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RESUMEN ABSTRACT

La dermatomiositis es un trastorno en el que el musculo esqueléticdermatomyositis is a condition in which the skeletal muscle re-
resulta afectado por un proceso inflamatorio no supurativo, manifes-sults affected by an inflammatory process non supurative, mani-
tado por debilidad proximal y erupcion cutanea. La dermatomiositis festing proximal weakness and a characteristic cutaneous erup-
puede relacionarse con infeccion viral, enfermedades del tejido co-tion. It can be related to viral infection, diseases of the connective
nectivo como lupus eritematoso sistémico, enfermedad mixta del te-tissue as systemic lupus erythematosus, mixed connective tissue
jido conectivo y en menor proporcién con neoplasias. Se reporta unand in lesser proportion to neoplasias. A case of dermatomyositis
caso de dermatomiositis asociado con adenocarcinoma gastrico enelated to gastric adenocarcinoma is reported in a 44 years old
un hombre joven, lo cual constituye un caso poco comun. La inci- man. The incidence is variable from 6% to 43% of the cases when
dencia varia de 6 a 43% de los casos; cuando la dermatomiositis sdermatomyositis is associated to neoplasia and this can appear up
presenta junto con neoplasia, ésta puede aparecer hasta dos afits 2 years after the miositis has been established, as a case a para-
después del cuadro de miositis, constituyendo un sindrome paraneoplastic syndrome. The neoplasias frequently related are ovari-
neopléasico. Las neoplasias frecuentemente relacionadas son cancen, breast and lung cancer and digestives as colon cancer and in
res de ovario, de mama, pulmonar y neoplasias digestivas como canlesser proportion gastric cancer.
ceres de colon y gastrico.
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INTRODUCCION la infeccién viral del mdsculo y un mecanismo autoin-

munitario. El proceso inmune primordial es de tipo hu-

La dermatomiositis es una miopatia inflamatoria idiopa- moral, dirigido contra la microvasculatura intramuscular
tica caracterizada por erupcion cutanea, seguida por dey es mediado por el complejo de ataque de la membrana

bilidad muscular proximal. El proceso es consideradodel complemento C5b-9, con activacién de la via del
como parte del grupo de enfermedades que incluyencomplemento por anticuerpos unidos a componentes mi-
Dermatomiositis, polimiositis y miositis con cuerpos de crovasculares. El depdsito de complemento en los capi-
inclusion, siendo la incidencia en este grupo de 1 enlares es la lesién mas temprana y especifica en dermato-
100,000 individuos por afio, aproximadamente. miositis; esto es seguido por necrosis y reduccion en el
La dermatomiositis usualmente ocurre sola, pero pue-nimero de capilares en cada fibra muscular, lo cual re-
de asociarse con esclerosis sistémica, enfermedad mixtaulta en isquemia, destruccidn de fibras musculares e in-

del tejido conectivo, o bien con neoplasias, constituyen-flamacion. Existe evidencia de autoinmunidad fuera
do mas de la tercera parte de los casos de midsitis. del masculo, como lo es la presencia de anticuerpos
La génesis es desconocida; sin embargo, contribuyecontra antigenos intracelulares. Existen anticuerpos es-

la interaccion entre los factores genéticos del huéspedpecificos de miositis y, entre éstos, el anti-Mi2 es el Uni-
co relacionado exclusivamente con dermatomiositis mas

que con polimiositis:”

