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Dermatomiositis
paraneoplasica

en una paciente con cancer
de ovario

Sertoli-Leydig cell ovarian tumor

RESUMEN

Se presenta el caso de una paciente de 67 anos de
edad con dermatomiositis (DM) asociada a cidncer
de ovario. El término de sindrome paraneoplisico
se refiere a la capacidad de ciertos tumores para
producir diversos signos y sintomas a distancia del
tumor primario o de sus metastasis.

La DM es un sindrome paraneoplisico infrecuente
que se asocia al diagnostico de diferentes tumores
y cursa con inflamacion muscular (polimiositis) y
manifestaciones cutdneas (dermatomiositis). Se
estima que la incidencia de cancer en pacientes
con DM es del 15-30%. En las pacientes con
dermatomiositis debe investigarse un tumor
maligno subyacente.

PALABRAS CLAVE

Dermatomiositis. Sindrome paraneoplasico. Cancer
de ovario.

ABSTRACT
We present the case of a 67-year-old woman who

developed dermatomyositis preceding diagnosis of
ovarian carcinoma. Paraneoplastic syndromes are a
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group of disturbances associated with malignant
neoplasms, but not directly related to invasion by
the primary tumor or its metastases.
Dermatomyositis is an uncommon paraneoplastic
syndrome often associated with different tumors.
This entity produces muscular inflammation
(polymyositis) and cutaneous manifestations
(dermatomyositis). The incidence of cancer in
patients with dermatomyositis is estimated to be
between 15 and 30%. In patients with
dermatomyositis, underlying malignancy should be
investigated.

KEY WORDS

Dermatomyositis. Paraneoplastic syndrome. Ovarian
carcinoma.

INTRODUCCION

El término sindrome paraneopldsico se refiere a
la capacidad de ciertos tumores para producir diver-
sos signos y sintomas a distancia del tumor primario
o de sus metastasis, es decir, son alteraciones de di-
versos tipos que tienen su origen, directo o indirec-
to, en ciertos productos tumorales y no estrictamen-
te en la invasidon tumoral.
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El estudio, la deteccion y el estrecho seguimien-
to de los sindromes paraneoplasicos tienen una gran
importancia clinica porque pueden ser el primer sig-
no de malignidad. Asimismo, pueden ser el origen
de una grave sintomatologia capaz de comprometer
la calidad de vida y la supervivencia de los pacien-
tes. Ademds, tienen uso como marcadores de segui-
miento de la actividad tumoral.

La dermatomiositis (DM) es un sindrome poco
frecuente que se ha descrito como manifestacion pa-
raneopldsica asociada al diagnostico de diferentes
tumores malignos, entre ellos los canceres de ova-

riol.

CASO CLINICO

Paciente de 67 anos de edad, que no presenta-
ba antecedentes familiares de relevancia clinica. En-
tre los antecedentes personales destacaba una hiper-
tension arterial con cardiopatia secundaria,
fibrilacion auricular cronica, episodios previos de in-
suficiencia cardiaca, en tratamiento con digitalicos y
anticoagulantes, y una histerectomia vaginal y col-
porrafias a los 53 anos.

Se ingres6 a la paciente por presentar una erup-
cion cutdnea muy pruriginosa, sin fiebre, pero con
sensacion distérmica. Hacia 9 meses habia presenta-
do un cuadro similar y habia sido diagnosticada de
necrolisis epidérmica toxica con sobreinfeccion esta-
filococica. Tras una mejoria inicial con tratamiento
esteroide, fue reingresada por presentar nuevas le-
siones cutdneas muy pruriginosas, generalizadas y
progresivas, de 2 meses de evolucion.

En la exploracion general se objetivaban lesiones
eritematosas y violaceas, con eritema periorbicular,
no sobreelevadas y generalizadas en los brazos, los
muslos, los glateos y la raiz de la espalda, y papu-
losas descamativas en la cara extensora de los dedos
de ambas manos; en la exploracion ginecologica
destacaba ausencia quirtrgica de ttero y tumoracio-
nes pélvicas bilaterales irregulares de 5-6 c¢m, de
consistencia dura.

La ecografia abdominal se informé de mdultiples
masas en la region paraadrtica y paracava, y en la
zona de la cabeza del pancreas, compatibles con
adenopatias. La tomografia computarizada mostrod
hepatomegalia y adenopatias subcentimétricas en las
axilas, en torno al hilio hepdtico y al tronco celiaco,

asi como en el retroperitoneo, el espacio vascular
entre la aorta y la cava, masas anexiales, ausencia de
liquido y ascitis. En la ecografia ginecologica se
identificaban ambas gbénadas aumentadas de tama-
fo, de unos 5 cm, de ecogenicidad mixta, aunque
de predominio solido, con mapa color positivo y va-
sos de baja resistencia, sin liquido libre peritoneal,
por lo que era compatible con neoplasia de ovario
bilateral.

