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Dermatomiositis y queratodermia poroqueratdsica punctata

como sindrome paraneoplasico de un carcinoma ovarico

R. Valverde?, M.P. Sanchez-Caminero?, L. Calzado?, F.J. Ortiz de Frutos?, J.L. Rodriguez-Peralto®
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aServicio de Dermatologia. Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid.
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La dermatomiositis (DM) es una dermatomiopatia con un amplio espectro de manifestaciones, de-
finido por Bohan et al como un conjunto objetivo de criterios clinico-analiticos. La DM se ha relacionado con
neoplasias extracutineas, especialmente con carcinoma ovirico.

El término queratodermia punctata incluye un grupo de enfermedades con diferentes etiologias, caracteriza-
das por lesiones hiperqueratésicas de pequefio tamaiio, habitualmente salpicadas en palmas y plantas. La que-
ratodermia poroqueratdsica punctata (QPP) es un tipo de queratodermia punctata definida principalmente
por sus peculiares caracteristicas histopatoldgicas, incluyendo la presencia de lamela cornoide, similar a la ob-
servada en la poroqueratosis. La QPP ha sido considerada una enfermedad esporddica; sin embargo se ha pu-
blicado algin caso raro paraneoplisico.

Presentamos por vez primera un caso de DM con datos tipicos de QPP, ambas como manifestaciones parane-
oplasicas de un carcinoma ovirico. Su naturaleza paraneoplisica es claramente demostrada por la mejoria cli-
nica observada tras la extirpacién de la neoplasia.
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DERMATOMYOSITIS AND PUNCTATE POROKERATOTIC KERATODERMA AS PARANEO-
PLASTIC SYNDROME OF OVARIAN CARCINOMA

Abstract. Dermatomyositis (DM) is a dermatomyopathy with a broad spectrum of features, defined by Bohan
et al as an objective set of clinical and laboratory criteria. Dermatomyositis has been associated with extra-
cutaneous neoplasias, especially with ovarian carcinoma.

The term «punctate keratoderma» comprises a group of diseases with different etiologies characterized by small
hyperkeratotic lesions usually scattered in palms and soles. Punctate porokeratotic keratoderma (PPK) is a type
of punctate keratoderma mainly defined by its peculiar histological features, including the presence of cornoid
lamella similar to the one observed in porokeratosis. Punctate porokeratotic keratoderma has been considered
a sporadic disease although some rare paraneoplastic cases have been published.

We report for the first time a case of dermatomyositis with typical features of punctate porokeratotic kerato-
derma, both as paraneoplastic presentation of ovarian carcinoma. Its paraneoplastic nature is clearly demons-
trated by the clinical improvement observed following tumor excision.
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Introduccion

La dermatomiositis (DM) es una dermatomiopatia infla-
matoria idiopdtica, es decir, una entidad que participa de
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manifestaciones cutineas y musculares como parte de un
espectro que oscila entre la afectacién estrictamente muscu-
lar (polimiositis) o cutinea (DM amiopética). Dicha enti-
dad estd definida por una serie de criterios clinico-analiticos
objetivos (los més difundidos corresponden a Bohan et al'),
que dotan de plausibilidad creciente a este diagndstico.

La DM es una conectivopatia estrechamente relaciona-
da con procesos neopldsicos de base, como demuestran es-
tudios cldsicos®3, dicha asociacién es particularmente 1la-
mativa con el carcinoma de ovario®.

Las queratodermias punctatas (sinénimo: papulosa o dis-
seminata) son un conjunto de entidades de etiologia variable,
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que presentan como manifestacién comun lesiones queraté-
sicas de pequefio tamafio, salpicadas predominantemente en
palmas y plantas. La queratodermia poroqueratdsica punc-
tata (QPP) es una de estas entidades, definida por su histo-
logia (presenta una estructura similar a la lamela cornoide
observada en la poroqueratosis)’, siendo habitualmente es-
poridica, aunque hay casos paraneopldsicos comunicados®”.

Caso clinico

Mujer de 72 afios de edad con una erupcién de dos semanas
de evolucién. En la exploracién fisica se observaban en la
raiz de ambos miembros inferiores y en el hombro izquier-
do placas eritemato-purpuricas, edematosas e intensamen-
te pruriginosas con una zona central atréfica y pigmentaria
(fig. 1). También se observaban pdpulas hiperqueratésicas
de 2-5 mm alojadas en depresiones epidérmicas, distribui-
das en ambas palmas y cara volar de varios dedos de las ma-
nos (fig. 2). Estas lesiones habian ido apareciendo en los ul-
timos meses, pero no existian antecedentes familiares de
queratodermia ni historia de exposicién a arsénico.

Asi mismo la paciente refirié pérdida de 7 kg de peso y
una debilidad muscular progresiva que la incapacitaba para
incorporarse sin ayuda en los ltimos 3-4 meses.

Fueron practicadas analiticas basicas incluyendo bioqui-
mica, hematologia, coagulacién, orina y estudio inmunolé-
gico (anticuerpos antinucleares [ANA], antigeno extraible
del nicleo [ENA], AntiDNA, C’) que no mostraron altera-
ciones. La determinacién de enzimas musculares mostré
elevacién de creatinfosfocinasa (CPK) hasta valores de
2.999 UI/1(20-130), GOT 95 UI/1 (5-45), lacticodeshigro-
genasa (LDH) 435 UI/1 (90-230) y aldolasa 46,8 UI
(0,60-7,60). La realizacién de un panel de marcadores
tumorales mostré niveles elevado de CA125: 670 Ul/ml (li-
mite superior 35 Ul/ml), mientras el resto de los marcadores
incluyendo BhCG, CA15.3 y CA19.9 fueron normales.

