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RESUMEN

Introduccion: La dermatomiositis es una inflamacién muscular autoinmune con
presencia de rash, se manifiesta con debilidad muscular proximal, asociado a
complicaciones cardiacas como miocarditis y/o trastornos de la conduccion. En
algunas ocasiones puede ser la Unica manifestacion clinica de una neoplasia
maligna oculta, por lo cual su deteccion temprana puede tener grandes
repercusiones en el prondéstico del tumor oculto.

Objetivo: Describir el caso de una paciente con un sindrome paraneoplasico dado
por una dermatopolimiositis como presentacion inusual de un cancer de mama.
Caso clinico: Se trata de una paciente en quinta década de la vida sin
antecedentes personales de importancia, que debuta con una debilidad en
miembros superiores de predominio proximal incapacitante, fiebre y elevacion
importante de la creatinquinasa (CPK), bajo un diagnostico de una
dermatopolimiositis como manifestacion principal de un cancer de mama
infiltrante.

Conclusiones: La dermatomiositis en mujeres de mediana edad debe hacer
sospechar en una patologia neoplasica oculta. Lo mas importante es descastar el
cancer de mama.

Palabras clave: dermatomiositis; cancer de mama; sindromes paraneoplasicos.

ABSTRACT

Introduction: Dermatomyositis is an autoimmune muscle inflammation exhibited
rash, and proximal muscle weakness, associated with cardiac complications such
as myocarditis and / or conduction disorders. In some cases, it can be the only
clinical manifestation of hidden malignancy, so its early detection can have great
repercussions on the prognosis of the hidden tumor.
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Objective: To describe the case of a patient with a paraneoplastic syndrome
caused by dermatopolymyositis as an unusual presentation of breast cancer.
Clinical case report: This is a patient in her fifties with no significant clinical
personal history, who had disabling proximal weakness, predominantly in her
upper limbs, fever and significant elevation of creatine kinase (CPK), under a
diagnosis of dermatopolymyositis as the main manifestation of an infiltrating
breast cancer.

Conclusions: Dermatomyositis in middle-aged women should make us suspect an
occult neoplastic pathology. The most important is to rule out breast cancer.
Keywords: dermatomyositis; breast cancer; paraneoplastic syndromes.
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Introduccion

En algunas ocasiones, los sindromes paraneoplasicos pueden ser la Unica
manifestacion clinica de una neoplasia maligna oculta, por lo cual su deteccion
temprana puede tener grandes repercusiones en el prondstico del tumor oculto.
Estos son una rara condicion que puede llegar a afectar a menos del 8 % de los
pacientes con cancer.(V Entre los sindromes paraneoplasicos documentados se
encuentra la polimiositis paraneoplasica, reportada por primera vez en 1916.)
Esta esta conformada por un grupo heterogéneo de enfermedades autoinmunes
llamadas miopatias inflamatorias, que se caracterizan por la presencia de
debilidad muscular de predominio proximal, en algunos casos manifestaciones
cutaneas, elevacion creatincinasa y evidencia de células inflamatorias en el
musculo esquelético.® La incidencia de la miositis inflamatorias varia de 0,5 a
0,89 por cada 100,000 personas/afo en la poblacion general.® Se reporta un raro
caso de polimiositis como una presentacion clinica inusual de cancer ductal
infiltrante de mama.