* Servicio de Neurologia Residente, Centro Médico Nacional Siglo XXI. En este articulo se _p_resenta el caso de un h(_')mbre JO-
** Unidad de Oncologfa, Hospital General de México, OD. ven con dermatomiositis asociada con neoplasia géastri-
Recibido para publicacién: 15/12/00. Aceptado para publicacién: 24/05/01. ca (sindrome paraneoplésico). La dermatomiositis se
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afios, con la presencia de lesiones cutaneas necréticaonido mate a la percusion. Abdomen con ascitis, sin
y velocidad de sedimentacién globular elevada. Elvisceromegalias. Fuerza muscular de miembros supe-
diagndstico definitivo se establece con base en cuadraiores: Proximal 2/5, distal 4/5. Fuerza muscular en
clinico, patron miopatico en la electromiografia, eleva- miembros inferiores: Proximal 4/5 y distal 5/5. Mio-
cidn de las concentraciones de creatinquinasa y biopiaticos 1/4.
sias muscular y de piel. Los resultados de los examenes de laboratorio efec-
En el presente trabajo se analiza la frecuencia detuados durante su ingreso al hospital fueron: hemoglobi-
dermatomiositis en relacion con neoplasias y las caracna 11.3 g/dL, hematdcrito 34.1%; leucocitos 4,00®mm
teristicas clinicas de esta presentacidn, la cual constitusegmentados 74.5%, bandas 0%, linfocitos 14.9%, mo-
ye un caso poco comun. Ademas se presenta una reviRocitos 10.3%, eosinofilos 0.2%, baséfilos 0.1%; pla-

sion de la literatura. quetas 68,000 mfnAnemia normocitica normocrémi-
) ca. Glucosa 82 mg/dL, nitrégeno de urea sanguinea
CASO CLINICO (BUN) 12 mg/dL, creatinina 0.5 mg/dL, Na 134 mEq/L,

K 3.1 mEqg/L, Cl 94 mEqg/L, Ca 6.8 mg/dL, Mg 1.5 mg/dL,
Hombre de 44 afos originario y residente de México, transaminasa glutamico-oxaloacética (TGO) 135 UIL,
D.F. Inicia su padecimiento en enero de 1995 al notartransaminasa glutamico-pirtvica (TGP) 54 U/L, deshi-
lesién eritematosa sobre el dorso nasal, de bordes defidrogenasa lactica (DHL) 506/L, PT: 4.6 g/dL, albumina
nidos, la cual cambié de color hacia café claro en el1.9 g/dL, globulinas 2.7 g/dL, creatin-fosfoquinasa
transcurso de algunos dias, extendiéndose sobre regi&fCPK) 368 U/l, MB 48, aldolasa 11.7 U/I, Anticuerpos
malar. Durante febrero presenté neumonia basal dereantinucleares: ANADds/DNA, Sm/RNP: 2.40 Ul/mL
cha, por lo que recibi6 tratamiento con sulfas y, debido(nL = 0.7-1 Ul/mL).
a recaida, posteriormente con [3-lactamicos con lo cual La placa de térax evidencio opacidad basal bilateral,
remitié. Desarrolld, sin embargo, edema facial y lesio- sugestiva de derrame pleural.
nes hiperpigmentadas en cara, cuello y extremidades, y La tomografia axial computarizada de abdomen mos-
presento niveles elevados de creatinina sérica. Se estar6 cambios de densidad de tejido celular subcutaneo
blecio el diagndstico de sindrome de Steven-Johnson yor retencién de liquidos; no hubo evidencia de masas o
recibio tratamiento con diurético, esteroide y antihista- colecciones ni de ganglios retroperitoneales.
minico. Después cursd con deterioro progresivo de En la electromiografia se demostré la existencia de
fuerza muscular en extremidades de tipo proximal y deun patrén miopatico inflamatorio, con afectacién de la
predominio en miembros superiores, con evolucidon demusculatura proximal de las extremidades con predomi-
dos meses y medio previo a su ingreso al hospital. Du-
rante abril desarroll6 disfagia, inicialmente a sélidos y
después a liquidos, que desemboco en intolerancia a |
via oral una semana antes de su ingreso. Tuvo adem3
edema generalizado y disnea de reposo, por lo cual in
gresa al hospital a principios de junio. Historia familiar
con antecedentes para artritis reumatoide, resto sin im
portancia para el padecimiento. Examen fisico: fre-
cuencia cardiaca 90 por minuto, frecuencia respiratori
28 por minuto, presion arterial 110/70 mm Hg, tempe-
ratura 37 C.

