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La dermatomiositis es una miopatia inflamatoria con afec-
tacion cutanea que se puede presentar de manera aislada, co-
mo un sindrome paraneoplasico (asociada a diferentes tipos
de neoplasias) o asociada a conectivopatias. La etiologia no
esta clara y tampoco hay estudios concluyentes en el mo-
mento actual de la asociacion entre dermatomiositis y cancer.

El sindrome paraneoplasico puede aparecer antes, al mis-
mo tiempo o después de la neoplasia, siendo la relacion tem-
poral entre ambas enfermedades dificil de establecer por el
pequeiio nimero de casos de los estudios.

Presentamos en este articulo un caso de dermatomiositis
paraneoplasica. El tumor con el que se relacionaba fue un
cancer de mama cuya presentacion coincidio en el tiempo con
la dermatomiositis (el diagnostico se realizo dos meses des-
pués de la aparicion de la dermatomiositis). El diagnostico de
la neoplasia no se hubiese podido llevar a cabo de no tener un
protocolo adecuado para el estudio de la dermatomiositis.
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Dermatomyositis is an inflammatory myopathy with skin
involvement that can occur in an isolated way as a paraneo-
plastic syndrome (associated to different types of neoplasms)
or associated to connective tissue diseases. Its etiology is not
clear and there are no conclusive studies at present on the as-
sociation between dermatomyositis and cancer.

The paraneoplastic syndrome may appear before, at the
same time, or after the neoplasm, the temporal relationship
between both diseases being difficult to establish due to the
small number of cases in the studies.

In this article, we present a case of paraneoplastic derma-
tomyositis. The tumor it was related to was a breast cancer
whose presentation coincided in time with the dermatomyo-
sitis (the diagnosis was made 2 months after the appearance
of dermatomyositis). The diagnosis of the neoplasm could
not be done as there was no adequate protocol for the study
of dermatomyositis.
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INTRODUCCION

La dermatomiositis es una miopatia inflamatoria que se ca-
racteriza por la coexistencia de una miositis no supurativa
con alteraciones cutaneas que pueden preceder en dos
anos a las musculares, aunque parecen existir casos sin
afectacion muscular: dermatomiositis amiopatical-?. Es
mas frecuente en mujeres y la edad media de presentacion
alrededor de los 50 afos. Puede comenzar junto a una co-
nectivopatia, generalmente en mujeres mas jovenes o aso-
ciada a malignidad, con una edad media de inicio clinico
de 55-60 aros.
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CASO CLINICO

Se trata de una paciente de 70 afios con antecedentes per-
sonales de poliomielitis, en tratamiento con antiinflamato-
rios no esteroideos (AINE) para los dolores articulares.
Acudio a urgencias por presentar desde hacfa dos meses
lesiones cutaneas, inicialmente en cara y posteriormente
en la extremidad superior derecha a nivel de los codos
(mas en el derecho), antebrazo, espalda y rodillas (zona de
extension), que empeoraban con el sol, asi como por una
sensacion de debilidad en extremidades inferiores y supe-
riores, y en las cinturas escapular y pelviana.

En la anamnesis por aparatos destaca astenia, sin anore-
xia ni pérdida de peso. A la inspeccion destacan livedo re-
ticularis; lesiones eritematoescamosas en zona nasal, su-
praciliar (fig. 1), codos y en extremidad superior derecha
(fig. 2) que se irradia hacia el antebrazo; papulas violaceas
en el dorso de la mano, en los nudillos y en falanges pro-
ximales (fig. 3); eritema periungueal (fig. 4), y lesiones en
zonas fotoexpuestas (fig. 2).
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Figura 1. Dermatomiositis con lesiones eritematoescamosas en la cara.

Figura 2. Dermatomiositis con lesiones eritematoescamosas en el brazo.

En la exploracion fisica hay disminucion de fuerza cer-
vical (III-IV/V) y en extremidades superiores parte proxi-
mal (1II-IV/V).

