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CASOS CLINICOS / INMUNODERMATITIS

Dermatomiositis asociada a un tumor poco frecuente:

Reporte de un caso

Dermatomyositis associated with neuroendocrine carcinoma: A case report

Diana Yabeth Flores Rios,! Dafne Aidee Rivera Pérez,' Alejandro Padilla Isassi,> Adan Fuentes Sudrez’®

y Gloria Celina Mairena Gutiérrez*
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3 Adscrito del Servicio de Dermatologia
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RESUMEN

En pacientes con dermatomiositis se sabe que existe mayor ries-
go de asociacion con patologia maligna, aungque no se conoce una
causa precisa de esta relacion. Se han descrito casos tanto en
tumores solidos como en hematolégicos. Presentamos el caso
de una mujer de 74 afos con diagnostico de dermatomiositis, en
quien se encontrd una masa paratraqueal y lesiones hepaticas que
corresponden a un carcinoma neuroendocrino.

PALABRAS CLAVE: dermatomiositis, tumor neuroendocrino, sindro-
me paraneoplasico.

Introduccion
La dermatomiositis (DM) es una enfermedad del colé-
geno caracterizada por debilidad muscular asociada
con lesiones cutdneas. Tiene dos picos de incidencia: uno
en la infancia y otro en la edad adulta, con predominio
en mujeres.' La etiopatogenia de la bM no esta clara, pero
factores como la predisposicion genética, ambientales y
los mecanismos mediados por el sistema inmunitario
y no inmunitario desempefian un papel en el desarrollo
de este trastorno.” Se ha reportado una mayor frecuen-
cia de malignidad en los pacientes con dermatomiositis:
de25a42%.’

Presentacion del caso

Se trata de una paciente de 74 afios, residente de la Ciudad
de México, quien por primera vez acudié a consulta de
dermatologia por la presencia de dermatosis diseminada
en la cabeza y las cuatro extremidades. Comenzé en la
cabeza caracterizada por placas violdceas periorbitarias,

ABSTRACT

In patients with dermatomyositis, it is known that there is a higher
risk of association with malignant pathology without knowing a
precise cause of this association. They have been described in
both solid and hematological tumors. \We present the case of a
7A-yearold woman diagnosed with dermatomyositis, in whom
a paratracheal mass and liver lesions were found, leading to the
diagnosis of neuroendocrine carcinoma.

KEYWORDS: dermatomyositis, neuroendocrine tumor, paraneoplas-
tic syndrome.

simétricas acompaiadas de edema, y placas eritematosas
descamativas en la piel cabelluda con zonas de alope-
cia (figura 1). Posteriormente, en las manos aparecieron
papulas eritematoviolaceas, ligeramente sobreelevadas y
descamativas, localizadas en las articulaciones metacarpo-
falangicas, interfaldngicas proximales y distales (figura 2).
En los miembros pélvicos destacd poiquilodermia en las
caras laterales de los muslos de forma bilateral. En el dorso
de las manos, bilateral y simétrica, con eritema y aumento
de volumen periungueal, y en la cara anterolateral de los
muslos, de ocho semanas de evolucion. Durante el interro-
gatorio dirigido refirié disminucién de la fuerza proximal
de las cuatro extremidades, con dificultad para elevar los
brazos por arriba de los hombros y para subir escaleras,
ademas de disfagia con sélidos, pérdida de 2 kg y febricula
vespertina de 37.5 °C en la misma temporalidad.

Fue valorada en conjunto con el Servicio de Reumato-
logia, donde los niveles de creatinfosfoquinasa (156 u/L) y
mioglobina (86 ng/ml) se encontraron ligeramente incre-
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mentados. La serologia de autoinmunidad reporté anti-
cuerpos antinucleares aumentados (1:160 moteado fino),
aldolasa ligeramente positivo (7.67 u/rL). Los marcadores
tumorales Ca 125, ca 19-9, ca 15-3 y alfafetoproteinas,

il

Figura 1. Destaca el eritema heliotropo con edema palpebral y las placas erite-
matovioldceas con escama fina en su superficie localizadas en la piel cabelluda.

DERMATOMIOSITIS ASOCIADA A TUMOR *++*

negativos. El perfil reumatoldgico con anti-Jo-1 3.50, anti
Mi-2, negativos. La velocidad de sedimentacion globular
elevada (19 mm/h). Se realizo electromiografia (EMG) don-
de se reportd proceso miopatico inflamatorio agudo, en
las cuatro extremidades, con distribucién de predominio
proximal, con datos de denervacion activa. Tras la adminis-
tracion de cuatro bolos de metilprednisolona, se inicié con
azatioprina e hidroxicloroquina, presenté mejoria parcial
de las manifestaciones dermatoldgicas y musculares.

