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Resumen

Las neoplasias malignas de pulmén, mama, ovario y timo, los teratomas y
seminomas se acompafan ocasionalmente de auténticas enfermedades
autoinmunes de tipo paraneoplasico, con frecuencia neuromusculares:
Dermatomiositis. Las miopatias inflamatorias de causa idiopaticas se clasifican en
tres grandes grupos: Dermatomiositis (juvenil, del adulto o asociada a neoplasia, e
incluso las formas amiopaticas y adermatopéticas), polimiositis y miositis con
cuerpos de inclusion. La dermatomiositis tiene una incidencia de 5 casos por millén
de habitantes, y su prevalencia, de 60 casos por millén. Se presenta una paciente
femenina de 65 afios de edad, la cual ingresé por presentar inflamacion muscular
generalizada. Se realiza electromiografia y se constata un patron miopatico.
Posteriormente se realiza biopsia de ganglio axilar y se constata por histoquimica
carcinoma anaplasico, que al completar estudios con biomarcadores especificos,
se diagnostica carcinoma oculto de la mama, por lo que se decide tratamiento por

oncologia.
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Introduccién

La dermatomiositis (DM) es una rara enfermedad del tejido conectivo,

multisistémica, con compromiso primario de la piel y los musculos, que se halla

asociada en un alto porcentaje de casos a neoplasias.1 Pertenece al grupo de las

miopatias inflamatorias idiopaticas, aunque reconoce formas clinicas sin

compromiso muscular, exclusivamente cutaneas, denominadas amiopaticas, 2 |a
cual en sus manifestaciones clinicas presenta signos cutaneos caracteristicos

(Tabla 1). Para su diagndstico se utilizan los criterios de Boham y Peter (Tabla
2).3
La DM como manifestacion clinica paraneoplasico se ha encontrado asociada a

multiples tumores (Tabla 3) 4 por lo que debe tener siempre un alto indice de
sospecha y realizar una revision exhaustiva por sistemas en todo paciente con esta

mesenquimopatia.
La DM asociada a malignidad fue inicialmente comunicada en 1916 por Stertz, quien
dio a conocer un caso relacionado con un carcinoma gastrico, y en ese mismo afio

Kankeleit describid6 un caso en asociacion con cancer de mama.? Desde

entonces, esta asociacion ha sido comunicada por numerosos estudios de alta
calidad epidemiolégica.6

La incidencia de DM es desconocida en nuestro pais. En los Estados Unidos es de
10 casos nuevos por millon de habitantes. Su incidencia en mujeres duplica a la de
los hombres.”

Estos pacientes tienen demostrado un mayor riesgo de neoplasias respecto de la
poblacién general, (excepto en los menores de 15 afios), el cual es aun mayor en

los mayores de 45-50 afios. La tasa de incidencia de DM y cancer en adultos varia

segun los autores. Si bien se han comunicado valores que oscilan entre el 6 y el
60%, en los estudios adecuadamente disefiados es, en promedio, el 20-40%;8 y el
riesgo relativo respecto de la poblacién general es entre 38 y 7,7 veces mayor.9

El riesgo en pacientes con dermatomiositis amiopética (DMA) pareciera ser un poco

menor respecto de la DM clasica. En una revision sistematica publicada en 2006



por Gerami et Aal., 10 41 de 201 pacientes con DMA (14%) tenian una

neoplasia interna asociada.

En cuanto a DM juvenil, definida como aquella que se desarrolla en menores de 15
afos, el nimero de malignidades comunicadas es pequefio. En una revision de la

literatura a lo largo de los ultimos 45 afios se encontraron sélo 10 de 618 pacientes

con DM juvenil y cancer, 8 de los cuales tenian caracteristicas clinicas atipicas.11

La causa de la asociacion entre DM y neoplasias continla siendo desconocida.

Existen distintas hipotesis:

1) alteracion inmunoldgica que hace que el paciente sea susceptible a ambos

procesos.

2) produccion de ciertas proteinas tumorales que presentan reaccion cruzada con

antigenos cutaneos o musculares, que gatillarian el fenémeno autoinmune.
3) etiologia comun virésica o ambiental.
4) uso de drogas inmunosupresoras en el tratamiento de la DM.

Las hipétesis planteadas no son necesariamente excluyentes entre si. Factores
ambientales o virales, actuando sobre individuos genéticamente predispuestos,
podrian desencadenar una respuesta inmunolégica alterada, capaz de
desencadenar cualquiera de los dos procesos.

Respecto de los inmunosupresores, aln no esta esclarecido si el uso de los mismos

se asocia con mayor riesgo de neoplasias o no. Existen algunas comunicaciones

gue vinculan el uso de metotrexate con linfoma asociado a EBV.12 En muchos
casos, la DM se comporta como un fendmeno paraneoplasico. Para considerarlo
como tal, es necesario que se cumplan los siguientes requisitos: el desarrollo del
tumor y de la patologia asociada debe ser simultaneo o proximo en el tiempo, la
evolucion clinica de la entidad vinculada con el tumor debe seguir un curso paralelo

con desaparicion o mejoria de la misma luego del tratamiento especifico del tumor,

y reaparicion de las lesiones ante la recaida tumoral o presencia de metastasis. 13



La clinica de la DM asociada a neoplasia puede no diferir de la de la forma clasica.
No obstante, algunos signos y sintomas se pueden asociar a un mayor o menor
riesgo de malignidad. Se han sugerido numerosos factores de riesgo y factores

protectores desde el punto de vista clinico (tabla 4).

La edad mayor a 45-50 aflos ha sido el factor de riesgo mas ampliamente

publicado,14 incluso es el Unico demostrado para DMA. De todos modos,
existen casos de pacientes mas jovenes con esta asociacion, por lo tanto, la edad
por si sola no deberia ser un elemento disuasorio en la busqueda meticulosa de

neoplasias.