Con esta sintomatologia se decidio6 ingresar a la pacien-
te para estudio. Se le realizaron las siguientes pruebas com-
plementarias: hemograma, bioquimica, marcadores tumo-
rales, orina elemental y sedimento, radiografia de torax,
enema opaco, eco abdominal, hormonas tiroideas y hemo-
rragia oculta en heces, que fueron normales. También se
realizan otras pruebas: electromiograma (patrén miopatico
con actividad espontdnea de denervacion de intensidad
moderada con predominio en extremidades superiores),
resonancia magnética nuclear que fue informada como
atrofia muscular avanzada generalizada en el muslo iz-
quierdo, y cambios de tipo inflamatorio (enfermedad acti-
va) en musculos deltoides, infraespinoso, musculatura glt-
tea y la totalidad de los grupos musculares del muslo
derecho. Dichos cambios inflamatorios son mas acusados
en los aductores y en el deltoides del lado derecho; en la
gammagrafia de Tc 99 se encontrd desestructuracion en
la columna vertebral lumbar, con un foco hipercaptador
en la porcion derecha de ultimas vértebras lumbares y de

Figura 4. Dermatomiositis con eritema periungueal.

la cadera derecha en relacion con la izquierda, relacionado
con patologia osteoarticular a ese nivel; también se efectuo
una exploracién ginecologica que fue normal y una eco-
graffa mamaria en la que se hallo nédulo de 12 mm de bor-
des mal definidos en el cuadrante superoexterno de la ma-
ma izquierda sugerente de malignidad y adenopatias,
probablemente metastasicas, en la region axilar izquierda.
La puncion-aspiracion del nodulo informo de celularidad
compatible con carcinoma ductal infiltrante de mama y en
el estudio inmunohistoquimico, siendo negativos los re-
ceptores de estrogeno y progesterona y positivos C-erb B2,
catepsina D (estromal y epitelial), P-53, BCL-2 y Ki-67. No
se realizo estudio anatomopatoldgico de las lesiones cuta-
neas ni del musculo por cumplirse ya tres criterios diag-
nosticos mas el exantema (fig. 2).

Con estos resultados se diagnostico a la paciente de der-
matomiositis asociada a carcinoma ductal infiltrante de
mama.

Se sometio a la paciente a tratamiento para la dermato-
miositis con inmunoglobulinas (25 g/d durante 5 dias). La
neoplasia de mama, con estadiaje Ila (TIN1MO) localmen-
te avanzado (lesion primaria pequeia de mama y extensa
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Tabla 1. Criterios diagndsticos de Bohan y Peter

1. Debilidad simétrica de los musculos de la cintura pelviana y flexores
del cuello que progresa en semanas 0 meses con/sin afeccion de la
musculatura respiratoria o disfagia

2. Evidencia en la biopsia muscular de necrosis, fagocitosis
y regeneracion de las fibras musculares, atrofia de distribucion
perifascicular, con variacion en el tamafio de las fibras musculares
y un exudado inflamatorio, a menudo perivascular

3. Elevacion sérica de enzimas musculoesqueléticas, en particular

de la CK'y a menudo de la aldolasa, AST, ALT y LDH
. Patron electromiografico de caracter miopatico
. Manifestaciones cutaneas propias de la dermatomiositis

(S0

Enfermedad definida: tres criterios + exantema
e Enfermedad probable: dos criterios + exantema
e Enfermedad posible: un criterio + exantema

CK: creatincinasa; AST: aspartato-amino-transferasa; ALT: alanin-amino-transferasa;
LDH: deshidrogenasa lactica.

afectacion axilar), se comenzo con quimioterapia neoadyu-
vante (con 5-FU, ciclofosfamida y adriamicina) y poste-
riormente cirugia.

El seguimiento a largo plazo no fue posible por traslado
de la paciente a otra comunidad auténoma.

DISCUSION

La paciente presenta muchas de las manifestaciones cli-
nicas propias de la dermatomiositis: signo de Gottron, pla-
cas eritematosas en nudillos y zona de extension de codos,
eritema heliotropo, eritema periungueal, eritema violaceo
en distintas localizaciones y debilidad muscular proximal
insidiosa simétrica, todos ellos reflejados en los criterios
diagnosticos de Bohan y Peter? (tabla 1). En este caso la
dermatomiositis se presentd como sindrome paraneoplasi-
€O que permitio, tras su estudio, el diagnostico de una neo-
plasia de mama.

Los cambios histopatolégicos cutdneos son variables.
Unas veces son sutiles, apreciandose un infiltrado perivas-
cular superficial parcheado de linfocitos, asociado a edema
variable y cambios mucinosos en la dermis superficial.
Mas frecuentemente existen las caracteristicas de un pa-
trén de reaccion tisular que consta de cambios vacuolares
en la capa basal. Los cuerpos de Civatte (masas eosinofilas
globulares homogéneas en zona de la membrana basal) es-
tan presentes solo de forma ocasional. A veces hay algunos
neutrofilos en el infiltrado, particularmente en aquellos ca-
sos con material fibrinoide en la dermis papilar y alrede-
dor de los vasos superficiales. La neutrofilia dérmica difu-
sa es un hallazgo raro. Estos aspectos son indistinguibles

del lupus eritematoso agudo. Los hallazgos frecuentes in-
cluyen vesiculacion subepidérmica, paniculitis lobular y
calcificacion distroficat. Por todo esto y por cumplir ya los
criterios diagndsticos no se considerd necesaria la toma de
biopsia cutanea ni muscular.

