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Resumen Los sindromes paraneoplasicos son un conjunto de signos y sintomas originados por
una neoplasia, que no se deben ni a invasion directa, ni a metastasis de la misma. La der-
matomiositis es una miopatia inflamatoria consistente en debilidad muscular principalmente
proximal, con alteraciones cutaneas asociadas. Existe una relacion bien conocida entre derma-
tomiositis y neoplasias malignas.

© 2011 Elsevier Espana, S.L. y SEMERGEN. Todos los derechos reservados.

Dermatomyositis: a paraneoplastic symptom

Abstract Paraneoplastic syndromes are a group of signs and symptoms caused by a malig-
nancy, which are not due to direct invasion or metastasis of this malignancy. Dermatomyositis
is an idiopathic myopathy mainly consisting of proximal muscle weakness, associated with skin
lesions. There is a well known association between dermatomyositis and malignancy.

© 2011 Elsevier Espana, S.L. and SEMERGEN. All rights reserved.

Introduccion

Los sindromes paraneoplasicos son un conjunto de signos y
sintomas originados por una neoplasia, que no se deben ni a
invasion directa, ni a metastasis de la misma. No se conoce
muy bien su etiologia, aunque se cree que las alteraciones
inmunitarias pueden estar relacionadas'. Excluyendo la ane-
mia y la caquexia, afectan a un 7-15% de los pacientes con
cancer, aunque pudieran ser mas frecuentes?.

* Autor para correspondencia.
Correo electrénico: elenabenito1981@hotmail.com
(E. Benito Alonso).

La dermatomiositis en una miopatia inflamatoria, junto
con la polimiositis y la miositis por cuerpos de inclusion,
diferenciandose de éstas por lesiones cutaneas. Podemos
encontrar 4 tipos de dermatomiositis: 7) idiopatica prima-
ria; 2) asociada a neoplasias; 3) asociada a vasculitis, y
4) asociada a enfermedades colageno-vasculares®. Afecta
tanto a ninos como a adultos, y a las mujeres con mayor
frecuencia que a los hombres*. Estos cuadros evolucionan
con debilidad muscular progresiva y a menudo simétrica*-®.
Generalmente, los pacientes muestran una dificultad pro-
gresiva para realizar las tareas cotidianas que requieren
el uso de la musculatura proximal; la musculatura distal
se afecta en estadios mas evolucionados. En un 15-20%
de los pacientes se presenta con disfagia. Esta se asocia
con deficiencias nutricionales, predisposicion a neumonia
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por aspiracion, disminucion en la calidad de vida y mal
prondstico’. Las lesiones dérmicas se manifiestan por un
eritema caracteristico que acompana (y mas a menudo ante-
cede) a la debilidad muscular®. La erupcién puede ser una
zona hipercromica de color azul-violaceo en los parpados
superiores con edema (eritema en heliotropo); una erup-
cion rojiza, plana en la cara y mitad superior del tronco; y
eritema en los nudillos como una erupcion violacea exfolia-
tiva sobresaliente (signo de Gottron). Se pueden presentar
telangiectasias periungueales*’.

La dermatomiositis puede ser un sindrome paraneopla-
sico que se asocia al diagndstico de diferentes tumores.
Puede preceder a la enfermedad oncoldgica, cursar simul-
taneamente o incluso aparecer meses o afos después de
la misma®. Existe una asociacién bien conocida con ciertos
tumores, como cancer de ovario, mama, pulmon, colon y
sindromes mieloproliferativos®. Esta relacién, descrita por
primera vez por Sterz en 1916, ha sido corroborada en estu-
dios de cohortes comparadas con la poblacién general®.

El sindrome de vena cava superior es el conjunto de sinto-
mas y signos derivados de la obstruccién parcial o completa
del flujo sanguineo a través de la vena cava superior hasta
la auricula derecha. Su diagnostico precoz es fundamental
para un tratamiento eficaz. Las enfermedades malignas son
la causa principal, siendo la mas frecuente el cancer de
pulmon. La sintomatologia se caracteriza por la disnea y
la triada clasica de edema en esclavina, cianosis facial
y circulacion colateral toracobraquial'®.