Si bien los pacientes con DM clasica tienen debilidad muscular, la misma podria ser
mas extendida (no s6lo proximal, sino también distal), rdpidamente progresiva y

mucho mas severa en los pacientes con neoplasias asociadas.19En pacientes con
diagnostico de DM, la falta de respuesta al tratamiento convencional debe hacer
sospechar la posibilidad de una malignidad interna, pero cabe aclarar que la buena

respuesta no la excluye.

El tratamiento consiste en primera instancia en el tratamiento de la neoplasia. Con
esta medida los sintomas cutaneos y musculares remiten o mejoran en la mayoria
de los casos, sin necesidad de terapéuticas adicionales. En otros casos, por la
severidad o persistencia de los sintomas, es necesario instaurar glucocorticoides e

incluso otro tratamiento inmunosupresor.

La reactivacion de la dermatosis o su aparicion luego del tratamiento de una

neoplasia sugiere la recaida del tumor o presencia de metastasis.

Presentamos el caso por la importancia que presenta para las nuevas
generaciones de galenos conocer que en la practica médica siempre se debe tener
una vision mas panoramica del paciente y nunca cerrar nuestro espectro diagnostico

a una sola entidad.



Caso Clinico:

Nombre: AHGP

Edad: 65 Sexo: F

Color de la piel: Blanca
Ocupacién: Jubilada

Estado civil: Divorciada

Lugar de residencia: 10 de octubre, La Habana
Fecha de ingreso: 12/01/2020
HCL: B340926

Estadia: 32 dias

MI: Pérdida de la fuerza muscular.

HEA: Paciente femenina de 65 afios, con APP HTA esencial, sistodiastdlica,
compensada no complicada, diagnosticada hace mas menos 35 afios, para lo cual
lleva tratamiento con clortalidona (25mg) 1 tableta al dia y propranolol (10mg) Y2
tableta al dia, ademas Diabetes Mellitus tipo 2 diagnosticada hace igual cantidad de
afios, controlada con la dieta y presenta antecedentes de hipotiroidismo
diagnosticado hace mas menos 3 afios, para lo cual lleva tratamiento con

levotiroxina (0.1mg) %2 tableta al dia. El 26 de octubre del 2019 refiere la paciente

gue comenz6 con fiebre que oscilaba entre 39 y 40 Oc, presentandose en
cualquier horario del dia, acompafandose de sudoraciones, temblor y nauseas,
gue aliviaba con la administracion de paracetamol, dicho cuadro se presentaba
con periodos afebriles de 2 y 3 dias, ademas de marcado decaimiento, pérdida de
peso alrededor de 20 o 30 libras, edemas en ambos miembros inferiores, tos
humeda sin expectoracion y falta de aire en horas de la tarde. El dia 28 de octubre
del 2019 fue ingresada en el hospital Joaquin Albarran con diagndéstico presuntivo
de arbovirosis, en dicho ingreso se le diagnostica neumonia adquirida en la

comunidad de posible etiologia bacteriana que inicialmente fue tratada con



azitromicina, pero refiere la paciente interrupcion del tratamiento por presentar
alergia al medicamento, por lo que se decidi6 comenzar tratamiento con
amoxicilina cada 8 horas por 21 dia, siendo dada de alta el 2 de noviembre 2019.
Al mantener dichos picos febriles a pesar de realizar el tratamiento decide acudir a
nuestro centro donde se decide su ingreso el dia 2 de diciembre del 2019,
manteniendo sintomatologia antes descrita, esta vez refiriendo ademas dificultad
para tragar solidos. Durante este ingreso se le realiza dosificacion de hormonas
tiroideas, constatandose T3, T4 en limite inferior y TSH elevada, por lo que se
decide reincorporar tratamiento con levotiroxina, el cual no cumplia hace 6 meses,
sin seguimiento por endocrinologia. Se indica TAC de térax, en donde se informa:
imagenes de fibrosis pulmonar y adenopatias axilares. A dichas adenopatias se le
realiza biopsia por aspiracion con aguja fina (BAAF), la cual no fue util parar
diagnostico. Luego de 18 dias  de estadia, el dia 20 de diciembre del 2019 es
egresada al no presentar mas fiebre con un diagnostico de Fiebre de origen
desconocido (FOD), con seguimiento por consulta externa. Dias después

comienza con incapacidad para caminar, insomnio, inflamacién de ambas piernas

hasta regién de la rodilla, de facil godet y continuaba con fiebre de 380cC,
acompafiada de sudoraciones, en dias alternos, que aliviaba con la administracion
de paracetamol. El dia 12 de enero es traida a nuestro centro por inflamacion
muscular generalizada, disminucion de la fuerza muscular especialmente en
miembros superiores y dificultad a la motilidad de dichos miembros, lo cual le
imposibilitaba levantarlos hasta la altura del térax, lo cual le provocaba mucho dolor,
por lo que se decide su ingreso.

APP: 1. HTA esencial, sistodiastélica, compensada no complicada, diagnosticada
hace mas menos 35 afios, para lo cual lleva tratamiento con clortalidona (25mg) 1
tableta al dia y propranolol (10mg) ¥z tableta al dia.

2. Diabetes Mellitus tipo 2 diagnosticada hace igual cantidad de afios, controlada
con la dieta.

3. Hipotiroidismo diagnosticado hace mas menos 3 afios, para lo cual lleva

tratamiento con levotiroxina (0.1mg) Y2 tableta al dia.



APF: Madre: Fallecida. HTA y Diabetes mellitus tipo 2.
Padre: Fallecido: Infarto Agudo del Miocardio.
Hermanos: HTA y Diabetes Mellitus tipo 2.
Operaciones: 1. Embarazo Ectdpico hace mas menos 39 afos.

2. BAAF de ganglio axilar derecho, hace mas menos 1 mes.
Transfusiones: Si, 500 ml de glébulos rojos durante acto quirirgico de Embarazo
Ectdpico, sin reaccion post — transfusional referida.