Aunque la asociacion entre dermatomiositis y cancer se
sugirié por primera vez en 1916 todavia no se conoce la
magnitud de tal asociacion. La incidencia de dermatomio-
sitis asociada a cancer en adultos varia del 6% al 60%°8
segun los diferentes estudios.

El curso de la dermatomiositis asociada a neoplasia es
variable, pudiendo manifestarse antes, al mismo tiempo o
tras el diagnéstico de la neoplasia (dandose estas variantes
a partes iguales segtin Callen®). La relacion temporal entre
ambas enfermedades es dificil de establecer por el peque-
fio nimero de casos de los estudios.

Se observa un aumento de la incidencia en el diagnosti-
co de cancer en los afios posteriores al diagnostico con una
variacion en la duracion de este periodo segtn los distin-
tos autores: en los primeros 5 afos tras el diagnostico de
la miositis'® (en el estudio de la poblacién escandinava se
asociaba a cancer en un 15% en el caso de la dermato-
miositis y a un 9% en el caso de la polimiositis®), en el es-
tudio danés se sugiere que el riesgo es mayor durante el
primer ano tras el diagnostico y vuelve a niveles normales
a los tres afios!!, por el contrario otros estudios observa-
ron que el riesgo se incrementa durante los tres primeros
aios tras el diagnéstico!?, y en otros en los dos primeros
anos®. Aunque todos coinciden en senalar que la asocia-
cion a neoplasia es mayor en el caso de la dermatomiositis
que en el de la polimiositis y que la asociacion a dermato-
miositis indica mal pronéstico, produciéndose la muerte
del paciente en la mayoria de los casos por diseminacion
metastéasica de la neoplasia.

La edad de presentacion de la dermatomiosistis asocia-
da a cancer es cercana a los 60 anos, que es una edad me-
dia de presentacién mayor que la de la forma idiopatica®.

La forma asociada a cancer no presenta manifestaciones
clinicas distintas a la forma idiopatica, aunque parece pre-
sentarse asociada a alteraciones analiticas (aumento de la
velocidad de sedimentacion globular y de la creatinin fos-
focinasa), lesiones necroticas cutaneas y en mayores de 40
anos’. En esta forma de presentacion las manifestaciones
cutaneas y de miositis responden peor al tratamiento con
corticoides sistémicos, por eso en nuestra paciente se opto
por tratamiento con inmunoglobulinas. En algunos casos
bien documentados el tratamiento definitivo de la neopla-
sia ha llevado a la resolucion de la dermatomiositis, y la re-

Tabla 2. Relacion de casos de cancer asociados a dermatomiositis

Canceres de mama asociados a DM (%)

Canceres totales asociados a DM (%) Total casos DM

Estudio escandinavo'* 12
Estudio australiano'? 4
Revision asiatica’® 9
Estudio en tunecina'® 7
Revision Mebazaa et al'® 83

115 198
36 85
229
20 130
759

DM: dermatomiositis.
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currencia del tumor ha sido asociada con la reaparicion de
la dermatomiositis'>.

Los tumores mas frecuentemente asociados a la derma-
tomiositis son ovario y cérvix en mujeres y gastrico y de
pulmon en hombres, otras neoplasias asociadas son la co-
lorrectal, pancreaticas y linfomas no Hodgkin. En el caso
del cancer de mama se ha visto una variabilidad segtn las
distintas series. Asi en la revision escandinava de Hill et al
vieron 12 casos de cancer de mama respecto a un total de
115 casos de cancer asociados a dermatomiositis!*. En un
estudio realizado en la poblacion australiana se vieron 4
casos de cancer de mama de un total de 36 casos de can-
cer asociados a dermatomiositis'?. En una revision hecha
por Mebazaa et al de datos asiaticos encontraron 9 casos
de cancer de mama de entre 229 canceres asociados a der-
matomiositis y en otra revision bibliografica 83 casos de
cancer de mama de entre 759 canceres asociados a der-
matomiositis!® (tabla 2).

Segtin estos hallazgos se han de hacer busquedas activas
de neoplasias empleando: tomografia axial computarizada
(TAC) de torax, hemorragia oculta en heces, ecografia o
TAC abdominal y pruebas ginecoldgicas®!*, y algunos van
mas alla sugiriendo la realizacion de colonoscopia, mamo-
grafia, transito gastrointestinal con bario y pielografia in-

travenosa 16.
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