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PALABRAS CLAVE Resumen

Leiomiomatosis Introduccion: La leiomiomatosis peritoneal diseminada (LPD), se trata de una enfermedad
peritoneal benigna, que se define por la presencia de multiples nodulos diseminados en el peritoneo de
diseminada; diferentes tamafios compuestos por haces de células de muUsculo liso. Se postulan varias teo-
Riesgo de malignidad; rias sobre su origen relacionadas con el estimulo hormonal, la susceptibilidad genética y la
Tratamiento y manejo iatrogenia tras cirugias como las miomectomias por via laparoscopica.

Hallazgos clinicos: Las pacientes suelen presentar molestias abdominales de diversa indole,
incluso puede cursar de forma asintomatica siendo un hallazgo casual en pruebas de imagen.
Diagnosticos principales: En el diagnostico diferencial se suelen incluir la carcinomatosis, la
endometriosis, la endosalpingiosis, los tumores del tracto gastrointestinal o el leiomiosarcoma.
Intervenciones terapéuticas: No hay suficiente evidencia acerca de cual es el mejor abordaje,
algunos optan por manejo expectante o tratamientos médicos y otros abogan por un manejo
quirdrgico mas radical. Dentro de los tratamientos médicos, uno de los mas usados son los ago-
nistas de la GnRH, también se han utilizado con buenos resultados inhibidores de la aromatasa
y los moduladores selectivos de los receptores de progesterona como el acetato de ulipristal.
Resultados: En este caso presentamos una paciente con LPD con 15 ahos de seguimiento en
nuestro hospital, sin evidencia de malignizacion.

Conclusion: Conociendo la naturaleza generalmente benigna de esta enfermedad, es necesario
optar por el abordaje menos invasivo posible. Se desconoce la evolucion a largo plazo de esta
enfermedad, pues la mayoria de casos publicados no tienen suficiente tiempo de seguimiento.
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What is the optimal management of disseminated peritoneal leiomyomatosis? A case
report with 15 years of follow-up without malignancy

Abstract

Introduction: Disseminated peritoneal leiomyomatosis (DPL) is a benign pathology, defined by
the presence of multiple disseminated nodules in the peritoneum of different sizes composed
of bundles of smooth muscle cells. Several theories are postulated about its origin related to
hormonal stimulus, genetic susceptibility and iatrogenesis after surgeries such as laparocopic

Clinical findings: Patients usually present with abdominal discomfort of various kinds, and it
may even be asymptomatic, being an incidental finding on imaging tests.

Main diagnoses: The differential diagnosis usually includes carcinomatosis, endometriosis,
endosalpingiosis, tumours of the gastrointestinal tract or leiomyosarcoma.

Therapeutic interventions: There is insufficient evidence about the best approach, with some
advocating expectant management or medical treatment and others advocating more radical
surgical management. Among medical treatments, one of the most widely used are GnRH ago-
nists, aromatase inhibitors and selective progesterone receptor modulators such as ulipristal

Results: In this case we present a patient with LPD with 15 years of follow-up in our hospital,

Conclusion: Knowing the generally benign nature of this disease, it is necessary to opt for the
least invasive approach possible. The long-term evolution of this disease is unknown, as most

management
myomectomies.
acetate have also been used with good results.
with no evidence of malighancy.
published cases do not have sufficient follow-up time.
© 2024 Elsevier Espana, S.L.U. All rights reserved.
Introduccion

Los leiomiomas son los tumores benignos mas frecuentes en
la mujer, y el tumor pélvico mas frecuente en general, entre
el 20 y el 30% de las mujeres mayores de 35 anos pueden
presentar clinica derivada de los mismos. Sin embargo, su
presentacion fuera del Gtero es extremadamente rara, con
pocos casos descritos en la literatura hasta la fecha'.

El primer caso de leiomiomatosis peritoneal diseminada
(LPD) fue descrito en 1952, asociado a un tumor de células de
la granulosa. Pero la entidad no fue nombrada como tal hasta
1965 por Taubert et al. Se trata de una enfermedad benigna,
en principio, que se define por la presencia de multiples
nodulos diseminados en el peritoneo de diferentes tamanos
(desde milimétricos hasta 5-10cm), compuestos por haces
de células de musculo liso'.

