Afectacion pulmonar que simula un tumor
como manifestacion inicial de polimiositis

L. de Prado Prieto?®, R. Triano Sanchez? y A. Garcia Vadillo®

aMedicina Familiar y Comunitaria. Centro de Salud Colmenar de Oreja. Area 11. Madrid. Espana.
PMedicina Familiar y Comunitaria. Centro de Salud San Fernando 1. Area 2. Madrid. Espana.
Servicio de Reumatologia. Hospital Universitario de La Princesa. Madrid. Espana.

La polimiositis se manifiesta por debilidad muscular proxi-
mal acompanada en muchos casos de artralgias, Raynaud y
sintomas constitucionales. Es una enfermedad multisistémica
que con frecuencia afecta a otros 6rganos. La afeccion pulmo-
nar es de las mas frecuentes. Se presenta el caso de un varon
de 62 afios que acudio a consulta por un cuadro de infeccion
respiratoria que empeor¢ progresivamente a pesar del trata-
miento. Se le diagnostico lesion pulmonar con alta sospecha
de carcinoma no microcitico, por lo que se realizo lobectomia
inferior derecha. El resultado histologico del 16bulo extirpado
fue una lesion sin signos de transformacion tumoral. Unos
meses después la disnea habia desaparecido, pero persistia
importante astenia; ademas aparecieron poliartralgias, mialgias
y debilidad muscular proximal de las cuatro extremidades. En
el estudio ulterior se le diagnostico polimiositis. Con todo es-
to, podemos concluir que la afeccion pulmonar, que inicial-
mente parecia un tumor, habia sido la primera manifestacion
de esta enfermedad.

Palabras clave: polimiositis, neumonitis intersticial, diagnosti-
co diferencial, afeccion pulmonar.

Polymyositis is characterized by proximal muscle weakness,
in most cases with arthralgias, Raynaud phenomenon and sys-
temic symptoms. This is a multisystemic disorder that frequen-
tly affects other organs, pulmonary affection being one of the
most frequent. We present the case of a 62-year old man who
came to the consulting room with a respiratory infection that
progressively worsened in spite of treatment. He was diagno-
sed of pulmonary affection with high suspicion of non-small
cell lung cancer, so that a lower right lobectomy was perfor-
med. The histology of the extirpated lobe showed a lesion
without any tumoral transformation. A few months later, the
dyspnea had disappeared but he manifested important asthe-
nia, polyarthalgias, myalgias and proximal muscle weakness in
the four limbs. The subsequent study was consistent with po-
lymyositis. Based on the above, we can conclude that the pul-
monary affection that initially mimicked a cancer had been the
first manifestation of this disease.

Key words: polymyositis, interstitial pneumonitis, differential
diagnostic, pulmonary affection.

INTRODUCCION

Tradicionalmente, los términos polimiositis (PM) y derma-
tomiositis (DM) se utilizan para definir una serie de enfer-
medades sistémicas que se caracterizan por miopatia infla-
matoria mediada por mecanismos autoinmunitarios'?. En
realidad, estas dos enfermedades forman parte del amplio
grupo de las miopatias inflamatorias idiopaticas. Estas
enfermedades inflamatorias musculares son muy infre-
cuentes y los estudios epidemiolégicos indican que pre-
sentan una incidencia anual de 1-10 casos por millén de
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habitantes y un ligero predominio de la afeccion en muje-
res (2,5:1); aunque pueden aparecer a cualquier edad, son
mas frecuentes en la infancia y entre la cuarta y la quinta
décadas de la vida'2.

Su diagnéstico se realiza habitualmente aplicando los
criterios descritos por primera vez por Bohan et al® (ta-
bla 1): debilidad muscular progresiva, elevacion de las
enzimas musculares, patron electromiografico miopatico,
evidencia de infiltrado inflamatorio en la biopsia muscular
y lesiones cutdneas caracteristicas de DM. Se considera
que el diagnostico de PM es definitivo si los primeros cua-
tro criterios estan presentes, probable si hay tres y posible
si hay dos. Para el diagnostico de DM siempre debe haber
lesiones dérmicas caracteristicas y al menos uno de los
primeros cuatro criterios.

