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RESUMEN

Se trata de un adolescente masculino de 13 afos de edad con
diagndstico de dermatomiositis juvenil asociada a linfoma no-
Hodgkin, como evento paraneoplasico. La dermatomiosistis es
una enfermedad multisistémica del tejido conjuntivo-vascular,
como expresion de una miopatia inflamatoria cuya etiopatoge-
nia alin es desconocida, por lo que se han propuesto muiltiples
teorfas y asociaciones, incluida la neoplasica.

PALABRAS CLAVE: dermatomiositis juvenil, Linfoma no Hodgkin, pa-
raneopldsico, dermatosis fotodistribuida.

Introduccion

La dermatomiositis juvenil (DMJ) es una enfermedad
inflamatoria crénica que compromete de 1 a 9 casos por
mill6n de nifios menores de 16 afos por afio. Afecta,
inicialmente, la vasculatura de la dermis, el tejido mus-
cular, y ocasionalmente otros 6rganos y sistemas como
corazén, pulmén y tubo digestivo.”? Es un trastorno de
origen multifactorial derivado de una vasculopatia capi-
lar, en cuya etiopatogenia se han propuesto, ademds del
origen autoinmune, agentes virales (enterovirus, virus de
la influenza, Coxsackie y echo), bacterianos (estreptococo
B-hemolitico del grupo A, Toxoplasma gondii), vacunas, me-
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ABSTRACT

We present the case of a 13 year old teenager, with juvenile
dermatomyositis associated with non Hodgkin lymphoma as a
paraneoplastic event. Dermatomyositis is a multisystem disor-
der of vascular-connective tissue, as an expression of inflamma-
tory myopathy whose etiology is still unknown. Many theories
and associations have been proposed, including neoplastic.
KEYWORDS: juvenile dermatomyositis, Non Hodgkin Lymphoma, pho-
todistributed dermatoses.

dicamentos, y la presencia de alelos HLA-B8, DRB103o01,
DQAT10301 y DQATO501 en pacientes con un riesgo es-
pecifico. Ademds, se ha identificado un polimorfismo
promotor de TNF-a y antagonistas de los receptores de
interleucina-1, presentando alto riesgo para enfermedad
crénica y calcificacién distrofica. Finalmente, se sabe que
hasta un tercio de los adultos con dermatomiositis tienen
riesgo de desarrollar cancer. Este fenémeno no suele ver-
se en la poblacién pedidtrica, aunque se han reportado
algunos casos de eventos paraneopldsicos.

Describimos un caso clinico de este padecimiento, en
un paciente pedidtrico asociado a neoplasia maligna.
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Caso clinico

Adolescente masculino de 13 afios de edad, referido de
la consulta de medicina interna por dermatosis disemi-
nada a cabeza, tronco y extremidades, que afecta: cara,
regiones auriculares, cuello, térax anterior, antebrazos y
dorso de las manos. Dicha dermatosis estaba constituida
por la presencia de placas eritemato-violdceas en regién
facial “halo en heliotropo” (fotografias 1, 2 A y B), placas
eritematoescamosas milimétricas, simétricas y circulares,
bien delimitadas de predominio acral “papulas de Got-
tron” (fotografia 3). Cuadro de cuatro meses de evolucién.
Sin calcinosis, tlceras, lipodistrofia, ni datos clinicos de
vasculitis.

También fueron detectadas esplenomegalia, 3 cm por de-
bajo del reborde costal, y multiples adenopatias axilares
bilaterales méviles e indoloras. Tono muscular dentro de
normalidad. La fuerza en brazos: abduccién, 3/5; flexion
de biceps, 2/5; extensién de biceps, 4/; flexién de cadera,
3/5; rodillas en flexo-extension, 4/ 5; y dorsiflexién-flexién
plantares, 5.

Previamente, por diagnéstico de eccema alérgico, fue
manejado con hidroxizina oral y aceténido de fluocino-
lona, sin percibir mejoria. A lo anterior se agrega pérdida
ponderal de 6 kg y dificultad para la realizacién de activi-
dades cotidianas, como peinarse o elevar objetos con los
brazos. El resto de antecedentes, negativos.

Exdmenes: Hb 11.9mg/dl, leucocitos de 7,200/ml,
ASAT 92 v/l (normal: 40 u/l), CPK 236u/L, fraccién MB:
6.92 u/l, aldolasa 16.4 u/l, DHL 394 u/l, VSG: 36 mm/hr.
Anticuerpos anti-musculo liso, serologias para VIH/ vi-
rus Epstein Bar, antiestreptolisinas, anticuerpos antinu-
cleares, anti-DNA nativo, C3, C4, CHs0, y electrocardio-
grama dentro de pardmetros de normalidad o negativos.

