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Los autores presentan dos casos sobre una entidad
clínica poco frecuente como es la leiomiomatosis pulmo-
nar. En el trabajo se comentan las distintas hipótesis apa-
recidas sobre su pronóstico y evolución, métodos diag-
nósticos y tratamiento.

Múltiple pulmonary leiomyomatosis

The authors presen) lwo cases of pulmonary leiomyo-
matosis, a rare clinical entity. They discuss (he differeni
hypothesis about its prognosis, roiirse. diagnoslical
methods and treatment.

Introducción

Los tumores broncopulmonares benignos, for-
man una entidad anatomoclinica, heterogénea y
poco frecuente que representa un 5 % del total de
todos los tumores broncopulmonares1'2. Dentro de
los de estirpe mesenquimatosa, se incluyen los
fibromas, lipomas, condromas y leiomiomas. De
estos últimos, Orlowsky3 había recogido hasta
1978 sólo 51 casos de leiomiomatosis pulmonares
únicos, en toda la literatura. Extremadamente más
rara es la aparición de leiomiomas múltiples
(LPM). Sargent4 describía en 1970 sólo siete casos
y hasta la actualidad existen tan sólo 15 casos
descritos, a los que los autores añaden dos casos
propios (tabla I).

En la práctica clínica, la aparición de nodulos
pulmonares múltiples hace pensar, en primer lu-
gar, que se trata de nodulos neoplásicos metastási-
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eos y el diagnóstico diferencial puede ser extrema-
damente difícil hasta el punto de requerir la prácti-
ca de una toracotomía para diagnóstico de segu-
ridad.

Material y métodos

Caso I: Mujer de raza blanca de 44 años, con antecedentes de
alergia a la penicilina y sulfamidas. Ocho años antes se le practi-
ca una resección de mioma uterino y anexectomia izquierda por
miomatosis sangrante progresiva. A los cinco años, en una revi-
sión de empresa se le practica radiología torácica que es consi-
derada como normal.

Diez meses antes de su ingreso presenta disnea progresiva y
tos irritativa sin síndrome tóxico. Radiológicamente se obser-
van nodulos pulmonares múltiples bilaterales a su ingreso
(fig. 1).

Se practican los estudios estándar y tras descartar la existen-
cia de un tumor primario con diseminación metastásica respon-
sables del cuadro mediante técnicas .no invasivas, se practica
una toracotomia submamaria izquierda y biopsia de uno de los
nodulos existentes. La exploración del pulmón muestra nodulos
múltiples, de consistencia dura, de color blanco-nacarado y de
distintos tamaños, sobre un parénquima de aspecto macroscó-
pico normal. Al tacto, la pleura parietal es normal sin engrosa-
mientos ni nodulaciones. El estudio anatomopatológico
muestra que se trata de una leiomiomatosis pulmonar múltiple,
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TABLA I

Resumen de 17 casos de leiomiomatosis pulmonar múltiple

Aut

pub

1.
2.
3.
4.
5.
6.

7.

8.

9.
10.
11.
12.
13.
14.
15.
16.
17.

or y aflo de
icación

Deussig
Keers
Castieman
Laustela
Logan
Madani

Spotnitz

Ramchand

Del Pozo
Sargent
Kaplan
Becker
Silverman
Bachman
Horstmann
Caso actual
Caso actual

1912
1960
1963
1963
1965
1966

1967

1969

1969
1970
1973
1976
1976
1976
1977
1977
1980

Edad

50
58
43
56
50

42

51

38
49
64
48
55
42
30
44
32

Sexo

H
H
H
H
H

H

H

H
H
H
H
H
H
H
H
H

Localizarión

[Destruida
Bilateral
Bilateral
Mult. der.
Bilat. (2d. 2i.)
Bilateral

Bilateral

Mult. der.

Bilaterales
Bilateral
Mult. der.
Bilaterales
Bilaterales
Mult. izq.
Bilaterales
Bilaterales
Bilaterales

Lesiones
Año

durante II

9a/2a
7a

4a

2a
29a

29 y 30a
7a

7a

8a
3a

Asociadas
Tipo

Guerra Mundial (ci
Antig. Tbc
Leioma cut.
Miomas útero
Leioma útero
Antig. Tbc
(controlada 1 a.)
Mioma útero y

mama
Cistoteratoma
ova.
Leiomioma uter.
Leiomioma uter.
Leiomioma uter.
Leiomioma uter.
Leiomioma uter.
Leiomioma uter.
Leiomiona uter.
Leiomiona uter.
Leiomioma uter.

Interven

ado por ]
Toraco
Toraco
Toraco
Toraco
Toraco

Toraco

Toraco

No biopsia
Toraco
Toraco
Toraco
Toraco
Toraco
Toraco
Toraco
Toraco

ción

i^ogan
bil.
izq.
der.
bil.
der.

izq.

der.

d/i.
der.
izq.
der.
izq.
izq.
izq.
izq.

