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Dermatomiositis en el diagndéstico del cancer: carcinoma de mama
y de vesicula biliar
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Resumen

La dermatomiositis (DM) es un raro sindrome paraneoplasico que se asocia al diagnostico de diferent
mores. Puede preceder a la enfermedad oncoldgica, cursar simultAneamente o incluso aparecer meses
después de la misma. Presentamos dos casos de pacientes con DM asociada a carcinoma de mama y ds
la biliar, describiéndose los principales puntos de interés que esta entidad clinico-patolégica pueda tener |
oncélogo.
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Summary

Dermatomyositis (DM) is a rare paraneoplastic syndrome associated with different tumors. It can pre
the tumor appearance or go on simultaneously or even appear years after the tumor is diagnosed. We
two cases of patients with DM associated with breast cancer and gallbladder cancer, and make a review
main interesting points for oncologists.
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Introduccion en el cuadrante supero-externo de la mama derech:
En una mamografia se apreciaba un nédulo de ca
La dermatomiositis (DM) es un raro sindrome pa- racteristicas radioldgicas sugestivas de malignidad
raneoplasico que se asocia al diagnostico de diferenSe intervino mediante tumorectomia con posterior
tes tumores. Puede preceder a la enfermedad oncovaciamiento axilar. El estudio anatomopatol6gico
|6gica, cursar simultaneamente o incluso aparecerinformé de carcinoma ductal infiltrante pobremente
meses 0 afos después de la misma. Presentamos ddfferenciado de 1.5 cm de tamafio. Se aislaron 21
casos de pacientes con DM asociada a carcinoma dadenopatias sin infiltracion tumoral (pT1NOMo),
mama y de vesicula biliar, describiéndose los princi- con receptores hormonales negativos.
pales puntos de interés gque esta entidad clinico- pa- Se inicid tratamiento con quimioterapia adyuvan-
tolégica pueda tener para el oncélogo. te esquema CMF (ciclofosfamida 600mg/meto-
trexate 40mg/fh 5-FU 600mg/rfy dias 1y 8, cada 4
_ semanas) por 6 ciclos, seguido de RT y revisiones
Casos clinicos periédicas posteriores.
Desde febrero de 2004 ha reaparecido la clinice
Paciente mujer de 57 afios sin antecedentes de inde DM sin encontrarse hasta el momento actual evi:
terés, que consulté en febrero de 2000 por cuadro dedencia de enfermedad, continudndose un seguimien
tres meses de evolucion de enrojecimiento facial deto estrecho de la paciente ante la posibilidad de re
predominio matutino, edemas en miembros superio-currencia tumoral o de un segundo tumor.
res, disfagia, disfonia, astenia y febricula. A la ex- Paciente varén de 53 afios con antecedentes de h
ploracion fisica se objetivd edema facial y eritema pertension arterial, que consulté en agosto de 200(
de predominio en regién malar. Las pruebas analiti- por eritema facial y cervical. En octubre del mismo
cas realizadas estaban dentro de los rangos de lafio comenzé con dolor en musculatura proximal de
normalidad. miembros superiores e inferiores y debilidad progre-
En mayo de 2000, comenzd con mialgias genera-siva con limitacion de la capacidad funcional. A la
lizadas y una discreta elevacion de la enzima crea-exploracion fisica se evidencidé una erupcion facial
tinquinasa (CK) de 247 U/L (0-167 U/L). Ante la de coloracion violacea, edema periorbitario, telan-
sospecha clinica de DM se realizaron un electromio- giectasias malares y exantema periungueal (Fig. 1)
grama y una biopsia de la piel afectada, que confir- Se solicité electromiograma del musculo deltoides
maron el diagnoéstico. EI TAC de térax y abdomen, con patrén de caracteristicas miopaticas, y una biop
enema opaco y marcadores tumorales no presentasia de la piel afectada compatible con dermatomiosi-
ban alteraciones significativas. Tras un empeora-tis (Fig. 2). Se realizé un estudio del paciente me-
miento clinico se inici6 tratamiento con prednisona diante TAC toraco-abdominal, RMN abdémino-pél-
a dosis de 1 mg/Kg, con mejoria sintomatica. En no-vica y endoscopia digestiva alta y baja que fueron
viembre de 2000, aparecié una tumoracién dolorosanormales. En la analitica general se evidenciaron ci-
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minal mostré una tumoracion sugerente de procesc
tumoral de vesicula biliar con infiltracion del parén-
quima hepatico adyacente, con cifras de CA 19.9
>5.000 U/ml.

El tumor se considero irresecable durante el actc
quirargico. Se tomaron muestras para estudio anato
mopatoldgico, que se informaron como adenocarci-
noma bien diferenciado de vesicula biliar y metasta-
sis hepéticas

El paciente present6 un rapido deterioro de su es
tado general y de su funcion hepéatica y se pautaror
medidas sintomaticas paliativas.

