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Resumen La dermatomiositis es un sindrome paraneoplasico raro que se asocia al diagnostico
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de diferentes tumores. El cancer de mama es un tumor asociado de manera muy infrecuente
con la dermatomiositis. Se presenta el caso de una mujer de 50 afos que comenzd como una
dermatomiositis y que fue diagnosticada de un cancer de mama. El tratamiento quirirgico
del cancer de mama supuso la desaparicion de los sintomas de debilidad muscular y de las
alteraciones cutaneas.

© 2012 SESPM. Publicado por Elsevier Espafa, S.L. Todos los derechos reservados.

Dermatomyositis associated with breast cancer. An infrequent paraneoplastic
syndrome

Abstract Dermatomyositis is a rare paraneoplastic syndrome associated with several malig-
nant tumors. The association with breast cancer is much less frequent. We report a 50-year-old
woman who presented with dermatomyositis and was diagnosed with breast cancer. Surgical
treatment of breast cancer improved the symptoms of muscular weakness and the cutaneous

manifestations of dermatomyositis.
© 2012 SESPM. Published by Elsevier Espafia, S.L. All rights reserved.

Introduccion

Los sindromes paraneoplasicos son dolencias de natura-
leza muy diversa que acompafnan o preceden a un tumor
maligno como consecuencia de la produccion, por parte
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de este, de sustancias bioldgicamente activas. La polimio-
sitis es un sindrome paraneoplasico que causa un proceso
inflamatorio a nivel muscular. Cuando se acompafna de
ciertas manifestaciones cutaneas caracteristicas consti-
tuye la dermatomiositis. De este modo, la dermatomiositis
puede presentarse como un sindrome paraneoplasico que
se asocia al diagnodstico de diferentes tumores, que puede
preceder a la enfermedad oncoldgica, cursar simultanea-
mente o incluso aparecer meses o anos después de la
misma.
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Figura 1 Lesiones cutaneas en dedos y rodilla con remision
incompleta tras 3 semanas de tratamiento corticoideo y anti-
histaminico. Aspecto previo a la cirugia.

La mayor parte de las veces, las dermatomiositis que
aparecen como sindromes paraneoplasicos se asocian con
tumores ovaricos, pulmonares, pancreaticos, gastricos,
colorrectales o linfomas no-Hodgkin'. La asociacién con
otros tumores como el cancer de mama es menos frecuente,
por lo que resulta de interés la comunicacion del caso clinico
de una mujer de 50 afos que presentd una dermatomiositis
como sindrome paraneoplasico de un cancer de mama.

El objetivo del presente articulo es llamar la atencion
sobre la posible asociacion entre el cancer de mama y la
dermatomiositis como sindrome paraneoplasico del tumor,
asi como insistir en la necesidad de buscar un cancer oculto
ante el diagndstico de este sindrome.

Caso clinico

Mujer de 50 anos que consulté por clinica de lesiones erite-
matoviolaceas, descamativas, pruriginosas, en cara, cuello,
escote, manos y brazos, de 2 meses de evolucion, y que
no habian respondido al tratamiento con antihistaminicos
y corticoides. Referia, asimismo, debilidad progresiva de la
cintura escapular y pelviana, con dificultad para levantarse
de lasilla y subir las escaleras. En los Ultimos dias, el cuadro
se habia agravado con dolores musculares generalizados.
En la exploracion fisica destacaba un exantema macu-
lopapular que afectaba a cara, region periorbitaria
(heliotropo), cuello, escote, hombros, cara extensora de los
brazos, dorso de las manos (papulas de Gottron), codo y rodi-
llas (fig. 1). Asimismo, se detectaron multiples adenopatias
axilares derechas palpables y una tumoracion con caracteris-
ticas de malignidad, de aproximadamente 3 cm, localizada
en la linea intercuadrantica superior de la mama derecha.
Resto de territorios ganglionares, sin hallazgos significativos.
Analiticamente se apreciaron los siguientes valores: perfil
hepatico, iones, funcion renal, glucemia y acido Urico, en
el rango de la normalidad. Colesterol total: 275; triglicéri-
dos: 531; colesterol HDL: 67; CPK: 1.034; colesterol LDH:
711; AST: 79; GGT: 21; ALT: 39; fosfatasa alcalina: 62; PCR:
1,32; hierro: 93; ferritina: 172; acido félico: 7,53; vitamina
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Figura 2 TC toracica en la que se aprecia una lesion sospe-
chosa de malignidad en mama derecha (flecha negra), asi como
multiples adenopatias axilares sugestivas de metastasis (flecha
blanca).