Evolución

y Madani)]
2 a. bien
22 a. bien
1 a. crecen.
2 a. bien
11.' bien

17 m. uno ere.

6 m. bien

4 a. bien
8 a. bien
6 m. bien
8 m. bien
6 m. bien
3 a. bien
1 a. reduce.
6 m. crecen.
2 a. bien

Indicación Rx.

Tos y expect.
Disnea
Rutina
Bronquitis
Control

Control

Rutina

Control
Disnea y tos
Cólico renal
Pleuritis
Control
Gestación.
Preoperator.
Disnea y tos
Metrorragias

con la siguiente descripción: el estudio histológico muestra un
nodulo de limites bien definidos, que comprime al parénquima
pulmonar vecino y constituido por células musculares lisas dis-
puestas en haces irregulares (fig. 2). Dichas células poseen
núcleos fusiformes, de tamaño y forma uniforme, sin signos de
hipercromatismo ni atipica. Dispuestos entre los haces celula-
res, se aprecian algunos bronquiolos y espacios quisticos tapiza-
dos por un epitelio cúbico o columnar (fig. 3).

El postoperatorio transcurrió sin complicaciones, y en aquel
momento, se la consideró no tributaria de tratamiento y si de
control.
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En las sucesivas visitas, se observó el crecimiento de los nodu-
los en número y tamaño; clínicamente aumentó el cuadro dis-
neico. La paciente dejó de acudir a los controles seis meses des-
pués, desconociendo desde entonces su evolución.

Caso I I : Mujer de raza blanca de 32 años, con antecedentes
laborales de contacto con curtidos y tintes y patológicos de to-
xoplasmosis y hepatitis hace cinco años. Tres años antes se le
practica miomectomia y anexectomia izquierda por leiomioma
uterino.

Ingresa en el hospital para estudio de metrorragias y en la
radiografía de tórax se observan múltiples nodulos pulmonares
bilaterales (fig. 4). Descartada la presencia de un tumor prima-
rio y su extensión, se practica una biopsia pulmonar mediante
toracotomia submamaria izquierda. En la exploración quirúrgi-
ca se observan nodulos blanquecinos diseminados de distintos
tamaños. Al tacto, como el caso anterior, la pleura parietal era
normal. El estudio microscópico confirma que se trata de una
leiomiomatosis pulmonar múltiple: presencia de nodulos de di-
ferente tamaño que comprimen al parénquima pulmonar cons-
tituidos por haces de células fusiformes que se entrecruzan.

El citoplasma de estas células es acidófilo, de carácter fibrilar
y limites mal definidos. No se evidencian pleomorfismos celula-
res ni figuras de mitosis. En el seno de dichos nodulos y prefe-
rentemente en las áreas más periféricas, se aprecian hendiduras
tapizadas por un epitelio cúbico o columnar bajo, sin signos de
atipia celular (figs. 5 y 6).

El postoperatorio transcurrió sin complicaciones, y controla-
da durante tres años aparecía asintomática y las radiografías
practicadas no mostraban cambios en número o tamaño de los
nodulos y no existia evidencia de evolución en su enfermedad.

Discusión

El leiomioma es un tumor compuesto por fibras
de músculo liso. Aparece con frecuencia en el cuer-
po uterino, más raramente en la pared del tracto
digestivo y ocasionalmente en la piel, en las áreas
cercanas al folículo piloso. La aparición de estos
tumores en el pulmón es muy rara2'35 y no existe un

criterio unánime que explique su origen. Puede
surgir a partir de la fibra muscular lisa de la pared
bronquial3'5; a partir de las fibras de las arterias
bronquiales5'6 o de lesiones fibrosas del pulmón
como ocurre en la tuberculosis pulmonar7. Cuando
estos tumores aparecen en forma múltiple, y dadas
sus especiales características, también han sido
consideradas metástasis de leiomiomas o de
leiomiosarcomas uterinos.

Su histología aparentemente benigna y su larga
evolución contribuyen a la aparición de estas diver-
sas interpretaciones sobre la histogénesis y el pro-
nóstico de estos tumores. Los casos publicados que
aparecían en pacientes hembras y con lesiones ute-
rinas previas, fueron diagnosticados por algunos
autores como hamartomas-fibroleiomiomatosos
(H-L) o como leiomiomas pulmonares múltiples
(LPM)4'10"19, es decir, como tumores benignos pri-
marios de pulmón. Glennie y Laustella"'19 en sus
trabajos, rechazan la posibilidad de que se trate de
procesos metastásicos por el período de latencia de
10 a 16 años transcurridos entre la intervención gi-
necológica y la aparición de las lesiones. Sargent4
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cree que los leiomiomas de otras localizaciones no
están relacionados con las lesiones pulmonares y
destaca la ausencia de anaplasias en todos sus ca-
sos revisados. Castieman12 comenta el hallazgo de
un supuesto gen autosómico con 33 % de pe-
netrancia como el causante de la aparición de múl-
tiples leiomiomas cutáneos y la asociación de
leiomiomas de piel y pulmón.

