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Leiomiomatosis peritoneal diseminada.
Presentacion de un caso y revision de la literatura
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RESUMEN

Presentamos el caso de una mujer de 31 afios a quien se le encontraron multiples lesiones nodulares intraperitoneales. La impresion
diagnéstica intra-operatoria fue de Miomatosis peritoneal, la cual fue confirmada posteriormente con el estudio de anatomia patolégica. La
importancia de conocer esta lesién inusual, radica en realizar el diagnéstico diferencial con lesiones malignas metastdsicas, pues la
Leiomiomatosis Peritoneal Diseminada (LPD) tiene un curso y un prondstico benigno. En esta revision se discute ademas la patogenia, el
manejo y el tratamiento de la LPD en relacion con la paciente objeto de la presentacién.
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SUMMARY

We present a 31 year-old woman, with multiple intra-peritoneal lessions, having during surgery a clinical diagnosis of Leiomyomatosis
Peritonealis Disseminata (LPD), which was confirmed on Pathological Study. This unusual finding must be differenciated from metasthasic
intra-peritoneal malignancies, since LPD has a benign course and prognosis. We review pathogenesis of LPD and treatment in this specific case.

KEY WORD: Leiomyomatosis Peritonealis Disseminata, Pregnancy, Diagnosis, Treatment.

Introduccion

La LPD o difusa es una lesion tumoral que ocurre solo
en raras ocasiones y de la cual se han descrito hasta el
momento aproximadamente 60 casos en la literatura
mundial. Esta entidad se caracteriza por la presencia de
multiples nodulos de musculo liso o con caracteristicas
similares al musculo liso localizadas en la cavidad
peritoneal a nivel subperitoneal. Esta enfermedad se ha
visto exclusivamente en mujeres que se encuentran en la
etapa reproductiva, de las cuales, aproximadamente la
mitad estdn en embarazo, las otras tienen historia de
ingesta hormonal exdgena como anticonceptivos o no
tienen una historia clara de esta, dentro de este ultimo
grupo se encuentran algunas mujeres que presentaron la
LPD en asociacion a un tumor de ovario funcionante.
Estas caracteristicas peculiares relacionan esta entidad
con un estimulo hormonal, ya que se ha visto que estos
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nodulos regresan después del parto o de suspender la
ingesta del medicamento o el estimulo hormonal, por lo
tanto se postula como factor primordial en su patogenesis
un estimulo hormonal (1,2).

Caso clinico

Se trata de una mujer de 31 afios, de raza mestiza, G|
P1, con embarazo a termino remitida a esta institucion
para la atencion de su parto, quien, fue llevada a cesarea
por una desproporcion céfalo pelvica. Durante el acto
operatorio se encontraron multiples lesiones nodulares
blanquecinas, bien delimitadas localizadas en el peritoneo
parietal entre la gotera parieto cdlica y la cupula
diafragmatica derecha, y el epiplon, las cuales median
entre | a2 cm de didmetro. En el tero se evidencio ademas
un mioma corporal subseroso de 3 cm de diametro. Los
anexos eran normales. Con estos hallazgos se realizo el
diagnéstico inicial de Miomatosis peritoneal. La paciente
fué¢ vista por nosotros un mes después del parto y se
encontraba en muy buenas condiciones, se le realizd un
estudio radiologico de abdomen para tratar de evidenciar
calcificaciones intraabdominales que pudieran indicarnos
la presencia de otras lesiones y el examen fue normal.

Descripcién macroscopica

En el laboratorio de patologia se recibe un fragmento
de epiplon que mide 26 x 7 x 0.5 cm, sobre su superficie
se reconocen 8 nodulos blanquecinos bien delimitados,
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Foto No 1.
EPIPLON CON LA PRESENCIA DE MULTIPLES LESIONES
BLANQUECINAS, BIEN DELIMITADAS (VER FLECHA)

Foto No 2.

EVIDENCIA DE LA LOCALIZACION SUBMESOTELIAL DE

LA LESION. 200 X H-E.
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Foto No. 3
DIFERENCIACION FOCAL DE LA LESION A TEJIDO
ADIPGSO. 200 X H-E.

Foto No 4.
POSITIVIDAD FOCAL DE LAS CELULAS FUSIFORMES
CON EL ANTICUERPO CONTRA LA ACTINA
MUSCULAR. 400 X

de consistencia firme, los cuales tienen didmetros que
oscilan entre 2 y 0.8 cm, los cuales al corte, son de color
blanquecino y superficie homogénea (ver foto No 1).