Se desconoce la etiologia exacta, pero se postulan varias
teorias relacionadas con el estimulo hormonal, la suscep-
tibilidad genética y la iatrogenia, tras la realizacién de
cirugias sobre el Utero, como las miomectomias por via
laparoscopica’. El riesgo de malignidad se estima en un 2-5%
de los casos?.

Informacién del paciente (fig. 1)

El caso que presentamos se trata de una paciente de 46
anos, que hace 14 afos, consultd en nuestro hospital por una
sospecha diagndstica en otro centro de carcinomatosis peri-
toneal. Referia dismenorrea e hipermenorrea desde hacia
un mes mayor de lo habitual. No tenia antecedentes médico

quirdrgicos de interés, era nuligesta y tomaba anticoncepti-
vos orales combinados. En su familia tenia antecedentes de
cancer de mama por parte de madre a los 60 afnos, sus con-
troles mamograficos y ecografias de mama fueron normales
durante todo el seguimiento.

Hallazgos clinicos

La ecografia transvaginal evidencio en el Utero en antever-
sion un mioma submucoso de 56 x 45 x 51 mm, de escaso
mapa color al Doppler y apariencia regular. Endometrio
lineal. Anejos de tamano y ecoestructura normales. En posi-
cion anterior a la cara anterior del cuerpo uterino, se
objetivd una masa con imagen ecografica heterogénea y
vascularizacion difusa y aumentada, de 39 x 35 mm, aparen-
temente movilizable de modo independiente a los genitales
internos.

Linea temporal (fig. 1)
Evaluacion diagnéstica

Se realizé una TC toraco-abdomino-pélvica con contraste:
se visualizd un importante aumento de tamano del Utero
a expensas de una estructura hiperdensa con centro hipo-
denso de 6,4cm que en principio sugeria una lesion uterina
miomatosa. Los ovarios impresionaban normales. Llamo la
atencion un engrosamiento difuso del omento mayor que
presentaba estructuras vasculares a su través que impron-
taba las asas intestinales adyacentes sin provocar cambios
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eSospecha de carcinomatosis peritoneal
eLaparoscopia diagnodstica: AP: LPD.

sSuspension de AHCO
eDisminucién del 50% de las lesiones

¢Inicio de tratamiento con Triptorelina 7 meses
*Cese de molestias abdominales, amenorrea

eSuspension Triptorelina
*Recuperacion reglas, menos molestias que antes
*De nuevo engrosamiento del omento

*F|V sin éxito, aborto y embarazo espontaneo posterior.
eCesarea por mioma (tumor previo)

eCrecimiento de las lesiones en TAC h

eMarcadores tumorales negativos

¢Inicio de tratamiento con Acetato de Ulipristal durante 4 afios sin incidencias con
controles analiticos normales y pruebas de imagen normales.

* A los 4 afios de seguimiento se objetivan imagenes quisticas polilobuladas en RM y
TAC parauterinas.

* Se suspenden ciclos de Ulipristal

¢ LPS: Lesién quistica aparentemente dependiente de mesosalpinx, se realiza
anexectomia izquierda incompleta. AP: sin evidencia de malignidad. Lesiones en
sigma aparentemente benignas también. J

eActualmente continua en seguimiento cada 6 meses con pruebas de imagen sin

evidencia de malignidad.

*Marcadores tumorales negativos durante todo el seguimiento.

KEXEEggcegs

Figura1 Linea temporal.

AHCO: anticonceptivos hormonales combinados orales; AP: anatomia patologica; FIV: fecundacion in vitro; LPD: leiomiomatosis

peritoneal diseminada; LPS: laparoscopia.

de calibre ni obstruccion. Los hallazgos radiologicos plantea-
ron la posibilidad de carcinomatosis peritoneal, pero, dado
que no asociaba ascitis, no se pudieron descartar otras posi-
bilidades como una etiologia inflamatoria o incluso un tumor
primario del omento.

