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RESUMEN SUMMARY

Los leiomiomas son tumores infrecuentes, los Leiomyomas are rare tumors, piloleiomyomas are the
piloleiomiomas son el tipo clinico mds comun y most common clinical type and can be solitary or multiple
puede ser solitario o multiple; este Ultimo puede which can be sporadic or familial. We report a case of

ser esporadico o familiar. Presentamos un caso multiple piloleiomyomas in the back of a young patient, in
clinico de piloleiomiomas multiples en dorso, en  which studies were performed to rule out pathology

un paciente joven, a quien se le realizaron associated.

estudios para descartar una patologia asociada.

PALABRAS CLAVES KEY WORDS
Piloleiomiomas; Sindrome de Reed; Cancer de Multiple piloleiomyomas; Reed syndrome;
células renales. Kidney cell cancer.
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INTRODUCCION

Los leiomiomas cutdneos son tumores raros, benignos, pero dolorosos que se originan en el musculo
liso. El sintoma mas comunmente implicado es el dolor. Se han descrito asociaciones con leiomiomas
uterinos (sindrome de Reed), con cancer de células renales (CCR), leiomiomas esofagicos, dermatitis
herpetiforme, neoplasia enddcrina multiple tipo |, quiste epidermoide, osteoma, poliposis intestinal
y eritrocianosis. No existe un consenso ni directrices formales, sobre el manejo de un paciente que
se presenta con leiomiomas cutaneos solitarios o multiples. El tratamiento de eleccion en pacientes
con multiples lesiones, es la escision de las mas dolorosas, si es posible y la administracién de
analgésicos.

CASO CLINICO

Paciente de sexo masculino, de 20 afios de edad, oriundo de Peru, reside en la Argentina desde hace
cinco afios. Sin antecedentes personales ni familiares patoldgicos de importancia. Concurre a
nuestro servicio por presentar en tercio superior de dorso multiples lesiones agrupadas, tumorales,
de aproximadamente tres afios de evolucion que fueron aumentando en nimero y tamafio
progresivamente. Las mismas eran de color pardo eritematoso, de 0,3 a 1 cm de didmetro, de
consistencia duro-elastica, firmes y dolorosas tanto espontdneamente como a la palpacion.
Presentaba ademads una cicatriz atrdfica, de una biopsia realizada hace aproximadamente un afio, sin
diagnostico (Figs 1y 2).

Fig. 1
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Fig 2.

Con diagndstico presuntivo de piloleiomiomas multiples, se realiza escision quirdrgica de una de las
lesiones y el estudio histopatolégico confirmandolo (Figs 3,4y 5).

Fig 3: H & E,10X: epidermis y dermis superficial respetadas, en la dermis profunda, se observa una
formacion nodular maciza. Simétrico, bien delimitado. benigno.
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Fig4: H & E, 40X: a mayor aumento se observa una proliferacién de elementos fusocelulares
eosinofilos en la dermis reticular.

Fig 5: H & E, 400 X: los elementos celulares son fusiformes con nucleos ovalados de cromatina
puntillada y bordes romos, caracteristicas de las células musculares lisas.

Ademas se decide realizar estudios complementarios, para descartar la asociacién con neoplasias
internas y leiomiomas viscerales, con resultados normales. Se efectla un examen fisico completo a
padres y hermanos para descartar asociacion familiar, con resultado negativo.

Posteriormente se realizé tratamiento quirdrgico de las lesiones dolorosas.
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COMENTARIO

Los leiomiomas cutdaneos son tumores raros, benignos, pero dolorosos que se originan en el musculo
liso. Hay tres tipos de leiomiomas de la piel:

1- piloleiomiomas que surgen desde el musculo erector del pelo;

2- leiomiomas genitales solitarios derivados del dartos, vulvar o mamilary

3- angioleiomiomas solitarios derivados del musculo de las venas.

