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REPORTE DE CASO

Dermatomiositis como expresion
de sindrome paraneoplasico

MaRria GIMENA MEJiA-LOPEZ!, YURY ALEJANDRA ALVARADO-OSPINA!, JUAN MARTIN GUTIERREZ?,
DANIEL G. FERNANDEZ-AVILA?, MARiA CLAUDIA Diaz?

Resumen

La dermatomiositis es una miopatia inflamatoria con afectacion cutanea que se ha
encontrado asociada con procesos neoplasicos. El articulo presenta el caso de una
paciente de 74 afios de edad, quien posterior al diagndstico de dermatomiositis consultd
por sintomas de disfagia, asociada con una significativa pérdida de peso. Dadas
descripciones previas de la relacion de dermatomiositis con cancer, se decidid iniciar
busqueda de malignidad asociada y se encontr6 un proceso neopldsico avanzado, con
causa primaria desconocida, que requirié manejo paliativo. Por la mayor incidencia de
malignidad en pacientes con dermatomiositis, comparada con la poblacion general, es
de vital importancia atender a los signos descritos como predictores de la asociacion y
no pensar en estas como entidades aisladas.

Palabras clave: dermatomiostis, cancer, miopatia.
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Abstract

Dermatomyositis is an inflammatory myopathy with cutaneous compromise that has been
linked to neoplastia. We introduce a 74 year old patient diagnosed with dermatomyositis
who presented with dysphagia and significant weight loss, which lead to the search
of a malignant association, with presence of an advanced neoplasic process requiring
palliative management with no primary etiology. Due to the increased incidence of
dermatomyositis in cancer patients compared to the general population, it is of vital
importance to respond to the clinical signs described as predictors of the association
between cancer and DM and not think of it as a primary pathology.
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Introduccion

Las miopatias constituyen un grupo
de enfermedades con una presentacion
clinica, cuyo comun denominador es
la debilidad muscular, y dentro de este
encontramos la dermatomiositis y la
polimiositis [1]. Se ha documentado la
asociacion con procesos neoplasicos,
cuya presentacion se ha descrito previa,
durante y posterior al diagnostico de la
enfermedad neoplasica, con una relacion
temporal entre estos, que ha permitido
caracterizarlos como sindromes paraneo-
plasicos [2]. Actualmente no se conoce
por completo la fisiopatologia de esta
asociacion; por ello, como hipotesis se
sugiere que esta mediada por un grupo
de autoantigenos especificos de miositis
presente en las células del tejido tumoral
[3]. Las principales neoplasias asociadas
con dermatomiositis son adenocarcino-
mas del cuello uterino, pulmon, ovarios,
pancreas, vejiga y estdbmago [4].

Presentacion de caso

El caso corresponde a una mujer de 74
afios de edad con antecedente de hiper-
tension arterial (HTA), quien consultd
por un cuadro clinico de un mes de evo-
lucién consistente en la disminucion pro-
gresiva de la fuerza muscular proximal y
pérdida de 10 kg de peso, que se asocia,
ademas, a disfagia para solidos. En el
examen fisico presenta eritema en helio-
tropo, eritema en V de escote y cambios
de poiquilodermia asociados con fuer-
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za muscular 4/5 en cintura escapular y
pélvica.

Se le inicia un estudio diagnoéstico
con resultado de laboratorios que eviden-
cian: creatinina-cinasa en 993 mg/dl, an-
ticuerpos antinucleares (AAN) positivos
de 1/2560 con patréon moteado, antigenos
nucleares extraibles (ENA) negativos,
anti-ADN negativo y anti-JO-1 negati-
vo. Se le realiz6 una biopsia de musculo
estriado (cuadriceps), que fue normal. La
electromiografia mostrd aumento de la
actividad de insercion, actividad en repo-
so con signos de inestabilidad de mem-
brana, potenciales de accion de unidad
motora de morfologia miopatica y reclu-
tamiento temprano, todos los anteriores
compatibles con miopatia inflamatoria.

Luego de estos resultados se consi-
dera que la mujer presenta un cuadro de
dermatopolimiositis, por lo que se inicia
manejo con glucocorticoides y azatio-
prina. Se realizan estudios de extension
en busqueda de un cuadro neoplasico,
dada la pérdida significativa de peso. Por
ello se solicita la toma de una tomografia
axial computarizada (TAC) de torax de
alta resolucion, que muestra adenopa-
tias mediastinales con lesiones nodulares
dispersas (figura 1). E1 TAC de abdomen
evidencia multiples lesiones hepaticas
compatibles con metastasis. A la vez, se
le realiz6 una biopsia hepatica, en la cual
se reportan células tumorales MOC-31
y P63 positivas, que se relacionan con
carcinoma escamocelular de probable
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Figura 1. TAC de torax de alta resolucion. Se observan lesiones metastasicas en ambos
pulmones (flechas)

origen en union gastroesofagica (figura 2).
La endoscopia de vias digestivas altas re-
porta exudados algodonosos compatibles
con candidiasis esofagica y se descarta
carcinoma esofagico o gastrico.

En este punto, dada la presencia de
metastasis hepaticas, la paciente y su fa-
milia deciden suspender estudios en bus-
queda de tumor primario y se comienza
manejo por el servicio de cuidados pa-
liativos. La paciente fallece cinco meses
después.