Traumatismos: No refiere.
Alergia a medicamentos: Azitromicina, Dipironas y Difenhidramina, las cuales se
manifestaron por reacciones eritematopruriginosa universales.

Habitos Téxicos: No refiere

Vacunas: actualizadas.

INTERROGATORIO POR APARATOS

[0 RESPIRATORIO: No refiere tos, expectoracion, hemoptisis, cianosis, ni
dolor.

[0 CARDIOVASCULAR: No refiere dolor, disnea, palpitaciones, acroparestesia
ni lipotimia. Refiere inflamacién de ambas piernas hasta la region de la
rodilla.

(1 DIGESTIVO: No refiere nauseas, vomitos, no dolor abdominal. Niega
sialorrea, xerostomia, aftas bucales, bruxismo, halitosis, ardor lingual,
alteraciones del gusto, pirosis, hematemesis, enterorragia, melena, eructos y
flatus, ardor gastrico, hipo, llenura o plenitud géstrica, salto epigastrico,
diarreas, flujo rectal, meteorismo, prurito anal, ardor anal, tenesmos, pujos.
Refiere dificultad para deglutir tanto alimentos soélidos como liquidos,
ademads de constipacion luego de comidas pesadas y presenta hemorroides
debido a que padece de estrefliimiento.

[0 RENAL: Niega dolor, hematuria, polaquiuria, disuria, oliguria, anuria,

tenesmo vesical, incontinencia, retencion u orinas turbias.



U

Ginecologico: Menarquia: 12 afios. Formula menstrual: 7/ 28. Ultima
menstruacion: 56 afos. Embarazo: Embarazo ectopico a los 26 afios. No
refiere dismenorrea, ni parto.

ENDOCRINO: No refiere: polidipsia, poliuria, bocio, bradilalia, tetania, ni
exoftarmo. Refiere polifagia: refiere que necesita comer cada 3 0 4 horas
regularmente. También refiere nerviosismo.

SNC: No alteraciones de los sentidos, sensitivas, motoras y de la
personalidad. no refiere rigidez, pérdida de fuerza, movimientos involuntarios
(convulsiones, temblores, tics), no cefalea u otros dolores, trastornos de los
sentidos, vértigos, alteraciones del lenguaje, de la memoria, de la orientacion.
SOMA: inflamacién muscular generalizada, disminucion de la fuerza
muscular especialmente en miembros superiores y dificultad a la motilidad
de dichos miembros, lo cual le imposibilitaba levantarlos hasta la altura del
torax, lo cual le provocaba mucho dolor

EXAMEN FiSICO
EXAMEN FISICO GENERAL:

Paciente normolineo (segun angulo costo-esternal, longitudes y aspecto fisico)

gue deambula libremente, con pasos cortos, y escaso balanceo de los brazos,

gue adopta en el lecho un decubito activo indiferente. Cuya facies se caracteriza

por parpados abotagados, con aumento de pliegues en la region frontal e

inexpresiva.

0

PIEL: Se aprecian lesiones hipocrémicas en ambos antebrazos y toérax,
Papulas violdceas en zonas dorso-laterales de las articulaciones
interfalangicas/metacarpofalangicas. Hiperqueratosis bilateral simétrica de
manos, especialmente en zona ulnar del pulgar y radial de los dedos,

descamacion en labio inferior y alrededor de los ojos. (ver imagen 1)

MUCOSAS: Presenta mucosas humedas e hipocoloreada.



[0 FANERAS: Ufas: fragiles. Sistema piloso: pelo de escasa cantidad, textura
fina e implantacion adecuada en cuero cabelludo que se corresponde con la
edad. Resto de la distribucion del pelo en el cuerpo sin alteraciones. Higiene

conservada.

[J TCS: infiltrado en ambos miembros inferiores hasta nivel de las rodillas, frio

de facil godet, sin cabios de coloracion.
1 PANICULO ADIPOSO: Disminuido armoénicamente.

1 SOMA: Huesos: Forma y eje longitudinal conservado, no tumefaccion
Resistente y estable a la deformacion, no depresiones 6&seas, ni
deformidades, no dolorosa a la palpacién. Musculos: Sensibilidad y trofismo

conservados. Articulaciones: Forma, tamafio y movimientos sin alteracion.

Peso: 52 Kg Peso ideal: 56 Kg Talla: 156cm IMC: 21.37Kg/m2
Temp: 36.5°C
EXAMEN FISICO REGIONAL

[0 Cabeza: Erecta que realiza los movimientos activos y pasivos sin dificultad,

no presenta movimientos involuntarios.

(1 Craneo: Sin presencia de cicatrices, depresiones, abombamientos, ni
lesiones. No alteraciones del cuero cabelludo.

[0 Cara: Simétrica, forma y trofismo conservados. Ojos simétricos sin
alteraciones. Orejas de implantacion normal, conductos auditivos externos

permeables. Nariz sin alteraciones.

[0 CUELLO: Centrado, largo. Sigue los movimientos de flexion, extension y
lateralizacion. No ingurgitacion yugular. Pulsos carotideos presentes,
sincronicos. No Soplos. Tiroides no visible, ni palpable a las maniobras de
Quervain, Crile y Maniobra de Marafidbn. No presenta adenopatias ni

cicatrices.



TORAX: Térax arménico con relacion al resto del cuerpo, angulo epigastrico

intermedio entre agudo y obtuso. Musculatura desarrollada.

Mamas: Simétricas en numero de dos, no lesiones de la piel, ni
enrojecimientos, no dilataciones venosas, no retracciones. Pezon y areola
sin lesiones, ni secreciones. No tumoraciones visibles. No dolorosas a la
palpacion. No se palpan nédulos en ningun cuadrante de ambas mamas. En
regiobn axilares se palpa cicatriz de aproximadamente 2cm, que esta en
relacion a BAAF realizada, se palpa adenopatia de bordes irregulares, no
dolorosa, de aspecto pétreo, no movible, adherida a planos profundos, de

aproximadamente 1cm y regidon supraclaviculares sin adenopatias.

