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Sindrome miomatoso eritrocitario
Erythrocytic myomatous syndrome.

Jaime A. Escarcega Bordagaray,' Elizabeth Suarez Marquez?

' Médico cirujano, investigador.
2 Ginecoobstetra, profesora de catedra..
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Resumen

ANTECEDENTES: El sindrome miomatoso eritrocitario es una causa poco comun de
eritrocitosis secundaria. Se define por la coexistencia de eritrocitosis, mioma uterino
y la desaparicién de la eritrocitosis posterior a la histerectomia o miomectomia.
CASO CLINICO: Paciente de 30 afios, con crecimiento abdominal progresivo de dos
anos de evolucion. En la exploracion fisica se identificé un tumor abdominal de gran
tamafo, sélido, no doloroso, mévil, que se extendia desde la pelvis hasta 10 cm por
encima de la cicatriz umbilical. En los estudios de imagen el Gtero midié 31.2x 17.8
X 27.9 cm y en los de laboratorio se report6 una eritrocitosis marcada (hemoglobina
19.2 g/dL, hematocrito 61%). Se descartaron causas primarias y secundarias comu-
nes de la eritrocitosis. Puesto que la paciente no deseaba el embarazo y existia la
sospecha de malignidad, se procedié a la histerectomia total. El diagndstico histo-
patolégico confirmé un mioma con degeneracion mixoide. Posterior a la cirugia, la
eritrocitosis desaparecié por completo y se confirmé el diagndstico de sindrome mio-
matoso eritrocitario.

CONCLUSION: La evaluacién inicial de la eritrocitosis absoluta incluye la historia
clinica, el examen fisico y las pruebas de laboratorio para distinguir entre causas
primarias y secundarias. Si se sospecha una causa secundaria, las investigaciones
adicionales se guian por los hallazgos iniciales. En pacientes en edad fértil, con
tumoraciones uterinas, debe considerarse el diagndstico diferencial de eritrocitosis
secundaria. El tratamiento debe centrarse en la histerectomia o miomectomia y, en
casos seleccionados, complementarse con aspirina y flebotomias para disminuir el
riesgo trombético.

PALABRAS CLAVE: Histerectomia; eritrocitosis secundaria; mioma uterino; miomec-
tomia; tumor abdominal; pelvis; eritrocitosis; hemoglobina; hematocrito; leiomioma.

Abstract

BACKGROUND: Myomatous erythrocytic syndrome is a rare cause of secondary eryth-
rocytosis. It is defined by the coexistence of erythrocytosis, uterine myoma, and the
disappearance of erythrocytosis following hysterectomy or myomectomy.

CLINICAL CASE: A 30-year-old patient with progressive abdominal growth over a two-
year period. Physical examination revealed a large, solid, painless, mobile abdominal
tumor extending from the pelvis to 10 cm above the umbilical scar. Imaging studies
revealed a uterus measuring 31.2 x 17.8 x 27.9 cm, and laboratory studies showed
marked erythrocytosis (hemoglobin 19.2 g/dL, hematocrit 61%). Common primary and
secondary causes of erythrocytosis were ruled out. Since she did not desire preg-
nancy and malignancy was suspected, a total hysterectomy was performed. Histo-
pathological diagnosis confirmed a myoma with myxoid degeneration. After surgery,
the erythrocytosis resolved completely, and the diagnosis of erythrocytic myomatous
syndrome was confirmed.
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CONCLUSION: The initial evaluation of absolute erythrocytosis includes medical history, physical examination, and laboratory tests
to distinguish between primary and secondary causes. If a secondary cause is suspected, further investigations are guided by the
initial findings. In patients of childbearing age with uterine tumors, the differential diagnosis of secondary erythrocytosis should be
considered. Treatment should focus on hysterectomy or myomectomy and, in selected cases, be supplemented with aspirin and

phlebotomy to reduce the risk of thrombosis.

KEYWORDS: Hysterectomy; Secondary erythrocytosis; Uterine myoma; Myomectomy; Abdominal tumor; Pelvis; Erythrocytosis he-

moglobin; hematocrit; Leiomyoma.

ANTECEDENTES

De acuerdo con la Organizaciéon Mundial de la Salud, la
eritrocitosis es una concentracion de hemoglobina mayor
a16.5 g/dL en hombres y 16 g/dL en mujeres, o un hema-
tocrito superior al 49% en hombres 0 48% en mujeres.!
La eritrocitosis puede deberse a causas primarias (como
la policitemia vera) o secundarias, estas ultimas son las
mas frecuentes. Entre las causas secundarias se incluyen
la respuesta fisioldgica a la hipoxia tisular, los tumores
secretores de eritropoyetina y ciertos farmacos.

El sindrome miomatoso eritrocitario es una causa extre-
madamente excepcional de eritrocitosis secundaria. Se
define por la triada de eritrocitosis, leiomioma uterino y
desaparicion de la eritrocitosis posterior a la histerectomia
0 miomectomia. Si bien los miomas son uno de los tumores
benignos mas comunes en mujeres en edad reproductiva,
con una prevalencia estimada entre 20 y 40%; en la biblio-
grafia se han descrito menos de 60 casos de sindrome
miomatoso eritrocitario.?