Discusioén

La polimiositis es un sindrome paraneoplasico
gue causa un proceso inflamatorio a nivel muscular.
Cuando se acompafa de manifestaciones cutane:
caracteristicas constituye la dermatomiositis. Cursa
con clinica de debilidad muscular generalizada y do-
lorosa de predominio proximal a nivel de extremida-
des, asociada a trastornos cutaneos caracteristicos ¢
regiones malares, periorbitarias y parte superior del
cuello fundamentalmente. Su diagnostico se realiza
mediante una biopsia muscular que describe una ne
crosis en células musculares y la presencia de infil-
trado perifascicular y perivascular, y un electromio-
grama con patrén miopatico. El marcador mas sensi
Figura 2. ble es la enzima CK, ya que su elevacion esta pre

sente en el 90% de los enfermos.

La relacion entre DM y cancer ha sido descrita en
fras de CPK de 23.256 U/L (0-240 U/L), LDH de diferentes estudios retrospecti¥asSe estima que
3.083 U/L (0-250 U/L) y niveles de CA 19.9 de la incidencia de cancer en pacientes con DM es en
55'79 U/ml (0-37 U/ml). Se pautd tratamiento con tre un 15-30% del total de los ca%os
prednisona a dosis de 1 mg/Kg con disminuciéon Los tumores a los que se asocia con mas frecuen
progresiva de dichas enzimas y mejoria de la sinto-cia son el cancer de mama, de ovario, gastrointesti
matologia. nales, pulmén y linfomas, variando su frecuencia en

El enfermo siguio revisiones periddicas. En mayo las series revisadas. Son muy pocos los casos descl
de 2001 una RMN de abdomen y colonoscopia fue-tos en la literatura de DM asociada a tumores de Iz
ron normales, y en una analitica general solo destavesicula biliar. Unicamente hemos encontrado dos
caba un CA 19.9 de 385 U/ml; la CK permanecid casos en la revision realizdédalLa DM puede pre-
normal con corticoides de mantenimiento. En enero ceder a la enfermedad oncoldgica, cursar simultane
de 2003, una nueva RMN abdomino-pélvica descri- amente o incluso aparecer meses 0 afios después
bia una vesicula biliar filiforme sin significado pato- la misma. En los dos casos presentados, el diagno:s
I6gico. Los niveles de CA 19.9 eran >5.000 U/ml. tico de DM precedié en 6 y 36 meses al cancer de
TAC de térax con infiltrado intersticial en parénqui- mama y de vesicula biliar, respectivamente. En pa-
ma pulmonar sugerente de neumonitis asociada acientes mayores de 50 afios con cuadro de DM e
dermatomiositis. En agosto del 2003, la RMN abdo- aconsejable descartar una posible neoplasia oculta
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realizar un seguimiento periédicd.as recomenda-  Bibliografia

ciones en cuanto a las pruebasaeening son muy
variables, desde la anamnesis y la exploracion fisical-
exhaustiva exclusivamente, hasta la realizacion de
maniobras invasivas y pruebas de imagen de forma
rutinarigt. El tiempo de mayor riesgo de aparicion
de una neoplasia tras el diagnéstico de DM, no esta
bien definidg estableciéndose entre uno y cinco
afios segun las distintas setiés' La asociacion 3.
temporal entre cancer y DM es de gran utilidad. Se
han descrito casos de mejoria clinica de DM seguida
de una respuesta al tratamiento del cancer, asi com
casos de exacerbacion de la sintomatologia coinci-
diendo con una recurrencia o progresion tunioral g
Actualmente nuestra primera paciente sigue revisio-
nes periodicas estrechas para detectar de modo pre-
coz tanto una posible recidiva como un segundo tu-6.
mor gue pudieran acontecer, si bien el valor que ello
pueda tener en cuanto a su prondstico es incierto.

El tratamiento de la DM paraneoplasica incluye la
administracion de corticoides a dosis de 1 a 2 mg/kg
al dia, disminuyendo la dosis conforme mejoran los g
sintomas, ademas del tratamiento de la enfermedad
tumoral de base.

La supervivencia a 5 afios en enfermos con DM 9.
oscila entre 79% y 57% segun las distintas series. Se
estima un porcentaje de supervivencia a los 2 afos
del 25% en los casos de DM asociada a cancer, y del
57% a los 3 afios en el resto de los casos

Diversos autores han intentado determinar facto-
res predictivos de malignidad de DM tales como la
exacerbacion de una neumonitis intersticial, lo cual
sucedié en nuestro segundo caso, la determinacion
de niveles bajos en suero de CPK, necrosis cutanea
asociada y aumento en la VSG > 40 mm/12 h, aun-
que los resultados son poco concluyentes. Serian de
gran utilidad futuras investigaciones dirigidas a de-
terminar autoanticuerpos relacionados con esta pato-
logia, como en el caso de otros sindromes paraneo-
plasicos, de cara a su diagndstico y a predecir mejor
el prondéstico de la enfermedad
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