Caso clinico

Varon de 66 aios, hipertenso, diabético tipo 2 con protei-
nuria glomerular en rango no nefrotico en seguimiento por
nefrologia. Ex fumador de 30 cigarros al dia hasta hace unos
10 anos y bebedor de 4-5 vasos de vino diarios.

Acude a consulta por malestar de 2 dias de evolucion,
acompanado de sensacion febril, sin sintomatologia respi-
ratoria, ni uroldgica, ni digestiva. En la exploracion fisica
se encontraba afebril, la auscultacion cardiopulmonar era
normal y puiopercusion renal bilateral negativa. Combur
negativo. Se indica observacion.

Una semana después, vuelve por empeoramiento, apari-
cion de intenso cansancio generalizado y edema palpebral.
Se pide analitica urgente y se cita en 3 dias para resultados.
En la revision se observa mayor edema facial, de predominio
periorbitario y con discreto eritema (eritema en heliotropo)
(fig. 1), aparicion de lesiones eritematosas en torax, seque-
dad de piel y excoriaciones con aspecto hemorragico en
las piernas. Discreto edema y sensacion de pesadez en el
miembro superior izquierdo (MSI). Manos con eritema vio-
laceo en cara lateral de las falanges (signo de Gottron)
(fig. 2). Auscultacion cardiopulmonar normal, abdomen sin
masas, ni megalias. Analitica donde destaca elevacion de
transaminasas y de deshidrogenasa lactica (LDH). Ante el
empeoramiento, se deriva a consultas de medicina interna
de alta resolucion, donde realizan estudio: nueva anali-
tica con elevacion de creatin fosfocinasa (CPK) (1877 U/l)
y mioglobina (859 U/l), estudio electrofisiologico (EEF) y
serologias negativas; radiografia y tomografia computari-
zada (TC) de térax normal, eco-Doppler MSI en el que
no se pueden descartar datos de trombosis. Flebografia:

Figura 1

Foto 2. Signe de Gottron. Elaborackén propia.|

Figura 2

Dermatomiositis.

Signo de Gottron.
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trombosis parcial de vena subclavia izquierda. Estudio inmu-
nologico (anticuerpos antinucleares [ANA], anticuerpos [Ac]
anti-jo, Ac. anti SCL-70, Ac. DNA nativo, Ac. antimitocon-
driales, Ac. antimusculo liso, Ac. anticélulas parietales, Ac.
antitiroideos, Ac. antitiroideos TG 24,80, Ac. anti-LKM,
Ac. antimicrosomales-TPO, Ac. SSA-A, Ac. SSB, Ac anti-
RNP, Ac anti-Sm, Ac. anti-histonas, Ac. anticentromero,
Ac. anti-ANCA; todos negativos) y coagulacion negativo.
Inician anticoagulacion oral. A nivel cutaneo, empiezan
tratamiento corticoideo (prednisona 80mg/dia via oral) y
antibiotico por sobreinfeccion de algunas de las lesiones.

Un mes después, ante la ausencia de mejoria y la apa-
ricion de disfagia y disfonia, deciden ingresar al paciente
para ampliar el estudio: colonoscopia normal, biopsia cuta-
nea con diagnostico de dermatomiositis, fibroscopia normal,
manometria con disfuncion peristaltica severa, atonia de
esofago proximal e hipotonia marcada de esfinter esofagico
superior, por lo que se ven obligados a poner gastrostomia y
comenzar nutricion enteral, asi como a comenzar con ven-
tilacion mecanica debido a la hipotonia de la musculatura
respiratoria. Durante el ingreso, presenta neumonia aso-
ciada a ventilacion mecanica. Por ineficacia terapéutica al
tratamiento esteroideo de 80 mg al dia durante un mes, se
administran 3 pulsos de 1 g de metilprednisolona intravenosa
(i.v.) y se sustituye por metotrexato (dosis de 15 mg/semana
subcutanea), que tienen que suspender tras la segunda dosis
por la aparicién de pancitopenia. Después, se administra
azatioprina (dosis maxima 150 mg/dia con buena tolerancia
y sin efectos adversos).