Imdgenes de resonancia magnética de térax, abdomen
y pelvis sin contraste: incremento del tamario de ganglios
axilares, bilaterales, asi como hiperintensidad de sefial de
la musculatura de biceps y deltoides.

Histopatologia

Piel. Hiperqueratosis, atrofia epidérmica y degeneracién
vacuolar de los queratinocitos basales, asi como infiltrado
linfocitario perivascular y depésitos de mucina dérmicos.

Mausculo deltoides. Infiltrado inflamatorio en el tabi-
que interfascicular, hiperplasia endotelial con prolifera-
cién tubulorreticular, trombos de fibrina, y destruccién
muscular.

Ganglio axilar. Infiltrado monomorfo de linfocitos
grandes, células con citoplasma eosinéfilo abundante, y
nucleo de cromatina marginada a la periferia, con uno
a tres nucleolos baséfilos medianos y numerosas mitosis
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anormales, compatibles con linfoma no-Hhodgkin de cé-
lulas grandes B (fotografias 4 A y B).
Inmunohistoquimica. CD45 +++, CD3 +++, CD20
negativo, CD30 +++. Compatible con linfoma de células
grandes de estirpe B CD30 positivo (fotografia s).

Evolucion y manejo

Se inici6 metilprednisolona (18.75 mg/kg/d{a) intravenosa
por 5 dias, asi como hidroxicloroquina (400 mg/dia), cal-
cio, vitamina D y fotoproteccién tépica. Finalmente, fue
remitido a su servicio original para estadificacién, manejo
oncolégico y seguimiento.

Discusion

Atendiendo a los criterios diagnésticos y clasificacién de
la dermatopolimiositis propuestos por Bohan y Peter, en
1975 (cuadro 1); se pueden concluir los diagnésticos en
nuestro paciente, ya sea por la presencia de los datos cli-
nicos como por los estudios histopatolégicos y de reso-
nancia magnética nuclear,® asi como por su inclusién en
el tercer grupo propuesto (cuadro 2).;

La DM]J se manifiesta antes de los 15 afios, con ini-
cio insidioso en la mitad de los casos. Generalmente, la
dermatosis precede a todo el cortejo sintomdtico en hasta
20% de los afectados, representando 15-20% de las DMJ,
en las que la calcinosis es constante, mientras que en los
adultos se observan lesiones vasculares y necrosis con ma-
yor frecuencia e intensidad. ©

Dentro de las variantes de la DMJ se encuentran: la
tipo Banker (aguda, con presencia de vasculitis, fiebre,
disfagia, gran debilidad muscular y alta mortalidad) y la
Brunsting (evolucién crénica, con aparicién frecuente
de calcinosis y con buena respuesta terapéutica a este-
roides)." En el presente caso, la edad y la presentacién
clinica en asociacién con linfoma, lo hacen inusual.

Dificilmente se llega a sospechar una neoplasia conco-
mitante. La deteccién temprana del padecimiento parale-
lo se debi6 a la presencia de adenopatias, esplenomegalia
y pérdida ponderal, amén del apoyo de estudios de la-
boratorio, histopatologia y gabinete. Este caso en parti-
cular correspondié a un linfoma no Hodgkin, de células
grandes B, el cual representa un grupo heterogéneo de
neoplasias del sistema inmunitario, que generalmente se
origina en los ganglios linfaticos y deriva en mds de una
expansién monoclonal que, en 859% de los casos, proviene
de células B maduras, en 15% de células T y menos de 5%
de células histiociticas.” De las maltiples clasificaciones
aceptadas, destaca la denominada REAL (Revised Euro-
pean-American Lymphoma), que incorpora inmunofe-
notipos, genotipos y citogenética en las categorias diag-
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Fotografia 2. Ay B. Placas eritemato-violdceas, con pigmento café (marrén) sobre piel adelgazada, asi como
edema periorbitario, en pabellones auriculares y cuello.

Fotografia 1. Dermatosis en dreas foto expuestas
(cara, cuello, antebrazos y dorso de manos).

Fotografias 4 A y B. Biopsia ganglionar. Infiltrado linfocitario monomorfo, que en mayor detalle muestra
células con citoplasma eosinéfilo abundante y niicleo de cromatina marginada a la periferia, con uno a
tres nucledlos baséfilos medianos y numerosas mitosis anormales, compatibles con Linfoma no Hodgkin de
Fotografia 3. Papulas de Gottron en dorso de manos. células grandes B.

nésticas. No se especifica la frecuencia con la que pueda
iniciar de manera concurrente a DMJ.5*

El término paraneoplasia alude a la dermatosis desen-
cadenada, favorecida o inducida por una neoplasia inter-
na, y que aparece antes, durante o después de la misma.”
La primera asociacién entre la DM vy el cdncer se des-
cribi6 en 1916, con el demostrativo caso de un paciente
con carcinoma gdstrico y severas afecciones cutdneas y
musculares.”

