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ESTUDIOS CLINICOS Y DE LABORATORIO

Dermatomiositis y cancer

Resumen.—En 1916 se senal6 por primera vez la asociaciéon de
dermatomiositis (DM) y cancer. En la actualidad parece claro
que la DM se asocia a un incremento en la incidencia de
neoplasias. Los tipos tumorales encontrados coinciden con los
mas frecuentes de la poblacion general. El diagnéstico de la
neoplasia puede preceder, ser simultineo o posterior al
diagnéstico de la DM. El tratamiento del tumor asociado puede
mejorar los sintomas cutaneos o musculares, pero en ocasiones
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Presentamos seis casos de DM asociada a neoplasia. En tres

de los pacientes, tras el tratamiento del tumor se observo
resolucién completa del cuadro clinico de DM, uno de ellos
fallecié por complicaciones tras la quimioterapia y en los otros
dos el seguimiento realizado fue inicamente de 6 y 3 meses,
respectivamente. En uno de los pacientes la DM fue secundaria
a un melanoma metastasico cuya lesién primaria regreso
totalmente. En otro paciente destacaba especialmente una
mucinosis marcada como principal dato histolégico de sus

lesiones cutaneas.
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INTRODUCCION

La dermatomiositis (DM) es una enfermedad
aguda, subaguda o crénica, de origen desconocido,
caracterizada generalmente por un comienzo gradual
y préodromos vagos seguida de edema, dermatitis y
multiples inflamaciones musculares (1-3). Existe una
clasificacion clinica de Boham y Peter (4) en la cual
se distinguen cinco tipos clinicos de dermatomiosi-
tis/polimiositis (PM), correspondiendo el tipo III a
miositis inflamatoria asociada a cancer.

En 1916 se asoci6 por primera vez la DM al cancer (5).
Desde entonces parece claro que la DM se asocia a un
incremento en la incidencia de neoplasias malignas,
siendo los tipos de neoplasias encontradas similares a
los detectados en la poblacién general. Para poder
establecer esta relacién es necesario que ambos pro-
cesos cumplan los siguientes requisitos: debe existir
una asociacion estadisticamente significativa entre DM
y cancer, el desarrollo del tumor y del cuadro de DM
debe ser simultineo o préximo en el tiempo y por
altimo la evolucion clinica debe seguir un curso para-
lelo.
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La aparicién de la neoplasia puede preceder, ser
concomitante o suceder al diagnoéstico de DM. El tra-
tamiento de la neoplasia puede mejorar o no la mio-
sitis y la sintomatologia cutdnea de la DM y la bus-
queda de la neoplasia debe de basarse en los datos de
la historia clinica, exploracioén fisica, pruebas rutina-
rias de laboratorio y técnicas de imagen. Estas ultimas
deben realizarse cuando las demads pruebas nos
hagan sospechar una neoplasia asociada.

Presentamos seis casos clinicos de DM asociada a neo-
plasia maligna. En cuatro de ellos, la DM precedi6 al diag-
noéstico de la neoplasia y en dos fue posterior al mismo.

Tras el tratamiento de la neoplasia, en tres de los
pacientes se observo resoluciéon completa del cuadro
clinico de DM en el tiempo de seguimiento.

DESCRIPCION DE LOS CASOS

Caso 1

Mujer de 51 anos diagnosticada de carcinoma gas-
trico con metdstasis ganglionares que fue tratada qui-
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FIG. 1.—Eritema en heliotropo (caso 1).

rargicamente. Cinco meses después presento clinica
de debilidad muscular proximal, malestar y astenia
acompanada de eritema en heliotropo (Fig. 1) y telan-
giectasias periungueales en manos. Se realizé biopsia
de las lesiones y se diagnostico6 de DM. En el estudio
histopatolégico destacaba una degeneracién vacuolar
focal de las células basales, engrosamiento de la mem-
brana basal, atrofia epidérmica y un escaso infiltrado
inflamatorio perivascular. En la analitica presentaba
una CPK de 362 U/1 (normal: 12-70 U/1) y LDH de
518 U/1 (normal: 45-90). La paciente falleci6 a los
4 meses por linfangitis carcinomatosa pulmonar.

