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Los pilares del tratamiento de la leiomiomatosis intravascular son el diagndstico

precoz, la cirugia y los antiestrégenos.



Presentamos fres casos de leiomiomatosis intravascular, ocurridos en el Hospital
La Paz en los dltimos 20 afios, y una revision de casos previos publicados, asi como
su sinfomatologia, diagnéstico y tratamiento. El tratamiento exitoso depende de la
excision total del tumor, anular la funcién ovdrica y afiadir en el postoperatorio
THS. Debido a la presencia de receptores hormonales, el tratamiento con
Tamoxifeno, medroxiprogesterona o acetato de leuprolide se ha demostrado

eficaz en la regresién del tumor y para controlar la enfermedad.

Palabras clave: leiomiomatosis intravascular, nédulos pulmonares, acetato de

leuprolide.

We show three cases of intravascular leiomyomatosis that ocurred at the
Hospital La Paz in the last twenty years, and revision the data previous,
sintomatology, diagnostic and treatment. ----- hormonal receptors, treatment

with Tamoxifeno, ------- , leuprolide acetate -------
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INTRODUCCION

El leiomioma benigno metastdsico es una rara entidad clinica que ha sido descrita
en varias ocasiones previamente. Aunque la fisiopatologia exacta de la enfermedad
es desconocida, existen dos teorias predominantes: metdstasis de un mioma
existente (frecuentemente uterino) o leiomiomatosis multicéntrica®.

Presentamos tres casos de leiomiomatosis a distancia., diagnosticados en los

Ultimos 20 afios en nuestro centro.

CASO 1. Paciente de 42 afios con miomectomia previa 13 afios antes, safenectomia
hace 11 afios y hepatitis postransfusional. 2 embarazos y partos normales.
Menarquia a los 16 afios. Ciclo menstrual: 5/ 28.

Acudié a urgencias por dolor en hemitérax izquierdo irradiado al brazo. En el
estudio radioldgico del térax se encontraron unos nédulos parahiliares bilaterales
de contorno regular. Se realizé broncoscopia y al no hallar datos de interés se
decidié realizar toracotomia. Durante la intervencion se encontraron mdltiples
nédulos intraparenquimatosos, uno de ellos de mds de 5 cmy el resto de 0,5 a 1 cm
de didmetro, procediéndose a la enucleacién de uno de ellos, para estudio
anatomopatoldgico. Se describié como proliferacién muscular lisa sin criterios de
malignidad. Posteriormente se realizé exploracién ginecoldgica, aprecidndose en la
ecografia un Gtero miomatoso y anejos normales.

Con el diagndstico de metdstasis pulmonares de leiomioma uterino, se decidid

realizar el mismo tratamiento que para un leiomiosarcoma metastdtico. Se
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instauraron tres ciclos de poliquimioterapia (Vincrisul, Actinomicina D y
Ciclofosfamida) sin que se produjeran variaciones aceptables en el famafio de las
metdstasis desde el punto de vista radiolégico. Tras ellos se procedié al
tratamiento quirdrgico, consistente en histerectomia total con anexectomia
bilateral.

Anatomia Patoldgica: Fibroleiomiomas de tipo habitual.

CASO 2. Paciente a la que se realizé histerectomia total a los 40 afios por Utero
miomatoso, que llega a ombligo en la exploracién. Sin otros antecedentes
resefiables. Anatomia Patoldgica: Fibroleiomioma uterino. Leiomiomatosis
intravascular de Gtero.

Cinco afios después es estudiada por el Servicio de Urologia por una retencién
urinaria aguda, observdndose en la urografia un retraso en la eliminacién del
contraste por el rifién derecho y una ureterohidronefrosis bilateral, mas marcada
en el lado derecho. En la cistografia se veia una vejiga de mediana capacidad con
impronta por tfumoracién pélvica que parece erosionar la clpula.

TAC: Masa pélvica de 11 cm que probablemente corresponde a cistoadenocarcinoma
de ovario, que provoca ureterorohidronefrosis bilateral de grado IV.

Se realiza laparotomia exploradora: Anexectomia bilateral, visualizandose ambos
ovarios de tamafio normal y una tumoracion retroperitoneal bajo el peritoneo de la
clpula vaginal, que se extirpa.

Anatomia Patoldgica: Leiomiomatosis intravascular extrauterina. Trompas y ovarios

sin lesiones. Puede ftratarse de una recidiva local de la leiomiomatosis de
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histerectomia previa. Con técnicas de inmunohistoquimica las células muestran una
evidente diferenciacién muscular (actina positiva) y presentan receptores de
estrogenos y sobre todo una marcada positividad para receptores de progesterona.
Se pautd terapia hormonal sustitutiva durante 3 afios debido a la sintomatologia

climatérica. Actualmente asintomdtica.

CASO 3. Paciente de 42 afios, remitida para cirugia por Utero miomatoso e
hipermenorrea.

AGO: G5 C; F1PN;  M:12  CM: 5-6 /30.