De acuerdo con los postulados de la Helen Curth®
(asociacién concurrente y paralela al inicio del tumor,
mejorfa con el tratamiento antitumoral, empeoramiento
con la recidiva del cdncer), se acepta que la DM se asocia
a tumor maligno entre 15-30% de los casos; es mds fre-

cuente en mayores de 50 anos,y se suele dlagnostlcar des- Fotografia 5. Inmunohistoquimica. Reaccidén de tincién nuclear y membranosa,
pués de la DM.” compatible con linfoma de células grandes B CD30 positivo.
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Cuadro 1. Criterios diagndsticos, por Bohan y Peter.

CRITERIOS

DEFINICION

1. Debilidad muscular proximal

1. Debilidad muscular en la cintura escapular o pélvica.

2. Enzimas sarcoplasmicas elevadas

2. Elevacion de enzimas musculares en suero.

3. Cambios miopaticos en la electromiografia

3. Potenciales de accién caracteristicos de miopatia.

4. Biopsia Muscular

4. Inflamacién crénica con degeneracién y regeneracion de fibras musculares.

5. Papulas de Gottron o Heliotropo

5. Papulas planas en los nudillos de los dedos. Rash hiperémico alrededor de los
parpados, respectivamente.

La presencia de cuatro criterios hacen el diagndstico.

Cuadro 2. Clasificacion, por Bohan y Peter, 1974.

Grupo 1. Polimiositis idiopatica primaria

Grupo 2. Dermatomiositis idiopatica primaria.

Grupo 3 Dermatomiositis (o polimiositis) asociada a neoplasia.

Grupo 4 Dermatomiositis (o polimiositis) infantil asociada con vasculitis.

Grupo 5 Polimiositis o dermatomiositis asociada con enfermedades
coldgeno-vasculares (Sindrome de superposicion).

Las neoplasias asociadas con mayor frecuencia son:
mama, pulmén, ovario, utero, colon, estémago, prés-
tata, timoma, nasofaringe y linfoma no Hodgkin.™®*
Los reportes de varios autores, como Sigurgeirsson y
otros,***»2* se fundamentan en los criterios de Peter y
Bohan, sin demostrar la relacién especifica con un tumor
determinado (cuadro 2).

De acuerdo con la literatura revisada, el primer reporte
de DMJ como fenémeno paraneopldsico fue publicado en
1993, con el estudio de seis casos.” Destaca que los hallaz-
gos clinicos mds importantes que pusieron en alerta a los
médicos tratantes fueron: la presencia de esplenomegalia
y/o de linfadenopatia. En particular, la localizacién del
proceso maligno y DM]J es variable, y se ha reportado con
neoplasias en nasofaringe, pulmén y médula ésea, aunque
sin precisarse la frecuencia de asociacién a linfoma.?****

Cada vez se definen mejor los criterios predictivos de
gravedad para la DM y una neoplasia oculta, que se sos-
peche como fenémeno paraneoplésico. Dichos criterios
son: ser mayor de 50 afios, género masculino, desarrollo

m Dermatologfa Cosmética, Médica y Quirtirgica

répido de la enfermedad (en menos de 6 meses), presen-
cia de necrosis cutdnea, incremento rdpido, persistente y
alto (>de 40 mm) de la velocidad de sedimentacién glo-
bular, niveles elevados de CPK, resistencia al tratamien-
to, presencia de los anticuerpos anti 155/140 kDa, y los
dirigidos contra el fragmento N-terminal de los anticuer-
pos Mi-2.9%

En cuanto a la evolucién de la DM]J, se dice que la
mayorifa de los pacientes se encuentran libres de la enfer-
medad tras 24-48 meses de haberse remitido el cuadro,
aunque algunos pueden sufrir una recaida posterior que
mucho dependerd de si hubo o no paraneoplasia asociada
y la estirpe de ésta.’®

En conclusién, aun siendo baja la incidencia de aso-
ciacién entre la DM y neoplasias, particularmente en la
poblacién pedidtrica, y la ausencia de datos concluyen-
tes sobre la etiologfa, sugerimos que esta posibilidad de
asociacién paraneopldsica sea considerada a través de
revisiones multidisciplinarias, de acuerdo con criterios
clinicos y un adecuado seguimiento.
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