Caso 2

Varén de 62 anos diagnosticado de tumor de laringe
tras cuadro de disfonia de 1 ano de evolucién. A los
15 dias del diagnoéstico del tumor se observaron en la
exploracion fisica unas placas de poiquilodermia con
tendencia a confluir en ambos gliteos. El paciente
presentaba debilidad de grupos musculares proxima-
les, demostrandose en el EMG la presencia de miosi-
tis. La CPK fue normal. Una biopsia de las lesiones glu-
teas confirmé la sospecha clinica de DM. Se aprecia-
ban dreas de vacuolizacion en la capa basal, una
discreta atrofia de la dermis, calcificaciones de las
fibras conjuntivas con fragmentacién de las mismas y
manguitos linfocitarios perivasculares. El paciente
falleci6 a los 6 meses.

Caso 3

Mujer de 48 anos que consult6 por presentar lesio-
nes papulosas, eritematosas en nudillos y zona periun-
gueal de 2 meses de evolucion. A la exploracién fisica
presentaba edema y eritema en zona malar y perio-
cular, lesiones eritematoviolaceas atroficas en muslos,
espalda y regién preesternal, asociado a eritema y
telangiectasias periungueales (Fig. 2). Referia dolor a
la palpacién de masas gemelares y debilidad muscu-
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FIG. 2.—Telangiectasias periungueales. Eritema a nivel de nudillos
(caso 2).

lar en grupos proximales. Analitica: CPK de 129 U/1
y LDH 453 U/1. El diagnéstico clinico e histolégico
fue compatible con DM. En la biopsia realizada des-
tacaba una intensa atrofia epidérmica, degeneracién
vacuolar focal de la basal y un discreto infiltrado lin-
focitario perivascular en la dermis. Para descartar la
existencia de una neoplasia asociada se realiz6 una
tomografia computerizada (TC) toracoabdominal,
observindose la presencia de unas adenopatias
mediastinicias de tamano patolégico, mayores de
3 cm. En la tomografia de emisién de positrones
(PET) con FDG18 se observaron tres focos hipercap-
tantes en region superointerna pectoral izquierda y
laterocervical izquierda. La biopsia de las adenopatias
mediastinicias mostré6 un adenocarcinoma papilar
poco diferenciado de origen desconocido. Tras tres
sesiones de quimioterapia con taxotere, adriamicina
y cisplatino el cuadro cutdneo evolucion6 favorable-
mente, desapareciendo el eritema malar y periocular
con la primera sesion y las lesiones periungueales tras
finalizar el segundo ciclo. Hasta la fecha, 6 meses des-
pués del diagnéstico, no se ha evidenciado progresion
de la enfermedad.

Caso 4

Varén de 73 anos de edad, diabético tipo II, que
fue visto en otro centro por presentar una clinica de
edema palpebral, lesiones cutdneas eritematosas en
codos, rodillas y dorsos de manos de 1 mes de evo-
lucién con el diagnéstico de DM. Inicialmente fue tra-
tado con corticoesteroides a distintas dosis, con alti-
bajos en la evolucién de la enfermedad, pautandose
posteriormente prednisona 80 mg/dia, observandose
una leve mejorfa de las lesiones cutaneas. A los
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5 meses persistia el cuadro de DM, el paciente con-
tinuaba tratamiento con prednisona 50 mg diarios y
en ese momento presentd unas papulas eritemato-
violaceas a nivel de extremidades inferiores de lento
crecimiento cuyo estudio histopatolégico confirmé el
diagnostico de sarcoma de Kaposi en posible relacién
a la inmunosupresiéon. El VIH fue negativo. Un mes
después se detecté una adenopatia inguinal izquierda
cuya PAAF fue compatible con metastasis de mela-
noma. Unos dias después fue visto en nuestra con-
sulta, persistiendo las lesiones cutdneas especificas de
DM (Fig. 3) y las lesiones de sarcoma de Kaposi esta-
bilizadas. En region inguinal izquierda se palpaba una
adenopatia de unos 5 cm de didmetro. Ademas pre-
sentaba disfagia para sélidos y liquidos. En la anali-
tica realizada destacaba una CPK de 287 U/1 y una
LDH de 523 U/I. El electromiograma confirmé la
presencia de una miopatia inflamatoria. En la anam-
nesis posterior el paciente referia la presencia de una
lesion pigmentada en muslo izquierdo de muchos
anos de evolucién que progresivamente habia aumen-
tado de tamano, con episodios de sangrado durante
los 2 ultimos anos; en los ultimos meses habia ido
regresando paulatinamente, sin llegar a desaparecer
por completo. En la exploracién fisica destacaba una
lesion maculosa, heterocrémica, de bordes ligera-
mente irregulares, que histolégicamente fue diag-
nosticada como nevo melanocitico intradérmico con
atrofia epidérmica e inflamacién probablemente en
relaciéon con una lesién pigmentada resuelta. Pensa-
mos que podria tratarse de un melanoma primario
totalmente regresado asociado a un nevo melanoci-
tico que permanecia.

