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La dermatomiositis (DM) es
una miopatia inflamatoria
de origen idiopdtico asociada
a manifestaciones cutdneas
caracteristicas. Entre 15%
a 20% de los pacientes
presentan disfagia; ésta se
asocia con deficiencias nu-
tricionales, predisposicién a neumonia por aspira-
cién, disminucion en la calidad de vida y un mal
prondstico. Existe una asociacion bien reconocida
entre DM y neoplasias malignas, tales como can-
cer de ovario, mama, pulmén, y colon. Presenta-
mos el caso de un hombre de 85 afnos de edad con
DM asociada a adenocarcinoma de colon, con dis-
fagia como primera manifestacién clinica, a la que
luego se agregé debilidad muscular proximal y las
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Dermatomyositis (DM) is
an idiopathic inflammatory
myopathy associated with
characteristic skin manifes-
tations. In 15-20% of patients
present with dysphagia, it is
associated with nutritional
deficiency, predisposition to
aspiration pneumonia, decreased quality of life and
a poor prognosis. There is a well-recognized asso-
ciation between DM and malignancies, including
ovarian, breast, lung, and colon cancer. We report a
case of a male patient aged 85 with DM associated
with colon adenocarcinoma; progressive dysphagia
was the first manifestation, and subsequently proxi-
mal muscle weakness and typical skin lesions were
present. Given the clinical suspicion of DM as a
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lesiones cutdneas caracteristicas. Ante la sospecha
clinica de DM como sindrome paraneopldsico se
determinaron niveles de marcadores tumorales,
encontrandose elevado el antigeno carcinoembrio-
nario, posteriormente la colonoscopia y el estudio
histopatolégico confirmaron la presencia de ade-
nocarcinoma de colon.

m Infroduccion

La dermatomiositis (DM) es una miopatia infla-
matoria de origen idiopatico asociada a manifes-
taciones cutdneas caracteristicas. La astenia y
debilidad muscular proximal y simétrica progre-
siva son las principales caracteristicas clinicas."?
Las manifestaciones cutdneas patognomonicas se
presentan como una erupciéon descamativa erite-
matosa o violdcea que compromete las dreas ex-
puestas a la luz de la cara, la “V” del cuello, los
parpados superiores (eritema en heliotropo o signo
de Gottron), con edema peri-orbitario o sin él, las
superficie extensoras de los miembros superiores,
asi como lesiones papulares violdceas en las zonas
dorso laterales de las articulaciones interfaldngi-
cas y metacarpofaldngicas (pdpulas de Gottron).
Se pueden presentar telangiectasias periungueales
con infartos de los pliegues ungueales o sin ellos.?
La DM se presenta con disfagia en una propor-
cién de 15% a 20% de los pacientes, debido a una
afeccién de la musculatura estriada de la faringe y
el tercio proximal del es6fago. Esta puede presen-
tarse de manera aislada o preceder a la debilidad
muscular de las extremidades.* Cuando se presen-
ta, se asocia con déficit nutricionales, predisposi-
cién a neumonia por aspiracion (que constituye
una de las mayores causas de muerte), disminu-
cién en la calidad de vida y mal prondstico.**
Horowitz y colaboradores® sefialaron una alta
incidencia de disfuncién motora géstrica y esofagi-
ca particularmente en DM, sugiriendo que el muscu-
lo liso también se afecta; esto lleva a peristalsis
inefectiva y manifestaciones clinicas como reflujo
gastroesofagico, gastroparesia y estrefiimiento.
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paraneoplastic syndrome, tumor markers were
order and a high carcinoembryonic antigen was
found. A colonoscopy study and histopathologic
examination revealed the presence of adenocarcino-
ma of the colon.

Es evidente la asociaciéon de DM con diversas
neoplasias, descrita por primera vez por Sterz en
1916 y corroborado en estudios de cohortes com-
paradas con la poblacion general.”® Esta miopatia
se ha reconocido como un sindrome paraneopla-
sico potencial relacionado con cancer en 15% a
34% de los casos, se observa después de los 40
anos de edad y es predominante en los varones.?3?%
Se han propuesto varios mecanismos para expli-
car la relacién patogénica entre DM y cdncer, tales
como la existencia de un factor ambiental comuin
que desencadena ambos padecimientos, miopatia
y neoplasia como resultado de un trastorno en la
inmunidad del huésped y mediadores bioactivos o
miotoxinas de origen tumoral que causen inflama-
cién del musculo y la piel.”?

