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Resumen.—La dermatomiositis es una enfermedad del tejido
conjuntivo en cuya etiologia se han implicado numerosos fac-
tores. Recientemente se ha aceptado la existencia de un sub-
tipo de dermatomiositis denominado amiopatica cuyas mani-
festaciones cutaneas son indistinguibles de las que aparecen
en la forma clasica de la enfermedad y que, sin embargo, di-
fiere de esta en la ausencia inicial de hallazgos clinicos de
afectacion muscular. La asociacién de ambos cuadros con la
posible presencia de un proceso neoplasico subyacente se ha
descrito en numerosas ocasiones, constituye un motivo de
un amplio debate.

Se presentan 3 casos de dermatomiositis amiopatica, 2 varo-
nes de 27 y 45 afios y una mujer de 54 afios, el Gltimo asocia-
do a un proceso maligno, y se exponen y revisan las principa-
les caracteristicas diferenciales de la entidad y su relacién con
diversos tipos de neoplasias.

Palabras clave: dermatomiositis amiopatica, neoplasia, para-
neoplasica, malignidad.
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INTRODUCCION

La dermatomiositis amiopatica se distingue de la
forma clasica de la enfermedad por la ausencia de
debilidad muscular proximal durante un periodo
inicial minimo de 6 meses. La existencia de este sub-
tipo de dermatomiositis es objeto de controversia,
puesto que en algunos pacientes se demuestra a pos-
teriori la presencia de miositis subclinica. Tanto la
forma clasica como la amiopatica de la enfermedad
se han vinculado a la posible presencia de maligni-
dad oculta, y esta constituye el principal factor de
mal pronéstico. Presentamos los casos de 3 pacien-
tes con manifestaciones cutdneas caracteristicas de
dermatomiositis, sin debilidad muscular acompa-
nante, uno de los cuales estaba relacionado con una
recidiva tumoral.
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CLINICALLY-AMYOPATHIC DERMATOMYOSITIS:
PRESENTATION OF THREE CASES

Abstract.—Dermatomyositis is a connective tissue disease
which has several factors involved in its etiology. Recently, the
existence of a sub-type called amyopathic dermatomyositis
has been accepted, whose cutaneous manifestations are in-
distinguishable from the ones that appear in the classic form
of the disease. However, it is different from the classic form in
that clinical findings of muscular involvement are initially ab-
sent. The association of these two sets of symptoms with the
possible presence of an underlying neoplastic process has
been described on numerous occasions, and has been the
subject of extensive debate.

We present three patients with amyopathic dermatomyositis,
two males aged 27 and 45 and a female aged 54, the latter
associated with a malignant process, and we discuss and re-
view the main differential features of the entity and its rela-
tionship with different types of neoplasms.

Key words: amyopathic dermatomyositis, neoplasm, parane-
oplastic, malignancy.
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DESCRIPCION DE LOS CASOS

Caso 1

Un varén de 27 anos, sin antecedentes personales
ni familiares de interés, consulté por un cuadro de
aproximadamente 2 anos de evolucion, de lesiones
cutdneas eritematosas y pruriginosas de forma ocasio-
nal, localizadas en el dorso de la nariz y manos, co-
dos, munecas y parpados, que empeoraban tras la ex-
posicion solar y se acompanaban de afectacion de las
cuticulas de ambas manos. No referia sintomas indi-
cativos de debilidad muscular.

En la exploracién dermatolégica se observé la
presencia de eritema palpebral bilateral con afecta-
cién predominante de parpados superiores, papulas
eritematosas de 0,5-1 cm sin descamacion significa-
tiva en el dorso de ambas manos asentadas princi-
palmente sobre articulaciones interfaldngicas, hiper-
queratosis de las cuticulas de ambas manos y placas
eritematosas ligeramente descamativas en codos. La
exploracion fisica general no aporté hallazgos signi-
ficativos.