En el 20% de los adultos en que se desarrolla PM o DM
del adulto, la enfermedad tiene relacion con un tumor
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Tabla 1. Criterios diagnosticos de polimiositis de Bohan et al®

Debilidad simétrica en cinturas
escapular y pelviana y flexores
del cuello, de semanas o0 meses
de evolucion, con disfagia o
participacion de la musculatura
respiratoria o sin ellas

Elevacion de enzimas musculares  En particular creatinquinasa, pero

también aldolasa, alanina
transaminasa (GOT) y
lactatodeshidrogenasa

Patron electromiografico miopatico Existencia de potenciales de unidad

motriz polifasicos, fibrilacion y
“puntas” breves en el
electromiograma

Evidencia de infiltrado inflamatorio Hallazgo de necrosis, fagocitosis,
en la biopsia muscular regeneracion e infiltrado

inflamatorio en el estudio

de la biopsia muscular

Debilidad muscular progresiva

maligno, que habitualmente no esta diagnosticado!. Los
tumores que se asocian con el desarrollo de estas enferme-
dades son los habituales de los adultos; entre los mas fre-
cuentes, en algunas series, son el carcinoma de ovario en
las mujeres y el de pulmoén en los varones!?.

La PM y la DM son enfermedades multisistémicas que
con frecuencia afectan a otros érganos!>?*. La afeccion
pulmonar es de las mas frecuentes y en algunas series
hasta el 61% de los enfermos la tienen y es una de las
principales causas de morbilidad y mortalidad en esta
enfermedad*’. Habitualmente es una neumonitis intersti-
cial que sin tratamiento evoluciona a la fibrosis pulmonar
y ensombrece el pronostico de los enfermos. Otras mani-
festaciones pulmonares son la insuficiencia respiratoria y
las neumonias aspirativas por la debilidad muscular, la
hipertensién pulmonar, la bronquiolitis obliterante, la he-
morragia difusa pulmonar y los procesos infecciosos se-
cundarios a la inmunodeficiencia originada por los farma-
cos empleados en el tratamiento de la enfermedad®.

Habitualmente la PM se manifiesta por la tipica debili-
dad muscular proximal simétrica y progresiva, acompana-
da con frecuencia de artralgias, Raynaud y sintomas cons-
titucionales. Aunque la afeccion pulmonar puede aparecer
en cualquier momento de la evolucion de la enfermedad,
es infrecuente que ésta sea la primera manifestacion. Re-
cientemente hemos atendido a un paciente que presento
como manifestacién inicial una neumonitis intersticial,
que por sus inhabituales caracteristicas creemos oportu-
nos comunicar.

CASO CLINICO

Varén de 62 afos, bebedor de 60-70 g de etanol diarios y
fumador de 40 cigarrillos/dia, con criterios de enfermedad
pulmonar obstructiva cronica (EPOC). Acudio a consulta
de Atencion Primaria porque presentaba desde 3 dias an-
tes cuadro de tos, expectoracion blanca y fiebre de 38 °C.
Ala exploracion fisica presentaba buen estado general y en

Figura 1. Tomografia computarizada: infiltrado pulmonar con cavidades en
su interior.

la auscultacion pulmonar roncus y sibilancias bilaterales.
Diagnosticado inicialmente de infeccion respiratoria, se
instaur6 tratamiento con amoxicilina y paracetamol orales
y salmeterol inhalado. Acudi6 de nuevo 5 dias después por
empeoramiento del cuadro y presentaba disnea de esfuer-
z0 y expectoracion levemente hemoptoica. Se realizé un
estudio analitico que mostrd velocidad de sedimentacion
globular (VSG) de 28 mm/h, hemoglobina (Hb) 9,7 g/dl y
17.800 leucocitos/mm?> (el 82% neutrdfilos). La gasome-
tria arterial mostré presion de O, en 56 mmHg, presion de
CO, en 34 mmHg y saturacion de O, del 92%; los para-
metros bioquimicos del autoanalizador fueron normales,
incluido el perfil hepatico; no se determiné la concentra-
cion de creatinquinasa (CK). El estudio radiografico de
torax mostré una imagen nodular compatible con absceso
pulmonar a nivel de segmento 6 derecho y aumento difu-
so de la trama intersticial de predominio basal.

