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Resumen

ANTECEDENTES: Los leiomiomas son tumores cutaneos poco frecuentes que se dividen
en funcién del misculo liso de origen. El leiomioma cutaneo mas comdin es el leiomio-
ma piloso en 3-5%, seguido de angioleiomiomas y leiomiomas genitales. Predomina en
mujeres, es mds frecuente en el tronco y las extremidades. Suelen manifestarse como
lesiones multiples y pueden estar asociados con sindromes o malignidad.

CASO CLINICO: Paciente femenina de 46 afios con histerectomia por miomatosis
uterina y antecedente familiar (padre) con piloleiomiomatosis.

CONCLUSIONES: Ante la leiomiomatosis pilar debe realizarse un interrogatorio dirigido
en cuanto a los antecedentes familiares e iniciar el abordaje en busca de sindromes
asociados en caso de mujeres con leiomiomas uterinos y cancer renal.
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Abstract

BACKGROUND: Pilar leiomyoma is a rare skin tumor, which is divided according
to the smooth muscle from which it is originated. The most common cutaneous
leiomyoma is the pilar leiomyoma in 3-5%, followed by angioleiomyomas and ge-
nital leiomyomas. It's more common in women, being more frequent in the trunk
and extremities. They usually present as multiple lesions and may be associated to
syndromes or malignancy.

CLINICAL CASE: A 46-year-old female patient, with hysterectomy due to uterine myo-
matosis and her father with pilar leiomyoma.

CONCLUSIONS: In a patient with pilar leiomiomatosis a directed questioning regarding
family history must be done and initiate the approach in search of associated syndromes
in the case of women with uterine leiomyomas and kidney cancer.
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ANTECEDENTES

Los leiomiomas cutaneos son tumores originados
del musculo liso, se consideran una enfermedad
poco frecuente de caracter hereditario y asociada
con varios trastornos. Se dividen en funcion del
musculo liso donde se originan y por sus carac-
teristicas clinico-patoldgicas. Los leiomiomas
pilosos, también llamados piloleiomiomas, son
el subtipo mds comin de leiomiomas cutaneos
(3 a5%)," seguidos de los angioleiomiomas y los
leiomiomas genitales.'>

En 1854 Rudolf Virchow fue la primera persona
en denominar esta dermatosis tuberculum dolo-
rosum, en 1973 se describi6 por primera vez con
una afeccion hereditaria denominada sindrome
de Reed (asociacién entre piloleiomiomas y
miomas uterinos) y en 2001 se describi6 el sin-
drome de leiomiomatosis hereditaria y cancer
de células renales.*

CASO CLiNICO

Paciente femenina de 46 anos de edad, ama de
casa, que acudié a nuestro servicio por tener
“politas” en el tronco y la extremidad superior
derecha de tres afios de evolucién, pruriginosas,
con aumento en tamafo y nimero con el paso
del tiempo (Figura 1).

Tenia el antecedente de diabetes mellitus tipo 2,
histerectomia a los 28 afios secundaria a mioma-
tosis uterina. Antecedente familiar de padre con
lesiones de las mismas caracteristicas. A la explo-
racion se observé una dermatosis diseminada al
tronco anterior y la extremidad superior derecha,
bilateral, asimétrica, constituida por una decena
de neoformaciones semiesféricas, de 3 a4 mm de
diametro, de color marrdn violdceo, con bordes
bien definidos, de consistencia firme, superficie
lisa y brillante, no adheridas a planos profundos
y con tendencia a agruparse en un patrén lineal.
Se realiz6 una biopsia por escision por técnica de
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Figura 1. Numerosas neoformaciones semiesféricas,
de 3 a 4 mm de didmetro, de color marrén violaceo,
con bordes bien definidos, de consistencia firme.

huso, en la que se observé una proliferacién no
encapsulada de tejido muscular que se desprendia
del tejido piloerector, con fasciculos musculares
entrelazados con células fusiformes y puntas ro-
mas, lo que llevé al diagnéstico de piloleiomioma
(Figuras 2 a 4). Se enviaron estudios de escrutinio
como ultrasonido renal sin evidencia de masas
o quistes y pruebas séricas de laboratorio para
evaluar la funcién renal (examen general de orina
y quimica sanguinea) que estuvieron dentro de
parametros normales.

