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Resumen

La dermatomiositis (DM) del adulto es una miopatia in-
flamatoria idiopdtica frecuentemente asociada a neoplasias
subyacentes, incluyendo tumores de origen digestivo. Sin em-
bargo, su asociacion con carcinomas del tracto hepatobiliar
resulta excepcional. Presentamos un caso de DM paraneo-
pldsica como primera y tinica manifestacion clinica de un
carcinoma de vesicula biliar subyacente.

Palabras claves. Dermatomiositis, paraneopldsico, carcino-
ma de vesicula 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.
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Abreviaturas

DM: dermatomiositis.

CVB: carcinoma de vesicula biliar.
CK: creatin quinasa.

EMG: electromiograma.

La dermatomiositis (DM) del adulto es un tipo de
miopatia inflamatoria idiopdtica intimamente ligada a la
existencia de neoplasias malignas internas. A pesar de que
el espectro de tumores relacionados con la DM es muy
amplio, su asociacién con carcinomas del tracto biliar es
excepcional. Presentamos el primer caso publicado en
nuestro medio de DM paraneopldsica como primera y
tinica manifestacién clinica de un carcinoma de vesicula

biliar (CVB) subyacente.

Presentacion del caso

Se trata de mujer de 64 afios, sin antecedentes perso-
nales de interés, que acudié a la consulta por presentar
un cuadro de 8 meses de evolucién consistente en de-
bilidad muscular progresiva de cintura escapular (Figura
1A), asociado a la aparicién de lesiones digitiformes erite-
matosas fotosensibles en la region cervical (Figura 1B) y
alteraciones ungueales. El hallazgo clinico m4s relevante a
la exploracién fue la existencia de unas cuticulas hipertré-
ficas de forma generalizada, junto a un marcado eritema,
prominentes telangiectasias y lesiones necréticas puntifor-
mes a nivel periungueal (Figura 2). Las determinaciones
analiticas iniciales mostraron una hipertransaminasemia
moderada con marcada elevacién de las enzimas creatin
quinasa (CK): (3.021 U/]) y aldolasa (35 U/mg). El elec-
tromiograma (EMG) y la biopsia muscular, ambos compa-
tibles con miopatia inflamatoria, permitieron confirmar el
diagnéstico de DM. Se realizé tratamiento con prednisona
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adosis altas (1,5 mg/kg/dfa) e inmunoglobulina intraveno-
sa observindose una escasa mejorfa clinica y analitica del
componente miopatico (CK post-tratamiento: 1.200 U/I).

Debido a la confluencia de varios factores predictivos
de malignidad (edad avanzada, necrosis periungueal, CK
mayor de 1.000 U/l al diagndstico y mala respuesta al
tratamiento), se llevé a cabo un despistaje inicial de en-
fermedad neopldsica subyacente (marcadores tumorales,
tomografia computarizada, colonoscopia, gastroscopia,
mamografia, ecografia transvaginal y citologia vaginal

Figura 1. A) Debilidad proximal de cintura escapular grado 2 en

miembro superior derecho y grado 3 en miembro superior izquierdo, re-

spectivamente, segin la escala Medical Research Council para valoracion

de la fuerza muscular. B) Eritema violdceo macular confluente en la

regidn cervical que se distribuye siguiendo las lineas de tension cutdneas.
1 O NN i 3

Figura 3. Corte axial (A) y sagital (B) de tomografia computarizada
abdomino-pélvico con contraste intravenoso en fase venosa portal. En hi-
pocondrio derecho se observa una vesicula biliar con contenido denso en
su interior sugerente de litiasis y con pared engrosada que presenta una
solucion de continuidad (flecha) en relacion con colecistitis complicada
con perforacién. Coleccion (asterisco) de bordes anfractuosos perivesicular
y extensa afectacion de la grasa circundante con direccién hacia candal.
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y urinaria) que resulté negativo. Tras 6 meses de segui-
miento y coincidiendo con un repunte analitico en los
niveles de CK (2.500 U/l), la paciente fue intervenida
de urgencia por colecistitis aguda complicada (Figura
3), hallindose un adenocarcinoma de vesicula biliar con
diseminacién neural y ganglionar (pT2N1) en la pieza
de extirpacién quirtrgica (Figura 4). Desestimada la ci-
rugfa con intencién curativa, se inicié poliquimioterapia
coadyuvante observindose una resolucién completa de
las manifestaciones clinicas y analiticas de DM.

