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Resumen.—El término dermatomiositis amiopatica, o der-
matomiositis sine miositis designa aquellos pacientes que
presentan las manifestaciones cutaneas tipicas de la derma-
tomiositis pero sin evidencia de miopatia inflamatoria. La der-
matomiositis amiopatica puede asociarse a neoplasia subya-
cente, al igual que sucede con la dermatomiositis clasica.

Se presenta el caso de una paciente de 53 afios, con hallaz-
gos cutaneos caracteristicos de dermatomiositis, sin debilidad
muscular proximal y con enzimas musculares séricas norma-
les, que se mantuvieron en el rango de la normalidad a lo lar-
go del seguimiento posterior, aunque el electromiograma rea-
lizado 6 meses mas tarde mostro alteraciones con patrén
miopético. Esta sintomatologia cutanea permitid sospechar
una neoplasia oculta y finalmente encontrar una recidiva de su
cancer de mama aparentemente inactivo desde hacia muchos
anos. La asociacion de dermatomiositis amiopéatica con recu-
rrencia de cancer de mama es excepcional.

Palabras clave: dermatomiositis amiopatica, cancer de
mama.

INTRODUCCION

El término dermatomiositis amiopatica (o derma-
tomiositis sine miositis) designa a aquellos pacientes
que presentan los hallazgos cutaneos caracteristicos
de la dermatomiositis clasica en ausencia de signos de
miopatial. La dermatomiositis amiopatica, al igual
que la dermatomiositis clasica, puede asociarse con
neoplasias subyacentes?. Se presenta el caso de una
mujer de 59 anos, con hallazgos cutdneos tipicos de
dermatomiositis, ausencia de debilidad muscular pro-
ximal y enzimas musculares normales, cuya sintoma-
tologia cutdnea permiti6é sospechar una neoplasia
oculta y finalmente encontrar una recidiva de su can-
cer de mama aparentemente inactivo desde hacia
muchos anos.
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AMYOPATHIC DERMATOMYOSITIS ASSOCIATED
WITH A RECURRENCE OF BREAST CANCER

Abstract.—The term «amyopathic dermatomyositis», or der-
matomyositis «sine myositis» is used to describe those pa-
tients who present with the skin manifestations typical of der-
matomyositis, but with no evidence of inflammatory myopathy.
Amyopathic dermatomyositis may be associated with an un-
derlying neoplasm, the same as with classic dermatomyositis.
We present the case of a 59-year-old female patient, with cu-
taneous findings typical of dermatomyositis, with no proximal
muscle weakness and with normal serum muscle enzymes,
which stayed in a normal range throughout the later follow-up
period, although the electromyogram performed six months
later showed alterations with a myopathic pattern. These skin
symptoms raised the suspicion of an occult neoplasm, and a
recurrence of the patient’'s breast cancer, apparently inactive
for many years, was finally found. The association of amyo-
pathic dermatomyositis with a recurrence of breast cancer is
exceptional.
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DESCRIPCION DEL CASO

Una mujer de 59 anos de edad fue ingresada para
estudio de dolor toracico de caracteristicas pleuriti-
cas de instauracion brusca. Durante el ingreso se con-
sult6 al Servicio de Dermatologia por una erupcién
cutdanea de 2 semanas de evolucion. A la exploracion
fisica se objetivé un eritema violdceo, no pruriginoso,
en caray escote con edema en parpados, papulas eri-
tematosas violaceas en dorso de las manos (fig. 1) y co-

Fig. 1.—Pépulas eritematosas en manos.
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dos y alteraciones ungueales, consistentes en eritema
y telangiectasias periungueales junto a desflecamiento
e hipertrofia de las cuticulas (fig. 2). Ademas, la pa-
ciente referia astenia generalizada de varios meses de
evolucioén, aunque la fuerza de la musculatura proxi-
mal estaba totalmente conservada.

La paciente tenia como antecedentes una diabetes
mellitus tipo 2 y un cancer de mama diagnosticado ha-
cia 13 anos, que fue en su dia tratado con cirugia, qui-
mioterapia, radioterapia y posteriormente hormono-
terapia. Desde el dltimo tratamiento, la paciente se
encontraba libre de enfermedad.

