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ABSTRACT

We report a case of a primitive fallopian tube carci-
noma associated with polymyositis. A 53—year-old
woman consulted for pelvic pain, metrorrhagia, and
leukorrhea. Physical examination revealed a renitent
and mobile mass in the pelvis. Ultrasonography
showed a right lateral uterine mass with hydrosalpinx.
Pathological examination of the right annexectomy
specimen provided the definitive diagnosis. No resid-
ual tumor was found at total hysterectomy with bilat-
eral annexectomy. The patient was lost to follow-up
for 3 years without complementary treatment and
then consulted again for functional disability first of
the upper limbs and subsequently of the lower limbs
with myalgia, swallowing disorders and left supra-
clavicular node enlargement resulting from pelvic re-
lapse of the right fallopian tube adenocarcinoma and
left supraclavicular metastasis with paraneoplastic
polymyositis. The patient was given 6 courses of
chemotherapy with radiotherapy (45 Gy) centered on
the left clavicular region. The patient showed excel-
lent response to treatment, and remains in complete
remission 50 months after diagnosis.

The association of fallopian tube carcinoma with
polymyositis is exceptional, requiring rapid treatment
effective against the cancer and paraneoplastic
polymyositis.

INTRODUCCION

Los canceres de trompa son raros. El adenocarcino-
ma de trompa de Falopio es una de las enfermedades
malignas mds raras del aparato genital femenino. Se
considera que su frecuencia, en relacién con todos los
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canceres ginecoldgicos, suele ser del 1% o menos!'?.
Al revisar 9 archivos de personas con cancer en la po-
blacién de Estados Unidos, entre 1973 y 1984, la in-
cidencia anual promedio de las neoplasias de trompa
de Falopio era de 3,6/1.000.000 de mujeres. Datos
mads recientes confirman esta baja frecuencia®. Dada
su baja frecuencia, rara vez se llega a su diagnéstico
preoperatoriamente. En muchos casos, por no decir
en casi todos, esta lesion se encuentra inicialmente
como un hallazgo operatorio casual, y se han comuni-
cado incluso casos en pacientes que iban a someterse
a ligadura de trompas®. Muchos estudios describen
una frecuencia aumentada de otros tumores ginecolo-
gicos malignos, asi como de cdncer de mama, en pa-
cientes de céancer de trompa?, pero para otros autores
la asociacién de un sindrome paraneopldsico es ex-
cepcional®.

Las miopatias inflamatorias de causa desconocida
o idiopaticas (MII) se clasificaron, en 1975, sobre la
base de criterios clinicos, en 5 grupos*:

— Grupo I: polimiositis idiopética primaria (PM).

— Grupo II: desmatomiositis idiopdtica primaria
(DM).

— Grupo III: dermatomiositis (o polimiositis) aso-
ciada a neoplasia.

— Grupo IV: dermatomiositis (o poliomiositis) de la
infancia asociada a vasculitis.

— Grupo V: dermatomiositis (o polimiositis) asocia-
da a conectivopatia.

El grupo III fue considerado aparte s6lo por el pro-
ceso neopldsico al que iba asociado®.

La dermatomiositis asocia un cuadro muscular y un
cuadro cutdneo. Algunos cuadros presentan sélo la
afeccién muscular, sin participacion cutdnea (polimio-
sitis). Hay también pacientes en los que sélo existe el
cuadro cutdneo, sin participacién muscular, aunque
debe interpretarse con cautela por la posible participa-
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cion tardia de la miositis’>. La dermatomiositis/poli-
miositis es més frecuente en mujeres y tiene 2 picos
de edad de incidencia: la mayoria de los casos se da
entre los 40 y los 60 afios, mientras una minima pro-
porcidn aparece entre los 6 y los 10 afios (dematomio-
sitis/polimiositis infantil)’. La enfermedad es de causa
desconocida. En un 25-30% de los casos, en adultos,
el cuadro es paraneopldsico, acompafiando o prece-
diendo a un carcinoma’.

Aportamos un caso, raro y excepcional, de asocia-
cién de carcinoma tubular primitivo y una polimiositis.

