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♦CASO CLÍNICO

Dermatomiositis paraneoplásica como clave de un 
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Resumen

La dermatomiositis (DM) del adulto es una miopatía in-
flamatoria idiopática frecuentemente asociada a neoplasias 
subyacentes, incluyendo tumores de origen digestivo. Sin em-
bargo, su asociación con carcinomas del tracto hepatobiliar 
resulta excepcional. Presentamos un caso de DM paraneo-
plásica como primera y única manifestación clínica de un 
carcinoma de vesícula biliar subyacente.

Palabras claves. Dermatomiositis, paraneoplásico, carcino-
ma de vesícula biliar.

Paraneoplastic dermatomyositis as a clue 
to occult gallbladder carcinoma
Summary

Adult-onset dermatomyositis (DM) is an idiopathic inflam-
matory myopathy frequently associated with underlying 
cancer, including gastrointestinal tumors. However, its as-
sociation with carcinomas of the hepatobiliary tract is ex-
ceptional. We present a case of paraneoplastic DM occurring 
as the first and only clinical manifestation of an underlying 
carcinoma of gallbladder.

Key words. Dermatomyositis, paraneoplastic, gall bladder 
carcinoma.

Abreviaturas
DM: dermatomiositis.
CVB: carcinoma de vesícula biliar.
CK: creatín quinasa.
EMG: electromiograma.

La dermatomiositis (DM) del adulto es un tipo de 
miopatía inflamatoria idiopática íntimamente ligada a la 
existencia de neoplasias malignas internas. A pesar de que 
el espectro de tumores relacionados con la DM es muy 
amplio, su asociación con carcinomas del tracto biliar es 
excepcional. Presentamos el primer caso publicado en 
nuestro medio de DM paraneoplásica como primera y 
única manifestación clínica de un carcinoma de vesícula 
biliar (CVB) subyacente.

Presentación del caso

Se trata de mujer de 64 años, sin antecedentes perso-
nales de interés, que acudió a la consulta por presentar 
un cuadro de 8 meses de evolución consistente en de-
bilidad muscular progresiva de cintura escapular (Figura 
1A), asociado a la aparición de lesiones digitiformes erite-
matosas fotosensibles en la región cervical (Figura 1B) y 
alteraciones ungueales. El hallazgo clínico más relevante a 
la exploración fue la existencia de unas cutículas hipertró-
ficas de forma generalizada, junto a un marcado eritema, 
prominentes telangiectasias y lesiones necróticas puntifor-
mes a nivel periungueal (Figura 2). Las determinaciones 
analíticas iniciales mostraron una hipertransaminasemia 
moderada con marcada elevación de las enzimas creatín 
quinasa  (CK): (3.021 U/l) y aldolasa (35 U/mg). El elec-
tromiograma (EMG) y la biopsia muscular, ambos compa-
tibles con miopatía inflamatoria, permitieron confirmar el 
diagnóstico de DM. Se realizó tratamiento con prednisona 
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a dosis altas (1,5 mg/kg/día) e inmunoglobulina intraveno-
sa observándose una escasa mejoría clínica y analítica del 
componente miopático (CK post-tratamiento: 1.200 U/l).

Debido a la confluencia de varios factores predictivos 
de malignidad (edad avanzada, necrosis periungueal, CK 
mayor de 1.000 U/l al diagnóstico y mala respuesta al 
tratamiento), se llevó a cabo un despistaje inicial de en-
fermedad neoplásica subyacente (marcadores tumorales, 
tomografía computarizada, colonoscopía, gastroscopía, 
mamografía, ecografía transvaginal y citología vaginal 

Figura 1. A) Debilidad proximal de cintura escapular grado 2 en 
miembro superior derecho y grado 3 en miembro superior izquierdo, re-
spectivamente, según la escala Medical Research Council para valoración 
de la fuerza muscular. B) Eritema violáceo macular confluente en la 
región cervical que se distribuye siguiendo las líneas de tensión cutáneas.

Figura 3. Corte axial (A) y sagital (B) de tomografía computarizada 
abdomino-pélvico con contraste intravenoso en fase venosa portal. En hi-
pocondrio derecho se observa una vesícula biliar con contenido denso en 
su interior sugerente de litiasis y con pared engrosada que presenta una 
solución de continuidad (flecha) en relación con colecistitis complicada 
con perforación. Colección (asterisco) de bordes anfractuosos perivesicular 
y extensa afectación de la grasa circundante con dirección hacia caudal.

