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r  e  s u  m e  n

Las miopatías inflamatorias y, principalmente, las dermatomiositis se asocian en un  por-

centaje significativo de  los casos a procesos tumorales. Presentamos un caso de  asociación

poco habitual de  dermatomiositis con timoma en una paciente sin factores de riesgo de

miopatía paraneoplásica, en ausencia de  miastenia gravis y con una evolución tórpida a

pesar  de la resección de la masa mediastínica.
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Inflammatory  myopathy  associated  with  a thymoma:  A  case report
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a  b s  t r a  c t

Inflammatory myopathies, especially dermatomyositis, can be associated with tumour for-

mation. The case is reported of a  rare combination of dermatomyositis and thymoma in

a  patient with no risk factors of paraneoplastic myopathy. The patient progressed slowly

despite resection of the mediastinal mass.

©  2017 Asociación Colombiana de Reumatologı́a. Published by Elsevier España, S.L.U. All

rights reserved.

Introducción

Las miopatías inflamatorias son enfermedades autoinmunes

de etiología desconocida, poco frecuentes, de predomi-

nio femenino y con máxima incidencia entre la quinta y

sexta décadas de la vida. Se caracterizan por la presencia
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de debilidad muscular proximal, lesiones cutáneas en

el caso de dermatomiositis y  evidencia de inflamación

muscular.

Existe una asociación bien conocida entre miopatías

inflamatorias y cáncer, sobre todo en pacientes con derma-

tomiositis. Presentamos un caso de dermatomiositis asociada

a  masa mediastínica compatible con timoma.
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Caso  clínico

Mujer de 47 años natural de Nigeria, valorada en la consulta

de Reumatología en julio de 2015 por artralgias inflamato-

rias simétricas en manos y  rodillas, de un año de evolución,

edema de manos, rigidez matutina de 15-30 min, mialgias y

debilidad muscular leve en miembros inferiores, fenómeno de

Raynaud sin lesiones isquémicas, alopecia y disnea de grandes

esfuerzos.

En la exploración, destacaba la presencia de eritema en

heliotropo y pápulas de Gottron, edema de manos sin clara

artritis y balances musculares en miembros inferiores dis-

minuidos (derecho 20 s;  izquierdo: 15  s), conservados en

miembros superiores, sin  debilidad cervical. El resto de la

exploración fue normal. Se realizó analítica con CK de 1.222

U/l, GOT 54 U/l, GPT 56  U/l, troponinas normales, VSG 40 mm

y PCR 0,19 mg/dl; estudio de autoinmunidad con ANA, ENA,

factor reumatoide y  complemento, negativo.

Ante la sospecha de miopatía inflamatoria, se ingresó

en Reumatología para completar estudio y  se inició trata-

miento esteroideo con 1  mg/kg/día con mejoría clínica inicial

y normalización de CK. Se realizaron las siguientes pruebas

complementarias: Mantoux y Booster que fueron negativos,

serologías para VIH, VHB, VHC, VEB, sífilis, toxoplasma que

fueron negativas, radiografía de tórax y  pruebas de función

respiratorias normales y electromiograma con patrón miopá-

tico leve no mixto. Se  realizó biopsia muscular informada de

la siguiente forma: músculo esquelético de arquitectura glo-

bal conservada, sin engrosamiento conectivo endomisial ni

sustitución por tejido adiposo; fibras musculares con tamaño

homogéneo, sin alteraciones estructurales; se observó una

única fibra necrótica con miofagocitosis y alguna aislada fibra

de citoplasma basófilo y núcleo agrandado sugestivo de

fibra regenerativa; no se evidenciaron infiltrados inflamato-

rios; en el reparto por tipos se observó algún pequeño grupo

de fibras tanto de tipo i  como de tipo ii.  Con técnicas oxi-

dativas se vieron 2 fibras COX negativas (menos de un 1%

del total de fibras); tinciones de PAS y oil red sin eviden-

cia de depósitos patológicos; técnica histoquímica para la

enzima fosforilasa normal; estudio inmunohistoquímico para

HLA (MHC-1) normal. Se concluyó: músculo esquelético con

hallazgos sugestivos de reinervación, sin datos de denervación

activa.

Para despistaje de neoplasia se realizó mamografía, sin

alteraciones, y una TAC toracoabdominal que detectó ocu-

pación del mediastino anterior por una masa compatible

con timoma, sin afectación pulmonar intersticial. Se  realizó

determinación de anticuerpos antiacetilcolina para descartar

componente miasténico, que fue normal.