Para estos autores, la presencia de bandas de
fibra muscular lisa y pequeñas lagunas delimitadas
por lineas epiteliales cuboideas existentes en las
preparaciones, son evidencia de que se trata de tu-
mores hamartomatosos.

Existe otro grupo de autores para los cuales la
LPM se trata de un proceso metastásico de un tu-
mor uterino. A su vez, dentro del grupo existen
una serie de artículos que lo creen metástasis de un
leiomioma benigno y otros que lo califican de me-
tástasis sarcomatosas.

Horstmann8 en su revisión de los casos publica-
dos hasta 1977 no puede distinguir los H-L de las
metástasis de leiomioma benigno (MLB). Rara él,
todos los casos publicados son metástasis de una
neoplasia primitiva uterina, indicando que prefiere
el término de fibroleiomioma metastatizante al in-
congruente de MLB. Orlowsky3 se basa en que las
MLB aparecen exclusivamente en mujeres y que un
60 % de las mismas presentaban antecedentes de
una lesión uterina. Kaplan18 publica un primer ca-
so como H-L pero debido a su mala evolución,
cree que es «sugestivo de esta ambigua entidad de-
signada como metástasis de leiomioma benigno».

Carpisiani2 subraya el origen congénito de los
tumores y se declara partidario de la resección co-
mo tratamiento, rechazando la enucleación simple
por «miedo a la degeneración de los mismos».

moco y que el tejido conjuntivo está también
englobado, pero que no es propio del tumor.

En los casos de verdaderos hamartomas, existe
un mayor porcentaje de varones, aparece entre los
30 y 40 años; en un 20 % de los casos presenta
afectación endobronquial y suelen ser únicos21. En
las series de casos revisadas por nosotros (tabla I) y
que podemos adscribir a la entidad LPM, el 100 %
son hembras, de ambas razas aunque para
Cramer20 sea una enfermedad especialmente de
mujeres negras. Con edades comprendidas entre
los 30 y 64 años (promedio de 42) y en ningún caso
presentaban localización endobronquial. En los
hamartomas, el cartílago es su elemento más co-
mún y la calcificación frecuente (entre el
10-30 %)22. En las series revisadas, la calcificación
sólo aparece en un nodulo y en forma parcial4 y el
tejido cartilaginoso aparece citado como presente
sólo en algunas preparaciones.

La irregular evolución de los nodulos, hace que
el pronóstico dependa en parte de su cantidad, ex-
celente cuando existen pocos y más sombrío cuan-
do hay gran cantidad de ellos3'22. Para Hotsmann8,
Cramer20 y Banner26 existe una influencia hormo-
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nal de estos tumores, en ellos existen receptores
estrogénicos similares a los del endometrio normal
y que muestran una respuesta hormonal. Sus pa-
cientes tienen una regresión de sus nodulos al fina-
lizar el embarazo, mejoría que continuaba a los 16
meses de control8'20-22. También indican que los tu-
mores son más agresivos en las mujeres de edad
fértil que en las post-menospáusicas.

De ellos deducen una implicación pronostica se-
gún la edad de la paciente (por su potencial metas-
tásico), tiempo transcurrido desde la exéresis del
tumor primitivo y el tiempo de menopausia (natu-
ral o quirúrgica) transcurridos hasta el hallazgo
pulmonar8. En las series revisadas por nosotros,
las mujeres con menos de 45 años tienen un tiempo
promedio de 12 meses sin evolución de su enferme-
dad, mientras que las mayores el promedio es de
desaséis años.

Los hallazgos del microscopio electrónico, pue-
den ayudar a reforzar el diagnóstico de leiomiosar-
coma metastásico y su utilización puede ser de va-
lor pronóstico en las tumoraciones en las cuales la
microscopia óptica y el recuento del número de mi-
tosis no resuelve el problema diagnóstico9'20. Por
ello, creemos que en pacientes hembras, en la
3."-4.

a década de su vida, con antecedentes gineco-
lógicos y que presenten nodulos múltiples debe
pensarse en este tipo de tumores ya que además pa-
rece existir un tratamiento hormonal (médico y/o
quirúrgico) que controla la enfermedad. A partir
de los estudios de Horstmann ya citados, y la
influencia hormonal, éste propone la histerectomía
con salpingo ooforectomía bilateral (o completarla
según los casos) como tratamiento de choque de la
enfermedad en las pre y post-menopáusicas. El
mismo tratamiento propugnan Taylor9 y Banner26,
mientras que Cramer20 administra progesterona vía
intramuscular como tratamiento.
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