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Leiomioma pulmonar primario

Primary pulmonary leiomyoma
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Resumen 

El leiomioma primario de pulmón es un tumor benigno raro, de origen mesodérmico, que representa aproxi-
madamente el 2 % de todos los tumores benignos de pulmón. Desde que fue descrito por primera vez por Forkel 
en 1910, se han reportado al menos 150 casos en la literatura. Se hace una revisión del tema a propósito del caso 
de una mujer posmenopáusica oligosintomática, con hallazgo de una lesión pulmonar sólida, asociada a una 
malformación vascular, en quien la biopsia inicial reportó un tumor fusocelular, por lo que fue llevada a lobec-
tomía superior del pulmón derecho, y cuyo diagnóstico patológico definitivo fue leiomioma pulmonar primario. 
Este caso se presenta por su baja incidencia y la poca literatura sobre este tipo de lesiones tumorales benignas.

Palabras claves: leiomioma; pulmón; neoplasias pulmonares; toracoscopía; cirugía torácica asistida por video.

Abstract

Primary lung leiomyoma is a rare benign tumor of mesodermal origin, that accounts for approximately 2% of 
all benign lung tumors. Since it was first described by Forkel in 1910, at least 150 cases have been reported in the 
literature. A review of the subject is made regarding the case of an oligosymptomatic postmenopausal woman, 
with the finding of a solid lung lesion, associated with a vascular malformation, in whom the initial biopsy 
reported a spindle cell tumor, for which she was taken for a right upper lung lobectomy and whose definitive 
pathological diagnosis was primary pulmonary leiomyoma. This case is presented due to its low incidence and 
the little literature on this type of benign tumor lesions.
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Figura 1. Tomografía computarizada de tórax donde se 
observa un nódulo en el lóbulo superior derecho.

Figura 2. Tomografía de tórax donde se aprecia un nódulo 
en el lóbulo superior derecho y el drenaje anómalo de la 
vena superior derecha.

Introducción 
El leiomioma primario de pulmón es un tumor 
benigno raro, de origen mesodérmico, que re-
presenta aproximadamente el 2 % de todos los 
tumores benignos de pulmón 1. Se desarrolla a 
partir de fibras musculares lisas del árbol tra-
queobronquial, de los vasos sanguíneos o de 
islotes musculares embrionarios heterotópicos 
en el pulmón, y puede ser parenquimatoso o 
traqueobronquial 2. Desde que fue descrito por 
primera vez por Forkel en 1910 3, se han reportado 
en la literatura al menos 150 casos. 

La importancia de su conocimiento radica 
en su baja incidencia, lo que lleva en múltiples 
ocasiones a confusiones diagnósticas, con tra-
tamientos que pudieran ser insuficientes. Aún 
están en construcción las clasificaciones y las 
características inmunohistoquímicas; por lo an-
terior, y en pro de contribuir al conocimiento de 
la patología, se hace la presentación de un caso 
incluyendo una revisión de la literatura con la 
evidencia actual sobre las características clínicas, 
imagenológicas, patológicas y quirúrgicas. 

Caso clínico
Paciente femenina de 64 años, con anteceden-
tes de hipertensión arterial, bloqueo de rama 
izquierda, diabetes mellitus no insulinorequi-
riente y dislipidemia con adecuado control, que 
consulta con cuadro clínico consistente en dolor 
torácico inespecífico e intermitente, en hemitó-
rax derecho, de larga data y sin manejo especí-
fico, que se exacerba posterior a caída desde su 
propia altura, asociándose a tos no productiva. Se 
realiza tomografía computarizada (TC) de tórax 
con contraste donde se observa un nódulo en 
el lóbulo superior derecho, de 30 x 26 mm, con 
bordes bien definidos y atenuación de tejidos 
blandos, sin captación del medio de contraste; 
adicionalmente, se encontró un drenaje anó-
malo de la vena pulmonar superior derecha 
(figuras 1 y 2). 

Se complementaron los estudios con PET-CT 
donde se observó una lesión nodular en pulmón 
derecho, con muy escaso aumento del metabo-
lismo, sin incremento de tamaño con respecto a 

estudios previos, y adenopatías hiliares derechas 
con aumento leve del metabolismo.

Se realizó biopsia guiada por TC con aguja 
fina que reportó un infiltrado inflamatorio linfo-
citario, con presencia de proliferación de células 
fusiformes, sin atipia, que se disponen formando 
un patrón sólido en medio de estroma franca-
mente hialinizado. El reporte de inmunohisto-
química fue actina de músculo liso positivo en 
células neoplásicas, desmina y CD34; negativo 
para miogenina, citoqueratinas y S100. Todo lo 
anterior es compatible con una lesión fusocelular 
de músculo liso. 