Con ello se llegó al diagnóstico de  dermatomiositis secun-

daria a masa mediastínica sugerente de timoma. De forma

ambulatoria tras el alta se comenzó tratamiento con meto-

trexato hasta llegar a  20 mg  semanales por vía oral, al

que posteriormente se añadió azatioprina hasta una dosis

de 150 mg/día por empeoramiento cutáneo y elevación de

CK hasta 600 U/l. Posteriormente, se realizó timectomía y,

2 meses después de la intervención, la paciente persis-

tía con clínica de debilidad muscular y CK elevada, por

lo que se añadieron al tratamiento ciclos mensuales de

inmunoglobulinas intravenosas a  dosis de 2 g/kg de peso men-

suales, repartidas en 2 días. En este momento ha  completado

6 ciclos, con mejoría de la fuerza muscular a  la explora-

ción física, estabilización de la CK en torno a  200 U/l y

con reducción progresiva de la dosis de esteroides. En este

momento la paciente continúa en tratamiento con prednisona

en pauta descensente, metotrexato 20 mg  semanales, azatio-

prina 150 mg  al día e  inmunoglobulinas intravenosas a  dosis de

2 g/kg de peso mensual, se mantiene clínica y analíticamente

estable, y  sin evidencia de recaída de la masa mediastínica en

pruebas de imagen pulmonar.

Discusión

Los pacientes con miopatías inflamatorias tienen un riesgo

más  elevado de padecer tumores: tienen lugar en torno al 9,4%

en los pacientes con dermatomiositis y  en el 4,4% de pacientes

con polimiositis1.  La neoplasia puede aparecer en cualquier

momento: antes del diagnóstico de la miopatía inflamatoria

o, como en nuestra paciente, en el mismo  momento en que se

diagnostica la miopatía, pero la  incidencia máxima es durante

el primer año tras el diagnóstico de la miopatía1.  Los factores

de riesgo para el diagnóstico de esta entidad son: evidencia de

daño capilar en la biopsia muscular, necrosis cutánea, vasculi-

tis leucocitoclástica, edad avanzada al diagnóstico y  presencia

de disfagia, ninguno de los cuales estaba presente en nuestra

paciente. La afectación pulmonar intersticial secundaria a la

miopatía parece asociarse a  un  menor riesgo de desarrollo de

cáncer2.

La relación exacta entre las miopatías inflamatorias y el

cáncer no está del todo clara, sin embargo, se postula que la

relación entre ambas enfermedades se basa en la expresión de

autoantígenos comunes en el tejido muscular y  el tejido tumo-

ral de algunos pacientes con miopatía inflamatoria. Como

resultado de dicha asociación, la respuesta inmune dirigida a

las células tumorales podría también dirigirse a  autoantígenos

similares en el tejido muscular y  causar daño muscular.

Los tipos de tumor más  frecuentemente asociados a mio-

patías inflamatorias son: adenocarcinoma de cérvix, cáncer

de pulmón, ovario, páncreas, de vesícula biliar y  gástrico3,4.

Sin embargo, en nuestro caso, encontramos una asociación

poco habitual entre miopatía inflamatoria y  timoma. El timo

es un órgano linfoide primario cuya principal función es regu-

lar las células T, es el lugar donde se da la selección positiva

y  especialmente la  negativa de las células T, lo que asegura

la  tolerancia inmunológica5–9.  Por ello, múltiples enfermeda-

des autoinmunes pueden asociarse a la presencia de timoma,

la  más  frecuente de las cuales es  la  miastenia gravis, pero

también otras menos frecuentes como las miopatías inflama-

torias.

Hay pocos casos descritos en la  literatura de miopatía infla-

matoria asociada con timoma. Es  más  frecuente en el caso de

las polimiositis, no tanto en las dermatomiositis, al contra-

rio de lo que ocurre con nuestra paciente, y la mayoría de los

casos descritos se asocian con miastenia gravis5–7,10,11 y mayor

afectación de musculatura respiratoria y  orofaríngea7,10,12–14

(debido probablemente a la miastenia gravis), lo que tampoco

presenta nuestra paciente, en la cual la determinación de anti-

cuerpos antiacetilcolina fue negativa.
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En cuanto al pronóstico, en términos generales, la pre-

sencia de tumor no parece afectar la severidad o duración

de la debilidad muscular ni tampoco a  los  niveles de CK,

sin embargo, sí tienen peor respuesta al tratamiento que las

miopatías no asociadas a  tumores. En general, el tratamiento

radical del cáncer suele causar remisión parcial o temporal

de la miopatía, mientras que el fracaso del tratamiento anti-

neoplásico o la recaída suele asociarse con persistencia de la

miopatía.

En el caso concreto de las miopatías inflamatorias

asociadas a  timoma, la mayoría de los casos descri-

tos presentan mejoría clínica de  la miopatía tras trata-

miento con corticoides6,7,11–13,15, inmunosupresores como

el metotrexato12,15 e inmunoglobulinas intravenosas11,13.

Sin embargo, hay  descritos casos de insuficiencia respi-

ratoria grave que requieren ventilación mecánica invasiva

a pesar del tratamiento inmunosupresor agresivo, inclu-

yendo pulsos de corticoides, rituximab, inmunoglobulinas y

plasmaféresis7,11,12,  si  bien es cierto que la mayoría de estos

casos presentan asociación con miastenia gravis con afecta-

ción bulbar, que es la causa de la mala evolución y  no tanto la

miopatía inflamatoria.

Conclusión

Destacamos la importancia de realizar el despistaje de  pro-

cesos tumorales como parte del diagnóstico de miopatía

inflamatoria, ya que hay expresiones clínicas atípicas que pue-

den ser una forma de presentación, como es este caso de

asociación atípica de dermatomiositis con timoma en ausen-

cia de miastenia gravis.
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