Durante la exploracion se detectd paciente disnei-
co con palidez de tegument®s y edema generaliza-
do +++. Presentaba erupcion cutanea hiperpigmenta
da sobre el dorso de la nariz y mejillas con distribu-
cién en alas de mariposa, de bordes no bien definidos
papulas de superficie plana sobre los nudillos, café
claro (signo de Gottron). También tenia adenomega-
lia supraclavicular izquierda de 2 X 2 cm, dura, fija a
planos profundos, no dolorosa. Campos pulmonare
con amplexaciéon y amplexién disminuida, disminu-
cion de ruidos respiratorios en regién basal bilateral y Figura 1. Engrosamiento de pliegues gastricos y pdlipos.
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Figura 2. Adenocarcinoma gastrico. Glandulas. Figura 3. Biopsia de piel con tincién de Masson para coldgena. Fibro-
sis intensa en dermis (color azul).

nio de las superiores. Las velocidades de conduccién
nerviosa motora y sensitivas fueron normales.
Posteriormente se realizé endoscopia de tubo digesti-
vo alto, la cual evidenci6 esofagitis antral grado Ill, en-
grosamiento de pliegues gastricos en fondo y cuerpo
con lesiones y ulceraciones superficiales. También se«
detecté engrosamiento de antro y masa polipoide, por lo=
gue se tomaron multiples biopsig@sgura I).
Se coloc6 sonda enteral en tercera porcion del duode
no y se inicidé nutricién enteral. 5
La biopsia géstrica evidenci6é adenocarcinoma difuso
poco diferenciado con formacion parcial de glandulas
(Figura 2)y células en anillo de sello que fueron positi-
vas a la tincién de PAS (mucopolisacaridos neutros). El
tumor se extendio al es6fago y duodeno. La biopsia de
piel pres_ento a“me.“to de te.“do conectivo fibroso densoFigura 4. Mdsculo estriado con tincién de Masson que muestra tejido
en dermls_ superficial y media an anexos atr"f‘pados PO%ihroso (color azul) que diseca fibras musculares.
proceso fibroso (escleroderm@jigura 3). El musculo
mostré degeneracion parcial de fibras musculares con
aumento intersticial de colage(fgura 4). las que se observan en otros grupos de dermatomiositis
Por intolerancia a la nutricion enteral, se decidié darno relacionado con cancét! La dermatomiositis se
nutricién parenteral total de 2,800 kcal en 24 horas concaracteriza por debilidad en los musculos del tronco, la
gran aporte de proteinas; después se le administré quieintura escapular y pélvica, la parte superior de brazos
mioterapia con 5 fluorouracilo a dosis de 400 nigde y muslos, la parte anterior del cuello y la faringe. Las
superficie corporal por dia durante cinco dias cada tredesiones cutaneas pueden preceder o aparecer después
semanas Y acido folinico previo a dosis de 20 ragtn del sindrome muscular y consisten en eritema localiza-
dia durante cinco dias. Después de reiniciada la via oralgdo o difuso, erupcién maculopapular, dermatitis ecce-
el paciente fallecié a consecuencia de broncoaspiracibmmatoide o descamativa, siendo la erupcion cutanea cla-

dos semanas posteriores a su ingreso al hospital. sica de color rojo violaceo (heliotropo) sobre parpados,
) dorso de la nariz, mejillas (alas de mariposa), frente,
DISCUSION térax, codos, rodillas, nudillos (signo de Gottron) y al-

