CASOS CLINICOS
Leiomiomatosis cutanea y uterina: sindrome de Reed

Cutaneous and uterine leiomyomatosis: Reed's syndrome
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RESUMEN

Los leiomiomas cutaneos son tumores benignos de musculo liso poco frecuentes, los cuales pueden originarse en las diferentes localizaciones
donde se encuentre este tipo de musculo. La asociacion de leiomiomas cutaneos multiples y leiomiomas uterinos se denomina sindrome de
Reed, el cual puede asociarse a carcinoma de células renales. Reportamos un caso de sindrome de Reed en una paciente mujer de 50 afios.
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SUMMARY

Cutaneous leiomyomas are uncommon benign smooth muscle tumors that can be originated in any location where this type of muscle is
found. The association of multiple cutaneous leiomyomas and uterine leiomiomas is called Reed’s syndrome. This syndrome can be associated

as well with a renal cell carcinoma. We report a case of a 50 years old female patient with Reed’s syndrome.

Keywords: Cutaneous leiomyomas, Reed’s syndrome.

INTRODUCCION

Los leiomiomas cutdneos son tumores benignos de
musculo liso, poco frecuentes, que pueden originarse en el
musculo piloerector (piloleiomioma), en el musculo liso de Ia
areola o del musculo dartos de genitales (leiomioma genital),
o en el musculo liso vascular (angioleiomioma)’.

Son multiples en el 80% de los casos y se presentan
usualmente entre la sequnda y tercera década de la vida, como
nodulos rojizos o pardos, cuyo tamafio varia generalmente
de milimetros hasta un centimetro. Pueden ser multiples o
Unicos, en el primer caso se disponen linealmente o siguiendo
los dermatomas en cara extensora de extremidades, tronco,
cuello y cara'™. Los piloleiomiomas multiples generalmente
se asocian a dolor desencadenado por el frio, roce, trauma y
emociones’.
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La asociacion de leiomiomatosis cutanea y uterina
multiple se denomina sindrome de Reed y es de transmision
autosémica dominante de penetrancia variable. Una variante
de este sindrome esta asociada a carcinoma de células
renales*®,

CASO CLIiNICO

Paciente mujer de 50 afios, natural y procedente de
Lima, con antecedentes de histerectomia por leiomiomatosis
uterina a los 36 afos. Presenta un tiempo de enfermedad
actual de 20 afios, caracterizado por nodulos rojizos en
abdomen (Fotografia 1), brazo (Fotografia 2) y espalda,
dolorosos al roce. Las lesiones se incrementaron en tamafio y
numero durante sus gestaciones. No refiere tener familiares
con lesiones similares.
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Fotografia 2. Lesiones nodulares en brazo.

Al examen preferencial se aprecian nddulos de color
rojo-parduzco en abdomen, brazo y espalda, dolorosos a la
palpacion, no adheridos a planos profundos, y cuyos tamafios
variaban, aunque todos menores de 1cm.

Se realiz6 una biopsia tipo losange de una de las lesiones
del brazo, la cudl era la mas dolorosa, revelando al examen
anatomo-patoldgico una tumoracion localizada en dermis
media y profunda (Fotografia 3), la cual estaba compuesta
por proliferacion irreqular de tejido muscular liso (Fotografia
4). Enla tincion con hematoxilina eosina se apreciaban nucleos
alargados de extremos romos y con aspecto de habano
(Fotografia 5). Se realizaron estudios de inmunohistoquimica
siendo la muestra actina positivo (Fotografia 6), con lo cual
se llego al diagndstico de leiomioma cutaneo.

Se realizaron también examenes auxiliares para descartar
poliglobulia, obteniéndose un hemograma dentro de valores
normales. Se descarté tumoracion renal mediante ecografia
renal, asi mismo se evaluo la funcion renal mediante otros
examenes los cuales fueron normales.

Se realizd exéresis de tres lesiones dolorosas, que a
la vez eran las de mayor tamafo, quedando la paciente
asintomatica.

Fotografia 5. Nucleos de fibras musculares alargados y de extremos romos, nicleos en habano.
HE 40X.

Fotografia 6. La inmunomarcacion con actina positiva en fibras musculares. 40X.
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DISCUSION

Los leiomiomas cutaneos son raras tumoraciones
benignas de musculo liso caracterizadas por ser nodulos
dolorosos, aunque la etiologia del dolor no es clara,
probablemente se relacione a la contraccion del musculo liso
0 compresion de las fibras nerviosas por el tumor'™+°,

La asociacion de leiomiomas cutaneos y leiomiomas
uterinos se ha descrito como sindrome de Reed, el cual se
presenta mayormente entre la sequnda y tercera década de
vida. El sindrome de Reed o leiomiomas multiples cutaneos
y uterinos, es una condicion autosdmica dominante, cuyo
desorden se localiza en el locus 1q 42-43 en un gen que codifica
la enzima fumarato hidratasa, una enzima del ciclo de Krebs, la
cual al mutar predispone a cancer. En estudios realizados en
personas con dicho sindrome se evidencio mutacion del gen de
la fumarato hidratasa en el 89% de los casos'**.

Se ha descrito también infrecuentemente policitemia
debido a actividad eritropoyética de los leiomiomas™®, por lo
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cual es conveniente realizar una evaluacion hematoldgica a
estos pacientes.

Debido a que se ha reportado la coexistencia del
sindrome de Reed con carcinoma de células renales, se debe
hacer un adecuado estudio de deteccion, en las pacientes
y sus familiares directos, para obtener un diagndstico
y tratamiento tempranos®, ya que esta variedad de la
enfermedad generalmente sigue un curso agresivo con
metdstasis.
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