CASO CLINICO

Paciente de 30 afos, con antecedentes de tres embarazos,
dos partos y un aborto, con ciclos menstruales cada 30
dias. Sin enfermedades crénicas, consumo de tabaco, al-
cohol o drogas. Acudié a consulta por aumento progresivo
del volumen abdominal de dos anos de evolucioén, sin san-
grado uterino anormal, polaquiuria o cambios en el habito
intestinal.

En el examen fisico la paciente se encontré con aumento
considerable del perimetro abdominal. A la palpacién se
identificé un tumor grande, sélido, de bordes debidamen-
te definidos, no doloroso, de consistencia firme, mévil en
sentido lateral, que se extendia desde la pelvis hasta apro-
ximadamente 10 cm por arriba de la cicatriz umbilical. El
resto del examen sin alteraciones.

La tomografia computada abdominal, sin contraste, mos-
tré una imagen de ecogenicidad compatible con un tumor
sélido, lobulado y heterogéneo de 31.2 x 17.8 x 27.9 cm,
aparentemente originada en el Utero.

La biometria hematica y el perfil bioquimico se reportaron
en limites de normalidad, excepto el de hemoglobina de
19.2 g/dL (rango normal 11.5 a 14.5 g/dL), hematocrito de
61% (normal 37 al 42 %) y recuento de glébulos rojos de
4.9 x 103/uL (normal 4.2 a 5.8 x 103/uL).
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Ante el hallazgo de eritrocitosis aislada se evalu6 nueva-
mente a la paciente y se repitié la biometria hematica, que
confirmo la eritrocitosis. Figura 1

Primero se descartaron las causas de eritrocitosis relativa:
deshidratacion, consumo de diuréticos, diarrea o vomi-
to. Después, para valorar la urgencia del tratamiento, se
pregunté por sintomas de hiperviscosidad (cefalea, vision
borrosa, enlentecimiento mental), sangrado recurrente y
hematomas. Ademas, se indago acerca de sintomas suge-
rentes de policitemia vera (prurito acuagénico, eritromelal-
gia o sintomas constitucionales).

Luego de revisar la historia clinica, el examen fisico y los
reportes de laboratorio se concluyé que el cuadro clinico
sugeria una causa secundaria, mas que primaria. Por ello,
se decidié no practicar la prueba para JAK2 V617F. El exa-
men cardiopulmonar y los estudios complementarios se
encontraron dentro de la normalidad, se descartaron afec-
ciones por hipoxia crénica, como la enfermedad pulmonar,
derivaciones cardiacas, tabaquismo, apnea del sueno o
enfermedad renal.

Se planteé que, quiz4, el tumor abdominal fuera la causa
de la eritrocitosis. Como la tomografia mostré un tumor
que parecia originarse en el ttero, el diagnéstico diferencial
incluy6 sindrome miomatoso eritrocitario, aunque también
se consideraron neoplasias abdominales.

Puesto que la paciente no deseaba embarazos futuros
y, por sospecha de malignidad, se recomendé la histe-
rectomia abierta. La biometria hematica preoperatoria
reporté una hemoglobina de 18.7 g/dL, hematocrito de
60.6% y recuento de glébulos rojos de 6.9 x 103/uL. Du-
rante la cirugia se visualiz6 una masa grande, originada
en la cara posterior del Utero. La masa era lobulada, con
bordes lisos, sin infiltracion de érganos adyacentes. Se
procedié a la histerectomia total, con pérdida de sangre
estimada en 400 mL. El procedimiento transcurrié sin
complicaciones.

La pieza quirtdrgica midié 29 x 25.5 x 25 cm y pes6 9.5 kg.
El estudio histopatoldgico confirmé un mioma, con dege-
neraciéon mixoide que ratificé el diagndstico de sindrome
miomatoso eritrocitario.

El mismo dia del posoperatorio la biometria hematica re-
porté a la hemoglobinay al hematocrito normales, 14 g/dL
y 43.2%, respectivamente. La recuperacion fue satisfactoria
y la paciente fue dada de alta del hospital al segundo dia.

208



Casos Clinicos de GOM 2025; 2 (10): 207-210.

Evaluacion de
eritrocitosis
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« Normalizacién de Hb posterior a histerectomia total

Sindrome miomatoso
eritrocitario

Otro tumor secretor de
EPO

Figura 1. Algoritmo de diagndstico propuesto para la atencidn de pacientes con sindrome miomatoso eritrocitario. Hb: hemoglobina; PV: policitemia

vera; EPO: eritropoyetina.

A las cuatro semanas, la paciente reporté buen estado
general y los controles de hemoglobina, hematocrito y re-
cuento de glébulos rojos fueron 12.5 g/dL, 37%y 4.2 x 103/
UL, respectivamente. Figura 2

Se obtuvo consentimiento informado para la publicacién
de este reporte de caso.