rededor de los lechos subungue&lea.neoplasia pue-
La asociacion de neoplasia con dermatomiositis se hale preceder o aparecer después de instaurado el cuadro
descrito con una frecuencia que oscila entre 6 y 43%de miositis, con una diferencia de hasta dos &fas
siendo las alteraciones cutaneas y musculares iguales iacidencia de este sindrome paraneoplasico es mayor
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en individuos de mas de 60 afos; sin embargo, inclusisencia de disfagia (lo cual puede explicarse por la mis-
ve pacientes jovenes pueden presentarlo. Es mas frema dermatomiositis y por la infiltracién a es6fago). En
cuente en hombres. Se ha relacionado con necrosis clwzasos de dermatomiositis con neoplasia, se ha reporta-
tanea (lesiones necroticas ulceradas sobre placas indwdo que al extirpar la lesién maligna puede desaparecer
radas, eritematosos o violaceos) y velocidad dela debilidad muscular; sin embargo, en nuestro caso
sedimentacion globular elevagé? esto no pudo realizarse debido a la extension de la en-
Los tumores mas frecuentemente relacionadosfermedac?°
son los canceres de ovario, mama, pulmén y colon; Latasa de mortalidad es cuatro veces mayor que en la
en menor proporcién se observa cancer gastrico.poblacidn general; cuando la dermatomiositis esta aso-
También se han descrito algunos poco usuales comaiada con neoplasia, la muerte se relaciona con ésta. En
linfoma y sarcoma de Kapo3i-1%! E| abordaje este caso la muerte fue debido a broncoaspiraciony a lo
diagnéstico en estos casos incluye historia clinicaavanzado de la misma enfermedad.
cuidadosa, examen fisico, incluyendo exploracién
rectal, pélvica y de mama; ademas, biometria hema-
tica completa, perfil bioquimico, sangre oculta en
heces, analisis de orina, radiografia de térax, citolo-La dermatomiositis es una miopatia inflamatoria idio-
gia de esputo, antigeno carcinoembrionario en buscaatica, caracterizada por erupcién cutanea y seguida
de neoplasias ocultas. Los estudios radiograficos dede debilidad proximat.® No se ha podido establecer
ben ser dirigidos porque de otra manera son pococlaramente la frecuencia de dermatomiositis con neo-
datiles y de alto costé815 plasias en general ya que el porcentaje varia de un 6
Los factores de mal pronostico en dermatomiosi- hasta un 43%:28-1' La neoplasia puede aparecer an-
tis son la presencia de cancer, edad del paciente, sees o después del cuadro de miositis, con una diferen-
veridad de la miositis y la presencia de disfagia. cia de incluso dos afid$1® Los tumores mas fre-
Ademas sexo femenino, raza negra, resistencia atuentemente relacionados son carcinoma pulmonar,
tratamiento, fiebre, leucocitosis y velocidad de sedi- cancer de ovario, cancer de mama y carcinomas gas-
mentacion globular elevada? Se ha descrito que la trointestinaleg:°-11.21| os factores de peor prondstico
presencia de lesiones cutaneas sobre el tronco se ren dermatomiositis son la existencia de cancer, edad
laciona con un curso fatal; éstas incluyen placas eri-mayor de 60 afios, sexo femenino, raza negra, severi-
tematosas largas con o sin papulas, diseminadas edad de la miositis, presencia de disfagia y lesiones

CONCLUSIONES

el tronco que ademdas se acompaian de rash en heutaneas sobre el tronéo.

liotropo o papulas de GottronOtro factor, aunque
controversial, lo representan bajos niveles de crea-
tin-quinasa (CK)."18 L

En este caso clinico, la dermatomiositis constituye ™
un sindrome paraneoplasico, detectandose el adenocag-
cinoma gastrico después del inicio de la miositis. Lla-
ma la atencion en particular la edad del paciente, ya3.
gue es mas frecuente en individuos mayores de 60
afos. El diagndstico se hizo con base en cuadro clini-
co, patrén miopatico y elevacion de creatin-quinasa; el -
diagndstico definitivo se establecio con el estudio de
las biopsias de piel, masculo y gastrica. 5.

Debido a la extensién del adenocarcinoma gastrico,
hacia duodeno y esé6fago, se consideré al tumor comd*
no resecable, por lo cual se decidi6é dar tratamiento co
quimioterapia; sin embargo, no fue posible evaluar la
respuesta.

El paciente tuvo una evolucion térpida y esto puedes.
explicarse por la presencia de factores de adverso pro-
néstico, como la existencia de neoplasia gastrica co
invasion a duodeno y eso6fago, la severidad de la miosi-
tis, velocidad de sedimentacion globular elevada, pre-
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