La biopsia de una pdpula de los nudillos revel6 la
existencia de hiperqueratosis y acantosis, junto con
edema en dermis superficial, dilatacién vascular y
abundantes melanéfagos. En la capa basal se observa-
ban minimos focos de vacuolizacién con queratinoci-
tos necroticos aislados (fig. 3). Las analiticas mostra-
ron unas enzimas musculares (creatincinasa [CK], su
enzima miocdrdica [CK-MB] y aldolasa) y transami-
nasa glutamiooxalacética en rangos de normalidad. El
estudio de autoinmunidad tnicamente fue positivo
para los ANA, con valores de 1,/1.280 y patrén moteado
en HEP-2. Los anti-ADN, anti-Ro, anti-La, anti-RNP,
anti-Sm y anti-Jol fueron negativos.

Fig. 2.—Alteraciones ungueales: telangiectasias periungueales e
hipertrofia y desflecamiento de las cuticulas.

basal, con leve infiltrado linfohistocitario perivascular superficial.
(Hematoxilina-eosina, x100.)

Una radiografia de térax mostré la existencia de
un patrén micronodular bilateral y un minimo de-
rrame pleural derecho. En la TC toracicoabdomi-
nal se observaron adenopatias de tamano no signifi-
cativo en la region hiliar izquierda y subcarinal de
1 cm y una adenopatia axilar menor de 1 cm. La ci-
tologia del liquido pleural fue negativa para malig-
nidad.

Posteriormente, en el curso de controles ambula-
torios se realizaron periédicamente analiticas con de-
terminacion de enzimas musculares, que fueron nor-
males. Las lesiones cutdneas fueron tratadas con
corticoides topicos y fotoproteccion.

Un mes mds tarde la paciente consultoé de nuevo
por dolor y disnea. Se realizé una nueva radiografia
de torax en la que se apreciaba atelectasia-condensa-
cién del I6bulo pulmonar inferior izquierdo. En la
TC toracicoabdominal aparecian adenopatias cervi-
cales posteriores, supraclaviculares y axilares bilate-
rales y una masa en hilio pulmonar izquierdo de
3,3 cm de didmetro. Existia afectaciéon parenquima-
tosa pulmonar, asi como derrame pleural. La broncos-
copia revel6 una infiltracién submucosa en bronquio
lobular superior izquierdo. La biopsia demostré in-
filtracion linfdtica por carcinoma de mama, con re-
ceptores de estrogenos y progesterona intensamente
positivos y marcador Cerb-B2 positivo en el 50 % de
las células.

Confirmada la recaida ganglionar y pulmonar del
cancer, se inici6 tratamiento quimioterapico paliativo.
Los controles analiticos posteriores continuaron mos-
trando valores de CK, CK-MB, LDH y aldolasa dentro
de la normalidad. Desde la primera dosis de quimio-
terapia las lesiones cutaneas experimentaron una me-
joria progresiva, hasta desaparecer sin necesitar trata-
miento dermatolégico adicional. Seis meses después
del diagnéstico se realiz6 un electromiograma a la pa-
ciente, que mostraba un patrén miopatico caracteris-
tico. Las determinaciones analiticas no han mostrado
alteraciones en las enzimas musculoesqueléticas en el
curso del seguimiento.

COMENTARIO

La dermatomiositis amiopatica representa entre el
2y el 18 % de los pacientes con dermatomiositis'**.
Clinica e histopatolégicamente, ambas formas de la
enfermedad son indistinguibles. Afecta con mas fre-
cuencia a adultos, pero también se ha descrito en la
infancia. Son quejas comunes de estos pacientes la as-
tenia y la fatiga, el prurito, la fotosensibilidad y las ar-
tralgias®. Por otra parte, los ANA suelen ser positivos
en la dermatomiositis amiopdtica (71 % en algunas se-
ries?), aunque se ha estimado que las lesiones cuta-
neas preceden a la debilidad muscular en el 56 % de
los casos de dermatomiositis clasica, la afectacion
muscular se evidencia en la mayoria de estos pacien-
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tes en el curso de los 3-6 meses que siguen al diag-
nostico*®, lo que no sucede en la forma amiopdtica’.