En la mamografia bilateral se observaba abun-
dante tejido fibroglandular, con microcalcificaciones
dispersas, de aspecto benigno, sin signos especificos
de malignidad; la ecografia mamaria evidencio la au-
sencia de nodulos.

La analitica inform6 de un hemograma, una velo-
cidad de sedimentacion glomerular y una coagula-
cion normales. En la bioquimica se objetivaba una
elevacion de la lactodeshidrogenasa (520 U/D; el res-
to de los parametros era normal. La serologia frente
al virus de la hepatitis B era compatible con infec-
cion antigua, con antigeno de superficie del virus de
la hepatitis B negativo; la serologia para los virus de
la hepatitis C y de inmunodeficiencia adquirida, el 1a-
es, la toxoplasmosis, el virus del herpes simple y el
citomegalovirus era negativa. En el estudio inmuno-
logico destacaban anticuerpos antinucleares (ANA)
positivos (1/80); los anticuerpos citoplasmaticos anti-
neutrofilos, anti-ENAS, anti-dcido desoxirribonuclei-
co, anticentromero, la proteina C reactiva, el factor
reumatoide, los anticuerpos anti-SCL-70, los anticuer-
pos anti-Ro (SS-A), anti-La, anti Sm, anti-Jo-1 y anti-
Ku, fueron negativos. En los marcadores tumorales
se objetivaba una elevacion de Ca 12,5 (4120 U/mD),
Ca 15,3 (641,9 U/mD), beta-2-microglobulina (3,84
mg/D), ENS (24,1 ug/D, y eran normales el Ca 19,9
(9,1 U/mD), Ca 724 (1,2 U/ml), antigeno carcinoem-
brionario (3,13 ug/D vy la alfafetoproteina (0,5 U/D.
Fueron normales los valores de tiroxina libre (1,2
ng/%) y hormona tirotropa (2,03 uU/mb. El sistema-
tico y sedimento de orina fueron normales.

Se realizaron una biopsia cutanea (figs. 1 y 2),
compatible con DM, y una puncidn-aspiraciobn con
aguja fina del ganglio pélvico, compatible con carci-
noma.

Se realiz6 una laparotomia exploratoria que obje-
tivd una carcinomatosis peritoneal y una pelvis con-
gelada, por lo que se realizo6 una biopsia tumoral y
una omentectomia; la histopatologia definitiva (fig.
3) se inform6 de carcinoma de ovario solido pobre-
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Figura 1. Epidermis y dermis: biperqueratosis e infiltrado
inflamatorio en membrana basal (HE, x10)

Rt

Itrado inflamatorio y algiin cuerpo coloide

Figura 2. Dermis: infi
(HE, x20)

alto grado bistologico (HE, x20)

mente diferenciado de alto grado histologico de ma-
lignidad, con zonas de patron de células claras y
areas papilares y multiples implantes tumorales en el
epiplon.

DISCUSION

Se han publicado diversos sindromes paraneopla-
sicos relacionados con los tumores ginecologicos y
mamarios: los neurologicos, como la degeneracion
cerebelar por anticuerpos anti-Yo (PCA-1) contra las
células de Purkinje, la ataxia cerebelosa y opsoclo-
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nus-mioclonus por anticuerpos anti-Ri (ANNA-2) con-
tra los nacleos neuronales, el sindrome de stiff-man
y encefalomielitis por anticuerpos antiamfifisina con-
tra las vesiculas sindpticas, la encefalitis limbica, la
polineuropatia periférica, la esclerosis lateral amiotro-
fica y la retinopatia; reumatologicos, como la fascitis
plantar y el sindrome poliartritico; metabdlicos, como
la hipercalcemia por hiperparatiroidismo, el sindrome
de Cushing por secrecion ectopica de hormona ade-
nocorticotropa, el sindrome nefrético y la glomerulo-
nefritis membranosa; y los mucocutaneos, como la
DM, el penfigoide y las alteraciones orofaringeas®!2,

La DM cursa con inflamaciéon muscular (polimio-
sitis) y manifestaciones cutdneas. La sintomatologia
es de debilidad y dolor muscular generalizado, de
predominio proximal en las extremidades y lesiones
cutdneas caracteristicas en las regiones malares, pe-
riorbitarias y superior del cuello, fundamentalmente.
En nuestra paciente se observaron lesiones prurigi-
nosas eritematosas y violdceas, con eritema periorbi-
cular, no sobreelevadas y generalizadas en los bra-
zos, los muslos, los glateos y la raiz de la espalda,
y papulosas descamativas en cara extensora de los
dedos de ambas manos.

Aunque la creatincinasa resulta un marcador muy
sensible, ya que su elevacion esti presente en el
90% de los casos, este dato no se objetivd en nues-
tro caso. Otros autores han sefialado este hecho co-
mo un factor de mal pronostico's.