Presentamos el caso de un hombre de 85 afios
de edad con DM como sindrome paraneoplasico de
un adenocarcinoma de colon, cuya primera mani-
festacidon clinica fue la disfagia orofaringea.

m Presentacion del caso clinico

Hombre de 85 afios de edad, sin antecedentes re-
levantes. Inicié su cuadro tres meses previos a su
internamiento cuando refirié dificultad progresiva
para la deglucién desde el inicio alimentos sélidos
y liquidos, que se acompafié de regurgitacién na-
sal, tos, sensaciéon de ahogo y odinofagia. En su
inicio se atribuyé cuadro a infeccion de vias respi-
ratorias superiores para lo cual inici¢ tratamiento
con antibidticos y antiinflamatorios sin mejoria.
Un mes después se agregd debilidad muscular en
cintura escapulohumeral y pérdida de peso de 6 kg.
Se realizo tele de térax y tomografia computarizada
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con ventana pulmonar sin evidenciar ninguna al-
teracion. Se inici6 dieta hipercaldrica e inhibidores
de la bomba de protones. En el mes siguiente
la debilidad muscular se acentud y el paciente re-
firié incapacidad para la deambulacién y pérdida
de peso de 4 kg, por lo que fue referido a nuestra
institucion.

A la exploracién fisica llamé la atencién de
eritema periorbitario violdceo con edema de par-
pados bilateral (pdrpados en heliotropo, Figura
1A) vy la presencia de papulas violdceas en zonas
dorso-laterales de las articulaciones interfalangi-
cas (pdpulas de Gottron) y eritema periungueal
(Figura 1B). Los exdmenes de laboratorio revela-
ron hemoglobina de 10.9 g/dL (rango 12-13 g/dL),
velocidad de sedimentacién globular (VSG) de 58
mm/h (rango 0-15 mm/h), albimina de 2.5 g/dL
(rango 3.5-4.5 g/dL), creatinifosfoquinasa (CPK)
de 3798 UI/L (rango 30-225 Ul/L), deshidrogenasa
lactica (DHL) 723 UI/L (rango 100-220) y miglobi-
na sérica de 437 ng/mL (rango 0-65 ng/mL). Los
anticuerpos antinucleares, anti-Jo-1 y anti ribonu-
cleoproteinas (RNP) fueron negativos.

Se realiz6 manometria esofdgica con catéter
de estado sélido que demostro la presencia de es-
finter esofdgico superior hipotenso (presién basal
promedio de 23 mmHg), relajacién incompleta del
esfinter (porcentaje de relajacién del 58%) e incoor-
dinacién faringo-esofdgica (Figura 2). Con dichos
hallazgos se diagnosticéd una miopatia inflamatoria
clasificada como dermatopolimiositis. Se inici6 tra-
tamiento con bolos de metilprednisolona, antibié-
ticos profildcticos (cefuroxima) y soporte nutricio
enteral. Ante la sospecha clinica de que la derma-
topolimiositis fuera un sindrome paraneopldsico,
se midieron marcadores tumorales: alfafetoprotei-
na (AFP) de 3.5 ng/mL (normal < 10 ng/mL), CA
19-9 de 5.7 ng/mL (normal < 35 ng/mL) y antigeno
carcinoembrionario (ACE) de 15.3 ng/mL (normal
no fumador < 5 ng/mL). Debido a la elevacién del
ACE se realizé endoscopia del tracto digestivo su-
perior encontrando sélo la presencia de candidiasis
esofdgica grado I de la clasificacién de Kodsi; sin
embargo, la colonoscopia demostro la presencia de
una lesién de aspecto infiltrante, a 15 0 20 cm de la
margen anal, exofitica, friable que ocluia aproxima-
damente 60% de la luz del sigmoides (Figura 3).
Se tomaron biopsias que demostraron la presen-
cia de un adenocarcinoma moderadamente dife-
renciado. Diez dias desptes de su internamiento
y con mejoria de su estado nutricio (albumina 3.4

M Figura 1 A. Eritema periorbitario bilateral, violaceo con edema de par-
pados (parpados en heliotropo) caracteristicos de la dermatopolimiositis. B.
Presencia de papulas violaceas en zonas dorso-laterales de las articulacio-
nes interfalangicas (papulas de Gottron) y eritema periungueal.