Rudolf Virchow fue el primero en describirlos en 1854, en un varén de 32 afios con leiomiomas
multiples en la piel de la areola mamaria. >

Son tumores poco frecuentes y representan el 0,04% de los tumores cutdneos extirpados. Mas
frecuentes en hombres entre la segunday la tercera décadas. Aunqgue los leiomiomas generalmente
se adquieren, se han comunicado raros casos congénitos 2. Los piloleiomiomas son el tipo clinico més
comun y puede ser solitario o multiple, este Ultimo puede ser esporadico o familiar. El solitario es un
tumor intradérmico, circunscrito, redondeado, eritematoso que mide hasta 2 cm de didmetro. Los
piloleiomiomas multiples pueden aparecer como pdpulas o tumores eritemato-violaceos. Las
lesiones son firmes, redondas y de tamafio variable y se palpan mejor de lo que se ven en las
primeras etapas de formacion. Se encuentran mas comunmente en las extremidades,
particularmente en los extremos proximales y dreas extensoras. El tronco estd implicado con mas
frecuencia que la cabeza y el cuello. Pueden ser tanto unilaterales (“zosteriformes”) como
bilaterales, extendidos o agrupados; estos elementos pueden ser progresivos en tamafio y nimero.
La resolucidon espontdnea es excepcional.

El sintoma mds comunmente implicado es el dolor que puede ocurrir, ya sea de forma espontdnea o
después de la exposicion al frio o presion, luego de un traumatismo o una emocion; suele aumentar
en invierno . Algunos autores creen que el dolor es causado por la presion sobre fibras nerviosas,
gue estan envueltas por el tumor, mientras que otros lo atribuyen a la contraccién de las fibras
musculares que componen el tumor en si 2,

Se han publicado asociaciones con leiomiomas esofagicos, dermatitis herpetiforme, neoplasia
enddcrina multiple tipo |, quiste epidermoide, osteoma, poliposis intestinal y eritrocianosis g
Aungue la mayoria de los casos son esporadicos, los piloleiomiomas multiples se han descrito como
una enfermedad familiar, con un patréon de herencia autosémico dominante; la mayoria tienen una
mutacion del gen fumarato hidratasa, localizado en el cromosoma 1q42-43. Este gen actuaria como
supresor tumoral y su mutacion constituiria la base molecular de este trastorno ® Las mujeres de
estas familias tienen una mayor incidencia de leiomiomas uterinos (sindrome de Reed) y se impone
una evaluacion ginecoldgica periddica.

En el 2001, Launonen y col, describieron dos linajes en el que se presentaban leiomiomas cutdaneosy
leiomiomas uterinos, con cancer de células renales. Esta triada se hizo conocida como HLRCC
(Hereditary Leiomyomatosis and Renal Cell Cancer). En el 2002, se encontrd que el HLRCC era debido
a mutaciones de linea germinal, en el gen que codifica fumarato hidratasa (FH) >.

Los pacientes con HLRCC se pueden presentar sin enfermedad cutanea, con un pequefio nimero de
nddulos aislados o con cientos de lesiones de la piel. El cancer renal en HLRCC a menudo sigue a un
curso clinico agresivo y los pacientes generalmente, se presentan con metastasis en el momento del
diagndstico inicial. La intervencidon quirdrgica temprana puede ser el tratamiento de eleccién, para
los tumores renales asociados a HLRCC, debido a su naturaleza progresiva >

Los diagndsticos diferenciales se plantean con procesos como dermatofibromas, schwannomas,
neurofibromas, tumores anexiales y metastasis cutaneas 8

En la microscopia dptica, se observan haces entrelazados de fibras musculares lisas y cantidades
variables de haces de coldgeno, mal delimitados. Las fibras musculares son rectas y tienen nucleo
central delgado, muy largo y de extremos romos, semejante a “anguilas o habanos” “*°. Desde el
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punto de vista histopatolégico debe distinguirse de un dermatofibroma, un colagenoma vy un
neurofibroma (recordar que el primero no es una neoplasia sino un proceso inflamatorio reactivo a
un trauma o injuria).