Se realiz6 exéresis de la lesion inguinal y linfade-
nectomia inguinal izquierda con el diagnoéstico de
melanoma metastasico. El PET realizado no demos-
tr6 evidencia de enfermedad metastdsica en otras
localizaciones. Tras la reseccién del tumor y el inicio
de tratamiento quimioterapico con dacarbacina,
taxotere y cisplatino mejoraron completamente la cli-
nica de disfagia, las lesiones cutdneas y la analitica

FIG. 3.—Placa eritematosa difusa a nivel pretoracico (caso 4).
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FIG. 4.—Eritema con descamacion afectando a la regidn facial, mas
intensamente de distribucién periocular (caso 5).

(CPK: 15 U/1), pudiendo entonces reducir la dosis de
prednisona a 15 mg/dia sin apreciar recidivas. El
paciente fallecié 3 meses después por un cuadro de
neumonia secundario a la aplasia inducida por la qui-
mioterapia.

Caso b

Mujer de 65 anos que acudi6é a nuestra consulta por
presentar un cuadro de astenia, anorexia y debilidad
muscular proximal de 1 mes de evolucién. En la explo-
racion fisica presentaba eritemay descamacion perio-
cular (Fig. 4), lesiones papulosas violdceas en dorso
de dedos de manos con inflamacién de tejidos blan-
dos yuxtaarticulares sin evidencia de artritis a nivel de
articulaciones metacarpofaldngicas e interfalangicas
proximales que se acompanaban de telangiectasias
periungueales (Fig. 5). Asimismo destacaba un intenso
eritema en ambas extremidades superiores.

FIG. 5.—Telangiectasias y hemorragias puntiformes periungueales
(caso b).
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En la analitica realizada destacaban ANA positivos
(1/5120), CPK aumentada y CA 125>1.200 (normal:
<35). El electromiograma confirmé la presencia de
miositis.

Para descartar la presencia de una neoplasia asociada
se realiz6é una TC toracoabdominal, observandose una
masa pélvica quistica compatible con neoplasia de ova-
rio y signos de extension local a colon sigmoide. Se rea-
liz6 tratamiento quirdrgico mediante histerectomia
total ampliada y rectosigmoidectomia. La anatomia
patologica confirmé la existencia de un adenocarci-
noma de ovario bilateral, tipo seroso, papilar endo-
metrioide. Se inicié tratamiento quimioterdpico con
etopoxido y cisplatino, observindose mejoria de las
lesiones cutianeas a los 15 dias de la intervencion qui-
rurgica. Actualmente acude a nuestro centro de
manera periédica cada 3 meses para la realizacion de
tratamiento quimioterapico, encontrandose asintoma-
tica de las lesiones cutdneas y sin debilidad muscular.