DISCUSION

El algoritmo de evaluacién para eritrocitosis aplicado en
este caso (Figura 1) esta alineado con las guias actua-
les.?4% El estudio de la eritrocitosis comienza con la con-
firmacién del hallazgo anormal mediante, al menos, dos
biometrias hematicas separadas. Luego, la revision de
sistemas y el examen fisico deben enfocarse en descartar
eritrocitosis relativa (hemoconcentracion) y, si se confirma
la eritrocitosis absoluta, diferenciar entre causa primaria
(policitemia vera) y secundaria.’

Ademads de la biometria hematica, las pruebas iniciales
incluyen: concentraciones de eritropoyetina y funciones
renal y hepatica. Cuando esta disponible, la medicién de
eritropoyetina permite distinguir, facilmente, entre causas
primarias y secundarias, con concentraciones bajas en la
primera y concentraciones inapropiadamente normales
o altas en la segunda. En contextos fuera de clinicas de
hematologia, donde la probabilidad de policitemia vera es
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baja, la medicién de la eritropoyetina y la busqueda de cau-
sas secundarias pueden descartar policitemia vera en la
mayoria de los casos.® La cuantificacion de la eritropoyetina
podria haber sido de utilidad y estaba indicada en la pa-
ciente del caso; sin embargo, por limitaciones del hospital
no fue posible obtener este estudio.

Puede ser util clasificar la elevacion de la eritropoyetina
(es decir, causas secundarias) en cuatro mecanismos pa-
tolégicos: hipoxia central (enfermedad pulmonar crénica,
tabaquismo, etc.), hipoxia local renal (enfermedad renal),
tumores productores de eritropoyetina (carcinoma hepato-
celular, carcinoma renal) y farmacos (eritropoyetina exége-
na, andrégenos).* La evaluacién debe orientarse segun la
historia clinica, los hallazgos fisicos y las pruebas iniciales.

El sindrome miomatoso eritrocitario se define por tres
criterios diagnésticos: eritrocitosis, mioma uterino y des-
aparicion de la eritrocitosis luego de la histerectomia o
miomectomia.® Si bien la causa precisa se desconoce, la
teoria mas aceptada es la produccién ectopica de eritropo-
yetina por el tejido miomatoso. Esto se ha demostrado en
varios reportes de casos donde se detecto proteinay ARNm
de eritropoyetina en el tejido miomatoso.” Sin embargo,
Asanoy su grupo también encontraron expresion de eritro-
poyetina en leiomiomas de pacientes sin eritrocitosis.® Se
ha observado una correlacion positiva entre las concentra-
ciones de eritropoyetina en el mioma y el tamafio del tumor,
lo que sugiere un posible papel de la eritropoyetina en el
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Figura 2. Evolucion de las concentraciones de hemoglobina y hematocrito
desde el diagnéstico hasta el seguimiento posquirtrgico (12 horas, 1 dia,
4 dias y 4 semanas).

crecimiento tumoral. Por tanto, el mecanismo exacto de la
eritrocitosis en leiomiomas productores de eritropoyetina
aun esta por definirse.

El tratamiento de la eritrocitosis varia dependiendo de si
la causa es primaria o secundaria. En la policitemia vera
se recomienda la indicacién de aspirina en dosis bajas,
flebotomias periédicas y, en algunos casos, terapias citorre-
ductoras, a fin de disminuir el riesgo de eventos tromboem-
boélicos.® En contraste, la atencion médica de pacientes
con eritrocitosis secundaria debe enfocarse en corregir la
causa subyacente.

En el contexto del sindrome miomatoso eritrocitario, las
estrategias terapéuticas no estan estandarizadas debido
a la baja prevalencia del sindrome. Al revisar los casos
publicados, aproximadamente la mitad refieren la practica
de flebotomias o la indicacién de aspirina como medida
transitoria para disminuir la viscosidad sanguineay reducir
el riesgo trombético.? Sin embargo, estas recomendaciones
estan basadas en evidencia indirecta, extrapolada de pa-
cientes con policitemia vera, por lo que su aplicabilidad en
el sindrome miomatoso eritrocitario sigue siendo incierta.

En una revision de eritrocitosis secundaria, Gangat y su
grupo sugieren individualizar el tratamiento dependiendo
de los sintomas, el hematocrito y los factores de riesgo
cardiovascular o el antecedente de trombosis.? La paciente
del caso se encontraba asintomatica, sin antecedentes
tromboticos ni factores de riesgo adicionales. Por eso no
se considerd necesario iniciar el tratamiento con aspirina
ni practicar flebotomias previas a la intervencién quirtrgica,
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la atencion se centré en atender la causa mediante histe-
rectomia y analisis histopatoldgico del tumor.

CONCLUSION

La evaluacion inicial de la eritrocitosis absoluta incluye la
historia clinica, el examen fisico y las pruebas de labora-
torio para distinguir entre causas primarias y secundarias.
Si se sospecha una causa secundaria, las investigaciones
adicionales se guian por los hallazgos iniciales. En pacien-
tes en edad fértil, con tumoraciones uterinas, debe conside-
rarse el diagndstico diferencial de eritrocitosis secundaria.
El tratamiento debe centrarse en la histerectomia o mio-
mectomiay, en casos seleccionados, complementarse con
aspirina y flebotomias para disminuir el riesgo trombético.
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