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CASO CLINICO
Dermatomiositis asociada a la malignidad

Dermatomyositis associated with malignancy

Victor Wattiez', Nidia Aquino®, Jests Garcia®, Fabian Aldama®, Victoria Rivelli, Graciela Gorostiaga®, Arnaldo
Aldama’, Clara Mendoza?, Gloria Mendoza de Sanchez®, Luis Celias®

RESUMEN

La dermatomiositis es una enfermedad sistémica que se caracteriza fundamentalmente por la
presencia de alteraciones inflamatorias de piel y misculo estriado. En ciertos casos constituye
un sindrome paraneoplasico, por lo que su diagnostico obliga a una exhaustiva busqueda de la
probable asociacién con un cancer. Presentamos tres casos de dermatomiositis asociados a
neoplasias, dos mujeres con cancer ginecoldgico y un vardn con cancer de estbmago. Una de las
mujeres también presentaba un sindrome mielodisplasico. En dos casos la dermatomiositis fue
posterior al diagndstico del cancer y en uno los hallazgos fueron simultaneos.

Palabras clave: dermatomiositis, sindrome paraneoplasico, dermatomiositis, sindrome
mielodisplasico, cancer

ABSTRACT

Dermatomyositis is a systemic disease characterized primarily by the presence of inflammatory
skin disordersand striated muscle. In some cases it constitutes a paraneoplastic syndrome, so
diagnosis requires a thorough search of the likely association with cancer. We present three
cases of dermatomyositis associated with malignancies, two womenwith gynecologiccancer and
a man with stomach cancer. One of the womenalsohad a myelodysplastic syndrome. In two
cases dermatomyositis was after the diagnosis of cancer andin one, thefindings were
simultaneous.

Keywords: dermatomyositis, paraneoplastic syndrome, dermatomyositis, myelodysplastic
syndrome, cancer

INTRODUCCION
La dermatomiositis (DM) es una enfermedad sistémica que se caracteriza fundamentalmente por

la presencia de alteraciones inflamatorias de piel y masculo estriado, que produce debilidad
muscular progresiva, simétrica, proximal*?.
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Entre las manifestaciones cutaneas destacan el exantema heliotropo caracterizado por edema de
tonalidad eritematoviolacea, generalmente simétrica, en parpados; papulas eritematoviolaceas
sobre superficies articulares interfalangicas, metacarpofalangicas e incluso en rodillas y codos,
llamadas papulas de Gottron. En dichas zonas la piel esta eritematosa, engrosada, con areas de
atrofia y telangiectasias, con halo hiperpigmentado, constituye el signo de Gottron; eritema en
V en region posterior de torax, hombros y zona anterior de torax, signo del chal;
hiperpigmentacion, hiperqueratosis y fisura de los margenes de la mano, manos de
mecanico;afectacion de la cuticula ungueal con engrosamiento y presencia de pequefios infartos
hemorragicos*™.

La DM es un grupo heterogéneo de enfermedades cuya clasificacion se presenta en latabla 1.

Tabla 1. Clasificacién de miopatias segin Bohan y Peter?

Grupo | Polimiositis (PM) primaria idiopatica
Grupo Il Dermatomiositis (DM) primaria idiopatica
Grupo IIl PM/ DM asociada a neoplasia

Grupo IV PM/ DM de la infancia
Grupo V PM/ DM asociada a enfermedad del tejido conectivo

Posteriormente Sontheimer agrup6 en formas del adulto e infantojuvenil, pudiendo ambas ser
clasica, clasica con cancer, superposicion a otras colagenopatias y agregé el grupo
amiopatico™®. Los criterios diagnosticos de la DMse presentan en la tabla 2:

Tabla 2. Criterios diagnésticos de dermatomiositis y polimiositis*?

Debilidad muscular proximal y simétrica de cintura escapular y pelviana,
flexores del cuello, progresiva en semanas 0 meses, con o sin disfagia y afeccion
respiratoria

Elevacion de enzimas musculares séricas.

Cambios electromiogréficos.

Biopsia muscular compatible con miopatia inflamatoria

Lesiones cutaneas caracteristicas, tales como eritema heliotropo, signo del chal,
papulas y signo de Gottron, telangiectasias periungueales.

(BN
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Enfermedad definida: 4 criterios; Enfermedad probable: 3 criterios; Enfermedad posible: 2 criterios.

Las lesiones cutaneas mencionadas en el item n° 5 deben manifestarse siempre si hablamos de
dermatomiositis'***.

La DM asociada a malignidad es un sindrome paraneoplasico que puede presentarse antes de la
enfermedad oncoldgica, simultdneamente o meses e incluso afios después de la misma. Afecta a
individuos de grupos etarios de mas de 40 afios, incrementandose ain mas por encima de los 60
afios.Los tumores mas frecuentemente asociados son el cancer de ovario, mama, pulman, colon,
Utero, estémago y sindromes mieloproliferativos™*™*®.