Caso 6

Varén de 52 anos que acudié a nuestra consulta con
el diagnéstico clinico de probable vasculitis realizado
en otro centro. El paciente referia que la sintomato-
logia se habia iniciado 2 anos antes con lesiones papu-
losas de caracter purpurico localizadas en region facial
y espalda que inicialmente cursaron por brotes, aun-
que con el paso de las semanas-meses se hicieron per-
sistentes. Ocho meses antes de acudir a nuestra con-
sulta not6 la aparicién de cansancio intenso y pro-
gresivo, debilidad muscular proximal y molestias
toracicas que mejoraron al iniciar tratamiento con cor-
ticosteroides (prednisona 30 mg/dia) durante 2 meses
y empeoraron al descender la pauta. En la exploracion
fisica se observaban unas placas eritematosas conflu-
yentes levemente descamativas, adquiriendo un
aspecto casi eritrodérmico en cara y tronco superior
(Fig. 6), asi como lesiones eritematosas papulosas en
codos y rodillas y algunas cicatrices hipopigmentadas
en dorso de dedos y manos. A nivel periocular las lesio-
nes eran mas evidentes, destacando un eritema en
heliotropo. Cinco meses antes en otro centro se le
habia practicado una biopsia cutdnea de las lesiones
de la espalda, observindose tinicamente una mode-
rada degeneracién hidrépica de la capa basal. Con la
sospecha clinica de DM realizamos dos biopsias cuta-
nea, una de las placas iniciales del cuello y otra de la
espalda, en las que inicamente destacaban a nivel de
la dermis una intensa mucinosis de disposicién inters-
ticial asociada a un infiltrado linfocitario perivascular
(Fig. 7). La inmunofluorescencia directa frente a
inmunoglobulinas, fibrinégeno y complemento fue
negativa. El electromiograma presento signos de mio-
patia.

En la analitica realizada destacaban una cifra de
LDH de 266 U/1, de CA 19,9 de 60,6 U/ml (normal:
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FIG. 6.—Eritema generalizado con areas ligeramente descamativas
(caso 6).

<37) yde CEA (11,4 ng/ml). La CPK era de 560 U/1.
Se realiz6 una TC toracoabdominal, observandose en
region suprarrenal izquierda una masa de 4 cm de
didmetro, de bordes mal definidos, heterogénea, de
probable origen metastasico. Una resonancia mag-
nética cerebral demostré cuatro formaciones nodu-
lares en fosa posterior, 16bulo temporal derecho y
convexidad central parietal izquierda compatibles con

‘._a_lﬁj /

FIG. 7.—Biopsia cutanea de cara anterior del torax del caso 6 en la
que se aprecia intenso depdsito de mucina a nivel de la dermis. No
hay alteraciones en la unién dermoepidérmica. (Hierro coloidal x50.)
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lesiones metastasicas. La PAAF de la masa suprarre-
nal fue diagnostica de metdstasis de carcinoma ana-
plasico de células pequenas. Al paciente se le informo
de la situacién de la enfermedad y de la convenien-
cia de completar estudios dirigidos a la localizacién
del tumor primario y dese6 realizarlos en su ciudad
de origen.

DISCUSION

Desde 1916, en que fue descrita por primera vez la
presentacion de un carcinoma gastrico en un paciente
con DM (5), las publicaciones de esta asociacion tanto
de casos aislados como de grupos de pacientes han
sido continuas, por ello cuando aparece en un adulto
es considerada como un probable proceso paraneo-
plasico. De hecho esta asociaciéon corresponde al
grupo III de la clasificaci6n de DM/PM que realiza-
ron Bohan y Peter (4).

La DM es una enfermedad inflamatoria de etiolo-
gia desconocida caracterizada por la presencia de mio-
patia proximal simétrica junto a lesiones cutaneas tipi-
cas. En ausencia de manifestaciones cutaneas habla-
mos de PM. Los criterios diagnésticos se incluyen en
la tabla I.

La frecuencia de asociacién de DM y neoplasia varia
entre un 10 y un 50% segun los diversos autores (7-13).
De todas maneras no se ha demostrado una mayor
incidencia de determinados tumores y ésta parece
corresponder a la que se observa en la poblacion gene-
ral, correlacionada con la edad y sexo (14).