DISCUSION
El piloleiomioma deriva del mdsculo piloerector

de la unidad sebdacea. La incidencia se desco-
noce, afecta a uno y otro sexo por igual con
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Figura 2. Corte histolégico tefiido con H&E. Tumora-
cién dérmica no encapsulada mal definida.

Figura 3. 10 X. Haces de musculo liso que forma
fasciculos entrelazados de células fusiformes.

predominio en mujeres con edad media de 25 a
30 afios y se ha documentado que en 70 a 98%
de las mujeres puede asociarse con miomas
uterinos (sindrome de Reed).*

Figura 4. 40x. En el centro un remanente de pelo, alre-
dedor se observan células de musculo liso, fusiformes
y punta roma, sin mitosis ni atipias.

La topografia mas frecuente del piloleiomioma
es el tronco y las extremidades, sobre todo en
las superficies extensoras y puede manifestarse
como lesiones multiples hasta en 80% o como
lesiones solitarias. Puede seguir las lineas de
Blaschko, ser lineal, segmentario o zosteriforme.
Se distingue por neoformaciones papulonodula-
res, de consistencia firme, de color pardo rojizo
o del color de la piel, que pueden medir desde
varios milimetros hasta 2 cm de didmetro. En
90% de los casos son dolorosas secundarias al
frio, la presiéon o emocién.?*

El diagnéstico definitivo se establece Gnicamente
con biopsia, que puede evidenciar epidermis sin
afectacién y dermis con fasciculos entrelazados
de células fusiformes.'?

El tratamiento de primera linea de las lesiones
solitarias sintomaticas es la escision quirdrgica,
con margenes de seguridad de 2 a 3 mm en
sentido lateral y profundo.?#?
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En caso de mdltiples leiomiomas sintomaticos
que abarcan una gran area, la escisién quirdrgica
puede no ser factible. Se ha reportado que estas
lesiones sin tratamiento contindan creciendo,
con aparicion de nuevas lesiones. La tasa de
recurrencia en las lesiones miltiples es de 50%
que varia de seis semanas a mds de 15 afnos
después de la escision.>*>

El piloleiomioma puede asociarse con algunos
sindromes y malignidad. El sindrome de Reed se
distingue por multiples leiomiomas cutdneos con
leiomiomas uterinos, es de herencia autosdémica
dominante con penetrancia variable, con mayor
incidencia en mujeres entre 20 y 35 anos. El sin-
drome de cancer renal y leiomiomatosis hereditaria
se conforma por leiomiomas cutineos, leiomiomas
uterinos y cancer renal, es de herencia autosémica
dominante principalmente asociado con piloleio-
miomas familiares y afecta a pacientes entre 25
y 45 afios. Se han descrito 180 familias en todo
el mundo afectadas en Europa del este. Estd rela-
cionada con la mutacién en la enzima fumarato
hidratasa que desempefa actividad de supresion
tumoral con la secundaria aparicién de tumores
renales unilaterales, principalmente carcinoma
papilar renal y carcinoma del conducto colector.*
Esta mutacién se relaciona con leiomiomas uteri-
nos en 55 a 83%,* y en 1 a 2%?* con el sindrome
de carcinoma papilar renal tipo 11468

Es importante realizar el abordaje oportuno y la
deteccion temprana para descartar la asociacion
de céncer renal.

CONCLUSIONES

Ante la leiomiomatosis pilar debe realizarse un
interrogatorio dirigido en cuanto a los antece-
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dentes familiares e iniciar el abordaje en busca
de sindromes asociados en caso de mujeres con
leiomiomas uterinos y cancer renal.

En el caso de nuestra paciente, por el antece-
dente familiar y la histerectomia secundaria a
miomatosis uterina, se realiz6 el abordaje con
ultrasonido renal sin encontrar anormalidades,
en este caso el tratamiento debe enfocarse a
los sintomas porque el dolor puede contribuir
significativamente a la morbilidad en estos
pacientes.
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