CASO CLINICO

Paciente de 53 afios de edad, secundipara, sin ante-
cedentes patoldgicos individuales de interés, que acu-
de a la consulta de policlinicas por dolores pelvianos,
metrorragias y leucorreas de color amarillento. El
examen clinico encontré una masa pelviana, de dificil
movilizacién, pero moévil. La ecografia pelviana
muestra una masa laterouterina derecha con hidrosal-
pinx. La paciente fue sometida a una laporotomia me-
dia, con anexectomia derecha; se desconoce por qué
no se realizé una biopsia intraoperatoria. El estudio
anatomopatolégico informé de un adenocarcinoma
seroso papilar sin rotura capsular. Posteriormente, se
llevé a cabo una histerectomia total, extirpando el
anejo contralateral, sin encontrarse anatomopatoldgi-
camente ningun tipo de tumoracioén o residuo neopla-
sico. Se ignora por qué no se realizé una extirpacién
de epiplén y una citologia peritoneal. Se realizd, con
posterioridad, un examen de extension, con ecografia
abdominopelviana, una tomografia computarizada
(TC) y una radiografia anteposterior y lateral de pul-
moén, que no detectaron particularidades. Descono-
ciendo la causa, y a pesar de ser consciente de su pro-
ceso, la paciente dejé de contactar con el servicio.
Pasados 2 afios y medio, la paciente vuelve a contac-
tar con nosotros, a través del servicio de medicina in-
terna, por una impotencia de los miembros inferiores
que va extendiéndose a los superiores, con mialgias,
alteraciones de la deglucién y aparicién de una ade-
nopatia subclavicular izquierda. El examen clinico,
efectuado por el servicio de neurologia, detecta una
tetraparesia y una adenopatia subclavicular izquierda
no movible y discretamente dolorosa, de aproximada-
mente 7 X 4 cm. Se repitié la TC toracoabdominopel-
viana que localizé adenopatias interaortocavas e ilia-
cas derechas. Realizado un andlisis, se detectd que la
velocidad de sedimentacién estaba alterada y los va-
lores de las enzimas musculares y el CA-125 estaban
elevados. Se llevé a cabo una biopsia de la adenopatia
subclavicular, y el examen anatomopatoldgico dio

como resultado una metdstasis ganglionar con origen
en el adenocarcinoma tubdrico. La biopsia realizada a
nivel muscular revel6 una polimiositis.

En resumen, se trataba de un adenocarcinoma tuba-
rico primitivo derecho, con recaida ganglionar pelvia-
na y metastdsica subclavicular izquierda, con una po-
limiositis paraneoplésica.

La paciente fue sometida a 6 sesiones de quimiote-
rapia segtn el protocolo ciclofosfamida-cisplatino (ci-
clofosfamida 1 g J1 J2, cisplatino 50 mg J1 J2 J3),
tras radioterapia en el hueco subclavicular izquierdo,
mediante un solo campo anterior de cobalto 60, a la
dosis de 45 Gy, con presentacién y fraccionamiento
clasicos. La quimioterapia y la radioterapia se desa-
rrollaron sin incidentes. La respuesta al tratamiento ha
sido espectacular. En efecto, la paciente ha retomado
una actividad fisica normal con desaparicion clinica y
radiolégica de las adenopatias subclaviculares y pel-
vianas, tras 3 sesiones de quimioterapia, y normaliza-
cién de los valores de CA-125 al final de la sexta se-
sién. La paciente es revisada regularmente cada 3
meses. La vigilancia se basa en el examen clinico, la
ecografia o el escaner abdominopelviano, la radiogra-
fia pulmonar y la dosificacion de CA-125. La paciente
se encuentra bien pasados 4 afios desde el diagndstico.

COMENTARIOS Y DISCUSION

La asociacién de una dermatopolimiositis a un pro-
ceso neopldsico se describié por primera vez en
1916°. Actualmente, esta asociacion estd estadistica-
mente bien establecida, sobre todo para los cénceres
digestivos y ginecolégicos™.