COLUMNA VERTEBRAL: Curvas fisiolégicas conservadas (lordosis y
cifosis), no existe aplanamiento ni acentuacion de las mismas. Cinturas
escapulares y pelvianas simétricas. No existe desviacion del plano lateral.
Las maniobras de movilizacion de las apdfisis espinosas y la compresion del
punto de emergencia de los nervios espinales no son dolorosas, no existe

espasticidad de los musculos paravertebrales.

ABDOMEN: Plano, sin presencia de aumentos de volumen, depresiones u
otras irregularidades visibles. No presencia de circulacién colateral. Sigue los

movimientos respiratorios. RHA presentes y normales.
MIEMBROS SUPERIORES E INFERIORES:

Extremidades superiores: Simétricos, dificultad a la motilidad de dichos
miembros, lo cual le imposibilitaba levantarlos hasta la altura del térax, lo cual

le provocaba mucho dolor.

Extremidades inferiores: Simétricos, delgadas, ligera dificultad para realizar

movimientos activos y pasivos.



EXAMEN FiSICO POR APARATOS Y SISTEMAS

0 APARATO RESPIRATORIO: Torax acorde a biotipo, no presencia de tiraje.
Expansibidad toracica conservada en planos anterior y posterior. Vibraciones
Vocales conservadas en los planos anterior, posterior y lateral. No roce
pleural, no frémitos bronquiales, no dolor en la palpacion. Sonoridad normal
en planos anterior, posterior y lateral. Murmullo vesicular, soplo glético y
respiracion broncovesicular conservadas. Auscultacion de la voz normal. No

estertores. FR: 17 rpm.

0 APARATO CARDIOVASCULAR:

Region precordial: No se observa latido de la punta, abombamientos o
depresiones. Latido de la punta palpable en 5to EIC izquierdo, matidez
cardiaca dentro de limites normales, ruidos cardiacos ritmicos, de buen tono

e intensidad, no soplos. FC: 86 Ipm.

Region del cuello: No ingurgitacion yugular, pulsos carotideos presentes,

no soplos.

Region del epigastrio: No se observa ni se palpa latido epigastrico, no

soplos.

Sistema arterial: Pulsos periféricos presentes, simétricos y sincronicos.

Llene capilar normal. TA: 130/70 mmHg

Sistema venoso: No se observa presencia de microvarices en ambos

miembros inferiores.

1 GENITOURINARIO:

No tumoraciones en fosas lumbares, hipocondrios, ni flancos. No signos
inflamatorios ni estigmas de hemorragias cutaneas. Rifiones no palpables a
las maniobras de Guyon y peloteo renal. Puntos pielorenoureterales

anteriores (superior y medio) y posteriores (costomuscular y costovertebral)



negativos. No explorados los puntos pielorenoureterales anteriores inferior.

Maniobra de pufio percusion no dolorosa. No se auscultan soplos.
APARATO DIGESTIVO:

Boca: Labios, de color rosado que alternan con palidez, de volumen normal,
sin deformaciones congénitas, ni cicatrizaciones. No erupciones, ni
ulceraciones, comisuras labiales sin desviaciones, sin rasgaduras.

Mucosas: Color rosado palido sin lesiones inflamatorias, eruptivas, ni
ulceraciones, no lesiones premalignas.

Lengua: Tamafio normal, conserva su color rosado seca, no presenta
ulceraciones.

Férmula dentaria: 16/16

Encias: Sin alteraciones del color, conservan su volumen, no lesiones
inflamatorias ni ulceraciones.

Paladar duro y blando: Color normal, no deformaciones congénitas ni

adquiridas, no tumoraciones.

Glandulas _salivales: Parétidas (conducto de Stenon, segundo molar

superior), submaxilar (conducto de Wharton), sublingual (conducto de
Ribinus), sin tumoraciones dolorosas y secrecion salival conservada.
Orofaringe: Mucosa de color rosado, no exudado, amigdalas presentes,
simétricas, de volumen normal.

Higado: Borde superior a nivel del quinto espacio intercostal que no rebasa

el reborde costal.
Pancreas: No palpable, no doloroso punto pancreético de Jardins.
Asas cdlicas: No palpables.

Reqion apendicular: Puntos de Morris, Mc Burney, Lanz, Sonnemburg no

dolorosos.

Tacto rectal: No realizado



HEMOLINFOPOYETICO: No adenopatias, bazo no visible ni palpable a las

maniobras de decubito dorsal, Schuster y Llanio.

SNC: Paciente diestro consciente, orientado en tiempo, espacio y persona,
gue coopera al interrogatorio con lenguaje claro y coherente, memoria

anterograda y retrograda conservada.

Tono y Trofismo: Grupos musculares de ambos hemicuerpos simétricos de

aspecto y consistencia normal, los movimientos de flexion y extension pasiva

de la cabeza, tronco y extremidades conservadas.

Fuerza muscular: Conservada y simétrica en ambos hemicuerpos.

Motilidad: Motilidad pasiva y activa afectada por dificultad a la motilidad
de miembros superiores, caracterizada por imposibilitad al levantarlos
hasta la

altura del térax. No movimientos involuntarios.

Taxia o coordinacion:

- Estética: Sin alteracion, comprobada a las maniobras de Romberg simple
y sensibilizado.

« Dinamica: Sin alteracién, comprobadas a las maniobras prueba de dedo

— dedo, indice — nariz, indice — indice.
Praxia: Movimientos transitivos, intransitivos e imitativos conservados.
Sensibilidad:
« Superficial: Tactil y dolorosa conservada. Térmica no explorada.

» Profunda: Parestesia, barognosia, palestesia, batiestesia y esterognosia

conservadas

Reflectividad:




» Cutaneomucosos (cutaneo abdominal (superior, medio e inferior) y
cutaneo plantar) presentes y conservados. Reflejo corneano, faringeo, no
explorados.