Bi,: 235; proteinas totales: 7,10; albumina: 49,5%; alfat:
8,9%; alfa2: 11,9%; beta: 11.7%; gamma: 18%. En el estudio
inmunologico destacaba: ASLO: 120; IgM: 146; 1gG: 1.375;
IgA: 216; IgE: 5,72; ANA positivo a titulo 1/80 con patron
moteado mixto, con anti-ADNn, Ro/La, histona, Sm, RNP,
Scl-70, Jo 1, AMA, ASMA, LKM, reticulina, ANCA, anti-GBM:
negativos. Anticuerpos antitiroglobulina: 0,1 y antimicroso-
males: 20,5 (negativos); C3/C4: 112/30 (normal). Entre los
marcadores tumorales, CEA: 1,6; AFP: 0,5; CA 125: 15,9;
CA 15.3: 44,7; CA 19.9: 16,8; beta-HCG: 0,52. El electro-
miograma demostré datos sugerentes de patron miopatico
de distribucion proximal, con minimos signos de actividad
y cambios de reinervacion en evolucion. No existian datos
de neuropatia en evolucion. En la tomografia computarizada
(TC) cervicotoracoabdominal se apreciaba un nddulo hiper-
denso de 20mm en la linea intercuadrantica superior de la
mama derecha, acompafnado de multiples adenopatias de
aspecto patologico en axila ipsilateral, la mayor de ellas
de 37 x 22mm (fig. 2). El resto del examen no mostro alte-
raciones. En el estudio mamografico y ecografico mamario
se confirmo la presencia de una asimetria nodular irregular
de nueva aparicioén, ecograficamente hipoecoica, con carac-
teristicas de malignidad. La puncién con aguja gruesa de
la lesion mamaria y de una adenopatia axilar confirmé la
presencia de un carcinoma ductal infiltrante con afectacion
axilar. Receptores estrogénicos negativos, receptores pro-
gestagenos negativos, Her2/neu negativo, Ki67 del 70%. La
PET-TC realizada no demostrd ninguna actividad patologica
externa a la tumoracion mamaria.

Ante el diagnostico de dermatomiositis asociada a carci-
noma de mama triple negativo, y ante la contraindicacion
relativa para la administracion de radioterapia por la der-
matomiositis, se propuso mastectomia radical modificada,
que se realizo6 sin complicaciones. El postoperatorio trans-
currio sin incidencias, presentando mejoria de la debilidad
muscular a las 48 h de la intervencion. La dosis de corticoi-
des pudo reducirse de manera progresiva hasta suprimirlos
definitivamente. El estudio anatomopatoldgico confirmé que
se trataba de un carcinoma ductal infiltrante de 1,6 x 1cm
de diametro, con grado nuclear 3 sobre 3 y con metasta-
sis axilares en 15 de 30 ganglios analizados. Actualmente la
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paciente se encuentra en el segundo ciclo de quimioterapia
secuencial con antraciclinas y taxanos (FEC-100 en 4 ciclos
seguida de docetaxel en 4 ciclos).

Discusion

La asociacién entre las diferentes miopatias —entre ellas la
dermatomiositis- y algunas neoplasias malignas es conocida
desde hace mas de 100 aiios, siendo Kankeleit el primero que
comunico6 la asociacién especifica entre un cancer de mama
y una dermatomiositis en 19162. Actualmente se sabe que
existe una importante relacion entre la dermatomiositis y un
incremento significativo en el riesgo de neoplasia maligna,
pudiendo llegar incluso al 60% de los casos en algunas series®.
En un estudio poblacional llevado a cabo en Suecia, Dina-
marca y Finlandia, Hill et al. encontraron 198 canceres en
un total de 618 pacientes con dermatomiositis. En su serie,
los casos mas frecuentes estaban asociados a neoplasias ova-
ricas, pulmonares, pancreaticas, gastricas, colorrectales o
linfomas no-Hodgkin, siendo las neoplasias mamarias una
causa infrecuente'. Sin embargo, otras series han demos-
trado mayor frecuencia de canceres de mama en pacientes
con dermatomiositis. Por ejemplo, Lee et al. encontraron
que el cancer de mama, el de estomago y el nasofaringeo
eran mas frecuentes en una poblacion coreana*, asi como
Mebazaa et al. en una poblacién de Tinez®. En 1992, en un
gran estudio poblacional sobre 788 pacientes con dermato-
miositis y polimiositis, se determinod una tasa de cancer de
mama durante o después del diagnostico de dermatomiosi-
tis del 2,04% (8 de 392 pacientes con dermatomiositis)®. Es
posible que existan, por tanto, diferencias poblacionales en
cuanto a la frecuencia de manifestacion de este sindrome
paraneoplasico, quiza atribuibles a la diferente incidencia
de los distintos tipos de cancer por motivos geograficos,
temporales con el paso de los afios, modificaciones terapéu-
ticas, factores genéticos, ambientales u otras causas todavia
desconocidas.