Ciertos estudios manifiestan la presencia de antigenos compartidos por células tumorales y
musculares, expresando una respuesta inmune contra el musculo y la piel. El tratamiento de la
neoplasia puede mejorar o no las manifestaciones de la DM ***°,

A continuacidn presentamos tres casos de DM asociados a neoplasias.
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1*"Caso: Varén de 61 afios, con lesiones rojizas en rostro y escote de 1 mes de evolucion,
acomparfiadas de debilidad y dolor muscular de cintura escapular, de rapida evolucion, que le
impide realizar actividades cotidianas.

Antecedente de cancer gastrico diagnosticado hace 2 afios por lo que realiz6 tratamiento
quirdrgico, quimioterapia y radioterapia, en el Instituto Nacional del Cancer (Paraguay).

Al examen fisico presenta eritema violaceo y edema facial mas pronunciado en parpados
(Fig.1), lesiones poiquilodérmicas en forma de V en region posterior de térax, placas
eritematoviolaceas ligeramente edematosas en térax anterior (Fig. 2), seudohipertrofia
muscular en cintura escapular por edema.

Datos laboratoriales: VSG 93 mm/1° hora, CPK total 16.841 mg/dL(VN 38- 174 mg/dL), CPK
mb 202 mg/dL(9- 22mg/dL),GOT 817 mg/dL (10 -42 mg/dL),GPT 205 mg/dL(10- 40 mg/dL),
ANA positivo 1:320 patron nuclear moteado fino, LDH 1148mg/dL(91- 180 mg/dL)

Fig. 1. Eritema facial, de coloracion Fig. 2. Placas eritematoviolaceas

violacea y edema mas pronunciado ligeramente edematosas en torax
en parpados. anterior.

Anatomia patoldgica de la piel: degeneracion hidropica de la capa basal, necrosis apoptética
de queratinocitos y melanocitos, vasos dilatados, congestivos e infiltrado linfocitario
perivascular: compatible con dermatomiositis (Fig. 3).

Fig. 3: Anatomia patologlca de la p|eI H&E
Degeneracion hidropica y necrosis apoptética de
queratinocitos y melanocitos. Vasos dilatados.
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Es tratado con prednisona 1 mg/kg/dia y remitido al Instituto Nacional del Céancer para
seguimiento oncoldgico.

2°Caso: mujer de 66 afios de edad, consulta por lesiones rojizas en regiones fotoexpuestas de 2
meses de evolucion, pruriginosas, acompafiadas de sensacion febril y astenia.

Examen fisico: placas infiltradas eritematoviolaceas de bordes irregulares y limites difusos,
predominando en parpados (Fig. 4), areas eritematoescamosas con erosiones en cuello y escote
(Fig. 5), papulas eritematosas en dorso de manos (papulas y signo de Gottron) y afectacion
periungueal (Fig.6). Areas poiquilodérmicas en miembros superiores.

¢ e .-» - oy R e
Fig. 4. Placas infiltradas eritema- Fig. 5. Areas eritematoescamosas con
toviolaceas en parpados. erosiones en cuello y escote.

Fig. 6. Signo de Gottron en dorso de manos
y afectacién periungueal intensa.

Datos laboratoriales: leucocitos15.600 /mm?®, plaquetas 32.000 mm?®, CPK total 318 mg/dL
(26-140 mg/dL), LDH 250 mg/dL (91-180 mg/dL)

Anatomia patoldgica de la piel: epidermis atréfica, incontinencia pigmentaria, degeneracion
hidrépica de la capa basal y necrosis apoptéticade queratinocitos y melanocitos: compatible con
dermatomiositis (Fig. 7).
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Fig. 7. Anatomia patoldgica de la piel. H&E.
Epidermis atréfica, incontinencia pigmentaria,
degeneracion hidrdpica de la basal y necrosis
apoptotica de queratinocitos y melanocitos.

Evolucién: por sangrado vaginal se solicita evaluacion ginecoldgica, constatdndose lesion
infiltrante a nivel del cuello uterino, cuyo informe histolégico confirma el diagndstico de
carcinoma epidermoide infiltrante moderadamente diferenciado grado II.

La ecografia ginecoldgica y latomografia axial computarizada abdomino-pélvica evidencian
tumoracion en ovario derecho e imagenes nodulares en higado. Se interpreta que la paciente
presenta 2 neoplasias ginecoldgicas (ovario y cuello uterino)

La evaluacion por hematologia llega al diagnostico de sindrome mielodisplasico.

La paciente fallece antes del inicio de la terapéutica, por choque hipovolémico debido a
sangrado vaginal masivo.

3°" Caso: mujer de 58 afios, consulta por dolor y debilidad muscular progresiva de 1 mes de
evolucion, que le impide realizar actividades rutinarias. Hace 8 mesesdiagnosticadadecarcinoma
de cuello uterino infiltrante, moderadamente diferenciado, habiendo abandonado el plan de
tratamiento antineoplasico.

