma progresiva y coincidente con la gestacion. No presen-
taba sintomatologia rectal o perianal, ni sindrome febril
asociado.

A la exploracion, la tumoracion presentaba una consis-
tencia elastica bien delimitada, que ocupaba casi todo el
espacio isquiorrectal derecho y que abombaba ligeramente
sobre el periné; no se observaban signos inflamatorios ni
orificios fistulosos.

Al tacto rectal, la tumoracién se apreciaba bien delimi-
tada y abarcaba toda la circunferencia anal derecha, con
abombamiento en el canal anal, que parecia improntar sobre
el aparato esfinteriano, pero sin infiltrarlo; la mucosa anal
estaba respetada.

La ecografia perineal informé de una masa para-anal
derecha de 74 X 51 X 54 mm, con intenso flujo vascular,
aparentemente solida o de contenido muy heterogéneo, bien
delimitada y que planteaba el diagnéstico diferencial entre
absceso o hematoma (fig. 1).

Se practicé una puncion-aspiracion con aguja fina que
obtuvo sélo una muestra hematica sin celularidad represen-
tativa para el diagnostico.

Se realiz6 una ecografia endoanal que aprecié la impronta
del tumor sobre el aparato esfinteriano, sin signos ecograficos
de infiltracion de éste.

Se solicito una resonancia magnética (RM) perineal, pero
los radiélogos aconsejaron no realizarla hasta el tercer tri-
mestre del embarazo.

Ante la persistencia de la duda diagnostica, y debido al
aumento progresivo de la tumoracion, se indico directa-
mente cirugia.

Figura 1

Ecografia perineal que muestra una masa para-anal
derecha de 74 X 51 X 54 mm, con intenso flujo vascular, apar-
entemente solida o de contenido muy hetereogéneo, bien deli-
mitada y que plantea el diagnostico diferencial entre absceso o
hematoma.

En la intervencion se realizd un abordaje perineal con
incision pararrectal derecha vertical en el espacio isquio-
rrectal; se evidencidé una tumoracion redondeada con seu-
docapsula, bien delimitada, de 9cm de diametro, que
desplazaba el esfinter anal externo llegando hasta el suelo
de la pelvis y con fibras de tejido muscular adherido a la
seudocapsula. Se consiguio la exéresis en bloque de la pieza
respetando el aparato esfinteriano.

Macroscopicamente se caracterizd por ser una lesion
solida de gran tamafno (9 X 6,5 X 6 cm), de limites bien
definidos, que a la seccion presentd un aspecto homogéneo,
una coloracion blanquecina y una consistencia firme elastica;
no se apreciaron areas de necrosis ni hemorragia. Desde el
punto de vista histopatologico, se observo una lesion solida
de margenes bien delimitados, constituida por celularidad
fusocelular de habito de musculo liso, que no presento atipias
significativas y donde no se observé actividad mitoética. El
estudio inmunohistoquimico fue positivo frente a actina de
musculo liso y vimentina: AML +++, vimentina +, Ki 67 < 5%,
mientras que el resultado fue negativo para CKAE-AE3 y CD 68
(fig. 2y 3).

La paciente no presenta signos de recidiva a los 14 meses
de la intervencion.

Discusion

Descritos por primera vez por Virchow en 1854, los leiomio-
mas constituyen el 4% aproximadamente de los tumores de
partes blandas. Son tumores benignos que se originan de
células musculares lisas. Por sus caracteristicas patologicas,
descritas por Kilpatrick y Billings, resultan ser macroscopi-
camente tumores sélidos bien definidos, con una superficie
lisa y parcialmente rodeada por un tejido fibroso seudocap-
sular, sin degeneracion quistica o necrosis®*.

Los leiomiomas localizados en la region anorrectal son
lesiones muy infrecuentes; se estima la existencia de 1
leiomioma pararrectal por cada 2.000 tumores rectales’.
El 50% de las lesiones aparecen a nivel intraluminal en el
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Figura2 Tumoracion redondeada con seudocapsula, bien deli-
mitada, de 9 cm de didmetro, que desplaza el esfinter anal
externo llegando hasta el suelo de la pelvis y con fibras de tejido
muscular adheridos a la seudocapsula.

Figura 3

Lesion solida de gran tamaio (9 X 6,5 X 6 cm), de
limites bien definidos, que a la seccion presenta un aspecto
homogéneo, una coloracién blanquecina, una consistencia firme
elastica; no se aprecian areas de necrosis ni hemorragia.

recto, el 30% son extrarrectales, el 10% intray extraluminales
y el 10% restante intramurales®.

Los leiomiomas anorrectales se originan en la pared rec-
tal, en el musculo de la vagina o en el plano muscular del
tabique rectovaginal.