Figura 4. A) Vesícula biliar con adenocarcinoma moderadamente diferen-
ciado donde se observa una proliferación celular de aspecto polipoide y presencia 
de infiltrado inflamatorio agudo acompañante (H&E, 20X). B) Glándulas 
recubiertas por epitelio cilíndrico con marcada atipia nuclear (H&E, 40X).

Figura 2. Detalle clínico (A) y dermatoscópico (B) de las alteraciones 
periungueales: cutícula hipertrófica y lesiones puntiformes necróticas so-
bre un marcado eritema violáceo periungueal.

y urinaria) que resultó negativo. Tras 6 meses de segui-
miento y coincidiendo con un repunte analítico en los 
niveles de CK (2.500 U/l), la paciente fue intervenida 
de urgencia por colecistitis aguda complicada (Figura 
3), hallándose un adenocarcinoma de vesícula biliar con 
diseminación neural y ganglionar (pT2N1) en la pieza 
de extirpación quirúrgica (Figura 4). Desestimada la ci-
rugía con intención curativa, se inició poliquimioterapia 
coadyuvante observándose una resolución completa de 
las manifestaciones clínicas y analíticas de DM.

Discusión

Según las series, entre un 15% y un 50% de los casos 
de DM diagnosticados en adultos mayores de 40 años 
se asocian a un proceso neoplásico subyacente.1 Con ex-
cepción del carcinoma de ovario, especialmente común 
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en mujeres con DM, el espectro de tumores malignos ha-
llados en estos pacientes parece similar al de la población 
general,1-4 siendo el cáncer de mama, colon y pulmón las 
neoplasias más frecuentemente encontradas. La presencia 
de determinados factores predictivos de malignidad (Tabla 
1)2-5 puede orientar hacia la naturaleza paraneoplásica de la 
DM y ayudarnos a seleccionar a aquellos candidatos que se 
beneficiarán de un despistaje exhaustivo de patología tu-
moral. No obstante, la ausencia de marcadores de riesgo es-
pecíficos de neoplasia junto a la dificultad diagnóstica per se 
de determinados tipos de tumores, algunos poco frecuentes 
pero especialmente agresivos como en el caso de nuestra 
paciente, obstaculiza en gran medida la protocolización de 
los estudios de extensión y el seguimiento a largo plazo.

sulta excepcional. Hill y col y Sigurgeirsson y col, en dos 
de los estudios poblacionales más amplios de los realizados 
hasta el momento sobre la frecuencia específica de cáncer en 
DM, no identificaron ningún CVB entre sus pacientes con 
malignidad subyacente.7, 8 De acuerdo a la literatura médi-
ca revisada, posteriormente solo se han descrito cuatro ca-
sos aislados de DM paraneoplásica en relación a CVB,4,6,9,10 
todos ellos en individuos de origen índico o asiático y, de 
forma similar a nuestra paciente, con enfermedad tumoral 
avanzada de pronóstico ominoso al diagnóstico.

La DM del adulto puede constituir la primera y única 
manifestación clínica de diversos tumores especialmente 
agresivos. A pesar de ser una asociación paraneoplásica 
poco frecuente, su mal pronóstico en fases no localizadas 
hace que debamos incluir al CVB en la lista de neoplasias 
malignas a considerar en estos pacientes.
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Tabla 1. Marcadores sugestivos de malignidad en 
pacientes con dermatomiositis.

Diversos síndromes paraneoplásicos han sido descri-
tos como manifestación clínica inicial de pacientes con 
carcinomas de vesícula biliar (CVB).6 Entre ellos se inclu-
yen trastornos metabólicos (secreción ectópica de ACTH, 
hipercalcemia, policitemia e hiponatremia), reumato-
lógicos (polimialgia reumática), neurológicos (Guillén-
Barré, opoclono, neuropatía sensitiva anti-Hu) y cutá-
neos (acantosis nigricans maligna, penfigoide ampolloso, 
síndrome de Sweet, porfiria cutánea tarda y síndrome de 
Léser-Trélat). Sin embargo, su asociación con la DM re-