Caso clinico

Paciente de 44 anos, procedente de Bogota, Colombia, quien presento por dos
meses parestesias en ambos miembros superiores, imposibilidad para subir
escaleras y asumir posicion sedente interpretado como disminucion de la fuerza
muscular de predominio proximal, mialgias y fiebre cuantificada con pico maximo
de 39 °C en multiples ocasiones. De manera adicional presentaba placa
eritematosa y pruriginosa en mama izquierda, de un mes de evolucion de
crecimiento progresivo hasta ocupar la totalidad de la mama. En la ultima semana
preconsulta desarrollo disfagia para alimentos solido.
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La paciente presentd signos vitales, examen cardiaco, respiratorio y abdominal,
normales. Sin embargo, en el examen musculoesquelético se reconocieron
musculos flexores del cuello con fuerza 2/5, musculos extensores del cuello con
fuerza 3/5, miembros superiores fuerza proximal 1/5 y distal 4/5, miembros
inferiores fuerza proximal 1/5 y distal 5/5. Reflejos musculotendinosos
disminuidos globalmente. Caida del velo del paladar. En piel se encontrd
exantema violaceo periorbitario (eritema en heliotropo), placa violacea
eritematosa en cuello anterior y posterior (signo del chal y signo de cuello en V),
en region mamaria izquierda placa eritematosa que ocupaba la totalidad de la
glandula con predominio en cuadrante superoexterno y pliegue, caliente, no
dolorosa, descamativa, con palpacion de nodulos indurados no dolorosos adheridos
a plano profundo, sin alteraciones del complejo areola pezon, en region anterior y
posterior de miembros inferiores, poiquilodermia eritema periungueal y placas
violaceas sobre articulaciones metacarpofalangicas e interfalangicas proximales
(Papulas de Gottron).

Antecedentes de importancia y revision por sistemas
Ecografia mamaria 10 meses antes mostro quiste simple BIRADS 2.
Cancer de mama en madre, tias y abuela antes de los 40 anos.

Pérdida de peso no intencionada de 5 kg en el Gltimo mes.
Diaforesis nocturna.
Disnea clase funcional Ill dos dias previos a la consulta.

Abordaje diagnoéstico
Laboratorios iniciales: Leucocitosis, trombocitosis, creatina-fosfocinasa (CPK) 15
910 (Fig) y lactato deshidrogenasa (LDH) 13 290.
Perfil autoinmune: ANAs y ENAs negativos.
Perfil infeccioso: Antigeno de superficie para hepatitis B, anticuerpos contra
hepatitis C y VIH negativos.
Otros: Gases arteriales sin alteraciones, radiografia de térax inicial dentro de
limites normales, Puncidén lumbar extrainstitucional sin evidencia diagnostica para
sindrome de Guillain Barré.

Hipotesis diagnostica y manejo inicial
Se consider6 miopatia inflamatoria en relacion con posible dermatopolimiositis,
por lo que se inici6 manejo con corticoides con mejoria parcial de la debilidad
muscular.
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Fig. - Curva de evolucion de valores de CPK.

Estudios adicionales
Electromiografia que se reporté como anormal con hallazgos compatible con
enfermedad intrinseca de la fibra muscular en fase activa.
Ecografia mamaria: Masa hipoecoica sospechosa de malignidad, BIRADS 5, con
engrosamiento de la piel y tejido celular subcutaneo, con nédulos sospechosos en
cuadrantes internos y con posible compromiso linfatico. Debido a estos hallazgos
se decidio tomar biopsia trucut guiada por ecografia.
Biopsia de masa en mama izquierda: Mostré Carcinoma ductal infiltrante,
moderadamente diferenciado, grado Il de Bloom - Richardson - Modificado.
T4N1MX.
Biopsia lesion mama: Descripcion: Tejido mamario comprometido por tumor
epitelial maligno constituido por células poligonales con moderada a severa atipia
nuclear, que conforman nidos, trabéculas y estructuras ductales en un 5%. Se
identifican 2 figuras mitéticas por campos de 40x; el estroma es desmoplasico.

Evolucién intrahospitalaria

Debido a la sospecha de posible sindrome paraneoplasico y con el fin de descartar
tumor primario de origen distinto a mama, se solicito Tomografia axial
computarizada (TAC) de torax que mostro nédulo de 4 mm de diametro en
segmento basal del lébulo inferior izquierdo y adenopatias axilares izquierdas.
TAC de abdomen dentro de limites normales. Esofagogastroduodenoscopia
muestra esofagitis erosiva y gastritis cronica. Adicionalmente, se solicita biopsia
de piel considerando posible metastasis cutanea erisipeloide en mama izquierda,
resultado negativo.