En el seguimiento a los ocho meses, la paciente desarro-
116 disfonia progresiva acompanada de disfagia, para lo cual
recibi6 tratamiento con inmunoglobulina intravenosa. Du-
rante la evaluacion posterior se realizé una nueva imagen
de cuello y torax que revel6 la presencia de una masa lobu-
lada heterogénea de 38 mm a nivel paratraqueal izquierdo
(figura 3). Ademds se identificaron multiples lesiones he-
paticas, y en el cerebelo izquierdo, sugerentes de metdstasis.
Se llevé a cabo una biopsia hepatica percutanea, en la que
se concluy¢ el diagndstico de carcinoma neuroendocrino
poco diferenciado grado 3, segtin la Organizacién Mundial
de la Salud (oms) (figura 4). Este se clasificé como estadio
clinico 1v; con metastasis hepaticas y sistema nervioso cen-
tral de origen primario desconocido.

La paciente recibi6 sesiones de radioterapia como par-
te del tratamiento, sin embargo, lamentablemente fallecié
un mes después de su ingreso debido a un deterioro neu-
roldgico y respiratorio.

Discusion

La dermatomiositis afecta cominmente a personas de
entre 40 y 50 afios, con una edad media en el momento
del diagnostico de 44.0 £ 18.3 afos. La afeccién es mas
comun en mujeres que en hombres, con tasas de inciden-
cia de 3.98 y 4.68 por un millon, respectivamente.* En el

Figura 2. Papulas de Gottron en las articulaciones metacarpofalangicas e interfalangicas proximales.
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Figura 3. Imagen de tomografia de térax en corte axial y reconstruccion coronal, con ventana para mediastino y
medio de contraste endovenoso, en donde se observa una masa lobulada vs. nédulos confluentes paratraqueales
izquierdos heterogéneos con diametro de 38 mm.
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Figura 4. En el corte histoldgico tefiido con hematoxilina-eosina se identifica tejido hepético normal con una neo-
plasia de células redondas, pequefias y azules en un patron vagamente organoide y con desmoplasia moderada (A).
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caso que exponemos, la aparicion se dio a una edad avan-
zada, a los 75 afios, y del sexo femenino, lo que confiere
una edad infrecuente para el diagndstico, pero en el géne-
ro predominante.

La presentacion clinica de pm de nuestro caso es re-
presentativa. Para llegar al diagnostico, siempre es nece-
saria una manifestacién cutdnea tipica.’ Estas se pueden

m Dermatologia Cosmética, Médica y Quirtrgica

clasificar en tres categorias: patognomonicas, caracteristi-
cas y compatibles.® Como rasgo patognomonico, nuestra
paciente presentd papulas de Gottron (figura 2). En cuan-
to a rasgos caracteristicos, tenfa erupciéon en heliotropo
(figura 1), signo de chal y v, y dermatitis escamosa de la
piel cabelluda. Como signo compatible, poiquilodermia
localizada en los muslos.
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Tabla 1. Criterios diagnésticos de dermatomiositis'™

DERMATOMIOSITIS ASOCIADA ATUMOR®**

1 Debilidad muscular proximal y simétrica de cintura escapular y pélvica, flexores del cuello, progresiva, en semanas o

meses, con o0 sin disfagia y afeccion respiratoria
Elevacion de las enzimas musculares séricas
Cambios por electromiografia

Biopsia muscular compatible con miopatfa inflamatoria

gl W N

periungueales

Lesiones cutaneas caracteristicas, como eritema heliotropo, signo del chal, papulas y signo de Gottron, telangiectasias

Presentd

Presenté
Presentd
No se realizd

Present6

La paciente present6 debilidad muscular proximal y simétrica, elevacién de enzimas musculares, cambios en la electromiografia y lesiones cutdneas caracteristicas.
Enfermedad definida: cuatro criterios; enfermedad probable: tres criterios; enfermedad posible: dos criterios.

A pesar de que los anticuerpos contra miositis fueron
negativos, la alteracion de la EMG fue compatible con pro-
ceso miopatico inflamatorio agudo, la elevacion de enzi-
mas musculares e involucro de lesiones dermatoldgicas
por criterios descritos por Bohan y Peter (tabla 1) fue-
ron compatibles con diagndstico definitivo de pm, por lo
que se tomo la decisién de no realizar biopsia. Ahmed y
colaboradores’ realizaron un estudio en el que revisaron
los casos de 275 pacientes con DM para evaluar la viabi-
lidad de realizar una biopsia de piel, EMG o resonancia
magnética (RMN) del musculo afectado en lugar de una
biopsia muscular para el diagnéstico. Concluyeron que en
presencia de hallazgos cutaneos especificos, pueden ser
suficientes procedimientos menos invasivos. Destacaron
que en aproximadamente 80% de los casos, la biopsia de
piel mostrard dermatitis de interfaz, un hallazgo que aun-
que también se puede observar en lupus, puede orientar el
diagnostico hacia la bM cuando se combina con caracte-
risticas cutaneas distintivas.