Un electromiograma mostré un patrén miopético dis-
creto, sin embargo la biopsia muscular no evidencié6 alte-
raciones microscopicas.

Se practicé una biopsia del borde activo de una de las pla-
cas de las caderas, observando un infiltrado linfohistiocitario
en la unién dermo-epidérmica con vacuolizacién de la basal
y queratinocitos necréticos a distintos niveles en la epider-
mis. También se observé un infiltrado perivascular-periane-
xial con reduccién de las estructuras anexiales (fig. 3). Esta
biopsia era compatible con el diagnéstico de DM.

Se realiz6 otra biopsia de las lesiones hiperqueratésicas
palmares, observando una columna compacta de hiperque-
ratosis paraqueratosica con hipogranulosis y un denso infil-
trado inflamatorio perivascular subyacente (fig. 4). Esta
biopsia dio el resultado de QPP.

Fue solicitada una tomografia computarizada toraco-abdé-
mino-pélvica, que mostré una masa ovérica en anejo izquier-
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do de aproximadamente 10 cm de didmetro, asi como muilti-
ples linfadenopatias retroperitoneales. Se practic6 una histe-
rectomia con doble anexectomia con diagnéstico histopa-
tolégico de cistoadenocarcinoma seroso ovérico (FIGO III).

Un mes después de la extirpacién quirirgica tumoral
los cambios en las enzimas musculares y las lesiones en la
raiz de los muslos desaparecieron, mientras que las papulas
hiperqueratésicas palmares mejoraron de forma llamativa.

Discusion

Presentamos un caso que cumple criterios suficientes como
para considerar una DM con alta probabilidad (Bohan et
al)l: exantema eritemato-purpurico que afecta a las caras
extensoras de los miembros (caderas, hombro), pruriginoso
y con poiquilodermia asociada; dicho exantema ademis se
asocia a debilidad muscular simétrica proximal, elevacién
de enzimas musculares y cambios electromiogréficos. La
ausencia de alteraciones microscépicas en la biopsia muscu-
lar ha sido observada en un 25 % de los casos de DIMS.

La asociacién de DM a tumores malignos es un fené-
meno bien conocido, particularmente observado en pa-
cientes mayores de 50 afios. De hecho, los pacientes con
DM tienen un mayor riesgo relativo de padecer una neo-
plasia oculta (en varones el riesgo relativo es de 2,4, mien-
tras que en mujeres es de 3,4)2. Aunque el carcinoma ové-
rico ha sido considerado la neoplasia mas frecuentemente
asociada a DM, también se han descrito muchos otros ti-
pos de tumores en asociacién. En este sentido, varios estu-
dios muestran que las mujeres con DM presentan 17 veces
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Dermatitis de interfase con vacuolizacion parcheada de la basal
y queratinocitos necréticos, infiltrado perivascular y perianexial
en dermis (hematoxilina-eosina, x40).

Biopsia de papula queratdsica palmar. Columna
compacta de hiperqueratosis paraqueratdsica delimitada de
ortoqueratosis adyacente, hipogranulosis e infiltrado inflamatorio
perivascular (hematoxilina-eosina, x40).

mis riesgo de carcinoma ovérico que el grupo control (con
la misma edad pero sin DM)?.

La QPP es una rara enfermedad descrita por Herman
en 1973 y Friedman en 1988, incluida en el grupo de las
llamadas queratodermias punctatas, un conjunto de enfer-
medades caracterizadas por papulas queratésicas salpica-
das, predominantemente en palmas y plantas. Se han des-
crito hasta la fecha menos de 14 casos de QPP?, 1a mayoria
esporadicos, pero existen casos hereditarios con un meca-
nismo de transmisién autosémico dominante.

La asociacién entre QPP y neoplasias malignas es un he-
cho extremadamente infrecuente, que se ha descrito hasta el
momento s6lo en relacién con el carcinoma bronquial®’. Sin
embargo, hasta donde sabemos, no existen casos descritos de
asociacién entre QPP y carcinoma ovarico. Los casos en que
la QPP se asocia a neoplasia tienden a desarrollarse en edades
avanzadas (mds alld de la quinta década de la vida) y a evolu-
cionar de forma ripida en meses, como en nuestro caso.

Hay que considerar como posibles diagndsticos diferen-
ciales de la QPP la enfermedad de Brauer-Buschke-Fisher
(hereditaria, con comienzo en la adolescencia e hiperquera-
tosis ortoqueratdsica en la histologia), las queratosis arseni-
cales (con una histologia préxima a la queratosis actinica), la
poroqueratosis punctata (presenta lamela cornoide en la his-
tologfa, pero con apariencia tipicamente inclinada y querati-
nocitos disqueratéticos, a diferencia de QPP)’ y la hiperque-
ratosis palmar filiforme (caracterizada clinicamente por la
apariencia espinulosa de las lesiones)’. Todas estas entidades
se diferencian de la QPP por criterios clinico-histolégicos.

Se podria plantear también un diagnéstico diferencial con
manifestaciones de la DM ocasionalmente observadas en las
manos, como las llamadas manos de mecanico; pero la apa-
riencia clinica es diferente (aspecto de eczema crénico-psoria-
siforme), y la histologfa constarfa de una dermatitis de inter-
fase (no observada en relacién con las papulas queratdsicas
biopsiadas) como corresponde a una manifestacién de la DM.

En resumen, presentamos por vez primera el caso de una
mujer de 72 afios de edad que desarrollé una QPP y una
DM como manifestaciones paraneopldsicas simultdneas de
un carcinoma ovérico, ya que dichas manifestaciones se
resolvieron (DM) o mejoraron de forma notoria (QPP)
tras la extirpacién de la neoplasia subyacente.
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