Con frecuencia, el electromiograma presenta un
patréon miopatico.



Fernandez-Corona A et al. Dermatomiositis paraneopldsica en una paciente con cancer de ovario

El diagnostico de confirmacion se realiza me-
diante biopsia. En la biopsia muscular se describe
necrosis de las células musculares y presencia de
infiltrado perifascicular y perivascular. En la biopsia
cutinea, tal como se inform6 en el caso que pre-
sentamos, se observan lesiones dérmicas caracteris-
ticas: en la epidermis, discreta hiperqueratosis orto-
queratosica y compacta, ligera acantosis y leve
degeneracion hidropica de la basal, con presencia
de algunos cuerpos coloides; en la dermis superfi-
cial, capilares dilatados y moderado infiltrado infla-
matorio cronico perivascular, junto con algunos me-
lanofagos dispersos, secundarios a la incontinencia
pigmentaria, y algunos neutr6filos dispersos frag-
mentados, y en la dermis media, degeneracion ba-
sofila del colageno.

La relacion entre DM y cancer se ha descrito en
diferentes estudios retrospectivos'4'8. Hill et al'® es-
timan que la incidencia de cancer en pacientes con
DM se encuentra entre el 15 y el 30%. Los tumores
malignos asociados con mas frecuencia a DM son
los mamarios, ovaricos, gastrointestinales, bronco-
pulmonares y linfomas, y se han publicado muy po-
cos casos de cianceres de vias biliares!?.

En nuestra paciente se sospeché afeccion neo-
plasica maligna ovarica por el hallazgo en la tomo-
grafia de masas anexiales de hasta 5,5 cm en la fo-
sa iliaca derecha, y por el ascenso de los
marcadores tumorales (Ca 12,5: 4.120 U/ml, entre
otros). La sospecha fue mayor atn por la presencia,
en la exploracion y la ecografia ginecologicas, de
ambas gbonadas aumentadas de tamano hasta 5 cm,
de ecogenicidad mixta aunque de predominio so6li-
do, con mapa color positivo y vasos de baja resis-
tencia.

Lamentablemente, en la laparotomia exploradora
se observo la irresecabilidad del tumor y sélo pudo
realizarse una biopsia que confirm6 el diagnostico
de carcinoma de ovario solido pobremente diferen-
ciado de alto grado histologico de malignidad, con
zonas de patron de células claras y areas papilares,
y multiples implantes tumorales en el epiplon.

En las pacientes con DM, sobre todo después de
los 50 afnos, debe investigarse la existencia de un tu-
mor maligno subyacente y realizarse un seguimien-
to periodico. Las recomendaciones son variables,

desde la anamnesis y la exploracion fisica exhausti-
vas exclusivamente hasta la realizacion de pruebas
de imagen y maniobras invasivas rutinarias'®,

La asociacion temporal entre DM y cincer puede
ser de gran utilidad. Frecuentemente, como sucedio
en nuestro caso, el diagnostico de la DM precede al
del cidncer en varios meses e incluso hasta en 5
afos; en ocasiones, sin embargo, puede cursar si-
multineamente o incluso presentarse meses o afos
después!*1017 Se han descrito casos de mejoria cli-
nica del sindrome paraneoplisico tras la respuesta
favorable al tratamiento oncoldgico, asi como de
exacerbacion de la sintomatologia de la DM coinci-
diendo con la recurrencia o la progresion tumoral®,

El tratamiento de la DM paraneoplasica incluye la
administracién de corticoides a dosis de 1 a
2 mg/kg/dia, disminuyendo la dosis conforme mejo-
ran los sintomas, ademas del control de la enferme-
dad tumoral de base.

La supervivencia a los 5 afos de las pacientes
con diagnoéstico de DM oscila, en general, entre el
79 y el 57%. Sin embargo, la supervivencia a los 2
anos de las pacientes con DM asociada a cancer es
del 25%?2!.

Se han descrito diversos factores de peor pronds-
tico en caso de DM, aunque con resultados poco
concluyentes, como exacerbacion de una neumoni-
tis intersticial, necrosis cutanea, aumento de la velo-
cidad de sedimentacion glomerular > 40 mm en al
primera hora y, como sucedia este caso, concentra-
ciones séricas bajos de creatincinasa'3.

Para un diagnostico y una prediccion mejores del
pronostico de la enfermedad, como en otros sindro-
mes paraneoplasicos, es de interés y utilidad la de-
terminacion de autoanticuerpos relacionados con es-
ta afeccion. En nuestra paciente sélo se observd una
positividad de los ANA: 1/80.

CONCLUSION

La DM es un sindrome infrecuente descrito como
manifestacion paraneoplasica asociada a diferentes
tumores malignos, como los canceres ovaricos; por
ello, cuando se diagnostica debe investigarse una
afeccion maligna subyacente.
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