g/dL), se realizd laparotomia exploradora en la
que se detectd la lesiéon neopldsica en sigmoides.
Se realizd colectomia subtotal con colostomia en
asa y linfadenectomia locoregional sin complica-
ciones en el postoperatorio. Macroscépicamente se
observo una neoplasia infiltrante hacia la serosa
(Figura 4A y B) y los hallazgos histopatoldgicos
corroboraron el adenocarcinoma moderadamente
diferenciado de tipo intestinal (Figura 4C). Se en-
contraron cinco de cinco ganglios positivos.

En el octavo dia del postoperatorio el paciente
presenté desaturacién pulmonar y dificultad respi-
ratoria aguda diagnosticAndose una hemorragia
pulmonar, por lo que se iniciaron bolos de pred-
nisolona. En el dia 14 del postoperatorio se diag-
nosticé neumonia de focos multiples, falleciendo
el dia 18 de su internamiento.
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M Figura 2. Manometria esofagica con catéter de estado solido. A. Trazos manométricos durante deglucion solida, en los primeros tres canales se observa
presion en faringe e hipofaringe la cual es baja (25 mmHg) e incoordinada. En el Giltimo canal se observa medicién de presion basal, demostrando esfinter su-
perior hipotenso (promedio 23 mmHg) y relajacién incompleta de este (% de relajacion de 58%). B. En esta imagen, los cuatro sensores en el cuerpo esofagico

demuestran ondas peristalticas progresivas, pero hipotensas (< 30 mmHg).
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m Discusion

La dermatomiositis es una miopatia inflamatoria
idiopdtica con manifestaciones cutdneas caracte-
risticas. Se ha sefialado una incidencia de cinco
a 10 casos por 100 000 habitantes; afecta mds fre-
cuentemente a las mujeres en proporcién 2:1, con
dos picos de incidencia: en la infancia y en la quin-
ta década de la vida.'®

La disfagia ocurre en 10% a 73% de los pa-
cientes con una miopatia inflamatoria. EI musculo
esquelético activador de la fase orofaringea de la
deglucion, estd claramente afectado, llevando a un
incremento en la incidencia de neumonias por as-
piracién, lo que aunado a déficit nutricional, hace
al pronéstico malo, constituyendo una de las ma-
yores causas de muerte.*¢

Una amplia variedad de cdnceres han sido in-
formados en pacientes con DM. La asociacién entre
neoplasias y la DM ha revelado que el riesgo de
cancer en DM es cinco a siete veces mds alto que en
la poblacién general. El cdncer puede ser evidente
antes, durante o después del diagndstico de la mio-
sitis, con un pico de incidencia en un periodo de
dos anos antes o después del desarrollo de ésta.”
En consideracién con los subtipos histoldégicos de

“2B

DM asociada con cancer, Hill y colaboradores ®°
reportaron que el adenocarcinoma fue el subtipo
histolégico mds comun.

La mayoria de los autores consideran a la DM
como un sindrome paraneopldsico. Factores gené-
ticos, inmunitarios, infecciosos y propios de la
neoplasia han sido propuestos como mecanismos
responsables de dicha asociacién. Se recomienda
el estudio para descartar neoplasias ocultas en to-
dos los pacientes con DM; sin embargo, no existe
consenso respecto a qué examenes realizar y con
qué frecuencia. En general, los expertos conside-
ran que la evaluacion debe comenzar con la historia
clinica, un examen fisico cuidadoso y una evalua-
cién de laboratorio y gabinete estdndar, como la que se
solicitaria para el escrutinio de neoplasia en una
persona de la misma edad, sexo y raza. Cualquier
alteracion encontrada debe evaluarse a profundi-
dad. Algunos estudios han demostrado que los an-
tigenos tumorales (antigeno carcinoembrionario,
CA-125, CA 19-9 y PSA) son ttiles como marca-
dores de miopatias asociadas a cdncer, tal y como
ocurrié en este caso.>”’

En el presente caso, la DM se presentd de ma-
nera atipica, con disfagia orofaringea como primer
manifestacién clinica, posteriormente agregandose
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M Figura 3. Lesion infiltrante, exofitica y friable, que ocluye 60% de la luz
del sigmoides a una distancia de entre 15 cm a 20 cm de la margen anal,
compatible con adenocarcinoma moderamente diferenciado de colon.