En la literatura médica, desde 1916 se ha documentado
el riesgo de malignidad asociado con pm, cuando se re-
porto la primera asociacidn con céncer gastrico.* En la ac-
tualidad se han informado diversas neoplasias asociadas,
las mas frecuentes son los carcinomas de ovario, pulmén,
mama, colorrectal, y con menor frecuencia linfoma de cé-
lulas B.>!° Los tumores neuroendocrinos (TNE), como se
observd en nuestro caso, son menos comunes como aso-
ciacidn a DM, en la base de datos PubMed/Medline se han
reportado s6lo 30 casos, como se detalla en la tabla 2. Es-
tos tumores comprenden un grupo heterogéneo de neo-
plasias epiteliales con diferenciacién predominantemente
neuroendocrina, que podrian originarse en diversas loca-
lizaciones, aunque son mas frecuentes en el pancreas, el
tracto digestivo y el pulmon.”

El diagndstico de un TNE se basa en la presentacion cli-
nica, biomarcadores sanguineos, TAC/RMN, PET y evalua-
cioén histoldgica de biopsias o resecciones quirurgicas.'
Los tumores neuroendocrinos pulmonares (TNP) son los

Volumen 22 / Numero 4 B octubre-diciembre 2024

que estan mas documentados, especialmente el carcinoma
neuroendocrino de células pequenas, aunque también se
han descrito de células grandes, y en otras localizaciones
como higado, pancreas, apéndice, yeyuno, vejiga, prostata
y un caso no especificado.

En la mayoria los casos se observé elevacion de creati-
nina quinasa (cK) y velocidad de sedimentacién globular
(vsG), como ocurrié en nuestro caso. En algunos pacien-
tes se realizaron marcadores tumorales generales, como
en el estudio de Yasuda y colaboradores,” quienes repor-
taron un tumor hepatico neuroendocrino con ACE, AFp,
Ca 9 y APE negativos. El equipo de Wang® describié un
carcinoma neuroendocrino de pancreas con nivel normal
de Ca 19.9; y Azuma y colaboradores® informaron so-
bre un carcinoma neuroendocrino de yeyuno con ACE y
Ca 19.9 negativos. Similar a nuestro caso, estos marcado-
res resultaron negativos, lo que no excluye la posibilidad
de malignidad dado que los TNE pueden tener marcadores
tumorales especificos, como reporté el equipo de Takashi-
ma* con un carcinoma neuroendocrino de pulmén, con
y-enolasa especifica de neurona positiva.

En cinco de los casos estudiados, el diagnostico se rea-
liz6 postmortem, lo que sugiere la importancia de reali-
zar estos marcadores durante la evaluacién en busca de
malignidad.

En cuanto al tratamiento, los objetivos en el manejo de
la DM se centran en la debilidad muscular, las manifesta-
ciones cutaneas y cualquier otra complicacion subyacente.
El tratamiento de primera linea para la afectaciéon mus-
cular son los glucocorticoides sistémicos, utilizados solos
o en combinacién con otros inmunosupresores. Entre los
agentes de primera linea se incluyen la azatioprina y el
metotrexato, que actdan como ahorradores de esteroides.
Para tratar las manifestaciones dermatologicas, los agen-
tes sistémicos mas comdinmente utilizados son la hidroxi-
cloroquina y el metotrexato.*

En nuestro caso, las manifestaciones dermatolégicas y
musculares mejoraron parcialmente tras la administra-
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cion de azatioprina, esteroides e hidroxicloroquina. Con
base en estos hallazgos, estos agentes pueden ser unas
opciones viables para mejorar el estado funcional del pa-
ciente, incluso si persiste el cancer asociado. Comparando
con los casos mencionados en la tabla 2,1a mayoria de los
pacientes recibieron esteroides como monoterapia, mien-
tras que a uno de ellos se le indicé azatioprina, lo cual
resultd en una mejoria en su desenlace clinico.'®

Es importante destacar que en la mayoria de los casos
descritos de TNE, incluido el nuestro, los pacientes no pre-
sentaron sintomas atribuibles a la neoplasia subyacente
hasta etapas avanzadas, la cual se detectd a través de es-
tudios de extension. Estos casos también tuvieron un pro-
ndstico generalmente desfavorable; sin embargo, aquellos
que fueron candidatos a cirugfa y/o quimioterapia, mos-
traron mejores perspectivas de vida, incluyendo la remi-
sién de sintomas.

Conclusion

Presentamos un caso poco comun de carcinoma neuroen-
docrino asociado a pM, que lamentablemente resulté en
el fallecimiento de la paciente. Destacamos la importancia
de una vigilancia cuidadosa para la deteccién temprana de
malignidad, dado que en gran parte de los casos mencio-
nados la neoplasia no presentaba sintomas asociados y fue
descubierta durante estudios de extension posteriores al
diagnodstico de pm o en necropsias. La mayoria de los casos
reportados en la literatura sobre dermatomiositis asociada
a tumor neuroendocrino mostraron un prondstico desfa-
vorable, aunque en algunos se ha observado mejoria. Esto
subraya la diversidad y complejidad de los tumores neu-
roendocrinos y su relaciéon con la dermatomiositis.
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