El diagnostico se realiza mediante el estudio macrosco-
pico e histopatoldgico de la pieza quirdrgica; las biopsias que
se realizan antes de la cirugia son de poca utilidad (s6lo se
correlacionan en un 20%), como en el presente caso®.

Los leiomiomas pélvicos retroperitoneales tienden a ser
mas grandes que los superficiales en el momento de su
deteccion, probablemente debido a que producen pocos
sintomas como en el caso presentado. Estos se manifiestan
con una clinica similar a la observada en las enfermedades
comunes anorrectales, es decir, molestias o dolor local (rela-
cionadas o no con la defecacion), molestias al estar sentado,
sensacion de un cuerpo extrafio y cambio en los habitos

intestinales, por lo que no suelen diagnosticarse hasta una
etapa relativamente tardia’. En una publicacion reciente se
presento el caso de otra mujer gestante de 22 semanas con un
leiomioma gigante extrarrectal, que se intervino por sinto-
matologia genital y rectal, y por crecimiento rapido de la
tumoracion. El abordaje se realizd por via transperineal. En
este caso no se mencionan otros estudios porque se esta-
blecié el diagnéstico clinico de leiomioma®.

Histolégicamente, estan constituidos por células muscu-
lares lisas maduras con abundante citoplasma eosindfilo,
organizadas en haces entrelazados carentes de atipia y
necrosis, y con leve actividad mitética (< 1 mitosis/50
campos de alta potencia).

Debido a que los leiomiomas tienen un curso clinico muy
variable, y a que su incidencia es escasa, no se han podido
describir ain unos patrones radioldgicos especificos, por lo
que la mejor ayuda diagnostica se obtiene por medio de RM/
tomografia computarizada y la estrategia terapéutica es aun
controvertida®.

El diagnéstico preoperatorio en el presente caso es dificil.
La ecografia perianal y endorrectal no fueron de gran ayuda a
la hora de establecer un diagnéstico previo, si bien pudieron
apreciar que la masa estaba bien delimitada y que no infil-
traba otras estructuras u 6rganos. Este hecho hacia pensar en
una masa probablemente benigna, pero de naturaleza
incierta. La realizacion de una RM en una mujer gestante
fue rechazada por los radiélogos. El colegio americano de
obstetras y ginec6logos recomienda no realizar la resonancia
durante el primer trimestre del embarazo, a pesar de que se
desconocen los efectos adversos sobre el feto®'°. La impo-
sibilidad de realizar otros estudios por la imagen en una
mujer gestante y el crecimiento progresivo de la tumoracion
establecieron la indicacion quirdrgica sin demora.

El principal diagnostico diferencial del leiomioma para-
rrectal es el leiomiosarcoma, que también se ha descrito a
nivel pararrectal, y los tumores estromales gastrointestinales
(GIST). El leiomiosarcoma presenta caracteristicas microsco-
picas e histopatolégicas que permiten una diagnostico dife-
rencial en ocasiones limite. Microscopicamente, son lesiones
de rapido crecimiento que presentan en su seccion areas de
necrosis y hemorragia, junto a unos limites peor definidos.
Desde el punto de vista histopatolégico, se observa una
mayor densidad de células fusiformes con nucleos atipicos
y pleomorficos, patrén estoriforme, con areas de necrosis
coagulativa y sobre todo una elevada actividad proliferativa;
éste es un elemento fundamental en el diagnostico diferen-
cial entre lesiones border line.

Los GIST se caracterizan por dar una tincion inmunohisto-
quimica positiva para CD117, CD34 y ser negativos para actina
y desmina. El riesgo de recidiva se establece sobre todo en
funcién del tamafio tumoral y del indice mitético.

En el caso de los leiomiomas de partes blandas profundas,
se establecen dos categorias clinicas: benigno estrictamente
y con cierto potencial maligno en funcion de las atipias, la
necrosis y la actividad mitética'?. El presente caso debe, por
tanto, enfocarse como la variedad benigna por la ausencia de
atipias y de actividad mitotica.

El pronostico de estas lesiones viene determinado princi-
palmente por las recurrencias, que pueden alcanzar hasta el
40% de los casos y en un 10% lo hacen como leiomiosarco-
mas>®. La recurrencia con transformacion maligna se ha
descrito entre los 9 meses y los 9,5 afios tras la intervencion
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quirdrgica’. No obstante, la mayoria de estos tumores se
asemejan a leiomiomas de Utero por histologia y receptores
hormonales positivos, y que parecen tener un buen pronéstico
a largo plazo con un pequefio potencial de recidiva local'.

El tratamiento de eleccion de los leiomiomas perineales es
la cirugia, respetando los esfinteres siempre que sea posible.
El patélogo tiene un papel crucial a la hora de diferenciar
estos tumores de los GIST y del leiomiosarcoma.
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