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Sindrome de Reed: Leiomiomatosis cutaneay
uterina multiple, a proposito de un caso

Francisca Oddo-Rodriguez', Dominga Peirano-Deck?, Maria Larrain', Miquela Martinez',
Hans Gubelin-Alvarado®

RESUMEN

Los leiomiomas son neoplasias benignas deriva-
das de musculo liso. La leiomiomatosis cutanea
y uterina multiple (LCUM) o sindrome de Reed,
es una entidad clinica poco frecuente de heren-
cia autosémica dominante. Presentamos el caso
de una paciente femenina de 43 aflos con an-
tecedente de una histerectomia por leiomiomas
uterinos, que durante consulta dermatologica,
se pesquisaron multiples papulas que seguian la
distribucién de un dermatomo. Se tomd biopsia
de las lesiones, siendo estas compatibles con leio-
miomatosis cutanea. Se confirma el diagnostico
de Sindrome de Reed vy, dada la asociacion de
esta enfermedad con carcinoma renal, se realizd
screening correspondiente para descartar ma-
lignidad. Presentamos el caso clinico a modo de
contribuir con la literatura sobre este sindrome
poco prevalente y de esta forma mantener una
alta sospecha de esta patologia frente a lesiones
papulares multiples que siguen un dermatomo.

Key words: Leiomiomatosis; Cancer de Piel;
Sindromes Neoplasicos Hereditarios; Neoplasias
Uterinas.

ABSTRACT

Leiomyomas are benign neoplasms derived from
smooth muscle. Multiple cutaneous and uterine
leiomyomatosis (LCUM) or Reed’s syndrome is a
rare clinical entity of autosomal dominant inheri-
tance. We present the case of a 43-year-old female
patient with a history of hysterectomy for uterine
leiomyomas. During dermatologic consultation,
multiple papules following the distribution of a
dermatome were detected. The lesions were biop-
sied and were compatible with cutaneous leiom-
yomatosis. The diagnosis of Reed’s syndrome was
confirmed and given the association of this disease
with renal carcinoma, the corresponding screening
was performed to rule out malignancy. We present
the clinical case in order to contribute to the litera-
ture on this not very prevalent syndrome and thus
maintain a high suspicion of this pathology when
facing a patient with multiple papular lesions follow
a dermatome.

Palabras claves: Leiomyomatosis;Skin Neo-
plasms; Neoplastic Syndromes, Hereditary;Uterine

Neoplasms.

o0s leiomiomas son neoplasias benignas deri-

vadas de musculo liso. La leiomiomatosis cu-

tanea y uterina multiple (LCGUM) o sindrome
de Reed, es una entidad clinica poco frecuente de
herencia autosémica dominante', caracterizada por
la presencia de leiomiomas cutaneos, generalmente
de origen pilar, asociado a lelomiomas uterinos en
las mujeres®. Se ha descrito también la asociacion,
en algunos casos, a la presencia de carcinoma renal.
Presentamos el caso de una paciente de 43 anos con
diagnoéstico de sindrome de Reed.
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Paciente sexo femenino de 43 anos con antecedentes
de histerectomia por leiomiomas uterinos. Acudi6 a
consulta dermatolégica para revision de cicatriz de
mamoplastia. Al examen fisico, se observaron mul-
tiples fibromas blandos en relaciéon con cicatriz ma-
maria y también multiples lesiones papulares rosadas
de aproximadamente 5-10 mm de diametro en dorso
posterior y parrilla costal derecha, aparentemente si-
guiendo la distribuciéon de un dermatoma (Figura 1A
y 1 B). Ala dermatoscopia se evidencian lesiones ma-
culares de aprox. 8-10 mm de diametro conformadas



Figura 1
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Ay B. Lesiones papulares rosadas de aproximadamente 5-10 mm de didmetro en dorso posterior y parrilla costal derecha, aparentemente

siguiendo la distribucién de un dermatoma.