En 1993, Euwer y Sontheimer? publicaron cuatro
criterios para el diagnoéstico de dermatomiositis amio-
patica: cambios cutaneos patognomonicos de derma-
tomiositis, biopsia cutanea con hallazgos compatibles
con dermatomiositis, ausencia de evidencia clinica de
debilidad motora proximal en 2 anos de enfermedad
y enzimas musculares esqueléticas en limites normales
2 anos después de la aparicion de las lesiones cutdneas.
El propio Sontheimer anos mads tarde reconocio el tér-
mino dermatomiositis hipomiopatica!® ya empleado
anteriormente por otros autores® como subgrupo
dentro de la dermatomiositis amiopdtica para distin-
guir aquellos pacientes con lesiones cutdneas de der-
matomiositis sin evidencia clinica o de laboratorio de
afectaciéon muscular en quienes en el curso de estu-
dios electrofisiologicos, histopatolégicos (biopsia
muscular) y/o radiolégicos!!"!? se detecta existencia
de una miositis subclinica. De hecho, aunque estas
pruebas permitan demostrar la existencia de altera-
ciones subclinicas en el musculo esquelético, algunos
autores consideran que estos estudios podrian no es-
tar indicados en ausencia de evidencia clinica o de la-
boratorio de existencia de miopatia'®. En el caso que
se presenta la paciente se incluiria en este grupo, al
presentar hallazgos cutaneos propios de dermatomio-
sitis confirmados mediante biopsia, ausencia de debili-
dad muscular proximal y enzimas musculoesqueléticas
en limites normales a lo largo de un ano de segui-
miento junto con un electromiograma patolégico.

La dermatomiositis es un fenémeno paraneoplasico
en el 15-30 % de los pacientes adultos!*!. Del mismo
modo existen en la literatura médica diversos casos de
dermatomiositis amiopatica asociados a neoplasias. Se
ha descrito la asociaciéon con linfomas'*!7, cancer de
mama’'31819 colon!, pulmén?'8, cérvix?, endome-
trio”, ovario”?! y rinén?%. Unicamente hemos encon-
trado en la bibliografia otro caso de dermatomiositis
amiopatica asociada a recurrencia de un cancer de
mama, en el cual las lesiones cutdneas precedieron a
la deteccion de la recaida’®. Parece que efectivamen-
te existe una relacion entre dermatomiositis amiopati-
cay cancer, al igual que sucede con la forma clasica’.
Resulta evidente que hasta que se realicen estudios
que confirmen la significacion estadistica de esta aso-
ciacion, todos los pacientes con este diagnoéstico de-
berian ser explorados para descartar la existencia de
una neoplasia subyacente. También se ha descrito asi
mismo la asociacién de la dermatomiositis amiopati-
ca con enfermedad pulmonar de mal prondstico y
anti-Jol negativos®*.

Respecto a la evolucién, aunque no existen dema-
siados estudios al respecto, parece ser que en la ma-
yoria de los pacientes la dermatomiositis amiopatica
no progresa al sindrome completo’. Sin embargo,
existe una pequena proporcion de casos que progre-
san a un estado francamente miopdtico, lo que ha lle-

vado a considerar la posibilidad que existe un espec-
tro entre las formas de dermatomiositis miopdticay
amiopatica'®. En cuanto al tratamiento, es bien cono-
cido que el curso de la dermatomiositis cldsica para-
neoplasica puede ser paralelo al curso de la enferme-
dad neoplasica, y puede presentar refractariedad a
los tratamientos esteroideos e inmunosupresores®. Por
lo que respecta a la dermatomiositis amiopatica, el tra-
tamiento esteroideo intensivo, en general, no esta in-
dicado en ausencia de evidencia clinica de miopatia’.
Nuestra paciente no precisé en ningiin momento tra-
tamiento sistémico para sus lesiones cutaneas, que se
resolvieron tras el inicio del tratamiento quimiotera-
pico.

Queremos destacar la necesidad de descartar la
existencia de neoplasias asociadas, especialmente en
adultos, e investigar la recurrencia de un tumor o la
progresién de la enfermedad maligna en aquellos pa-
cientes con antecedentes de neoplasia que se mani-
fiestan con dermatomiositis amiopatica.
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