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Dermatomiositis: manifestacion paraneoplasica.
Dermatomyositis: a paraneoplastic manifestation.
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RESUMEN

La dermatomiositis o polimiositis es una enfermedad reumética sistémica, que suele comenzar con
prédromos vagos sobre todo de la piel o los musculos, pudiendo confundirse fundamentalmente con
dermatitis de otras causas, lo que retrasa el diagnéstico. Se reviso bibliografia que hace referencia
a esta afeccion considerada una conectivopatia, se corrobora que se asocia a diversas patologias,
incluido el cancer. Se presenta un caso con el diagnostico de dermatomiositis como expresion
paraneoplasica de cancer de pulmon, con el objetivo de alertar sobre la importancia de su
diagnéstico precoz, pues de ello pudiera depender la supervivencia del paciente.
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INTRODUCCION

La dermatomiositis (cuando hay cambios inflamatorios y degenerativos en la piel y los musculos) o
polimiositis (cuando faltan las manifestaciones cutaneas) es una enfermedad reumaética sistémica,
incluida dentro de las conectivopatias, que fue descrita por primera vez por Unverricht en 1981. Se
estima una prevalencia de 10/100 000 hb, de predominio en mujeres, con una relacion de 2:1 respecto
a los hombres, en la raza negra y entre los 40 y 60 afios, aunque la afeccién puede aparecer en la
infancia y en otras edades. Su expresion clinica es mas florida en la piel, el tejido subcutaneo y
muscular. EI comienzo es con frecuencia poco manifiesto, por lo que el diagnoéstico suele tardarse. Se
describen cuadros agudos, subagudos y crénicos, presentandose edema, dermatitis, inflamacién
muscular multiple y degeneracioén (1-2).

La enfermedad gusta de iniciarse con eritema y edema de la cara y los parpados, pero se extiende a
veces a otras regiones. Por lo comun son los parpados el primer tejido afectado, torndndose
edematosos y rosados (hinchazén heliotropo) y sensibles al tacto.

Por estar interesados los musculos orbiculares, son posibles la paralisis de los musculos extraoculares,
ptosis, iritis, nistagmo, exoftalmo, hemorragias retinianas y exudados. Pueden estar meses en ese
estado y también aparecer alteraciones cutaneas mas persistentes, que se parecen al lupus
eritematoso y se extienden desde la cara al cuello, térax, hombros, brazos y por todo el cuerpo. No son
raros los trastornos vasomotores (Fenomeno de Raynaud), alopecia del cuero cabelludo e hipertricosis
corporal. Es muy frecuente la afectacién muscular. En los casos con afectacion muscular acentuada se
produce debilidad muscular extensa y precoz, con tumefaccion aguda y dolor. La alteracion muscular
es simétrica y afecta de preferencia la cintura escapular y en ocasiones la region pélvica y las manos;
por ello experimentan dificultad para levantar objetos, incluso de poco peso y ser incapaces de levantar
los brazos, se quejan de dolor en las piernas si permanecen de pie y descalzos. La dificultad en la
deglucién, hablar y respirar es motivado por la debilidad de los musculos correspondientes (1-4).



Suele asociase a otras enfermedades o resultan complicadas por ella, por ejemplo: la artritis
reumatoidea, lupus eritematoso y el Sindrome de Sjogren. Puede evolucionar simultaneamente con
dermatomiositis el Sindrome del Tunel Carpiano y la fibrosis pulmonar subaguda.

La asociacion de dermatomiositis con cancer también es notoria. Se ha descrito con una frecuencia
gue oscila entre el 6 y el 43%. Los pacientes més afectados son los de mayor edad. Por ello se tiende
a considerar como una posible manifestacion paraneoplasica y no es raro observar algunas de sus
manifestaciones antes de que aparezcan los signos o sintomas del cancer. Todo paciente con esta
enfermedad es sospechoso de tener un cancer visceral, aln mas si se trata de un paciente de avanzada
edad. Es posible que las alteraciones en la piel y los musculos sean resultado de una reaccién
autoinmune, en la cual las células malignas del tumor o sus metabolitos son el antigeno y la piel y el
musculo son los tejidos de choque. Los tumores mas frecuentes relacionados con esta patologia son:
cancer de pulmon, de mama, ovario y colon (3,56).

El diagnostico de sospecha es clinico y de laboratorio. La confirmacion se efectia mediante biopsia de
piel y masculo, con hallazgos caracteristicos de esta enfermedad en el 95% de los casos. El tratamiento
de eleccion en los casos idiopéticos son los esteroides, y cuando no responden a estos pueden
agregarse inmunosupresores como la ciclofofamida, azatriopina o metotrexato. Otros tratamientos son
la inmunoglobulina endovenosa y plasmaféresis. La fisioterapia pasada la fase aguda es importante
para recuperar el tono muscular. Cuando constituye una manifestacion paraneoplasica, se diagnostica
el cancer tempranamente, se trata exitosamente y los sintomas de esta conectivopatia remiten (6-9).
A continuacion, se presenta un caso representativo de dermatomiositis como expresion paraneoplasica
de cancer de pulmon, que no fue diagnosticado tempranamente, con el objetivo de alertar sobre la
importancia del rdpido diagnéstico, pues de esto depende en la mayor parte de los casos la
recuperacion y supervivencia del paciente, cuando se trata satisfactoriamente la patologia de base.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente E. C. T., de 67 afios de edad, del sexo masculino y raza blanca, con antecedentes de salud,
refiere que tres meses antes del ingreso observd enrojecimiento de la cara y parte superior del tronco,
gue lo relacion6 con productos quimicos utilizados en sus labores agricolas. Acudi6 a su area de salud
donde indicaron evitar contacto con estos productos, antihistaminicos, esteroides orales y en cremas
para su aplicacion topica, presentando discreta mejoria. Al suprimir la terapéutica el cuadro se exacerba
y se extendié aun mas por el tronco, con inflamacién en la cara, mas acentuado en los parpados y con
tinte algo violaceo. Acude entonces a la consulta de Dermatologia del Hospital de Morén, decidiéndose
su ingreso. Al examen dermatoldgico presentaba un cuadro cutaneo diseminado por la cara, parte
superior del torax, raices de los miembros superiores y en rodillas, constituido por lesiones
eritematosas, eritematoviolaceas, eritematohipocromicas y eritematopapulosas, asi como edema facial,
mas acentuado en region periorbitaria y parpados.