Ante estos hallazgos se discute en comité 
multidisciplinar, planteándose como diagnóstico 
de trabajo lesión pulmonar de estirpe sarcoma-
tosa, posiblemente de bajo grado, por lo que se 
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Figura 3. Lobectomía: Parénquima pulmonar adyacente al 
leiomioma. De izquierda a derecha, hematoxilina y eosina 
4x y 20x.

Figura 4. Lobectomía: Parénquima pulmonar adyacenteal  
leiomioma. De izquierda a derecha positividad para CD34 
y H-caldesmon, desmina y progesterona.

Figura 5. Ganglio linfático estación 4 R. Hematoxilina y 
eosina 10x.

propone como tratamiento una lobectomía total 
superior derecha más linfadenectomía mediasti-
nal por toracoscopia monoportal, la cual se lleva 
a cabo sin complicaciones, con adecuada evolu-
ción posoperatoria y alta temprana.

En la patología del espécimen final se obser-
va una masa circunscrita de 3 cm de diámetro, 
firme, color crema, que al intentar cortarlo enu-
clea fácilmente, los márgenes quirúrgicos fueron 
negativos (figura 3). Los estudios de inmunohis-
toquímica fueron positivos para desmina, CD34, 
h-caldesmon, receptores de estrógenos y proges-
terona, y negativos para citoqueratinas, Bcl2 y 
Stat 6 (figura 4). Los ganglios linfáticos fueron 
negativos para malignidad (figura 5). 

Los hallazgos son compatibles con leiomioma 
pulmonar primario con base en que la historia 
ginecológica era negativa para neoplasias pri-
marias en tracto genital, al igual que el rastreo 
ecográfico previo de la paciente donde no se 
apreciaba ningún tipo de lesión. La paciente a 
la fecha presenta una adecuada evolución, sin 
complicaciones.

Revisión de la literatura y discusión

Epidemiología

El leiomioma pulmonar primario es una entidad 
poco frecuente, y la mayoría de los casos repor-
tados son secundarios a lesiones pulmonares 
metastásicas, de un primario usualmente loca-
lizado a nivel uterino. Los leiomiomas también 
se pueden encontrar en el tracto gastrointestinal, 
pero es excepcionalmente raro que el tumor se 
desarrolle en el sistema pulmonar 4. 

Los leiomiomas representan el 2 % de todos 
los tumores benignos en el sistema pulmonar, 
pueden localizarse en cualquier parte de la 
tráquea (16 %), bronquios (33 %) y parénquima 
pulmonar (51 %) 5. Se ha descrito su presenta-
ción en mujeres jóvenes de mediana edad, con 
una edad media de 35 años. En los niños, la 
inmunodeficiencia y la infección concomitante 
con el virus de Epstein-Barr se han implicado 
como un factor predisponente para la proli-
feración de tumores benignos y malignos del 
músculo liso 6. 
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En nuestro caso se trata de una paciente en la 
séptima década de la vida, sin síntomas previos 
ni antecedentes gineco-obstétricos, en quien adi-
cionalmente se encontró un drenaje pulmonar 
venoso anómalo.

Presentación clínica
La presentación clínica varía según el lugar y 
el tamaño de la lesión. En casos de afectación 
bronquial, la sintomatología está relacionada 
con el grado de obstrucción del bronquio afec-
tado y el estado del parénquima pulmonar. El 
leiomioma traqueal ocurre predominantemen-
te en la porción membranosa del tercio inferior 
de la tráquea. Produce sibilancias e incluso una 
disnea, permanente o intermitente, que puede 
confundirse con asma bronquial. 

Entre los síntomas de la ubicación pulmo-
nar se encuentran tos, sibilancias, dolor toráci-
co, hemoptisis, fiebre y neumonía recurrente, 
con riesgo de bronquiectasia o destrucción del 
parénquima como etapa final. La localización 
parenquimatosa es asintomática hasta en el 90 % 
de los casos, siendo frecuentemente un hallazgo 
incidental en una radiografía de tórax, donde 
suele evidenciarse como una masa única redon-
deada, o en una autopsia 7. 
Nuestra paciente, como síntoma relevante 
tuvo dolor torácico inespecífico, intermitente, 
de larga data, pero finalmente fue un hallazgo 
incidental luego de un trauma. 

Diagnóstico
El diagnóstico suele ser imagenológico. La radio-
grafía de tórax muestra una opacidad redonda, 
homogénea, bien definida. La tomografía com-
putarizada confirma el hallazgo de una lesión 
pulmonar redonda u ovoide, bien delimitada, 
raramente calcificada, con o sin atelectasia o neu-
monía postobstructiva 8. 