Descripcion microscopica

Al examen histologico, se encontraron unos nodulos
constituidos por un tejido coldgeno con marcada
hialinizacion lo cuales muestran focos de diferenciacion
adiposa y microcalcificaciones; estas lesiones tienen una
localizacién sub-mesotelial (Ver fotos No 2 y 3). Con la
coloracion histoquimica para tejido colageno se confir-
ma el hallazgo visto en H-E. Ante estos hallazgos se
realizaron estudios de inmunohistoquimica con
anticuerpos contra actina muscular, haciéndose evidente
la presencia de fibras de musculo liso dispersas (ver foto
No 4), llegandose a la conclusion que se trataba de unos
leiomiomas hialinizados y calcificados que hacian parte
de la entidad descrita como LPD.
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Discusién

Por definicién la LPD es una entidad rara que se
caracteriza por la presencia de multiples nodulos
leiomiomatosos no neoplasicos que comprometen el pe-
ritoneo, incluyendo las superficies serosas. Dada su loca-
lizacion anatomica, es considerada mas como una
enfermedad peritoneal que uterina, sin embargo, ya que
es una lesion vista solamente en pacientes gineco-obsté-
tricas merece un lugar especial en la patologia
ginecologica (1,2,3).

Los noédulos de la LPD estdn compuestos principal-
mente por células benignas de musculo liso. Hasta el
momento se han reportado por lo menos 60 casos que han
seguido un curso benigno y cinco que se han malignizado.
La edad promedio de presentacion de esta entidad esta
entre los 22 y los 54 afios, con una edad media de 37 afios,
solo dos casos han sido vistos en mujeres postmeno-
pausicas (4). E1 40% de los casos reportados han ocurrido
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en mujeres negras. De acuerdo con la existencia o no de
un estimulo hormonal estas pacientes con LPD se han
agrupados en: 1. Mujeres embarazadas o en el puerperio
(43%), 2. Mujeres que consumen anoovulatorios orales
(27%) y 3. Mujeres sin ninguna de estas caracteristicas
(30%). Se destaca en este ultimo grupo el caso de una
mujer que presenta la enfermedad en asociacién con un
tumor funcionante de células de la granulosa (5). En las
mujeres embarazadas, como es nuestro caso, estas lesio-
nes han sido encontradas durante el curso de una
laparotomia o laparoscopia por una cesarea o una ligadu-
ra de las trompas uterinas pos-parto (3,6). En las mujeres
que no estan embarazadas y en algunas que si lo estan, la
sintomatologia observada usualmente esta relacionada
con la coexistencia de leiomiomas uterinos y en otros
casos es el hallazgo de ndédulos pélvicos palpables el que
ha llevado a la realizacion de una laparotomia
diagnéstica(1,3).

La presencia de multiples ndédulos, firmes o ligera-
mente solidos dispersos sobre el peritoneo pélvico y el
epiplén pueden producir un aspecto nodular complejo o
un engrosamiento difuso mal definido que llega a simular
un tumor metastasico. Estos nodulos pueden tener dia-
metros que oscilan desde tamafios microscopicos hasta
alcanzar diametros de hasta 10 cm, aunque la mayoria en
promedio son de 0.5 cm. Se han encontrado nodulos
similares comprometiendo la serosa del tero, el intesti-
no grueso y el mesenterio. Con menos frecuencia estos
nédulos comprometen el peritoneo abdominal superior
(1,2). Es importante destacar que se ha informado un caso
en el cual hubo compromiso simultaneo de ganglios
linfaticos (7,8).

Al examen histologico, estas lesiones tienen un as-
pecto similar al de los leiomiomas uterinos. Sin embargo
en algunos casos vistos en mujeres gestantes se han
encontrado mezcladas con las células de musculo liso
células deciduales y células con una apariencia interme-
dia entre las fibras musculéres y la células deciduales (1).
En estos casos al parecer el tejido fibroso submesotelial
es reemplazado por células deciduales, sin embargo,
estas lesiones tienen las caracteristicas del musculo liso
(1,2,3). En un 10% de los casos se ha visto también en
estos nddulos focos de endometriosis y endosalpingiosis
(9), como en nuestro caso también se ha visto diferencia-
cion a tejido adiposo (2,9). Tampoco es raro encontrar en
estas lesiones reactividad para receptores.de progesté-
genos y estrogenos. Los estudios de microscopia electro-
nica.han confirmado la presencia de fibras de musculo
liso, algunas veces mezcladas con miofibroblastos. y
fibroblastos, y en mujeres embarazadas también se ha
evidenciado la presencia de células deciduales(1,10).
Histolégicamente, puede llegar a ser muy dificil hacer el
diagnéstico diferencial con los leiomiomas metastasicos
por lo cual, el diagnostico definitivo se basa principal-
mente en las caracteristicas macroscopicas y la distribu-
ci6on de la lesion.(2)