» Osteotendinosos (orbicular de los parpados, reflejo masetérico, reflejo
bicipital, tricipital, supinador largo, cubito pronador, flexores de los dedos
de la mano, aquiliano y patelar) conservados. Reflejo medio pubiano no

explorado

- Esfera meningea: No se constata rigidez nucal a maniobras de Kerning y

Brudzinski.

Pares craneales:

I. Olfatorio: Identifica olores sin dificultad

Il. Optico: Presbicia, identificacién de colores, campimetria y pericampimetria. sin
alteracion. Fondo de ojo no explorado.

[ll. Oculomotor: Porcidn extrinseca sin alteracion y porcion intrinseca con correcta
forma, tamafio y situacién de la pupila. Reflejo fotomotor, acomodacion y
convergencia, reflejo consensual presentes.

IV. Troclear: Sin lesion.

V. Trigémino: porcion sensitiva y motora conservadas

VI. Abductor:Sin alteracion.

VII. Facial: Facie simétrica, sin desviacion de la comisura labial al hablar, no salida
de saliva, por un lado. Porcién sensitiva, gusto de los 2/3 anteriores de la
lengua conservado, porcion motora sin alteracion.

VIIl. Vestibulo coclear: Porciébn vestibular sin alteracion. Porcidon coclear

conservada, prueba de Rinne y Weber negativas.

IX. Glosofaringeo: gusto de 1/3 posterior de la lengua conservada, reflejo

faringeo, reflejo del seno carotideo no explorados. Fenomeno de Vernet
presente

X. Vago:Sin lesiéon

Xl. Espinal:Sin alteracion

XIl. Hipogloso:Lengua centrada y simétrica.



(1 HISTORIA PSICOSOCIAL: Paciente nacido de parto eutdcico sin
complicaciones, con buen desarrollo psicomotor. Nivel escolaridad pre-
universitario. Vivienda de mamposteria con buen estado constructivo, agua
de acueducto la que ingiere hervida, sin presencia de animales domeésticos.
Mantiene adecuadas relaciones interpersonales con buen vinculo social y

politico en el barrio.

Exdmenes Complementarios:

Como parte de la evaluacion general de la paciente a punto de partida de sus
manifestaciones clinicas, en las primeras horas de su ingreso en sala se indican

estudios complementarios hematologicos:

El Hemograma nos arrojo una leucocitosis (15. 49 x109/L) con neutrofilia (81.6%),
que podia estar en relacién con el componente inflamatorio asociado a la DM
sospechada en la paciente. Ademas de una anemia (103 g/l) normocitica (96.2 FL)
— normocrémica (32.3 pg) que guardaba relacién con dicho proceso crénico. Cabe
resaltar que valores similares se mantuvieron durante todo el ingreso. Desde el
punto de vista de examenes hemoquimico se constaté una CK elevada con cifras
de 4150 UI/I.

También se indican estudios de autoinmunidad los cuales fueron negativos.

Ya en esta etapa del estudio la paciente cumplia con 3 de 5 de los de Boham y
Peter, siendo estos: presencia de signos cutaneos caracteristicos de DM, debilidad
muscular proximal simétrica y elevacion de las enzimas musculares, por lo que se
decide realizar electromiografia y biopsia de piel y muasculo para completar el
diagnostico de DM.

Como parte del estudio de las causas de odinofagia y disfagia se realiza
endoscopia superior en la cual se aprecia: Bulbitis aguda, pangastritis eritemato

erosiva con estigmas de sangrado reciente y posible trastorno funcional esofagico.



Durante las coordinaciones de dichos procederes se indica estudio de Tomografia
por Emision de Positrones (PET/CT) (Figura 1 y 2) en el cual se aprecia
hipermetabolismo glucolitico que se describe en la musculatura estriada, que por
sus caracteristicas y distribucion impresiona en relacion a actividad inflamatoria; se
constatan adenopatias hipermetabdlicas de la axila derecha siendo la de mayor
tamafio de 12.44 mm a las que sugieren ser evaluadas histologicamente, por
probable enfermedad oncoproliferativa asociada, sugiriendo la posibilidad
diagnéstica de Polimiositis paraneoplasica, debiéndose confirmar con estudios
especificos. Por lo que a las biopsias de piel y musculo se adiciona excéresis de

ganglio axilar derecho para estudio anatomo- patoldgico.

Por lo anterior que guia el pensamiento clinico a una posible etiologia
paraneoplasica se decide indicar marcadores tumorales y TAC de craneo, térax y

abdomen.

Resultados de marcadores tumorales:

CEA: 5.03 [1 Segun el rango de valores, el estudio de

CA 15-3: 12.12 marcadores .tL_JmoraIes fug negativo para los
tumores codificados en dicho estudio.

CA 125: 34.59

CA 19-9:18.19

CAT72-4:1.69

CYFRA: 2.79

Estudios tomograficos negativos sin primario aparente.

En la electromiografia se observan signos de denervacién aguda y crénica en la
musculatura proximal, y menos en la distal, unidades motoras con algunos signos

miopaticos, patron que podria corresponderse con miopatia inflamatoria.
A continuacion abordaremos los resultados de los estudios anatomo-patolégicos:

Biopsia de piel y musculo: Musculo esquelético sin alteraciones de relevancia en

la muestra examinada. Piel atrofica con fibrosis de dermis superficial y profunda.



Biopsia de adenopatia extirpada: la muestra guardaba relaciéon con tumor
maligno de origen no precisado. Se diagnostica mediante el estudio de la pieza

fresca carcinoma metastasico anaplasico.

Como continuacion del estudio de la adenopatia extirpada y en busca de una
posible etiologia primaria se decide realizar estudios inmunohistoquimicos de

dicha muestra, el cual concluy6: pancitoqueratina y mamaglobina positiva.

Se difiere la realizacibn de mamografia ya que por el estado de salud de la

paciente no se pudo realizar dicho proceder.