Las miopatias inflamatorias, segin Dalakas®, supo-
nen el principal grupo de causas adquiridas y poten-
cialmente curables de debilidad muscular. Para este
autor’, segin criterios clinicos, demograficos, histol6-
gicos e inmunopatolégicos bien definidos, las miopa-
tfas inflamatorias se pueden clasificar en 3 grupos
principales: polimiositis (PM), dermatomiositis (DM)
y miositis con cuerpos de inclusién (MCI), cuya inci-
dencia es de aproximadamente 1 caso por cada
100.000 personas. La PM es una enfermedad que
afecta principalmente a adultos. La DM afecta tanto a
nifios como a adultos, y a las mujeres con mayor fre-
cuencia que a los varones. La MCI es 3 veces mds
frecuente en los varones que en las mujeres, mas co-
mun en las personas de raza blanca que en las de ori-
gen afroamericano y también mds frecuente en las
personas mayores de 50 afios de edad’. Para Urbano-
Mairquez et al* las DM idiopéticas y las PM son mas
frecuentes en las mujeres, mientras que las DM para-
neoplésicas y las MCI lo son en los varones.
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Aunque todas las miopatias inflamatorias se pue-
den asociar a lesiones malignas, especialmente en los
pacientes geridtricos, la incidencia de tumores malig-
nos parece estar aumentada de manera especifica sélo
en los pacientes con DM, pero no en aquellos con PM
0 MCP’. Cémo sefialan Urbano-Mérquez et al*, un
problema dificil de resolver es si el paciente con una
miopatia inflamatoria (MII) tiene o no una neoplasia
asociada. Debe considerarse a los pacientes con DM
mayores de 50 afios como poblacién de riesgo de pre-
sentar una neoplasia asociada. Alrededor del 20% de
estos pacientes serd portador de una neoplasia de
mama, ovario, utero o colon, en mujeres, y pulmon,
prostata o colon, en varones. La relacién de la miopa-
tia inflamatoria con el tumor es incierta, pero su por-
centaje de concurrencia es 5 veces mayor que en la
poblacién general. Aunque la extirpacién del tumor
puede mejorar la miopatia inflamatoria, esto no siem-
pre es asi, al igual que puede haber remisiones espon-
tdneas aunque el tumor siga evolucionando®.

De la misma opinién es Dalakas’®, que sefiala que
los tumores asociados con mayor frecuencia a la DM
son el cancer de ovario, el cancer de mama, el mela-
noma cutdneo y el cdncer de colon. La intensidad con
la que se debe efectuar la deteccién de tumores ma-
lignos ocultos en los adultos con DM depende de las
circunstancias clinicas. En estos pacientes, los tumo-
res se suelen descubrir por observacion de alteracio-
nes en la historia clinica y en la exploracién fisica, y
no a través de una bisqueda radioldgica intensa a cie-
gas. Asi, la mayoria de los datos indica que no se de-
ben realizar técnicas de bisqueda tumoral cruentas,
caras y no dirigidas. En los casos en los que no es evi-
dente un tumor maligno, el seguimiento anual ade-
cuado consiste en una exploracién fisica completa
con atencién preferente a la pelvis, las mamas y el
recto; un analisis de orina; un recuento hematico
completo; una bioquimica sanguinea y una radiogra-
fia de térax®.

Para Urbano-Madrquez et al* las maniobras diagnds-
ticas que se suponen aconsejables en esta poblacion
de «riesgo» son: anamnesis y exploracién fisica cui-
dadosa, radiografia de tdérax, busqueda de sangre
oculta en heces, ecografia abdominopelviana, tacto
prostatico en varones y exploracion ginecolégica en
la mujer. Sé6lo se estima necesario realizar otras ex-
ploraciones complementarias para diagnosticar un
proceso tumoral cuando, en la historia clinica y/o en
la exploracién, existan datos que hagan sospechar de
su existencia. Salvo en estos casos, no estd justificada
la buisqueda exhaustiva de una neoplasia oculta con
todos los métodos de diagndstico que en la actualidad
se dispone*1°,

En cualquier forma, la ligazén entre la polimiositis
y el céncer todavia no se ha definido claramente'!.
Los cénceres de trompa, aparte de su rareza, aparecen
con mas frecuencia entre los 40 y los 60 afios, con
una edad media de 52 afios'?. DiSaia y Creasman?® se-
flalan que 2 tercios de las pacientes son menopausi-
cas, aunque precisan que se ha descrito algin caso de
una adolescente portadora de este proceso maligno.
La semejanza en la incidencia por grupos de edad,
baja paridad y estado frecuente de infertilidad sugiere
que la etiologia podria ser similar a la de los carcino-
mas ovdrico y endometrial®. Algunos estudios han de-
mostrado anormalidades genéticas semejantes como
mutaciones en c-erb, B-2, p53 y K-ras. Estas anorma-
lidades también son mds frecuentes en los carcinomas
de ovario y de endometrio*'3.

En el plano clinico la asociacién hidrohematorrea,
dolores pelvianos y masa pelviana es muy evocadora
del diagnéstico'. La ecografia y el escéner pelviano
precisan la topografia y las caracteristicas de la masa
pelviana!, y el diagndstico definido lo aporta el exa-
men anatomopatolégico de la pieza operatoria'. Ana-
tomopatoldgicamente, el adenocarcinoma tubdrico es
el que se encuentra con més frecuencia'*'. Nuestra
paciente, de 53 afos de edad, consulté por signos cli-
nicos similares a los referidos en la bibliografia y el
adenocarcinoma tubdrico primitivo fue confirmado
por el examen anatomopatoldgico de la pieza de la
anexectomia derecha. El resultado de extension pel-
viana, un escdner, una ecografia y una resonancia
magnética (RM) pelviana son fundamentales, pues
permiten diagnosticar una invasién linfitica que pre-
cisa una celulolinfadenectomia ampliada'>.