Se remiti6 al paciente al servicio de Urgencias hospita-
lario, desde donde ingreso en el servicio de Neumologia
con el diagnostico de posible absceso pulmonar e insufi-
ciencia respiratoria parcial; se inici6 tratamiento intrave-
noso con amoxicilina-clavulanico, gentamicina, broncodi-
latadores inhalados y esteroides a dosis de 60 mg diarios,
con buena evolucién clinica. Durante el ingreso se realizo
tomografia computarizada (TC) de térax, con el siguiente
resultado: en el 16bulo inferior derecho se apreciaba area
de infiltrado pulmonar con dos cavidades que presentaban
nivel hidroaéreo en su interior, que podrian corresponder
a proceso neoplasico y/o absceso pulmonar. En el medias-
tino se apreciaban algunas adenopatias que alcanzaban
algiin centimetro de didmetro, en especial paratraqueales
derechas, precarinales y subcarinales, que podian corres-
ponder a cambios inflamatorios. Enfisema bulloso de ti-
po paraseptal que predominaba en los lobulos superiores
(fig. 1.

En los dias posteriores se realiz6 una fibrobroncoscopia,
con abundantes secreciones purulentas; no se observaban
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lesiones endobronquiales. En la citologia del cepillado
bronquial, se observaron atipias sospechosas de carcinoma
no microcitico, y en la biopsia transbronquial, se observé
inflamacion cronica inespecifica. Posteriormente se realizo
nueva fibrobroncoscopia, en la que se observaron de nue-
vo atipias citologicas sospechosas de lesion tumoral con
diferenciacion escamosa. El paciente fue diagnosticado de
neumontia necrosante versus absceso pulmonar y alta sos-
pecha de carcinoma no microcitico centrado en lébulo
inferior derecho, por lo que fue derivado al servicio de
Cirugia Toracica, donde luego le practicaron una lobecto-
mia inferior derecha. El resultado histolégico del l6bulo
extirpado fue de pared quistica fibrosa, en cuya luz se
identificaban restos de tejido pulmonar y en cuya periferia
el parénquima pulmonar mostraba imagenes de neumonia
en resolucion con tapones fibroblasticos, inflamacion lin-
focitaria, acumulaciones de histiocitos intraalveolares y
focos de hemorragia reciente; no se observaban signos de
transformacion tumoral en ningtn nivel y habia infiltrados
inflamatorios linfocitarios en la periferia. En los ganglios
linfaticos extirpados se observo histiocitosis sinusal, antra-
cosis y granulomas epitelioides.

Tres meses después el paciente refirio haber mejorado
notablemente de su disnea, pero persistia importante aste-
nia y tenfa mialgias, poliartralgias y debilidad muscular
proximal en las cuatro extremidades, sin fiebre, pérdida de
peso ni anorexia. Se realizé un control analitico en el que
destacaron: VSG 89 mm/h; Hb 10,3 g/dl; volumen corpus-
cular medio 89 fl; ferritina 667 ng/ml; hierro 31 pg/dl;
transferrina 106 mg/dl; anticuerpos antinucleares > 1/160
(patologico > 1/160); anticuerpos contra el antigeno SS-A
positivos, y anticuerpos contra el antigeno Jo-1 positivos.
Concentraciones séricas de CK 439 U/; fraccion MB de la
CK 21 U/, y lactatodeshidrogenasa 494 U/l

Se derivo al paciente al servicio de Reumatologia donde,
tras solicitar un electromiograma, que mostro afeccion
miopatica de los musculos explorados —deltoides derecho
y cuadriceps femoral derecho—, fue diagnosticado de poli-
miositis con afeccion pulmonar en el contexto. Se inicio
tratamiento con metotrexato (15 mg/semana) y predniso-
na (60 mg/dia), con lo que se obtuvo mejoria de la debili-
dad y de los sintomas constitucionales y se normalizaron
los reactantes de fase aguda y las enzimas musculares. Tres
meses después de iniciado el tratamiento, el enfermo se
reincorporo a su trabajo habitual de albafil y 8 meses mas
tarde continuaba asintomatico en tratamiento con 20 mg/
semanales de metotrexato y 7,5 mg/diarios de prednisona,
sin que aparecieran indicios de un tumor maligno relacio-
nado y habiendo desaparecido los infiltrados intersticiales
en la TC de control.