Por la correlacion de la clinica con los estudios complementarios realizados se
realiza diagnostico de Dermatomiositis paraneoplasica asociada a un carcinoma

oculto de la mama.

Tratamiento:

Est4 descrito que en la DM se debe instaurar un tratamiento farmacol6gico y no

farmacoldgico.

En el caso que nos ocupa se decide iniciar tratamiento fisioterapico para
paulatinamente ir recuperando la fuerza muscular de la paciente hasta cierto
punto y asi evitar de esta manera la anquilosis e impotencia funcional que se

pudiera llegar a establecer en la paciente.

Producto a la disfagia que presentaba la paciente se decide pasar sonda
nasogastrica por lo que se instaura una dieta blanda. Luego de valorar mediante
endoscopia superior que no existia dafio estructural, el tiempo prolongado que
estuvo la paciente con la sonda nasogastrica, al no apreciar recuperacion de la
fuerza de la musculatura estriada que también interesa al eséfago y luego de
pulsos de esteroides, se decide realizar gastrostomia para asi mejorar la calidad

de vida de la paciente.

Desde las primeras horas de su ingreso se decide comenzar con pulsos de
esteroides indicando Metilprednisolona (50 mg) 2 bbo/ dia diluidos en 100 ml de
SSF al 0.9 % a durar 1 h. Durante su estadia en sala se decide pasar terapia

esteroidea a via oral con prednisona (20 mg) 1 tableta 8am y 4pm. Acompafiando



a los corticoesteroides se inicia tratamiento con azatrioprina (50 mg) 1 tableta/dia,
la cual esta indicada en afectaciones reuméticas como es el caso de la DM,

ademas su asociacion con esteroides permite disminuir la dosis de estos.

Al ser la paciente hipotiroidea se encontraba tomando levotiroxina (0.1 mg) %
tableta/ dia en el momento del ingreso. Evaluando que la causa de la disfagia
podria estar en relacion con dicho cuadro se decide aumentar la dosis a 1 tableta/
dia. Sin lograr el resultado adecuado, a pesar de esto se mantuvo esta dosis

terapéutica.

Debido a la depresién que presentaba la paciente al no apreciar mejoria de su
enfermedad, se decide interconsulta con el servicio de psiquiatria y se comienza

tratamiento con sertralina (25 mg) 1 tableta a las 8am.

En el caso de la DM paraneoplasica lo mas importante es comenzar tratamiento
especifico para la entidad oncolégica causante del sindrome paraneoplasico, ya
que al tratar estas entidades la DM revierte su sintomatologia por lo que se
decide comenzar tratamiento para el carcinoma oculto de la mama, el cual
consiste en la Mastectomia Radical Modificada con vaciamiento radical axilar.
Se puede también realizar cirugia conservadora seguida de radioterapia, se han
reportado similar sobrevida y control local para ambas opciones. Al explicar a los
familiares, estos deciden no comenzar con tratamiento oncoldgico y solo regirse a

los cuidados paliativos.
Discusién

La polimiositis y la dermatomiositis forman parte de las denominadas miopatias

idiopaticas inflamatorias y se reconocen también como una de las

manifestaciones reumatolégicas paraneoplésicasl6. Existen mdultiples reportes y

estudios poblacionales que han demostrado una asociacion entre la polimiositis y

la dermatomiositis con el cancerl’. Se ha encontrado gue las células musculares
en pacientes con miositis expresan altos niveles de autoantigenos especificos de
miositis. Estos mismos antigenos se expresan en niveles altos en mdltiples
canceres asociados a miopatias inflamatorias. Lo anterior sugiere que la relacion
entre ambas entidades se asocia a la expresion de autoantigenos comunes. Sin

embargo, los mecanismos exactos de la fisiopatologia de la asociaciéon de ambas



entidades se desconocen.

La dermatomiositis es una entidad que, aunque infrecuente, se debe tener en
cuenta al momento de realizar la anamnesis y el examen semiologico de un
paciente con cancer de mama. Se debe tener especial atencidbn a las
manifestaciones musculares como debilidad, y edema de miembros inferiores. Es
necesario identificar al examen fisico las manifestaciones cutaneas como el rash
en heliotropo, edema periorbitario, el signo de Gottron y la presencia de

telangectasias.

Para orientar el diagnostico se requiere la realizacion de niveles de
creatinquinasa, los cuales estaran elevados. También se recomienda la
realizacion del electromiograma y biopsia de piel, las cuales son esenciales para
hacer el diagndéstico. Se debe considerar la realizacion de biopsia muscular,
donde se visualizara la necrosis en las células musculares y la presencia de
infiltrado perifascicular y perivascular. Respecto a la biopsia muscular en el caso
de la paciente presentada esta no fue concluyente pues en el momento de la
toma de la muestra la paciente ya habia recibido durante varios dias tratamiento

con prednisona y azatrioprina modificando asi el curso de la enfermedad.

Existe una mayor incidencia de cancer en los pacientes con polimiositis y
dermatomiositis. En uno de los estudios poblacionales mas grandes, realizado en

Taiwan, la frecuencia de cancer en pacientes con dermatomiositis y polimiositis

fuede 9.4 y 4.4% respectivamente18. Las tasas de cancer en pacientes con
polimiositis son consistentemente menores en comparaciéon con los pacientes con

dermatomiositis, lo cual ha llevado a algunos autores a cuestionar su correlacién
fisiopatolégicalg.

En otra revision de 2,439 pacientes con Dermatomiositis y 947 pacientes con
polimiositis, el 24 y 10.2% de los casos respectivamente tenian alguna
malignidad asociada20.

El 70% de las malignidades asociadas a miopatias inflamatorias corresponden a
adenocarcinomas de nasofaringe, cérvix, pulmon, ovario, pancreas, vejiga y

estéma9021. Sin embargo, se han observado ciertas variaciones geograficas



donde la asociacion de miopatias con ciertos tipos de cancer aumenta segun la
incidencia en determinada poblacién. Especificamente, para la polimiositis no

existe una malignidad predominante y se han reportado asociaciones con linfoma

no Hodgkin, vejiga, ovario y colon?L. En algunos reportes se ha encontrado una

incidencia de cancer de mama de hasta el 18.2% en pacientes con polimiositis y

dermatomiositis22.