Figura 2. Detalle clinico (A) y dermatoscdpico (B) de las alteraciones
periungueales: cuticula hipertrdfica y lesiones puntiformes necréticas so-
bre un marcado eritema violdceo periungueal.

Figura 4. A) Vesicula biliar con adenocarcinoma moderadamente diferen-
ciado done se observa una proliferacion celular de aspecto polipoide y presencia
de infilsrado inflamatorio agudo acompariante (HSE, 20X). B) Glindulas
recubiertas por epitelio cilindrico con marcada atipia nuclear (HOE, 40X).

Discusion

Segun las series, entre un 15% y un 50% de los casos
de DM diagnosticados en adultos mayores de 40 afos
se asocian a un proceso neopldsico subyacente.! Con ex-
cepcién del carcinoma de ovario, especialmente comin
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en mujeres con DM, el espectro de tumores malignos ha-
llados en estos pacientes parece similar al de la poblacién
general," siendo el cdncer de mama, colon y pulmén las
neoplasias més frecuentemente encontradas. La presencia
de determinados factores predictivos de malignidad (Tabla
1)** puede orientar hacia la naturaleza paraneoplésica de la
DM vy ayudarnos a seleccionar a aquellos candidatos que se
beneficiardn de un despistaje exhaustivo de patologia tu-
moral. No obstante, la ausencia de marcadores de riesgo es-
pecificos de neoplasia junto a la dificultad diagnéstica 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 protocolizacién de
los estudios de extensién y el seguimiento a largo plazo.

Tabla 1. Marcadores sugestivos de malignidad en
pacientes con dermatomiositis.

Epidemiolégicos
- Sexo masculino

- Mayor de 45 afios de edad
- Antecedente de proceso neoplasico previo

Clinicos

- Inicio brusco de sintomas cutaneos y/o musculares
- Sintomas constitucionales
- Eritema y/0 telangiectasias periungueales
- Necrosis cutanea, mucosa y/o digital
- Lesiones vesiculo-ampollosas
- Erosivas
- Eritrodérmicas
- Vasculiticas
- Pitiriasis rubra pilaris-/ike
- Ausencia de fenémeno de Raynaud
- Aumento de las infecciones por virus herpes simple

Analiticos

- Niveles de creatin quinasa elevados

- Descenso de niveles plasmaticos de C4

- Titulo alto de autoanticuerpos p155/p140
- Linfocitosis absoluta

Diversos sindromes paraneoplasicos han sido descri-
tos como manifestacion clinica inicial de pacientes con
carcinomas de vesicula biliar (CVB).° Entre ellos se inclu-
yen trastornos metabdlicos (secrecién ectépica de ACTH,
hipercalcemia, policitemia e hiponatremia), reumato-
légicos (polimialgia reumdtica), neuroldgicos (Guillén-
Barré, opoclono, neuropatia sensitiva anti-Hu) y cuté-
neos (acantosis nigricans maligna, penfigoide ampolloso,
sindrome de Sweet, porfiria cutdnea tarda y sindrome de
Léser-Trélat). Sin embargo, su asociacién con la DM re-

sulta excepcional. Hill y col y Sigurgeirsson y col, en dos
de los estudios poblacionales mas amplios de los realizados
hasta el momento sobre la frecuencia especifica de cincer en
DM, no identificaron ningtin CVB entre sus pacientes con
malignidad subyacente.” ® De acuerdo a la literatura médi-
ca revisada, posteriormente solo se han descrito cuatro ca-
sos aislados de DM paraneopldsica en relacién a CVB,*¢>10
todos ellos en individuos de origen indico o asidtico y, de
forma similar a nuestra paciente, con enfermedad tumoral
avanzada de pronéstico ominoso al diagndstico.

La DM del adulto puede constituir la primera y tnica
manifestacién clinica de diversos tumores especialmente
agresivos. A pesar de ser una asociacién paraneopldsica
poco frecuente, su mal prondstico 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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