El estudio es complementado con la broncos-
copia. El diagnóstico final es histológico y se puede 
obtener a partir de biopsias bronquiales mediante 
broncoscopia, en las formas centrales de la enfer-
medad, o por biopsias transparietales guiada por 
TC, en las formas parenquimatosas periféricas 9. 

Diagnóstico diferencial
Como diagnóstico diferencial debe distinguir-
se del leiomiosarcoma de bajo grado y la leio-
miomatosis metastásica benigna, la cual es una 
lesión rara y con muy pocos casos reportados 
en nuestro medio 10. La lesión fue descrita por 
primera vez por Steiner en 1939 11 que informó 
de una paciente que había muerto por corpul-
monale y tenía un fibroma uterino benigno con 
metástasis en el pulmón; Steiner usó el término 
“leiomioma metastásico” para describirlo 12. La 
leiomiomatosis metastásica puede producir me-
tástasis a distancia, localizadas en pulmón, piel, 
hueso, mediastino, ganglios linfáticos, músculo, 
corazón y retroperitoneo 13; suelen ser lesiones 
múltiples y bilaterales no infiltrativas, cuyo cre-
cimiento cesa con el inicio de la menopausia y 
tienen una buena respuesta  con el tratamiento 
hormonal 14, el diagnostico se basa en la coexis-
tencia  histológica de una proliferación benigna 
fusocelular sumado a una lesión a distancia de 
similares características 15.

Macroscópicamente los leiomiomas son ma-
sas sólidas, de color entre blanco y gris perlado 
al corte. Las características microscópicas son 
células de músculo liso, con un patrón arremo-
linado con haces de musculo liso, dispuestas de 
manera longitudinal o transversal, citoplasma 
eosinófilo con núcleos ovales y discretos, en for-
ma de cigarrillo; característicamente tienen baja 
celularidad, ausencia de conteo mitótico, falta de 
atipia citológica y ausencia de necrosis. Las célu-
las neoplásicas son fuertes y difusamente positi-
vas para actina de músculo liso, lo que confirma 
el origen del músculo liso de este tumor benigno. 

La inmunohistoquímica es negativa para 
CD117, el protooncogén c-kit, descartando un 
tumor estromal extra gastrointestinal, y todas 
las células son negativas con S100, excluyendo 
esencialmente un tumor de origen neural. La 
leiomiomatosis pulmonar metastásica típica-
mente expresa receptores de estrógenos y proges-
tágenos, lo que favorece su posible origen uterino 
16. En nuestro caso se revisó de manera exhaustiva 
los tractos ginecológico y abdominal, sin encon-
trar neoplasias compatibles con leiomiomas. 	
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Tratamiento
El tratamiento de elección para el leiomioma 
pulmonar es la resección quirúrgica y la téc-
nica depende de la ubicación y el tamaño de 
la lesión. Las lesiones traqueobronquiales de 
tamaños pequeños pueden resecarse mediante 
bronquiectomía, resección segmentaria, láser 
endoscópico o electrocauterización, especial-
mente en pacientes de alto riesgo quirúrgico 
17. Sin embargo, una resección parenquimatosa 
extensa puede ser necesaria en caso de des-
trucción del parénquima. En una serie de 76 
casos de leiomiomas broncopulmonares ope-
rados, 13 fueron tratados por neumonectomía, 
30 por lobectomía, 2 por segmentectomía, 12 
por resección segmentaria y 19 por bronquiec-
tomía 18. 

Actualmente no hay guías para tratar el leio-
mioma pulmonar primario. La estrategia de tra-
tamiento para el leiomioma pulmonar depende 
de la ubicación de la lesión en la vía aérea y del 
tamaño de la lesión. En nuestro caso se trataba 
de una lesión de 3 cm de diametro, localizada en 
el lóbulo superior derecho, en presencia de un 
drenaje venoso anómalo del lóbulo superior, con 
un diagnostico presuntivo inicial donde no se po-
día descartar una lesión de estirpe sarcomatoso 
de bajo grado, por lo que se realizó una resección 
lobar reglada con vaciamiento mediastinal por 
técnica de videotoracosocopia por un puerto, con 
intención curativa.

Conclusión
El leiomioma pulmonar es una entidad de ca-
racterísticas benignas, muy poco frecuente, cu-
yos síntomas pueden pasar desapercibidos por 
largo tiempo y encontrarse solo como hallazgo 
incidental. Su tratamiento se basa en la resec-
ción quirúrgica, que puede ser conservadora 
o no, dependiendo del sitio afectado y de los 
hallazgos asociados. El diagnóstico definitivo 
solo se puede obtener una vez resecada la lesión 
completa. Después de la resección, se asocian 
con un pronóstico excelente, como en el caso 
presentado, donde hasta ahora no hay reporte 
de recaídas.
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