Se realiza Histerectomia total mds salpingectomia bilateral con el diagnéstico
anatomopatoldgico de leiomiomatosis intravenosa de (tero con extensién a vasos
extrauterinos. Receptores de estrdgeno positivo débil, marcada positividad para
receptores de progesterona.

Un afio después en ecografia se visualiza una tumoracion pélvica multilobulada, de
la que es dificil precisar su dependencia.

En la laparotomia exploradora se ven asas conglutinadas en pelvis menor.
Tumoracidn en ovario derecho de 4 cm que se extirpa. Tumoracion retroperitoneal
de 10 cm, multilobulada y sélida que llega desde limites del rectosigma hasta suelo
pélvico sobre la pared del sacro.

Anatomia Patoldgica: leiomioma intraovdrico y leiomioma retroperitoneal. Probable
leiomiomatosis intravascular.

Posteriormente se inicia tratamiento con andlogos de la GnRH, encontrdndose

asintomdtica en la actualidad.



DISCUSION

La leiomiomatosis infravascular es una rara neoplasia uterina, descrita en 1896 por
Birsch- Hirshfeld® y Knauer® en 1903, definida por Norris y Parmley en 1975,
y se caracteriza por masas nodulares de musculo liso histolégicamente benigno y
crecimiento intraluminal que se extiende a distancia. Puede crecer en el interior de
la vena cava inferior y llegar a las cavidades cardiacas derechas. Sélo se ha
encontrado en mujeres y en la mayoria con fumores originarios de dtero. En casos
excepcionales se ha encontrado en los vasos de la piel, pelvis o las venas
retroperitoneales. Histoldgicamente parece una neoplasia benigna.

La etiologia exacta de esta rara enfermedad neopldsica no estd clara. Hay dos
hipétesis. Knauer® sugiere que el tumor se origina en el mdsculo liso de la pared de
los vasos y Sitzenfry® considera que el mioma uterino es el origen con la
subsiguiente invasion de los vasos venosos. Muchos estudios encuentran evidencia
clinica para ambas hipétesis®”.

Estos ftumores presentan clinica diferente segin su localizacién. Pueden ser
asintomdticos y encontrarse accidentalmente en la ecografia abdominal. La
principal molestia es el dolor abdominal en el 68% de las pacientes. El fumor en el
atrio derecho y ventriculo con obstruccién parcial de la vdlvula tricispide puede
producir disnea, palpitaciones, sincope,..arritmias y embolismo pulmonar.

Se han publicado previamente casos de leiomiomas metastdticos en
pulmén'(8,9,10,11,12,13)

El tratamiento exitoso depende de la excisién total del tumor, anular la funcidn

ovdrica y afiadir en el postoperatorio THS. Debido a la presencia de receptores de
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estrdgenos y progesterona en los leiomiomas metastdticos , varios investigadores
han propuesto el uso de Tamoxifeno, como antiestrégeno, y la
medroxiprogesterona para controlar la enfermedad."® Se han utilizado en el
tratamiento de los nédulos pulmonares de musculo liso benigno que ha sido descrito
en varias pacientes con leiomiomatosis intravascular.®™ Asi mismo, Lam y cols
describen el caso de una paciente que no respondio al tratamiento con tamoxifeno
y utilizaron anastrozol (inhibidor de la aromatasa) que estabilizé la enfermedad."®
La manipulacién hormonal antes de miomectomia o histerectomia ha sido aceptada
como una alternativa para disminuir el volumen del leiomioma uterino y disminuir
subsecuentemente el dafio quirdrgico inadvertido del uréter, disminuir el sangrado
intraoperatorio y hacer posible el tratamiento quirdrgico vaginal. Como describen
Tresukosol y cols®™ el acetato de leuprolide induce una regresién del tumor y una
mejoria de la resecabilidad en una paciente con un tumor previamente inoperable,
extendido, con leiomiomatosis intravascular retroperitoneal. En nuestro tercer
caso, la administracion de acetato de leuprolide ha mantenido asintomdtica a la
paciente. Probablemente la administracion prequirdrgica hubiera facilitado
enormemente la intervencion.

Terapias adyuvantes como la radioterapia y la quimioterapia se han administrado en
protocolos establecidos. Con el uso de diferentes agentes, dosis y duracion de la
administracién, es dificil valorar el impacto del tratamiento. Dando
preoperatoriamente quimioterapia y radioterapia se pueden controlar las
micrometdstasis, reducir el tamafio del tumor, prevenir la progresion y evitar las

recurrencias. Sin embargo esta terapia ha fallado para mejorar la supervivencia a
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largo plazo."”) En nuestro primer caso, la administracién de quimioterdpicos no
mejoro la imagen radioldgica pulmonar.

Podemos concluir que el tratamiento exitoso de la leiomiomatosis intravascular es
la exéresis del tumor con Histerectomia total y anexectomia bilateral. La
aplicacion pre y postoperatoria de antiestrdgenos y andlogos de la GnRH como

tratamiento coadyuvante mejora la evolucion.
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