Se presentan los resultados de las pruebas comple-
mentarias realizadas en la tabla 1.
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TABLA 1. RESUMEN DE LAS PRUEBAS COMPLEMENTARIAS REALIZADAS EN LOS TRES CASOS PRESENTADOS

Caso 1 Caso 2 Caso 3

Sexo Varén Varén Mujer
Edad 27 45 54
Analitica general Normal Normal Normal
Creatincinasa (U/ml) 133 172 103

(normal, 26-120 U/ml)
LDH (U/ml) 261 436 355

(normal, 210-370 U/ml)
Aldolasa (U/ml) 3,4 3,6 3,8

(normal, 0-7,6 U/ml)
ANA Negativos 1/40 1/40
Marcadores tumorales Normal Normal Ca 125: 83 U/ml (8-35 U/ml)

Electromiografia
RM musculo

Biopsia de musculo

Biopsia cutanea

Ecografia abdominal

TC abdominopélvica

Sin datos de miopatia
Sin datos de miositis

Normal

Hiperqueratosis
ortoqueratdsica
y degeneracion de
queratinocitos basales

Normal

No se realizé

Sin datos de miopatia

Infiltracidn grasa en
gran parte del vientre
del musculo subescapular
derecho

Ligero infiltrado inflamatorio
perivascular
Hiperqueratosis
ortoqueratdsica
y degeneracion de
queratinocitos basales

Normal

No se realizé

Sin datos de miopatia
Sin datos de miositis

Normal

Hiperqueratosis
ortoqueratdsica
y degeneracion de
queratinocitos basales

Masas hepaticas y
esplénicas: metastasis

Masas hepaticas y

esplénicas: metastasis

LDH: lactato deshidrogenasa; ANA: anticuerpos antinucleares.

Debido a la escasa repercusion clinica de las mani-
festaciones del paciente y el buen estado general del
mismo, se opt6 inicialmente por la abstencién tera-
péutica, recomendando tinicamente protecciéon so-
lar. Ocho anos después del diagnéstico inicial el pa-
ciente mantiene una evolucion favorable, libre de
afectacion muscular.

Caso 2

Un var6n de 45 anos de edad, sin antecedentes per-
sonales ni familiares relevantes, consulté por un cua-
dro de mas de 2 anos de evolucién que comenzé con
lesiones no pruriginosas en nudillos, codos y rodillas y
eritema en parpados superiores, sin evidencia de ma-
nifestaciones clinicas extracutineas acompanantes.

La exploracién fisica general no proporcioné ha-
llazgos patolégicos. En el examen dermatolégico des-
tacaba eritema palpebral bilateral de limites precisos,
mas evidente en el borde libre de los parpados supe-
riores (fig. 1) y papulas eritematosas violaceas de pe-
queno tamano, con areas de hiperqueratosis, en el
dorso de las manos asentadas sobre prominencias
6seas que seguian las lineas de los tendones extenso-

res (fig. 2). En codos y rodillas se apreciaban papulas
similares de mayor tamano.

Los resultados de las exploraciones complementa-
rias realizadas al paciente se resumen en la tabla 1. Se
inici6 tratamiento con hidroxicloroquina en dosis de
250 mg diarios, con remision parcial de las lesiones
cutdneas. No se pusieron de manifiesto en posterio-
res revisiones datos de afectacién muscular subjetiva,
con un seguimiento global desde el momento del
diagnostico de aproximadamente 4 anos.

Caso 3

Una mujer de 54 anos de edad, entre cuyos antece-
dentes personales destaca un adenocarcinoma de ova-
rio bilateral (estadio III-C), intervenido quirdrgica-
mente en julio de 2002y tratado mediante seis ciclos de
quimioterapia con paclitaxel y carboplatino desde julio
a diciembre de 2002, consulté por un cuadro de lesio-
nes cutaneas de 7 meses de evolucion que se inici6 con
intenso prurito en parpados superiores y en las re-
giones cervical posterior y retroauriculares. Posterior-
mente aparecieron lesiones eritematosas y edema en
parpados superiores, afectaciéon periungueal dolorosa,
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lesiones eritematosas en el dorso de manos, caras inter-
nay externa de ambos muslos, frente y regiones deltoi-
deas. No presentaba debilidad muscular subjetiva.

