Sindrome miomatoso eritrocitario. Reporte de un caso
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Resumen

Se reporta el caso de una paciente de 53 afios con un mioma
uterino gigante asociado a eritrocitosis. Después de la
evaluacion clinica y diferentes examenes se realizod
laparotomia exploradora, encontrandose un tutero de 36 X 30
cm, con una tumoracion pediculada anexa en su cara lateral
derecha, de 10 X 10 cm, con un peso total de 6,350 Kg.
Ambos ovarios y trompas tenian aspecto y tamafio normal. Se
practico una histerectomia total mas salpingooforectomia
bilateral. Su evolucion postoperatoria fue satisfactoria. La
histopatologia demostré una miomatosis uterina gigante. El
control hematologico a las cuatro semanas fue 13,8 g/dl de
hemoglobina y hematocrito de 40,4%. El sindrome miomatoso
eritrocitario es una entidad muy poco frecuente. Se han
planteado varias posibles etiologias. La teoria mas aceptada es
la produccion autébnoma de eritropoyetina por las células
musculares lisas del tumor. En el caso que se presenta, como
en la mayoria de las series publicadas, la normalizacion de los
parametros hematoldgicos después de la extirpacion del tumor
apoya larelacion entre la eritrocitosis y la miomatosis uterina.

PALABRAS CLAVE: Miomatosis uterina,
eritrocitario.

sindrome

Introduccion

Los leiomiomas uterinos son los tumores pélvicos
mas frecuentes en las mujeres, particularmente en
las mayores de 35 afios donde la incidencia es de
aproximadamente un 20%, con predominio en la
raza negra. Por lo comun se acepta que se originan
en las células musculares lisas del utero (1). Su
tamafio varia desde milimetros hasta grandes
tumores capaces de sobrepasar la pelvis (2). En el
utero pueden ser subserosos, intramurales o
submucosos, Unicos o multiples y de localizacién
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MYOMATOUS ERYTHROCYTOSIS SYNDROME. A CASE
REPORT

Abstract

A case of a giant myoma and erythrocytosis syndrome in a 53
years-old female is reported. After clinical evaluation and
preoperative studies, an exploratory laparatomy was
performed. A 36 X 30 cm uterus was found, with a pediculated
tumor of 10 x 10 cm on its right lateral side. The total weight
was 6,350 kg. Both ovaries and salphinx had normal size and
aspect. A total hysterectomy plus bilateral
salphinxoophorectomy was carried out. Postoperatory
evolution was satisfactory. The histopathology study showed a
giant uterine myomatousis. The hemathological control done
four weeks later showed a hemoglobine of 13,8 g/dL and a
hematocrite of 40,4%. The myomatous erythrocytosis
syndrome is an infrequent entity. Multiple etiological factors
have been formulated. The most accepted theory proposed the
autonomous production of erythropoyetin by tumour's smooth
muscle cells. In the case here presented, the normalization of
the hemathological parameters after the extirpation of the
tumor supports the relationship between erythrocytosis and
uterine myomatousis. This report is in line with previous ones
published in the international literature.

KEYWORDS: Uterine myomatousis, erythrocytosis syndrome

variable. La mayoria de los casos son asintomaticos,
pero cuando presentan clinica, los mas frecuentes
son trastornos menstruales, sintomas de
compresion, dolory leucorrea (1-3).

La poliglobulia es la elevacion de la masa
eritrocitaria por encima de los valores considerados
normales: en el hombre hematocrito de 46% (rango
de 43-49%) y hemoglobina de 16,3 g/dl (rango 13-
18 g); en la mujer hematocrito de 40% (rango 35-
45%) y hemoglobina de 14,5 g/dl (rango 11-16 g)
(4). En el sindrome miomatoso eritrocitario se
asocia la eritrocitosis con miomatosis uterina (5, 6).
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La causa se desconoce hasta ahora, sin embargo se
han planteado multiples hipotesis, entre las que se
menciona la capacidad de producir eritropoyetina
por las células del musculo liso uterino de forma
auténoma (5, 7). La eritropoyetina es una hormona
producida en el higado en la vida fetal y por el rifion
en el adulto. Esta hormona estima la eritropoyesis al
promover la proliferacion y diferenciacion de los
precursores de los globulos rojos. En condiciones
normales es regulada por las concentraciones de
oxigeno (6).

La miomatosis uterina gigante asociada a
eritrocitosis es una entidad poco frecuente. Este
sindrome fue descrito por primera vez por Thomson
y Marson en 1953 (5, 6). Los reportes encontrados
en la literatura son escasos. LevGur et al. en 1995
publican larevision de los 31 casos conocidos hasta
esa fecha (5, 6). En nuestro medio no se ha
documentado ninguna experiencia sobre este tema,
lo que nos motivé a reportar el presente caso y
revisar la literatura.

Caso clinico

Paciente femenina de 53 afos, natural y procedente
de la ciudad de Mérida, que consultd por una
tumoracion abdominal de 20 anos de evolucion,
con un aumentc “rogresivo de tamafio y
acompanada de sensacion de peso pélvico, sin otros
concomitantes.