Examen fisico: placas infiltradas hiperpigmentadas simétricas en rostro, poiquilodermia en
zona del escote (Fig. 8), cuticula ungueal con atrofia y telangiectasias (Fig. 9).
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Fig. 8: Placas infiltradas Fig. 9: Afectacion de la cuticula ungueal con
hiperpigmentadas simétricas atrofia y telangiectasias.

en rostro, poiquilodermia en

zona del escote.

Datos laboratoriales: LDH 1375 mg/dL(91- 180 mg/dL), VSG 93 mm/1° h, CPK total 4321
mg/dL(26- 140 mg/dL), CPK mb 495 mg/dL(9- 22 mg/dL), GOT 801 mg/dL(10-42 mg/dL),
GPT 271 mg/dL(10- 40 mg/dL)

Anatomia patoldgica de la piel: atrofia de crestas interpapilares, focos de degeneracion
hidrépica de la basal, células apoptéticas, vasos congestivos e infiltrado linfocitario
perivascular: compatible con dermatomiositis.

Electromiografia: polineuropatia severa axonal. Polimiositis aguda severa.

Evolucion térpida que concluye con 6bito de la paciente.

DISCUSION

La asociacion de DM con tumores se da en el 2,4 % de los hombres y en el 3,4% de las mujeres
afectadas, siendo menor en los casos de polimiositis primaria idiopatica (0,9 % a 1,8%)"%.

Esta tendencia de mayor riesgo en mujeres se observé en esta serie.

El diagnéstico de DM, especialmente en pacientes de 45 o mas afios, obliga al estudio
exhaustivo con el fin de descartar algin proceso proliferativo, inclusive afios después de
diagnosticada la enfermedad. Se considera que en estos grupos etarios los pacientes con DM
tienen 6,5 veces mas riesgo de padecer neoplasias que los pacientes sin DM, que incluso se
incrementa a los 60 afios. Es muy rara esta asociacion en casos infantojuveniles*?. Todos
nuestros casos eran mayores de 50 afios.

Ademas de la edad de aparicion, ciertos hallazgos clinicos son sugerentes de malignidad como
la extension e intensidad de las lesiones cutaneas, la presencia de lesiones ampollosas,
exulceradas o ulcerosas y la menor respuesta terapéutica’.Los casos presentados eran intensos,
extensos y de rapida evolucion y uno de ellos presentaba lesiones exulceradas.

Las formas amiopaticas también pueden ser paraneoplasicas aunque con poca frecuencia y la
enfermedad pulmonar intersticial no se correlaciona con el riesgo de cancer™**%,

El dato laboratorial orientador es la mayor actividad de las enzimas musculares, especificamente
de la CPK, pudiéndose observar la elevacién de la misma incluso hasta 15.000 veces su valor de
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referencia’. El primer caso y en menor grado el tercero presentaban niveles muy elevados de
CPK.

Segun las distintas series estudiadas, el cancer de mama, ovario, pulmén, linfomas y tumores
gastrointestinales son los mas frecuentemente asociados. En ciertas poblaciones el cancer
nasofaringeo es frecuente y los linfomas y el sindrome mielodisplasico también se asocian.La
incidencia de los tumores observados en la DM corresponde a los observados en la poblacion
general de acuerdo a la edad y el sex0®®?%. En los casos presentados, el primero se relacion6 al
gastrico y las mujeres a cancer ginecoldgico, aunque una de ellas presentaba también un
sindrome mielodisplasico. En estos 2 casos Ilamo la atencion la presencia del cancer de cuello
uterino, muy prevalente en nuestro pais pero poco relacionada con la DM. En uno de los casos
también se sospechd la presencia de un cancer ovarico aunque no confirmado.

LaDM puede preceder al tumor, manifestarse simultdneamente o incluso ser posterior al
mismo?®*#. Aunque algunos autores amplian a 5 afios, se considera que de no presentarse en los
2 afios posteriores al diagnéstico de DM, las posibilidades de cancer se igualan a la poblacion en
general'. En el primer y tercer caso, las manifestaciones cutaneas fueron posteriores al
diagnostico de cancer, pudiendo deberse a una recurrencia del cancer, como probablemente
ocurrio en el primer caso 0 a la progresion del tumor. En el segundo caso la aparicion del
cancer coincidio con el inicio de la DM.

Dada la incidencia de estos tumores en la DM los controles periddicos, ademas de los rutinarios,
debe incluir marcadores tumorales como CEA, CA125, CA19-94%%,

Otro detalle es la refractariedad de la DM paraneoplésica a las terapéuticas instaladas y la
agresiva evolucion que puede terminar con el 6bito como ocurrié en 2 de nuestros pacientes. En
algunos casos bien documentados el tratamiento definitivo del cancer se acompafié de la
regresion de la DM y su recurrencia a la reactivacion de la DM*.

CONCLUSION

Ante el diagndstico de DM en adultos debe descartarse rutinariamente procesos neoplasicos,
con los estudios pertinentes a los tumores mas frecuentes (mama, ovario, tubo digestivo,
pulmén) y orientados por la clinica en los menos frecuentes. Esa evaluacion debe ser periddica,
sobre todo, en los cinco primeros afios del diagnostico de la DM.
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