La exploracién fisica general result6 anodina. En
la exploraciéon dermatolégica destacaba eritema en
heliotropo con edema en ambos parpados superiores,
papulas eritematosas violaceas de aproximadamente
0,5 cm de tamano con areas de hiperqueratosis y focos
de atrofia y poiquilodermia en dorso de ambas manos,
cara interna de ambos muslos, regiones laterales de la
frente y retroauricular bilateral. En ambas manos po-
dia apreciarse marcada hiperqueratosis y desfleca-
miento de las cuticulas, con dolor a la presién (signo
de la manicura), eritema y telangiectasias periunguea-
les (fig. 3). En las caras externas de ambos muslos pre-
sentaba placas eritematosas calientes al tacto de apro-
ximadamente 5-8 cm de tamano.

Se presentan los hallazgos mas significativos de las
exploraciones complementarias realizadas en la ta-
bla 1. La paciente inicié tratamiento con 250 mg dia-
rios de hidroxicloroquina y 30 mg diarios de predni-
sona por via oral y fue remitida para valoracién al
servicio de oncologia, con posterior instauraciéon de
quimioterapia ciclica. Aproximadamente 2 anos des-
pués del diagnostico inicial, la paciente se mantiene
libre de indicios subjetivos u objetivos de afectacion
muscular.

COMENTARIO

El término dermatomiositis amiopatica (dermato-
miositis sine miositis) fue acunado por Pearson en
1979 para hacer referencia a un subtipo poco fre-
cuente de dermatomiositis que, a diferencia del pa-
tron clinico clasico de la enfermedad, cursa sin afecta-
cién muscular inicial. Constituye entre el 2y el 18 %
del total de casos, con una incidencia del 0,1-1 por
100.000 habitantes y ano y un predominio por las mu-
jeres que parece ser algo superior que en la dermato-
miositis clasical?.

Euwer y Sontheimer establecieron en 1993 los cri-
terios para el diagnéstico de la dermatomiositis amio-
patica. Estos incluyen la presencia de cambios cuta-
neos patognomonicos de dermatomiositis, biopsia
cutanea compatible, enzimas musculares dentro de la
normalidad y ausencia clinica de debilidad motora
proximal. La dermatomiositis amiopatica se considera
probable o provisional si los mencionados criterios
se cumplen durante al menos 6 meses y confirmada si
lo hacen durante 2 anos o mas®. Son criterios de
exclusion de dermatomiositis amiopatica el empleo
de farmacos asociados a la aparicién de cuadros que
semejan a la dermatomiositis (hidroxiurea, penicila-
mina, estatinas, diclofenaco, practolol, triptéfano, al-
fuzosina, acido nuflimico, fenitoina, etc.) y el tra-
tamiento con terapia inmunosupresora sistémica
durante dos o mds meses consecutivos en los prime-

Fig. 1.—Caso 2. Eritema palpebral simétrico (eritema en heliotropo).

Fig. 2.—Caso 2. Papulas eritematosas violaceas sobre prominen-
cias Oseas en el dorso de la mano (papulas de Gottron).

Fig. 3.—Caso 3. Papulas de Gottron en dorso de mano derecha con
eritema periungueal e intensa afectacidn cuticular con hiperque-
ratosis.

ros 6 meses del comienzo de la enfermedad, puesto
que podrian silenciar el desarrollo de una enferme-
dad muscular activa.

Dada la existencia de pacientes que presentan lesio-
nes cutaneas especificas sin evidencia clinica de afec-
tacién muscular y que, sin embargo, presentan hallaz-
gos subclinicos de miositis detectados mediante
estudios de laboratorio, radiolégicos o electrofisiolo-
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gicos y es mas oportuno el empleo del término der-
matomiositis clinicamente amiopdtica*.