No obstante, a pesar de esta conocida asociacion entre
dermatomiositis y cancer, la etiologia y patogénesis de esta
manifestacion paraneoplasica no son bien conocidas. Se han
propuesto diferentes alteraciones inmunitarias, entre las
que destacan alteraciones del complejo inmunitario, del
sistema del complemento, de la inmunidad celular, alte-
raciones del tipo HLA, la presencia de autoanticuerpos o
incluso enfermedades infecciosas, pero los datos no han sido
todavia concluyentes’-®.

En cualquier caso, lo que se desprende de todos los traba-
jos realizados es que la asociacion entre la dermatomiositis y
las diferentes neoplasias malignas es fuerte, por lo que, ante
el diagnostico de una dermatomiositis, es de vital impor-
tancia hacer un diagndstico de sospecha de una neoplasia
subyacente. Esto seria especialmente importante en pacien-
tes con una mayor edad en el momento del diagndstico de la
dermatomiositis, ya que esta mayor edad parece ser un fac-
tor de riesgo independientemente asociado al desarrollo de
una neoplasia®'©. Ademas, un diagndstico tardio del cancer
condiciona, en muchas ocasiones, la imposibilidad de tra-
tarlo quirirgicamente'', ensombreciendo asi el pronéstico.
Aunque no existe acuerdo sobre las exploraciones necesarias
en estos casos, parece claro que un detallado examen fisico,
que incluya, por supuesto, la exploracion mamaria, debe

ser obligatorio. En nuestro caso, por ejemplo, la palpacion
de adenopatias axilares patoldgicas y de una tumoracion
sospechosa de malignidad condujo al diagndstico inicial de
neoplasia de mama, que se confirmé posteriormente.

En general, se ha comunicado que las pacientes que
comienzan con un sindrome paraneoplasico presentarian un
peor prondstico que el resto de las mujeres con cancer de
mama. Sin embargo, cabe mencionar que el diagnostico
de la neoplasia mamaria suele hacerse, como en nuestro
caso, en estadios avanzados’, lo que podria justificar el
peor prondstico de las pacientes que comienzan con der-
matomiositis. En cuanto al tratamiento del cancer de mama
asociado a dermatomiositis, no existen ensayos clinicos con
la suficiente evidencia cientifica para decantarse por uno
u otro tratamiento, y las opciones terapéuticas han sido
diversas, desde mastectomias radicales (como en nuestro
caso), a cirugias conservadoras de mama o a tratamientos
no quirurgicos, como quimioterapia o radioterapia. Es posi-
ble, aunque no ha sido demostrado y no puede establecerse
aqui con seguridad, que el tratamiento en estos casos deba
ser semejante al de mujeres con cancer de mama en simi-
lares estadios evolutivos. Lo que si se ha confirmado es que
con la cirugia exerética, al eliminar el potencial foco que
causa las manifestaciones miocutaneas, esta sintomatolo-
gia suele mejorar’, como ocurridé en nuestra paciente. De
hecho, en un importante porcentaje de pacientes puede
suprimirse la administracion de corticoides de forma precoz
tras la cirugia.

En resumen, la dermatomiositis puede ser un sindrome
paraneoplasico asociado al cancer de mama, por lo que esta
neoplasia deberia ser descartada de manera rutinaria ante
el diagnostico de una dermatomiositis. Segin nuestra expe-
riencia, el tratamiento quirdrgico del tumor primario mejora
la sintomatologia debida a la dermatomiositis.
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