DISCUSION

La afeccion pulmonar en la PM y la DM se produce en un
5-61% de los pacientes>*” y puede aparecer antes, duran-
te o después del diagnostico de la afeccion muscular. Ha-
bitualmente aparece cuando la enfermedad muscular esta
ya diagnosticada y se trata de una neumonitis intersticial
de predominio inicial en bases, que sin tratamiento evolu-

ciona en meses hacia la fibrosis pulmonar, con severa y
progresiva insuficiencia respiratoria e incluso muerte. La
extension y la severidad de la miositis no se correlacionan
con la aparicién de enfermedad pulmonar’. Los métodos
de eleccion para diagnostico de la afeccion pulmonar son
TC de alta resolucion y pruebas funcionales respiratorias
(PFR). Esta especialmente recomendado que estas pruebas
formen parte de la evaluacion inicial de los pacientes con
PM/DM vy durante su seguimiento’. En alrededor del 30%
de los pacientes con PM se desarrollan anti-Jo-1. Estos
anticuerpos presentan una fuerte correlacion con enferme-
dad intersticial pulmonar en curso’, activa en casi el 100%
de los pacientes con anticuerpos positivos (como es nues-
tro caso) y sélo en el 22% de los negativos®. Los pacientes
con afeccion pulmonar tienen mayor mortalidad, que va-
ria segun los diferentes estudios entre el 40 y el 62%°8,
que los pacientes con PM/DM aislada. Clinicamente, se
manifiesta al inicio por disnea de esfuerzo. En la radiogra-
ffa puede observarse un incremento de la trama intersti-
cial, pero es la TC lo que nos aporta mas informacion al
observarse inicialmente patron intersticial en aspecto de
vidrio deslustrado y de predominio basal, y en las fases
mas evolucionadas hallazgos de fibrosis pulmonar. Las
PFR muestran inicialmente una disminucion de la difu-
sién pulmonar y en los casos avanzados restriccion pul-
monar con diferentes grados de hipoxemia. Estas pruebas
sirven para seguir la evolucion de la enfermedad pulmo-
nar y la respuesta al tratamiento.

Se considera que la afeccion pulmonar es una grave
manifestacion sistémica y obliga al tratamiento con gluco-
corticoides e inmunosupresores>*?. Habitualmente se
inicia el tratamiento con metotrexato a dosis de 20-25
mg/semanales y en los casos rebeldes se sustituye por ci-
clofosfamida oral?*.

El caso clinico presentado corresponde a un varén de
mediana edad, con antecedentes personales de EPOC, que
desarrolla inicialmente una neumopatia intersticial acom-
panada de una neumonia abscesificada y con alteraciones
citologicas que indican un posible tumor pulmonar. La
afeccion pulmonar es la causa de que el paciente solicitara
atencion médica, y aunque el paciente presentaba en los
ultimos meses artralgias y astenia, venia realizando una
vida normal, incluida su actividad laboral de albanil. Es
tras la reseccion del 1obulo abscesificado cuando, ante la
persistencia de los reactantes de fase aguda y la aparicion
de debilidad muscular, se plantea que alguna enfermedad
del tejido conectivo sea la causa del proceso pulmonar y
sistémico. Parece relevante resefiar dos aspectos de este
caso; primero, ante lo que debemos tener especial precau-
cion, que el diagnéstico de presuncién en cuanto a la
afectacion pulmonar (previo al resultado definitivo de la
anatomia patologica de la pieza quirdrgica) fue un tumor
maligno pulmonar (presentaba células con atipias en la
citologia de dos fibrobroncoscopias sucesivas), con la con-
secuente decision terapéutica que conllevod. Y segundo,
que la afeccion pulmonar fue la manifestacion inicial de la
PM, una neumonitis intersticial que por sus inhabituales
caracteristicas (y forma de presentacion) hemos considera-
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do oportuno comunicar. Aunque lo mas habitual es que
las manifestaciones musculares precedan o sean simulté-
neas a las pulmonares, en ocasiones es la afeccion pulmo-
nar la primera manifestacion de la enfermedad; esto ocu-
rre en algunas series hasta en el 30% de los casos'®. No
debemos olvidar que en ocasiones las enfermedades del
tejido conectivo se inician con afeccion de diferentes 6rga-
nos sistémicos antes de que las manifestaciones osteomus-
culares caracteristicas aparezcan.
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