TABLA I: CRITERIOS DIAGNOSTICOS
DE DERMATOMIOSITIS/POLIMIOSITIS*

— Debilidad muscular proximal simétrica con/sin disfa-
gia o afectacion respiratoria.
— Enfermedad cutanea:

Eritema heliotropo (exantema caracteristico).
Papulas de Gottron.

Poiquilodermia. Fotodistribucidn.
Telangiectasias periungueales.

— Electromiograma anormal.

— Biopsia muscular compatible con miositis.

— Elevacion de enzimas musculares (CPK, LDH, aldola-
sa, GOT, GPT).

DM posible: un criterio ademas del exantema caracteristico.

DM probable: dos criterios ademas del exantema caracte-
ristico.

DM definida: tres o cuatro criterios ademas del exantema
caracteristico.

DM posible: dos criterios.

DM probable: tres criterios.

DM definida: cuatro criterios.

* Modificada de De Troya y cols. (6).
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El tiempo que transcurre entre la DM y el descu-
brimiento de la neoplasia es variable. La DM puede
preceder en meses a la neoplasia o bien desarrollarse
tras el diagnéstico de la misma. Los casos 1y 2 desa-
rrollaron el cuadro clinico de DM tras el diagnéstico
del tumor y en los casos 3, 4, 5y 6 la DM precedi6 al
diagnéstico de la neoplasia (tabla II).

La mayor parte de los estudios realizados conclu-
yen que la busqueda de una neoplasia oculta debe
realizarse con los datos obtenidos de la historia cli-
nica y las pruebas rutinarias de laboratorio segun la
edad y el sexo del paciente. No se consideran prue-
bas complementarias de rutina ni la TC ni el PET,
pero éstas deben realizarse en nuestra opinién
cuando las pruebas rutinarias estan alteradas y nos
hagan sospechar la presencia de una neoplasia aso-
ciada. En los casos 3 y 4 el PET resulté muy qtil, en
el caso 3 para confirmar la localizacion del tumor y
en el caso 4 para descartar la presencia de enferme-
dad metastasica a distancia. Consideramos que el PET
puede resultar de gran ayuda para el despistaje tumo-
ral en aquellos casos en que las pruebas radiolégicas
convencionales no aporten datos concluyentes; en
concreto, en el caso del melanoma, como ya se ha
demostrado en la literatura (15, 16), podria ser la
prueba de eleccién para el estadiaje de la enferme-
dad. En los casos 3, 4y 5 se pone de manifiesto la rela-
cién causa-efecto del tumor y la DM, ya que es evi-
dente la mejoria del cuadro clinico tras el tratamiento
bien quirdrgico o quimioterapico de la neoplasia.
Habitualmente la recidiva del tumor produce recaida
de la DM. No podemos precisar el mecanismo por el
cual los tumores malignos influyen en la patogénesis
de la DM, aunque existe, sin embargo, evidencia expe-
rimental que sugiere que los factores inmunolégicos
estan implicados (17). De la serie presentada quere-
mos destacar especialmente dos aspectos. En primer
lugar la rareza de la asociacion DM-melanoma; de
hecho tras una revisién de la literatura Gnicamente
hemos encontrado 10 casos de DM asociada a mela-
noma (18, 19) y tan s6lo uno asociado a melanoma
con regresion de la lesiéon primaria (20). El caso 4
seria el segundo caso con estas caracteristicas. La
regresion espontdnea y completa de la lesiéon prima-
ria de melanoma maligno refleja en nuestro caso el
alto potencial inmunolégico de este tumor y pro-
porciona el soporte para la explicaciéon de que un
mecanismo inmunolégico fue el causante de la DM.