la debilidad muscular proximal progresiva y las
manifestaciones cutdneas (parpados en heliotro-
po, papulas de Grotton y eritema periungueal).
Los hallazgos de la manometria esofdgica deter-
minaron la causa de la disfagia. El aumento de las
enzimas sericas CPK y LDH, la mioglobina sérica
y de la VSG revelaron una lesién muscular y auna-
da a la marcada debilidad muscular y los signos
cutdneos patognomonicos, todas sefialadas como
caracteristicas diagndsticas seguin los criterios
propuestos por Bohan y Peter,'® se establecié el
diagndstico de dermatomiositis.

Debido a la frecuente asociacién de DM con
neoplasias -15% a 32% segun informes recientes-8
la bisqueda de una neoplasia oculta fue obliga-
da para descartar la sospecha clinica de DM como
sindrome paraneopldsico; para esto se determina-
ron niveles de marcadores tumorales, encontrdn-
dose elevado el ACE, lo que llevo6 a la bisqueda de
una neoplasia del tracto digestivo, tras lo cual la
colonoscopia y el estudio histopatolégico determi-
naron la presencia de adenocarcinoma de colon.
En este caso, debido a la relacién temporal de am-
bos padecimientos, la DM constituye un sindrome
paraneoplasico, detectdndose el adenocarcinoma
de colon después del inicio de la miositis.

Es raro encontrar disfagia orofaringea en DM,
y cuando se presenta, el prondstico es malo ya que

M Figura 4 A. En la superficie externa se identifica una zona de estenosis,
en el tejido adiposo mesocolénico hay un ganglio linfatico con metastasis
tumoral. B. La lesion neoplasia es infiltrante, abarca 85% de la circunferen-
cia e infiltra hasta la serosa. C. La neoplasia crece formando estructuras
glandulares de formas irregulares adosadas entre si; infiltran hasta la sero-
sa, produciendo reaccion desmoplasica estromal.

se asocia con un 31% de mortalidad a un afo.
Una variedad de tratamientos médicos, de rehabili-
tacién e intervencionales son utilizados para tratar
la disfagia asociada a la miopatia inflamatoria.
El tratamiento médico se enfatiza en el control del
proceso de la enfermedad mientras que la reha-
bilitacién se centra en técnicas de compensacion
para tragar, ejercicios y modificaciéon de la dieta.
Las medidas intervencionistas incluyen: dilatacion
esofdgica o cricofaringea, miotomia cricofaringea
e inyecciones de toxina botulinica del esfinter eso-
fdgico superior.*¢ El manejo con glucocorticoides,
antibidticos profilacticos y soporte nutricio enteral
fue el esquema utilizado como primera linea ante
el diagndstico de la DM con esta presentacién cli-
nica. Sin embargo, la DM asociada con cdncer es
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generalmente mds resistente a corticoesteroides y
terapias citotéxicas comparado con miositis idio-
paticas’ y en conjunto con la edad avanzada del pa-
ciente, el tratamiento retrasado, la marcada pérdida
de peso en un corto lapso de tiempo y el pobre es-
tado nutricio atribuidos a la disfagia y la neoplasia
subyacente, contribuyeron a que el prondstico de
este paciente fuera desfavorable.

En casos de dermatomiositis asociada con
neoplasias, se ha sefialado que el tratamiento an-
titumoral efectivo puede estar acompanado por la
regresion de la inflamacion y, controversialmente,
puede empeorar con el progreso de la neoplasia,*’
por lo cual el manejo con colectomia fue empleado pa-
ra la resolucion de la neoplasia y como medida ad-
junta a la terapéutica empleada para la DM.

La evolucién del paciente fue desfavorable de-
bido a que presentaba los factores de riesgo antes
mencionados, y entre estos, la disfagia tuvo como
complicacién una neumonia, por lo que a pesar
del tratamiento recibido, condujo al paciente a la
muerte. A pesar de que la DM es una entidad rara,
su reconocimiento temprano y tratamiento son
maneras importantes para disminuir la morbilidad

Nota del Editor:

Espinoza-Cobos JC. et al,

de complicaciones sistémicas. Ademads, su asocia-
cién con distintas neoplasias hacen de su diagnos-
tico particularmente importante.
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