Teniendo en cuenta la posible naturaleza autoinmune de la dermatomiositis, las
pautas de tratamiento farmacoldgico se centran en los glucocorticoides. Aunque
no se han realizado ensayos clinicos aleatorizados que demuestren su adecuada

efectividad especifica en el cancer de mama, hay estudios con menor peso

epidemioldgico con resultados positivos que sustentan su uso?3. Sin embargo,
otros han demostrado que algunos pacientes no responden a la terapia con

glucocorticoides 0 son necesarias dosis elevadas que son altamente téxicas,

razén por cual se han buscado nuevas alternativas como el metotrexato24.

Los glucocorticoides administrados durante los primeros dos meses de inicio de
la enfermedad presentan mejores resultados que su administracion tardia.
Aunque no hay consenso exacto sobre las dosis a utilizar en el caso de las
Dermatomiositis secundarias al cancer de mama, se ha reportado que dosis de

0,5 a 1,5 mg/kg/dia de prednisona pueden dar resultados favorables2,

Para las manifestaciones cutaneas, se recomienda la proteccion contra el sol con
ropas que cubran la mayor parte de la superficie corporal, y protectores solares

en crema o aerosol. Se pueden prescribir antihistaminicos sistémicos para

apoyar la terapia23.

En términos generales, la primera linea para la DM consiste en prednisolona
0,5-
1mg/kg/dia con un maximo de 80mg/dia durante dos a cuatro semanas, que

puede asociarse con metotrexato o azatioprina.

Se debe realizar acompafiamiento psicolégico en pacientes con sintomas de

ansiedad o depresion.

Diagndstico Diferencial:



Algunas enfermedades neuromusculares pueden semejar la DM y deben incluirse

en el diagnéstico diferencial (tabla 5).

En el caso de las distrofias musculares en las que puede estar presente tanto la
elevacion de la CK como las anormalidades electrodiagndsticas y anatomo-
patolégicas, la diferenciacion diagndstica de la PM-DM se basa en la historia

familiar positiva, el inicio relativamente insidioso y la lenta progresion de la

enfermedad?9.

En las enfermedades desmielinizantes destacan a) la atrofia muscular espinal,
gue es un trastorno autosdmico recesivo que provoca degeneracién de las
células del asta anterior de la médula espinal, inicia a cualquier edad y
habitualmente la debilidad tiende a ser localizada en vez de difusa, y b) la
esclerosis lateral amiotréfica, que condiciona denervacién de la neurona motora
inferior, signos de neurona motora superior y paralisis bulbar o pseudobulbar. La
miastenia gravis es el paradigma de las alteraciones de la union neuromuscular y
puede ser diferenciada de la PM por su afeccion a los musculos extraoculares y
bulbares coexistentes con una prominente fatiga generalizada. Ademas, la PM
debe ser diferenciada de las alteraciones asociadas a diabetes mellitus, como la
amiotrofia y la plexopatia, el sindrome de Guillain-Barré y la porfiria intermitente

aguda27.

Miopatias inflamatorias asociadas a

cancer

Los pacientes con miopatias inflamatorias tienen un riesgo elevado de sufrir de

neoplasia comparados con la poblacién general, estimandose el riesgo de cancer

en el 20-25%, con una mayor incidencia en pacientes con DM28. En un estudio
de cohorte se encontrg asociacion con cancer en el 32% de los pacientes con DM

y en el 15% de los de PM29, siendo mas frecuente en pacientes de sexo
masculino y en los de edad avanzada; los tipos de cancer mas comunes fueron
de ovario, pulmon, mama, gastrointestinales y linfoma no hodgkiniano. En la
mayoria de los casos, la DM precede en uno o dos afios al diagndéstico del

cancer, y en otros puede detectarse simultanea o posteriormente. Todos los



pacientes de edad avanzada con DM deberan ser estudiados para deteccion de

cancer 30,

Miopatias por drogas o

toxicos

Diferentes agentes farmacolégicos pueden asociarse a la aparicion de miopatia,
cabe destacar a los glucocorticoides y a las estatinas. Debe excluirse la miopatia
iatrogénica secundaria al uso de esteroides, en la que la CK es normal y el
examen histolégico muestra mas cambios atréficos que inflamatorios en las fibras
musculares. La posibilidad de una miopatia inducida por esteroides siempre debe
considerarse en el curso del tratamiento esteroideo, especialmente en los
pacientes con patrén clinico de falta de respuesta al tratamiento. La miopatia por
estatinas incluye mialgias, calambres y debilidad proximal, con hallazgos

histologicos que pueden ser discretos e inespecificos, hasta infiltrado

mononuclear, miofagocitosis e incluso necrosis de fibras musculares 31

Miositis

infecciosa

Son numerosas las infecciones capaces de causar una miopatia, especialmente
los tipos viral y parasitario, este ultimo caracterizado por afeccion muscular difusa
y un curso subagudo o cronico, mientras que la miositis bacteriana es aguda y
localizada. El sindrome de inmunodeficiencia adquirida (SIDA) plantea una
situacion compleja en la evaluacién diagnéstica de miopatia, ya que pueden
coexistir factores que originan debilidad muscular, como son el estado de
caquexia, la debilidad

generalizada, las complicaciones del sistema nervioso central y periférico,
las infecciones por citomegalovirus, micobacterias, criptococos, triquinela o
toxoplasma, las piomiositis y los efectos toxico de la zidovudina (AZT)
manifestados como miopatia mitocondrial. Las biopsias musculares de pacientes
con SIDA que no han recibido AZT son anormales en el 70 al 96% de los casos;
entre las lesiones descritas se incluyen fibras en sacabocado (76%), atrofia de las
fibras tipo Il (58%), infiltrado celular mononuclear en el endomisio, perimisio y

perivasculares o de los tres tipos (36%) y vasculitis con atrofia perifascicular (4%)