A veces, es dificil distinguir un carcinoma primiti-
vo de la trompa de una extensién secundaria de un tu-
mor ovérico o uterino!. Asi, Hu et al'’ proponen nu-
merosos criterios diagndsticos del carcinoma tubdrico
primitivo: el tumor principal, situado en la trompa, se
desarrolla a partir del epitelio tubdrico y reproduce
una estructura epitelial de tipo tubdrico. Existen imé-
genes de transicion entre el epitelio tubdrico normal y
las formaciones carcinomatosas invasivas'®. El ovario
y el tdtero no contienen al mdximo mds que formacio-
nes carcinomatosas superficiales.

Clinicamente, la mayor parte de las pacientes con
este proceso maligno tendrdn sintomas como hemo-
rragia o secrecioén vaginal, dolor abdominal inferior,
distension abdominal y sensacién de presion. En mu-
chos casos, estos signos son vagos e inespecificos. La
hemorragia vaginal es el sintoma mds frecuente de
carcinoma tubdrico, y estd presente en mas del 50%
de los casos. Dado que esta lesién aparece con mayor
frecuencia en la mujer posmenopdusica, la hemorra-
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gia en esa época es mdas habitual; como resultado de
ello, el carcinoma de endometrio debe ser la primera
consideracién en el diagnéstico diferencial. Se debe
considerar seriamente el diagnéstico de carcinoma de
trompa de Falopio cuando la dilatacion y el legrado
son negativos y persisten los sintomas. La hemorragia
vaginal es provocada por la sangre que se ha acumu-
lado procedente de la lesién de la trompa de Falopio,
que, después, pasa hacia la cavidad uterina y aparece
finalmente en la vagina. Con frecuencia, el dolor es
un sintoma de carcinoma tubdrico; suele ser de tipo
célico y casi siempre va acompafiado de hemorragia
vaginal. El dolor es provocado por la distensién de la
pared tubdrica y la estimulacién de la actividad peris-
téltica. Este dolor se alivia en muchos casos con el
paso de la sangre o de las secreciones acuosas. La se-
crecién vaginal, que suele ser clara, es un hallazgo
frecuente en el carcinoma tubdrico®3!2.

La combinacién de dolor con una secrecién vaginal
acuosa e intensa recibe el hombre de hydrops tubae
profluens. Aunque la triada de dolor, metrorragia y
leucorrea se considera patognomodnico de carcinoma
tubdrico, su incidencia es escasa. El dolor con secre-
cién vaginal hemorrigica es un hallazgo més frecuen-
te. Si se explora a una paciente ante la presencia de
hydrops tubae profluens, es posible encontrar una
masa pelviana palpable. Es posible comprobar que el
tamafio de la masa disminuye al continuar la secre-
cion acuosa. Al cesar ésta y disminuir la masa pelvia-
na, decrece también el dolor. La causa del hydrops tu-
bae profluens es el derrame producido por el tumor
que se acumula en el interior de la trompa provocan-
do una distensién que, a su vez, provoca un dolor de
tipo cdlico. Los principales sintomas estdn presentes
cuando se produce la hemorragia en la luz tubarica.
Cada vez con mas frecuencia, se comunican ascitis
asi como citologias peritoneales positivas. Habitual-
mente, la masa se localiza en los anexos, hallazgo que
se interpreta, en la mayoria de los casos, como una
neoplasia fibroide pedunculada u ovérica.

Es frecuente un cierto retraso en la aparicién de los
sintomas. En un estudio de Eddy et al'® se encontrd
una presencia de los sintomas durante 48 meses. La
mitad de los pacientes habia presentado sintomas du-
rante 2 meses o mds. Solo el 6% de las pacientes esta-
ban asintomadticas. Se ha observado un retraso de 4
meses como promedio desde la aparicion de los sinto-
mas hasta el diagnéstico, aproximadamente en la mi-
tad de los pacientes.