Al examen fisico se encontr6 como dato
resaltante un abdomen globoso, con paniculo
adiposo grueso, blando, con un tumoracion
palpable en el flanco y fosa iliaca izquierda, de
aproximadamente 25 X 15 cm, dura, no dolorosa,
poco mévil. El ultrasonido abdominal mostr6 una
imagen redondeada, bien definida, de contenido
solido, dishomogénea, que midi6 35 X 20 X 40 cm,
y que ocupaba casi todo el hemiabdomen izquierdo

(Fig. 1).
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Figura 1. Ultrasonido abdominal: lesion ocupante de
espacio en region pélvica.

Igl)asficla y col. anol'r’ome miomatoso eritrocitario

Se realizé6 una tomografia axial
computarizada (TAC) abdomino-pélvica en la que
se aprecid una lesion ocupante de espacio, de
contornos regulares, de 47 X 35 cm; ademas,
adyacente a esta, otra lesion paramedial derecha,
con caracteristicas similares, que parece emerger de
la region pélvica (Figs. 2 y 3). Las radiografias de
abdomen, térax, y la urografia de eliminacion
fueron normales.

Figura 3. Imagen de TAC.

El examen hematoldégico presento:
hemoglobina 18,2 g/dL, hematocrito 57,1%,
volumen corpuscular medio 94,4fL, hemoglobina
corpuscular media 30,1 pg, concentracion de
hemoglobina corpuscular media 31,9 g/dL,
globulos rojos 6.05x10°, glébulos blancos 6.470,
neutrofilos 50%, linfocitos 34%, monocitos 8%,
eosinofilos 7%, basofilos 1%, y plaquetas 143.000.

Con el diagnostico de miomatosis uterina
gigante se practico una laparotomia exploradora,
histerectomia total mas salpingooforectomia
bilateral, constatando los siguientes hallazgos:
utero de 36 X 30 cm, con tumoracion pediculada
anexa en su cara lateral derecha, de 10 X 10 cm. El
peso total fue de 6,350 kg. Ambos uréteres se
encontraban indemnes (Figs. 4y 5).

El sangrado transoperatorio fue de 500 ml. No
ameritd transfusiones de hemoderivados. Su
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evolucidn postoperatoria fue satisfactoria y egreso
al tercer dia. La histopatologia reveld una
miomatosis uterina gigante. El control
hematologico a las cuatro semanas fue de 13,8 g/dl
y hematocrito de 40,4%, y a las 8 semanas presentod
cifras similares, todas dentro de la normalidad, lo
que permitié confirmar el diagndstico

Figura 4.

ra 4. Figura 5.
Acto quirargico

Pieza operatoria

Discusion

El sindrome miomatoso eritrocitario es una entidad
muy poco frecuente (1). Se han descrito tres
criterios para establecer el diagndstico de sindrome
miomatoso eritrocitario, a saber: eritrocitosis, utero
miomatoso, restauracion y mantenimiento de los
valores hematoldgicos después de la histerectomia
(5,6, 8). Nuestro casc vresenta estas caracteristicas.

Se han planteado varias posibles etiologias,
como son: shunt vascular intrauterino, miomas de
gran tamafio, alteracion de la funcion pulmonar,
hipoxia local, prolongacion de la vida media del
eritrocito, y alteracion de la produccion renal de
eritropoyetina (5, 6). Sin embargo la teoria mas
aceptada es la produccidon autéonoma de
eritropoyetina por las células musculares lisas del
tumor, y este fendmeno no estd sujeto a los
mecanismos de contrarregulacion (5, 9).

A través de analisis genéticos moleculares
de las células del mioma se ha identificado un gen
regulador de eritropoyetina, lo que aporta
evidencias de que existe un mecanismo molecular
subyacente para la produccion ectopica de la misma
(7, 9). Ninguna otra masa abdominal ha sido
asociada al aumento de la eritropoyesis, aparte de
los tumores de origen uterino (5).

Las manifestaciones clinicas del sindrome
miomatoso eritrocitario generalmente estan
asociadas al mioma uterino. Las pacientes que
presentan sintomas debidos a la eritrocitosis tienen
plétora, cefalea, respiracion entrecortada, fatiga
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muscular, vértigo, sincope y vision borrosa (5). En
la miomatosis uterina las alteraciones menstruales
son caracteristicas, sin embargo, en el sindrome
miomatoso eritrocitario la presencia de eritrocitos
puede explicar la ausencia de anemia en presencia
de menorragia (5). Algunos autores han practicado
una sangria preoperatoria para disminuir la
hemoglobina y prevenir las complicaciones
potenciales de la poliglobulia como son Ia
trombosis y lahemorragia (5, 8, 10).

En el caso que presentamos, como en la
mayoria de las series publicadas, la normalizacion
de los pardmetros hematoldgicos después de la
extirpacion del tumor apoya la relacién entre la
eritrocitosis y lamiomatosis uterina (5, 11).
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