32,

Miopatia
metabolica

Las miopatias metabolicas tienen en comun anomalias en el metabolismo

energético muscular para mantener niveles adecuados de ATP33, La
manifestacion clinica clasica es la intolerancia al ejercicio, los sintomas aparecen
después de actividades de alta intensidad y duracion breve o de esfuerzos menos
intensos durante periodos prolongados. Los niveles séricos de CPK suelen estar

elevados y la electromiografia muestra hallazgos similares a las miopatias

inflamatorias, la biopsia muscular revela necrosis de las fibras y fagocitosis34.
Otras enfermedades para considerar en el diagnéstico diferencial son las
miopatias inducidas por desérdenes endocrinos, en particular tiroideos. Otras
miopatias inflamatorias poco frecuentes incluyen a) miositis focal nodular, que es
considerada una variante de PM/DM y puede presentarse al inicio; cuando la
forma es localizada, el diagnéstico diferencial debe incluir cancer muscular y/o
tromboflebitis; b) la miositis eosinofilica se caracteriza por infiltrado muscular

eosinofilico, puede ser parte de un sindrome eosinofilico (neumonia, fibrosis

encocardica y miocardica, neuropatia periférica, etc.)35 0 asociarse con fascitis
eosinofilica; ¢) miositis granulomatosa, puede presentarse aislada o en el
contexto de sindromes granulomatosos, como sarcoidosis o enfermedad de
Crohn. Los principales hallazgos histologicos son las lesiones granulomatosas
gue contienen células epiteloides, histiocitos y células gigantes de Langerhans.
En el diagnostico diferencial de la IBM, se deben considerar también la
polineuropatia y la esclerosis lateral amiotrofica.
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Anexos

SIGNOS CUTANEOS DE DERMATOMIOSITIS

Signos Descripcio
P4pulas de Gottron P4pulas violdceas en zonas
dorso-
laterales de las articulaciones
Signo de Gottron Eritema violaceo simétrico con/sin

edema del aspecto dorsal de las
articulaciones
interfalangicas/metacarpofalangic

Eritema heliotropo Eritema violaceo periorbitario
con/sin edema de pérpados.
Signo de la “V” Eritema violdceo de la zona anterior
del cuello y el pecho.
Manos de mecanico Hiperqueratosis bilateral simétrica de

manos, especialmente en zona ulnar
del pulgar y radial de los dedos, que

da un
Tabla 1.
CRITERIOS DE BOHAM Y PETER PARA EL
DIAGNOSTICO DE DERMATOMIOSITIS
1. Signos cutaneos caracteristicos
2. Debilidad muscular proximal simétrica
3. Elevacion de enzimas musculares
4. Electromiografia alterada
5. Biopsia muscular compatible
Todos los pacientes deben tener compromiso cutaneo, y el diagnostico es
definitivo i ecuimnlan cuatro eritarine nrohahla con trac v nocsible con-dos
definitivo-si-cumplen-cuatro-criterios—probable-con-tresy-posible-con-dos-
Tabla 2.
NEOPLASIAS POR SISTEMAS DESCRITAS
EN
Cerebr Astrocitoma, Meningioma
Cabeza y cuello: Nasofaringe, laringe, tiroides, timo
Torax Pulmén, pleura, mediastino
Digestivo Esofago, estomago, intestino, colon,
__ St pancreas, higado, vesicula biliar,
Ginecoldgico Mama, ovario, cuello
S: uterino, endometrio,
ligamento ancho,
Uroldgico Prostata, vejiga, uréter, rindn, testiculo
Hematologic Enfermedad de Hodgkin, Linfomas
0s. No-Hodakin, leucemia, mieloma
Piel: Melanoma, carcinoma espinocelular,
sarcoma de Kaposi, linfoma cutaneo
de




Tabla 4.

Factores de riesgo y de proteccion clinicos.

Factores de riesgo

Factores protectores

OoodO

N I I B A B

Edad >45-50

Sexo masculino en asiaticos
Necrosis cutanea

Vasculitis cutanea clinica
y/o histopatologica
Ampollas

Inicio brusco del cuadro
Eritema periungueal

Cuadro clinico florido
Refractariedad al tratamiento
Otros: sintomas

(1 Fiebre

1 Artralgias

[0 Fendmeno de Raynaud
[ Enfermedad pulmonar
intersticial

1 Compromiso miocéardico

Figura 1: A. Imagen captada por el PET, B. Imagen captada por el TC, C. Imagen
fusionada del PET/CT. En el cual se aprecian hipermetabolismo glucolitico y
adenopatias hipermetabdlicas de la axila derecha.



Figura 2: A. Imagen captada por el PET, B. Imagen captada por el TC, C. y D.
Imagen fusionada del PET/CT. En las imagenes A — C se aprecia adenopatias
hipermetabdlicas de la axila derecha y en D. se aprecian hipermetabolismo
glucolitico que se describe en la musculatura estriada, que  por sus
caracteristicas y distribucion impresiona en relacion a actividad inflamatoria.



Tabla 5

Diagnostico diferencial de miopatias inflamatorias

Enfermedades neurolégicas
[J Distrofias musculares
(1 Enfermedades desmielinizantes
[0 Enfermedades de la unién neuromuscular
1 Neuropatias

Neoplasias y sindrome paraneoplasico
Miopatias por drogas o toxicos: Alcohol, colchicina, estatinas, etc.

Miositis infecciosa

Miopatias metabdlicas
Enfermedades por depdsito de Glucdgeno y Lipidos
Miopatias mitocondriales

Miopatias endocrinas
Hiper o hipotiroidismo

Miscelaneas
Amiloidosis, sarcoidosis, fiboromialgia

Imagen 1