Se le realizaron también una colonoscopia y una gastro-
scopia que resultaron normales. Los marcadores tumorales,
alfafetoproteina, HCG, antigeno carcinoembrionario, CA-
125, CA-19.9 y CA 15-3 fueron negativos. En la histeroscopia
se evidenci6 un mioma submucoso tipo | con implantacion en
fondo. Para el diagnéstico definitivo se practico una laparo-
scopia, en la cual se tomd una citologia de liquido ascitico,
se evidencio que el epipldn se encontraba muy engrosado,
con vasos muy ingurgitados, por lo que se tomoé biopsia del
mismo, asi como de implantes en mesocolon y mensenterio.
Finalmente, los resultados de la histologia revelaron células
intensamente positivas con vimentina, actina HHF35 y des-
mina; positividad débil en el 80% de las células tumorales
para receptores de progesterona y muy débil en el 10% de las
células, para receptores de estrogenos. Todo ello compatible
con el diagndstico de LPD. La citologia del liquido ascitico
resultd negativa para células malignas.

Intervencién terapéutica

Primero se suspendieron los anticonceptivos orales combi-
nados, tras lo cual la lesion de mayor tamafo disminuy6 un

50%. Por otro lado, se solicité una PET-TC, en la que no se
visualizaron claras lesiones hipermetabdlicas indicativas de
malignidad. Se realiz6 también una RM, que no aporté mas
informacion que la ya dada por la TC.

El seguimiento inicial de la paciente se hizo desde los ser-
vicios de Oncologia y de Ginecologia del hospital. Durante el
primer ano de seguimiento presentaba buen estado general,
no perdié peso, pero manifestaba molestias abdominales y
mucha distension abdominal con las menstruaciones. Se soli-
citaron mas controles con pruebas de imagen RM cada 4-6
meses, que eran siempre estables. Debido a los sintomas,
se decidi6 iniciar tratamiento con triptolerina (un agonista
de la GnRH), que se mantuvo durante 7 meses, con cese de
molestias abdominales, quedando en amenorrea. Tras la sus-
pension de la triptorelina, la paciente volvio a tener la regla,
pero con menos sintomatologia que previo al tratamiento y
las pruebas de imagen seguian estables.

Seguimiento y resultados

Tras 4 anos de seguimiento se decide omentectomia parcial
por via laparoscépica, en la que se extirpa en el 90% de la
tumoracion, la histologia y la inmunohistoquimica seguian
siendo compatibles con una leiomiomatosis peritoneal.
Tras un embarazo y cesarea posterior, inicié tratamiento
con acetato de ulipristal por crecimiento de los miomas, uno
de ellos retrouterino habia pasado de medir 3cm a medir
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6cm. El empeoramiento se relaciond con el embarazo. La
analitica y los marcadores tumorales continuaron negativos.

Tras 3 anos de seguimiento, en la TC se objetivaron masas
quisticas de probable origen anexial que habian aumentado
de tamano respecto a estudios previos. Ademas, en la RM se
describia en localizacion parauterina izquierda, una volumi-
nosa masa quistica polilobulada cuyos diametros maximos
en el plano coronal alcanzan unos 20 x 7cm, anteroposte-
rior 8,7cm. Se objetivan algunos septos en el interior de
la lesion, algunos engrosados alcanzando 1cm de grosor. La
lesion producia efecto masa sobre el Utero desplazandolo en
sentido contralateral e improntaba en la vejiga.

Se planteo6 una laparoscopia exploradora, en la que se
visualiz6 el ovario izquierdo con imagen quistica de 3cm,
trompa normal de ese lado y una lesion quistica depen-
diente de mesosalpinx de 10 x 5cm, que se rompid durante
la manipulacién quirdrgica, se envid citologia de liquido a
anatomia patoldgica. Se realizd una anexectomia izquierda.
El anejo derecho y el (tero eran de aspecto macroscopica-
mente normal. La revision del resto de la cavidad abdominal
fue normal, revelandose solo unas adherencias laxas hepa-
ticas. Los resultados de anatomia patologica no revelaron
malignidad de ninguna de las muestras recibidas.