Durante su estancia, la paciente presenté episodio de taquicardia asociado a
hipotension arterial, biomarcadores cardiacos elevados y dimero D positivo, por lo
que se indico angio TAC pulmonar con el fin de descartar evento tromboembolico
agudo, en el cual no se reportaron hallazgos compatibles con embolismo
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pulmonar, razon por la cual se consideraron tales hallazgos como una
miopericarditis en contexto de dermatopolimiositis.

Diagnéstico final y manejo definitivo

Finalmente, se consideré como diagnostico definitivo dermatopolimiositis tipo 3,
para lo cual se continué tratamiento inicial con pulsos de corticoides vy
posteriormente, con corticoide via oral, y azatioprina. Por el grupo de oncologia
se indico manejo con doxorubicina y ciclofosfamida como poliquimioterapia en
relacion a la neoplasia mamaria. Asi mismo, se manejo de forma interdisciplinaria
con los servicios de terapia fisica y fonoaudiologia por los hallazgos en relacion a
la debilidad muscular y la disfagia. La paciente presentd mejoria clinica de la
debilidad muscular, control de mialgias y descenso progresivo de CPK. Se
encuentra actualmente en tratamiento descrito por el servicio de oncologia.

Discusion
La dermatomiositis (DM) paraneoplasica es una rara complicacion del cancer de
mama que combina inflamacion muscular autoinmune con presencia de rash.®
Clinicamente, causa debilidad muscular proximal, que se puede presentar con
complicaciones cardiacas como en el caso expuesto tales como: Miocarditis y/o
trastornos de la conduccion.® Adicionalmente, se presenta con manifestaciones
cutanea tipicas tales como: eritema heliotropo, papulas de Gottron, signo de
Gottron, signo “V” vy calcinosis cutis; asi como otras que se han vuelto
comunmente reconocidas como lo son, los cambios vasculopaticos (livedo
reticularis y telangiectasias) y poiquilotermia.(©)
La presentacion inicial de la DM puede ser aguda (dias) o insidiosa (semanas). Se
presenta como signo cardinal principal la debilidad muscular proximal asociado a
atrofia muscular con contracturas (40 % de los casos) y en los casos mas severos se
puede asociar a debilidad de la musculatura orofaringea con disfagia, dificultades
respiratorias y neumonia y/o neumonitis aspirativa. -8
En el caso expuesto la progresion de sintomas fue rapida y relacionada,
predominantemente, con deterioro muscular proximal y complicaciones
importantes como trastorno de deglucion y miopericarditis.
El diagnostico y clasificacion de dermatomiositis (DM) fue descrito por primera vez
por Bohan y Peter en 1975, por medio de los siguientes criterios: ¢

1. Exantema tipico de dermatomiositis.

2. Debilidad muscular proximal y simétrica.

3. Elevacion sérica de enzimas musculares.

4. Caracteristicas electromiograficas de miopatia como potenciales
miopaticos de unidad motora con o sin descargas espontaneas.

5. Biopsia muscular con miopatia inflamatoria.

Diagnostico definitivo 3 o 4 criterios mas exantema
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La DM se clasifica en 5 grupos (Grupo I: polimiositis del adulto; Grupo Il:
dermatomiositis del adulto; Grupo lll: dermatomiositis /polimiositis relacionada
con malignidad; Grupo IV: dermatomiositis /polimiositis juvenil; Grupo V:
Sindrome de superposicion {dermatomiositis o polimiositis asociada a una
enfermedad del tejido conectivo}).