C. Dermatoscopia: macula de aprox. 8 mm de diametro conformada por una red de pigmento rojizo-marrén, que se va desvaneciendo
€ 5
gradualmenle hacia la peri[éria, con presencia de escasas Lelangieclasias.

por una red de pigmento rojizo-marrén, que se va
desvaneciendo gradualmente hacia las zonas circun-
dantes, con presencia de escasas telangiectasias solo
en algunas de las lesiones; sugerentes de leiomiomas
cutaneos (Figura 1C)

Al interrogatorio dirigido, la paciente refirié6 que las
lesiones aparecieron en la infancia cuando tenia 11
anos aproximadamente, y que han tenido un curso cli-
nico asintomatico, sin cambios de tamafio ni color en
el tiempo. Se decidié tomar biopsia por punch de las
lesiones dorsales para completar el estudio. La histo-
patologia evidencié epidermis y dermis superficial

conservadas, y en dermis reticular media proliferacion
muscular lisa circunscrita, no capsulada, sin atipias.
compatible con letomiomatosis cutanea multiple. (Fi-

gura 2A, 2B y 2C)

Debido a el antecedente de histerectomia total por
multiples miomas uterinos y la confirmacién histolo-
gica de proliferacion muscular lisa benigna circuns-
crita en dermis reticular de las lesiones cutaneas, la
paciente fue diagnosticada con sindrome de Reed.
Dada la asociaciéon de esta enfermedad con carcino-
ma renal, se realiz6 screening correspondiente con
ecografia abdominal que descarta malignidad.

Figura 2
Histologia. A.(10x) Epidermis y dermis superficial conservadas, y en dermis reticular media proliferacién muscular lisa circunscrita, no

capsulada, sin atipia. B (20x) Se observan fasciculos de musculo liso entrelazados con fibras de colageno distribuidos irregularmente en

la dermis, y respetando la epidermis. C.(40x) Proliferacion de células fusiformes , con ntcleo aplanado, que se disponen agrupadas en

haces y forman estructuras compactas.
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El sindrome de Reed es una entidad clinica heredi-
taria poco frecuente y probablemente subdiagnosti-
cada'. Se caracteriza por la presencia de leiomiomas
cutaneos multiples, en su mayoria de origen pilar;
aunque pudieran tener su origen en musculo liso
vascular (angioleiomiomas) o musculo liso de la piel
genital'?; en mujeres con multiples leilomiomas ute-
rinos. Cobra especial importancia una variante de
este sindrome, llamada lelomiomatosis hereditaria y
carcinoma de células renales (HLRCC), que se asocia
al carcinoma renal’. Esta condicion es causada por
una mutacion heterocigética del gen de la fumarato
hidratasa (F'H) (enzima participe del ciclo de Krebs),
el cual es clasificado como gen supresor de tumores'?.

La presentacion clinica se caracteriza por lesiones
papulares o nodulares de 0,2 a 2 cm de diametro'*”
color piel y/o marrén café; agrupadas en placas, seg-
mentos o dispersas; localizadas frecuentemente en el
cuello, tronco o superficie extensora de las extremi-
dades'?*’.  Generalmente aparecen entre la segun-
da y cuarta década de la vida y tienden a aumentar
en tamano y namero con la edad*'. Es posible que
los pacientes refieran dolor paroxistico punzante o
quemante en relaciéon a las lesiones, que a menudo
se exacerba al ejercer presion sobre estas, con cam-
bios de temperatura o estrés’. A la dermatoscopia se
describe como lesiones pigmentadas reticulares®, con
un area central hipopigmentada’, predominantemen-
te simétricas, con presencia de elementos vasculares
mas comunmente en los angioleiomiomas, siendo lo
mas frecuente de estas las telangiectasias arborizadas
no focales en los piloleiomiomas y venas polimorfas
atipicas en los angioleiomiomas. En los piloleiomio-
mas también se podrian observar areas multifocales
hipopigmentadas®.
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