Durante la estadia hospitalaria el paciente también manifiesta debilidad en las extremidades superiores,
lo que le imposibilitaba elevarlas; dificultad para la deglucién y ronquera. Estas manifestaciones fueron
empeorando paulatinamente.

El examen fisico de 6rganos y sistemas resultd negativo excepto el sistema osteomioarticular (SOMA),
por la debilidad muscular notable. Todo este cortejo sintomatico permite tener la impresion clinica de
dermatomiositis. Por ello los estudios se orientan a la confirmacion de este diagnoéstico.

Se le indican estudios complementarios:

Hemograma: Hb 130g/l, Hto 0,42/I; leucocitos: 5,2-10YI; eritrosedimentacioén: 40 mm/h; glicemia: 4,5
mmol/l; creatinina: 53,40mol/l; TGP: 18,5 Ul; timol: 3,5 UMI; serologia: no reactiva; ecografia
abdominal: higado con ecogenicidad normal, que no rebasa el reborde costal, bazo y rifiones normales,
no adenopatias intra abdominales; rayos X de eséfago: normal; rayos X de crdneo: osteoporosis del
dorso de la silla turca, no lesiones de la boveda craneana; rayos X de térax AP: imagen de aspecto
nodular parahiliar derecha; rayos X de torax lateral: imagen nodular que se proyecta sobre el hilio
pulmonar derecho, comprometiendo al mismo; biopsia de piel y musculo: la histopatologia corresponde
a dermatomiositis.



Se interconsulta el caso con neumologia y cirugia, se le realiza prueba funcional respiratoria, sin riesgo
funcional respiratorio para una neumectomia y se decide operar al paciente. Durante el postoperatorio
mejora el eritemay la inflamacion, se mantiene la miositis.

El paciente fallece a los 40 dias de operado por complicacion respiratoria (sepsis).

El informe anatomo-patolégico de la neumectomia es el siguiente: adenocarcinoma bien diferenciado
del I6bulo medio e inferior del pulmoén derecho.

DISCUSION

La dermatomiositis (polimiositis) es una conectivopatia, que afecta sobre todo a musculos, piel y tejido
subcutaneo. Esta enfermedad es de etiologia desconocida, pero suele asociarse a diversas
enfermedades incluido el cancer. El diagnostico de sospecha es clinico y de laboratorio. La
confirmacién se efectla mediante biopsia de piel y muasculo, con hallazgos caracteristicos de esta
enfermedad en el 95% de los casos (1-2, 6, 10).

Este caso resultd ser un hombre de la raza blanca, de 67 afios de edad que llevaba tres meses con
manifestaciones cutaneas de dermatomiositis, inicialmente poco evidentes, lo que retrasé el
diagnéstico, situaciébn que como se plantea en la literatura suele suceder (1-2). Al continuar
empeorando acude a su area de salud donde le imponen tratamiento con corticosteroides (prepnisona)
oral, mejorando la sintomatologia, pero reinstalandose cuando se suprimieron. Al ser ingresado y
estudiado se confirma la dermatomiositis asociada a un cancer de pulmon, patologia que la literatura
describe asociarse con mas frecuencia en pacientes de mayor edad y considerada una expresion
paraneoplasica (3, 5, 10), lo que coincide con este caso. Se le realizO neumectomia y después de la
operacion mejoran las manifestaciones cutaneas y el edema facial, similar a lo planteado en la
bibliografia revisada (3, 5, 7, 9), no asi la miositis. En este paciente no se pudo observar todo el proceso
recuperativo, pues fallece por sepsis respiratoria a los 40 dias de la intervencion quirdrgica.
Evidentemente resultd ser un paciente con esta expresion paraneoplasica, que, aunque presentaba
manifestaciones clinicas, no fueron detectadas tempranamente, por lo que tampoco fue diagnosticado
el carcinoma de pulmén en sus estadios iniciales.

Por lo representativo del caso, se considera importante trasmitir la experiencia al personal médico de
todos los niveles de atencion de salud.

ABSTRACT

Dermatomyositis or polymyositis is a systemic rheumatic disease that usually begins with vague
prodromes especially the skin or muscles, which could be confused mainly with dermatitis of other
causes, what delay the diagnosis. It was reviewed a literature that refers to this condition considered a
connective tissue disease , it corroborated that is associated with several diseases, including cancer.
Thats why it’s presented a case with dermatomyositis diagnosis as an expression of lung cancer, in
order to alert about the importance of early diagnosis because it may depend on patient survival.
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ANEXOS

N

Paciente al momento del diagndéstico y posteriormente con edema facial mas notable.



Principales localizaciones con lesiones de piel.



Rayos X de térax AP y lateral donde se observa el carcinoma de pulmon.