Siempre se ha establecido una asociacion entre malignidad y polimiositis sin
relacion causal.'” Fue Kankeleit en 1916 quien reporté el primer caso de DM
asociado a cancer de mama, ' y desde aquel entonces hasta el surgimiento de los
criterios diagndsticos propuestos por Bohan, mas de 250 casos fueron publicados
haciendo alusion la relacion entre malignidad y polimiositis; (' sin embargo, la
ausencia de grupo de control en aquellos estudios no permitieron llegar a una
conclusion significativa en relacion al riesgo de malignidad en pacientes con DM.
Estudios posteriores en el siglo XX revelaron que mas del 30 % de los pacientes con
DM tenian una lesion maligna subyacente.®*'? En relacion con los tipos de
neoplasias relacionadas con la DM, en los estudios de Lakhanpal y otros) la
distribucion global de tipos de canceres no fue, significativamente, diferente en
pacientes y controles. Sin embargo, varios carcinomas y su relacion con la DM han
sido reportados de pulmon, estébmago, ovario y mama. (31415 Haciendo hincapié
en la alta frecuencia de tumores de origen ginecologicos y su relacion con la DM
en varios estudios, basado en la alta prevalencia de estos,(%1%17) donde la
mayoria de los pacientes estaban por encima de los 45 afos, con diagnostico
dentro del primer ano de la lesion maligna, la cual puede ser precedida de la
lesion, concomitante con esta, o seguida del diagndstico de DM.(17:18)

La meta del abordaje terapéutico en pacientes con DM paraneoplasica es mejorar
la funcionalidad del paciente incrementado su fuerza muscular con alivio de las
mialgias, asi como tratar las manifestaciones extramusculares. Para ello, se
cuenta con diferentes terapias inmunoldgicas entre ellas: los corticoesteroides
sistémicos, siendo los principales en el arsenal terapéutico, la inmunoglobulina,
ciclofosfamida, tacrolimus y rituximab. ()

El tratamiento del cancer con frecuencia mejora los sintomas de la DM,
desafortunadamente, el pronodstico es incierto dado que el diagnostico se
establece con mayor frecuencia en estadios avanzados del cancer.(® (ejemplo:
pulmonar u ovarios). En muchos casos como el expuesto, incluye otros érganos
ademas de los incluidos en la tamizacion.

Es importante sospechar en mujeres por encima de los 40 anos que presenten
manifestaciones clinicas compatibles con dermatomiositis, la posibilidad de
neoplasia oculta por lo que es indispensable la realizaciéon de examen fisico
exhaustivo y pruebas diagndsticas de extension que incluyan mamas, asi como la
busqueda de otras lesiones malignas asociadas a estas edades.

Este caso contribuye al enfoque inicial y la consideracion de esta patologia entre
los diagnosticos diferenciales en sindromes de debilidad en mujeres en edad
fértil. Ademas, resalta la necesidad de pensar en la aparicion de patologias
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oncolégicas en edades tempranas que pueden manifestarse como
dermatopolimiositis.

El diagnostico a tiempo de la dermatomiositis como manifestacion de un sindrome
paraneoplasico, permite el enfoque diagnostico de la malignidad asociada, lo que
a su vez se favorece el inicio de una terapia sistémica que permita el control de
los sintomas de la DM y el tratamiento de la malignidad de base.

La dermatomiositis en mujeres de mediana edad debe hacer sospechar en una
patologia neoplasica oculta, en la que es importante descartar entre ellos, el
cancer de mama, por lo cual el clinico debera realizar un examen ginecoldgico
completo como en el caso expuesto en el que fue pieza clave a la hora de la
deteccion de dicha enfermedad. Aun no se tienen datos suficientes, dada las
limitaciones del caso, si el tratamiento temprano de la dermatopolimiositis junto
con la terapia dirigida al cancer de mama mejora los resultados y prondstico del
paciente. Se requieren de estudios para evidenciar si la deteccion temprana del
sindrome paraneoplasico en cuestion mejora el pronostico del cancer de mama
ductal infiltrante.
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