En segundo lugar destaca la mucinosis marcada
como principal dato histolégico de las lesiones cuta-
neas de nuestro sexto caso. Aunque la presencia de
depdsitos de mucina a nivel dérmico pueden ser con-
siderados como un criterio histolégico mas en el
diagnéstico de una DM, son raros los casos que pre-
sentan manifestaciones clinicas especificas sin otros
datos histolégicos de la enfermedad. De hecho exis-
ten muy pocos casos descritos en la literatura de
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TABLA II: DATOS CLINICOS DE SEIS CASOS DE DERMATOMIOSITIS PARANEOPLASICA

Evolucion DM tras

Caso n.® Sexo Edad Tumor Tiempo dx tratamiento tumor Supervivencia
’ (anos) tumor-dx DM con cirugia tras el dx de DM
y/o quimioterapia
1 M 51 Adenocarcinoma gastrico 5 meses antes Progresion 4 meses
2 Vv 62 Carcinoma laringe 15 dias antes Progresion 6 meses
3 M 48  Adenocarcinoma de origen 1 mes después Resolucion completa Revisiones periddicas
desconocido (cada 6 meses)
4 Vv 73 Melanoma 7 meses después Resolucion completa 10 meses
5 M 65 Adenocarcinoma de ovario 1 mes después Resoluciéon completa Revisiones periddicas
(cada 3 meses)
6 \Y 52 Carcinoma anaplasico 2 anos después ? ?

de células pequenas

M: mujer. V: varén. dx: diagndstico. DM: dermatomiositis.

mucinosis focal como Unica manifestacién histol6-
gica del cuadro cutaneo de DM (21-24). Kaufmann
y cols. (21) presentaron dos casos clinicos de DM que
debutaron inicialmente con placas de mucinosis focal
reactiva como la tinica manifestacién cutdnea de la
enfermedad sin evidenciarse la existencia de una
neoplasia oculta. Kock y cols. (22) describieron el
caso de un paciente de 59 anos afecto de miositis y
unas placas eritematosas reticuladas en region ante-
rior del térax que fueron histolégicamente diagnos-
ticadas de mucinosis. Requena y cols. (23) presen-
taron una mujer de 66 anos con una placa eritema-
tosa en regiéon abdominal de 10 meses de evolucion
acompanada de eritema facial y placas violaceas en
dorso de dedos. La paciente presentaba una clinica
de miositis que precedié durante 2 anos a las mani-
festaciones cutdneas. En ninguno de estos dos casos
la enfermedad se asociaba a neoplasia. Nuestro sexto
caso presentaba unas lesiones eritematosas en regiéon
facial y espalda que precedieron durante ano y medio
a la aparicién de miositis. Aunque el cuadro clinico
era muy sugestivo de una conectivopatia (en con-
creto de una DM), el estudio histolégico demostré
unicamente la existencia de una mucinosis focal reac-
tiva sin que otras manifestaciones tipicas de la DM
estuvieran presentes. A diferencia de los casos hasta
ahora publicados, en la TC toracoabdominal reali-
zada se detectaron metastasis de carcinoma anapla-
sico de células pequenas.

Con este trabajo queremos remarcar la importan-
cia de descartar en todo paciente que presente una
DM de comienzo en la edad adulta la existencia de
una neoplasia oculta.

Abstract.—The first reported association of
dermatomyositis (DM) with malignancy was in 1916.
Nowadays we can conclude that DM is probably
associated with an increased incidence of
malignancy. Tumor types found seem to rougly
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approximate the frequencies of those found in
general population. The diagnosis of malignancy
can either precede, occur concurrently, or follow
the diagnosis of DM. Treatment of associated
malignancy may or may not have an effect on
myositis or cutaneous disease.

We present six cases of DM associated with
malignancy. Symptoms of DM were completly solved
after the treatment of associated malignancy in
three of our patients. One of them died by
chemotherapy complications and the other two the
follow-up was only were six and three months. In
one of the patients DM associated with metastatic
melanoma whose primary lesion had spontaneonaly
regressed. Mucinosis was the main histologic finding
in the cutaneous lesions of another patient.

Solano Novo T, Redondo Bellon P, Quintanilla Gutiérrez E. Der-
matomyositis and cancer. Actas Dermosifiliograf 2000;91:9-15.

Key words: Dermatomyositis. Cancer. Melanoma.
Mucinosis.
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