Ante la benignidad de los resultados y que la paciente
seguia asintomatica, se decidio control en 6 meses con TC.
La paciente se encuentra asintomatica y sin ningin tipo
de tratamiento en la actualidad, desde el diagndstico han
transcurrido 15 anos sin evidencia de malignizacion.

Discusion

La LPD suele presentar dudas diagnosticas con otras entida-
des como la carcinomatosis peritoneal, el leiomiosarcoma
diseminado, la endometriosis o la endosalpingiosis. Sobre
todo, como en nuestro caso, la imagen de la TC suele indicar,
en principio, una carcinomatosis peritoneal, si los leiomio-
mas se presentan a otros niveles, como en el pulmoén, puede
confundirse también con un cancer metastasico’.

Este caso cuenta con el mayor tiempo de evolucion de
un caso publicado hasta la fecha sin malignizacién, normal-
mente esta se produce a los pocos meses, salvo algln caso
publicado a los 9 afios'. Suele estar mas relacionado con
casos con cirugia previa. Los casos relacionados con estimulo
hormonal son menos propensos a la malignizacion?*.

Los agonistas de la hormona liberadora de gonadotropinas
han sido tradicionalmente usados® al producir un bloqueo
del eje hipotalamo hipofisario y cese de la produccion de
estrogenos y progesterona a nivel ovarico, con buen resul-
tado, aunque no siempre son bien tolerados por las pacientes
por producir sintomatologia vasomotora, también se puede
optar por administrar al mismo tiempo terapia hormonal
sustitutiva «add back»®.

También han sido utilizados con éxito los inhibidores de
la aromatasa, como el letrozol' y el anastrozol, parecen ser
efectivos en mujeres posmenopausicas en las que es mas
infrecuente esta enfermedad y la reseccion del tumor puede
ser mas complicada. En un caso publicado sin respuesta a
raloxifeno (modulador selectivo de los receptores de estro-
geno), el anastrozol resulté ser mas (til, con regresion del
26% del diametro de las lesiones, cese de sintomas y niveles

de estrégenos en sangre indetectables, ya que al inicio del
tratamiento estaban en 16 pg/ml’.

El acetato de ulipristal (modulador selectivo de los recep-
tores de progesterona)® parecia ser una alternativa muy
buena a los agonistas de la GnRH, pues carecian de los efec-
tos vasomotores que resultaban tan molestos a las pacientes
y producia una reduccion de la clinica y del volumen de las
lesiones importante, y que ademas parecia mantenerse tras
el tratamiento®. Pero varias notificaciones de un riesgo grave
a nivel hepatico de este farmaco, usado para la reduccion
del volumen de los miomas, hicieron que en Espana se pro-
hibiera su comercializacion durante un tiempo y luego se
permitiera su reintroduccion, aunque con mucha mas cau-
telay vigilancia (nota de la AEMPS)°. El tratamiento requiere
un control estricto de la funcion hepatica y observacion por
parte de los pacientes ante posibles sintomas de dafio hepa-
tico.

El punto fuerte de nuestro caso es el largo tiempo de
seguimiento sin evidencia de malignidad, 15 afos en total.
Es importante, debido al aumento de casos publicados en
los Ultimos afios, extremar las precauciones en las cirugias
sobre los miomas para evitar su diseminacion, sobre todo en
el caso del uso de morceladores, asegurar que se utilicen
con una adecuada proteccion.

Consideraciones éticas

Los autores declaran que para esta investigacion no se han
realizado experimentos en seres humanos ni en animales y
que han seguido los protocolos de su centro de trabajo sobre
la publicacion de datos de pacientes.

Consentimiento del paciente

Para este articulo se han respetado los protocolos de protec-
cion de datos sobre pacientes del hospital y se cuenta con
el consentimiento del paciente para la publicacion de este
articulo.

Financiacion

Este articulo no ha precisado ni recibido financiacion de
ningln tipo.

Conflicto de intereses

Los autores no han manifestado ningln tipo de conflicto de
intereses para la realizacion de este articulo.
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