Discusion

La dermatomiositis es una miopatia
inflamatoria de origen autoinmune con
afectaciones de tipo cutaneo, pulmonar
y fibromuscular [5]. Desde 1916 se ha

encontrado en relacion con procesos neo-
plasicos, por su presentacion simultanea

con cancer gastrico [6]. Su asociacioén
con procesos neoplasicos se ha sugerido
por la relacion temporal entre ambos y
los cambios en el curso de la miositis o
del cancer al controlar cualquiera de los
dos procesos [7].

La fisiopatologia de esta asociacion
no ha sido totalmente aclarada; se ha
sugerido la influencia antigénica con
una alteracion inmunologica que genera
susceptibilidad a ambos procesos [8]. La
presencia de autoantigenos comunes en
las células tumorales idénticos a los ex-
presados por el tejido muscular estudia-
do de los pacientes con dermatomiositis
conllevaria una reaccion cruzada entre
estos tejidos, dada por una respuesta
de células T y B especificas frente a los
antigenos. Ademas, factores ambienta-
les como exposicion a virus o productos
quimicos inducirian el desarrollo de fe-
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Figura 2. Biopsia hepatica: A y B) tincion H-E (

némenos de regeneracion muscular con
liberacion de antigenos y demas compo-
nentes de la cascada inflamatoria que es-
timularia la activacion de estos antigenos
en las células tumorales [9].

Es clara la mayor incidencia de can-
cer en pacientes con dermatomiositis que
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5 A
10X y 40X) hepatocitos normales (flechas) y
células tumorales (triangulo). C) Marcacion con MOC-31 (40X) positiva en células tumorales.
D) Marcacion P63 (10X) positiva en células tumorales (triangulo)

en la poblacion general; sin embargo, se
desconoce si es la dermatomiositis un
factor predisponente para presentar neo-
plasias o es la presencia del cancer la
causa del inicio de esta. Se sugiere una
mayor prevalencia en sexo femenino,
pero hay discrepancias entre los estu-
dios [10].
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En los pacientes con dermatomiositis
se describen factores relacionados con
la enfermedad que podrian predisponer
la asociacion con cancer, dentro de los
cuales los mas relevantes son: evidencia
de dafio capilar en biopsia muscular, ne-
crosis cutanea de predominio en tron-
co, vasculitis cutanea leucocitoclastica,
exacerbacién de neumonitis intersti-
cial, determinacion de concentracio-
nes bajas de creatinina-cinasa en suero,
aumento de la velocidad de sedimenta-
cion globular mayor a 40 mm y edad al
diagndstico mayor a 65 afios [11].

En diferentes series de casos, el tiem-
po de mayor riesgo de aparicion de la
neoplasia después del diagnodstico de
dermatomiositis se ha descrito entre 1y
5 afios, aunque podria realizarse el diag-
nostico simultaneamente o la aparicion
de los sintomas de dermatomiositis pos-
terior al hallazgo del cancer [12]. Hasta
el momento no se ha establecido la mejor
estrategia de cribado de malignidad en
los pacientes con dermatomiositis o si
realmente es necesario realizar tamizaje
de neoplasia en pacientes con presencia
de esta entidad; sin embargo, dada la ma-
yor presentacion de tumores de origen
ginecologico como el de mama y ovario
y la asociacion de dermatomiositis con
tumor testicular, algunos autores sugie-
ren estudios de estas neoplasias [13];
otros autores recomiendan la realizacion
de marcadores tumorales como CA125
y CA19-9, TAC toracoabdominal y co-
lonoscopia, esta ultima en mayores de
50 anos [14]. No hay consenso general

de si realizar o no en todos los pacientes
con dermatomiositis esta evaluacion en
busca de malignidad, pero una decision
coherente es individualizar cada caso,
basados en un adecuado interrogatorio
y un examen fisico completo y dirigido.

En nuestra paciente, encontramos un
cuadro clinico claro de dermatomiositis
de inicio y progresion rapida, con evi-
dencia de debilidad muscular, lesiones
tipicas en piel, creatinina-cinasa elevada,
cambios electromiograficos compatibles
y AAN positivos, lo cual, acompaiado
de pérdida de peso significativa y repor-
tes previos de la asociacion de derma-
tomiositis con malignidad, orientd al
estudio de neoplasia [15].

Estos casos de la practica en nues-
tros hospitales nos invitan a realizar un
interrogatorio exhaustivo en busca de
neoplasia asociada con esta entidad y
reabren la discusion de si es necesario
ir un paso mas alla en la biisqueda de
cancer asociado. En la paciente del caso
presentado, la expresion de los sintomas
de dermatomiositis hacen que consul-
te nuestro hospital, pero la debilidad
muscular y los hallazgos en la piel por
dermatomiositis son previos a los sin-
tomas secundarios a la neoplasia, pues
la disfagia que presenta es secundaria
a candidiasis esofagica, otra afectacion
secundaria al cuadro neoplasico. Pero
finalmente en el momento del debut del
cuadro no se da la expresion de la sin-
tomatologia del tumor primario, el cual
muy probablemente era de colon, pero
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la paciente y sus familiares, ante el mal
prondstico de su cuadro, decidieron no
continuar estudios en busqueda de la
neoplasia primaria.

El presente caso permite al clinico
recordar la asociacion entre miopatia
inflamatoria y céncer, siendo la derma-
tomiositis la miopatia inflamatoria mas
frecuentemente descrita en esta relacion.
En la practica clinica diaria, es recomen-
dable estar alerta en los pacientes con
dermatomiositis para, de acuerdo con
las particularidades de cada caso, rea-
lizar estudios de extension en busqueda
de proceso oncolégico asociado cuando
sea necesario.
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