Se afirma la presencia de células malignas en las
preparaciones citoldgicas cervicales hasta en el 60%
de las pacientes con carcinomas tubdricos, aunque
probablemente se trate de unas previsiones muy opti-

mistas. Peters et al'°, en un estudio llevado a cabo en
115 pacientes, comprobaron que el 23% de éstas pre-
sentaba citologias cervicales positivas. La identifica-
cion de los cuerpos de psammoma en el estudio de ci-
tologia cervical hace aumentar la sospecha de
existencia de cdncer ovdrico o tubdrico. Verdadera-
mente, en pacientes con hydrops tubae profluens, las
posibilidades de obtener células malignas deben ser
relativamente altas?.

Retomando el tema de la polimiositis paraneoplasi-
ca, cabe sefialar que suele aparecer en el 2,5-29% de
los cénceres®?, y su expresion clinica no difiere de las
polimiositis sin cdncer?!. La ausencia de mialgias y la
presencia de signos cutdneos es la forma m4s factible
de estas formas paraneopldsicas que las de sin céan-
cer’''2, En la mayoria de los casos, la polimiositis es
descubierta antes que el cancer, con margenes varia-
bles entre los 3 meses y los 6 afios**2%, Estas circuns-
tancias parecen imponer la realizacién de un estu-
dio completo a la bisqueda de un céncer bronquial,
mamario, ginecolégico o digestivo, ante toda polimio-
sitis!. El diagndstico se basa en la elevacién de la ve-
locidad de sedimentacion y de las enzimas musculares
con un aspecto miégeno en el electrocardiograma?®!.
La biopsia muscular confirma el diagnéstico y mues-
tra una degeneracion de las fibras musculares con una
reaccién inflamatoria, una atrofia perifascicular y una
fibrosis®. En el caso que nos ocupa, la polimiositis pa-
raneopldsica se reveld después del diagndstico del
adenocarcinoma tubdrico primitivo en el momento de
la recaida. En el plano bioldgico, la velocidad de sedi-
mentacion estaba acelerada y los valores de las enzi-
mas musculares, elevados. El diagnéstico definido lo
aportd6 la biopsia muscular.

El tratamiento del cancer tubdrico estd fundamenta-
do en la cirugia y la quimioterapia®. Numerosos auto-
res constatan que el tratamiento del proceso neoplasi-
co se sigue, con frecuencia, de una mejoria de la
polimiositis paraneoplésica?>2%. En el curso de la evo-
lucién, las manifestaciones de la polimiositis evolu-
cionan de manera sincrénica con la respuesta tumoral
al tratamiento®. El prondstico es generalmente som-
brio, puesto que el diagndstico se hace, con frecuen-
cia, en un estadio avanzado®. Nuestra paciente fue tra-
tada mediante cirugia (histerectomia total mas doble
anexectomia), poliquimioterapia y radioterapia en la
metdstasis ganglionar izquierda, con una muy buena
respuesta.

La vigilancia posterapéutica es importante y permite
descubrir recidivas locales y metastasis a distancia. Ba-
saremos dicha vigilancia en el examen clinico, el esca-
ner y la RM pelvianos, la ecografia abdominopelviana,
la radiografia pulmonar y la determinacién de CA-125.
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RESUMEN

Los autores aportan un caso de asociacién de un
carcinoma tubdrico primitivo a una polimiositis. Se
trata de una paciente de 53 afios, que consulté por do-
lores pelvianos, metrorragias y leucorreas amarillen-
tas, con una masa pelviana de dificil movilizacién y
movil a la exploracién clinica, y una masa laterouteri-
na derecha con hidrosalpinx en la ecografia pelviana.
El diagnéstico definitivo lo aporté el examen ana-
tomoclinico de la pieza de anexectomia derecha. La
histerectomia total sin conservacién anexial no dejé
residuo tumoral. La paciente perdié contacto con no-
sotros sin tratamiento complementario y reconsultd
3 afios después por una impotencia funcional de los
miembros superiores, seguida de los inferiores, mial-
gias, alteraciones de la deglucién y apariciéon de una
adenopatia supraclavicular izquierda. Los exdmenes
clinicos, paraclinicos y anatomopatolégicos mostra-
ron que se trataba de un adenocarcinoma tubdrico de-
recho con recaida ganglionar pelviana y metastasica
supraclavicular izquierda, con polimiositis paraneo-
plasica. La paciente se ha beneficiado de 6 sesiones
de quimioterapia, después de radioterapia en el hueco
subclavicular izquierdo, a la dosis de 45 Gy. La res-
puesta al tratamiento ha sido excelente, y la paciente
estd en remisiéon completa después de un margen de
50 meses tras el diagnéstico.

La asociacion de cancer de la trompa con una poli-
miositis es excepcional, y es necesaria una terapia an-
tineoplasica rapida para tratar el cancer y la polimio-
sitis paraneoplésica.
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