Las manifestaciones clinicas y los hallazgos histo-
patolégicos de la forma amiopdtica son indistingui-
bles de los descritos en la forma clasica®%. L.a mayor
parte de las manifestaciones sistémicas extramuscu-
lares asociadas con la forma clasica no se han docu-
mentado hasta el momento en la forma amiopatica,
salvo la neumonitis intersticial’. La asociacion con
malignidad subyacente se describe para la dermato-
miositis amiopatica de la misma formay en el mis-
mo grado que para la entidad clasica, con una fre-
cuencia de presentacién variable entre el 6y el 60 %.
Entre los procesos malignos mas frecuentemente
descritos en asociacion con dermatomiositis figuran
las neoplasias de ovario, mama, ttero, pulmén, pros-
tata y colon. Se han observado con menor frecuencia
otros tipos de cancer, como hepatocarcinoma, ade-
nocarcinoma gastrico, linfomas, sarcoma granuloci-
tico, carcinoma renal, carcinoma epidermoide de pa-
rétida, cancer de cérvix y carcinoma nasofaringeo®1.

El diagnéstico de dermatomiositis amiopatica re-
quiere la exclusion de hallazgos subjetivos y objetivos
de afectacién muscular. Sin embargo, es posible de-
tectar alteraciones paramétricas que demuestren la
presencia de miositis subclinica. Ademads de la realiza-
ci6én habitual de una analitica con valores de enzimas
musculares, principalmente creatinfosfocinasa y aldo-
lasa, electromiografia y biopsias cutanea y muscular,
altimamente estan cobrando un interés creciente de-
terminadas pruebas de imagen, como la RM, la eco-
grafia muscular, la RM espectroscopica con fésforo
31 o la tomografia con talio. La RM detecta cambios
musculares en estadios precoces y, puesto que la afec-
tacién muscular es parcheada, resulta especialmente
util para guiar la realizacién de la biopsia muscular, va-
lorar la actividad de la enfermedad y evaluar la res-
puesta de esta al tratamiento!!.

En los pacientes con dermatomiositis clinicamente
amiopatica es menos frecuente el hallazgo de altera-
ciones inmunolégicas en el suero. Los anticuerpos
antinucleares (ANA) resultan positivos entre el 60 y
el 80 % de los casos, mientras que los anticuerpos an-
tisintetasa son generalmente negativos. Reciente-
mente, Targoff y Sontheimer et al. estudiaron el sue-
ro de 18 pacientes con dermatomiositis amiopatica,
identificando en 16 de las muestras dos tipos de au-
toanticuerpos dirigidos contra las proteinas p-155y
Se.3. Estos autoanticuerpos podrian en un futuro ac-
tuar como marcadores de un subgrupo de pacientes
cuya dermatomiositis tenderia a mantenerse amiopa-
tica. Actualmente, sin embargo, no existen datos ob-
jetivos suficientes que sustenten esta hipotesis.

Las manifestaciones cutaneas de la dermatomiosi-
tis presentan una respuesta variable al tratamiento, y
en ocasiones son refractarias al tratamiento. Como
primeras opciones terapéuticas se mantienen los cor-
ticoides topicos y los antipalidicos. Recientemente se

han obtenido respuestas favorables, aunque variables
a la administracion tépica de tacrolimus al 0,1 %212,
En pacientes con dermatomiositis amiopdtica no se re-
comienda el uso de corticoides orales!*, aunque toda-
via no existe consenso sobre este punto. El pronésti-
co de los pacientes con dermatomiositis clinicamente
amiopadtica es globalmente mejor que el de los pa-
cientes con dermatomiositis clasica, principalmente
por sus escasas repercusiones sistémica. La presencia
de malignidad oculta constituye el principal factor de
mal pronéstico.
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