Tratamiento: actualmente, no existe unanimidad ni directrices formales sobre el manejo de un
paciente, que se presenta con leiomiomas cutaneos solitarios o multiples. Se recomienda realizar
una historia personal y familiar completa de los leiomiomas cutdneos, fibromas uterinos y/o el
antecedente de histerectomia temprana y de cancer renal en todos los pacientes con leiomiomas
cutaneos, confirmado histoldgicamente. Si las caracteristicas adicionales de HLRCC se identifican en
los pacientes o sus familiares, el paciente debe someterse a asesoramiento genético y se ofreceran
pruebas de mutaciones de la fumarato hidratasa, después de dar su consentimiento informado.
Para evaluar la presencia o no de tumores renales, se utilizan estudios complementarios como la
tomografia computarizada o resonancia magnética del abdomen.

El tratamiento de los piloleiomiomas multiples, depende del nimero de lesiones y si son
sintomaticos o no. Si hay solo unas pocas lesiones, la simple escision quirurgica puede llevarse a
cabo, aunque la tasa de recurrencia después de la misma es alta. El tratamiento de eleccion en
pacientes con multiples lesiones, es la escisidén de las mas dolorosas, si es posible y la administracion
de analgésicos. El dolor puede ser mejorado con la nitroglicerina oral, hidrocloruro de
fenoxibenzamina y nifedipina, utilizado ya sea solo o en combinacién. Otros tratamientos, tales como
la electrocoagulacion, laser de diéxido de carbono, crioterapia o radioterapia, son ineficaces *®.

CONCLUSIONES

Presentamos una patologia poco frecuente, de un paciente con piloleiomiomas multiples en el que
es importante descartar patologias asociadas y afectacién familiar, para un correcto estudio del
mismo y tratamiento oportuno. Es importante tener en cuenta, los diagndsticos diferenciales con los
demas tumores dolorosos.

REFERENCIAS

1. Vergani R, Betti R, Uziel L, Tolomio E, Crosti C. Eruptive multiple sporadic cutaneous
piloleiomyomas in a patient with chronic lymphocytic leukaemia. British Journal of Dermatology,
2000;143(4): 907-909. doi: 10.1046/j.1365-2133.2000.03806.x

2. Yaghoobi R, Mossavi Z, Mahboob M. Multiple popular and nodular lesions on the extremities and
trunk. Arch Dermatol 1999; 135: 341-346.

3. Kitoh A, Akiyama H, Yoshida Y, Tanaka T. Multiple Piloleiomyomas: Do They Follow Dermatomes or
Blaschko Lines?. The Journal of Dermatology, 2003;30(11): 851-852. doi: 10.1111/j.1346-
8138.2003.tb00493.x

4. Valdivia Z, Tolentino J, Galarza V, Vela Cy col. Leiomiomatosis cutanea y uterina: sindrome de
Reed. Folia Dermatol Pert 2009; 20: 32-34.

5. Aguilera Martinez V, Pérez Santana ME, Avila Contreras MA, Mendoza E. Leiomioma vulvar.
Presentacion de un caso. Ginecol Obstet Mex 2011; 79: 382-385.

6. Marhx Gama N, Guevara Gutiérrez E. Tumores cutdneos de musculo liso: caracteristicas
epidemioldgicas vy clinicas. Dermatologia Rev Mex 2011; 55: 69-72.

50



http://rad-online.org.ar/2015/04/01/piloleiomiomas-multiples/#notas

Piloleiomiomas multiples - M Duttoy Col.

7. Smolle J. Familial Leoiomyomatosis, Orphanet Encyclopedia, March 2004.
<http://www.orpha.net/data/patho/GB/uk-leiomyomatosis.pdf> [consulta, 15 de junio de 2011].

8. Molinari LM, Franco C, Lépez Santoro MC, Abeldafio A. Lesiones tumorales en rostro de 15 afios
de evolucion. Dermatol Argent 2011; 17: 152-155.

9. Ragsdale D. Tumores de tejido adiposo, muscular y éseo. En: Lever W. y Gandula Schamberg-
Lever. Histopatologia de la Piel. Séptima Edicion. Editorial Intermédica. Buenos Aires. 1991; 680-682.

51