Por todo lo anterior, la LPD ha sido considerada como
el resultado de una transformacidén metaplasica de las
células mesenquimales submesoteliales a células de
musculo liso. Su localizacién submesotelial caracteristi-
ca y también el hallazgo a este nivel de otras lesiones
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metaplasicas como son la decidua ectépica con caracte-
risticas similares a la reaccion decidual que con frecuen-
cia compromete este tejido en el embarazo, al igual que
la presencia de endometriosis y endosalpingiosis han
apoyado esta hipotesis (9,11). Finalmente, la asociacién
en el 70% de los casos con embarazo o la administraciéon
hormonal sumado a la reduccién del tamafio de los
tumores después de terminado el embarazo, 6 con la
castracion quirurgica y algunos estudios experimentales
con animales a los que se les administraron estrogenos
solos o en combinacién con progestagenos, han permiti-
do sugerir que la patogénesis de esta entidad esta
relacionada a un estimulo hormonal (1,2,3,7,12,13). Al
parecer, las células mesenquimales submesoteliales de
las pacientes con LPD pueden tener una sensibilidad
inusual a las hormonas esteroideas (1).

Para tratar de entender un poco mas sobre la patogénesis
de estas lesiones es importante resaltar un estudio realiza-
do por Better et al, en el cual se analizd la presencia de
decidua ectopica en 60 pacientes a las cuales se le realizo
biopsia de epipléon durante una operaciéon cesarea o por
embarazo ectdpico, encontrandose que la decidua estaba
presente focalmente en el 97% pacientes y de manera
difusa en el 3% de los casos estudiados. Al igual, debe
destacarse la positividad que las células deciduales mos-
traron para los anticuerpos vimentina, desmina y actina
como se vio también en la LPD y en la decidualizacién
ectopica fibrosante. (14). Esto permite pensar que se trata
de tres entidades dependientes de hormonas, que se en-
cuentran dentro de un mismo espectro, y que igualmente
regresan en el periodo pos-parto cuando finaliza el estimu-
lo hormonal (14). En algiin momento se pensé que esta
entidad se trataba de una reaccion fibrosa a la
decidualizaciéon ectopica mas que una proliferacién de
musculo liso (15), cuadro histologico que predomina en el
estudio histologico del presente caso.

Los ndédulos que caracterizan la LPD, generalmente,
son un hallazgo durante un laparotomia que pueden
muchas veces simular un tumor metastasico; por lo tanto,
desde el punto de vista clinico se requiere realizar el
diagnostico diferencial con leiomiosarcoma o leiomioma
benigno metastasico e inclusive con tumores estromales
de ovario metastasicos; existe el reporte de un caso de’
tumor estromal bilateral de ovario de bajo grado de
malignidad metastdsico que di6 el mismo aspecto
macréscopico (8,16). El tamafio tan pequeilo de los
noddulos de la LPD y su inmenso numero permiten dife-
renciarla de estas otras condiciones.

Como esta entidad es benigna y tiende a regresar, en
estas pacientes esta indicado realizar un tratamiento
conservador con seguimiento a largo plazo debido a su
crecimiento asintomatico y la posibilidad aunque remota
de recurrencia (2,3,10,12,17,21); este seguimiento debe
incluir estudios con ecografia pélvica y laparoscopia
(18). También se ha recomendado evitar nuevos embara-
zos y el uso de terapia hormonal coadyuvante con medi-
camentos como el acetato de megestrol en mujeres no
embarazadas en las cuales ha llevado a la remision
completa de las lesiones tumorales (16). Sin embargo, no
hay que olvidar que hasta el momento se han reportado
5 casos con transformacién maligna (1,2,15,13,19,20).
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Conclusion

En nuestra paciente que se encuentra dentro del grupo
en el cual se presenta con mayor frecuencia la LPD los
hallazgos fueron como los que se describieron previa-
mente para estas mujeres y el tratamiento realizado en su
momento fue el apropiado, sin embargo, recomendamos
realizar el seguimiento.
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