Cuatro meses después, presenta una crisis comicial y apa-
rece fiebre. Se realiza TC de craneo de urgencia y se aprecia
una lesion ocupante de espacio (LOE) cerebral de origen
neoplasico en lobulo parietal derecho, que se confirma con
resonancia magnética (RM). Se biopsia ante ausencia de
tumor primario, con el resultado de metastasis de carci-
noma de célula grande de patrén pobremente diferenciado.
Se deriva a oncologia para radioterapia holocraneal.

Dos meses mas tarde, en la TC toracoabdominal se apre-
cian lesiones nodulares en higado y pulmén, compatibles con
lesiones metastasicas.

Unas semanas después, comienza con fiebre persistente,
mayor astenia y malestar general. Se realiza nueva TC, con
diagnodstico de neumatosis peritoneal y fiebre que se eti-
queta de origen tumoral. Pautan antibiotico iv, sueroterapia
y ante la ausencia de respuesta, se informa a la familia
de gravedad de la situacion y se inician medidas paliativas,
falleciendo a las pocas horas.

No se realizo autopsia posterior, por lo que no llegamos
a conocer el tumor primario.

Discusion

Este caso clinico demuestra la frecuente relacion entre der-
matomiositis y enfermedad tumoral, que esta asociada en un
20% de los casos?. Asimismo, también presentaba otro sin-
toma que hacia presumible la presencia de un tumor, como
era la trombosis de la vena subclavia, vena proxima a la
cava superior y que produce sintomas similares. El inicio de
la enfermedad a través de estos sintomas paraneoplasicos
proporciona un peor prondstico’®.

La disfagia ocurre en un 10-73% de los pacientes con mio-
patia inflamatoria. El mUsculo esquelético orofaringeo de la
deglucion esta claramente afectado, llevando a un déficit
nutricional y a un incremento en la incidencia de neumonias
por aspiracion, por lo que el pronéstico es malo®.

Se recomienda el estudio para descartar neoplasias
ocultas en todos los pacientes con dermatomiositis (prin-
cipalmente en mayores de 60 afnos); sin embargo, no existe
consenso respecto a qué examenes realizar. La intensidad
con que se debe efectuar la deteccién de tumores malig-
nos ocultos en los pacientes con dermatomiositis dependera
de las circunstancias clinicas. En general, se considera que
se debe comenzar con una historia clinica, un examen fisico
cuidadoso con atencion preferente a pelvis, mamasy rectoy
una analitica completa con marcadores tumorales, como el
antigeno carcinoembrionario (CEA), Ca-125, Ca 19-9
y el antigeno especifico de prostata (PSA). También estudio
citologico de la orina y radiografia de torax*>.

En este paciente, los sintomas iniciales fueron las lesio-
nes eritematosas en la cara y el edema periorbitario, con
debilidad muscular progresiva que nos llevaban a sospechar
una dermatomiositis; posteriormente presento sintomatolo-
gia de disfagia, confirmada por la manometria esofagica.
Los aumentos de la CPK, la LDH y la mioglobina revelaron
lesion muscular vy, finalmente, la biopsia cutanea confirmé
el diagndstico.

Cuando se presenta disfagia orofaringea en la derma-
tomiositis, el prondstico es malo, ya que se asocia con un
31% de mortalidad en un ano. Una variedad de tratamientos
médicos, de rehabilitacion e intervencionistas son usados
para tratar la disfagia asociada a miopatia inflamatoria®.

En cuanto al tratamiento, los farmacos utilizados para la
dermatomiositis son los glucocorticoides, siendo la predni-
sona el tratamiento de eleccion. La administracion a largo
plazo de prednisona puede inducir un aumento de la debi-
lidad muscular, lo que se denomina miopatia esteroidea,
teniendo que sustituirse por inmunosupresores, como en
este paciente, que se puso el metotrexato, el cual también
suspendieron por pancitopenia®.

La evolucion del paciente fue desfavorable. Se encon-
traron metastasis al repetir pruebas complementarias
solicitadas al comenzar el cuadro y que eran normales,
pero no se llegd a detectar el tumor primario, a pesar de
haberle realizado numerosas pruebas diagnosticas desde el
comienzo de la enfermedad.
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