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Caso clinico

Mujer de 43 afios de edad, con fecha de ingreso
el 30/04/99 y egreso el 14/05/99.

Originaria y residente de México, D. F.; el nivel de
estudios es de secundaria, profesa la religion catoli-
ca,viveenuniodnlibreyse dedicaalas actividades del
hogar, Sus habitos higiénico dietéticos son deficien-
tes, pero negd tabaquismo y alcoholismo, cuadro de
inmunizaciones completo. Entre los antecedentes
familiares patologicos destaca la abuela materna
viva de 80 anos de edad con “reumatismo”. y de los
antecedentes personales patoldgicos declaré
sarampion en la infancia. Actualmente es estudiada
en el Instituto Nacional de Cancerologia para
descartar probable tumor abdominal.

Antecedentes gineco-obstétricos: menarca,
pubarca y telarca a los 11 afios, ritmo 28X4; FUR:
marzo de 1998, eumenorrea. Inicia vida sexual
activa a los 19 afos, tres parejas sexuales. G II, P
I, C 0, Al (hace 16 afos), FUP: hace 15 afios,
lactancia positiva. Método de planificacion familiar:
preservativo y anticonceptivos orales durante 14
afnos, suspendidos hace un afo. Deteccion oportu-
na de cancer cervicouterino, 45 dias previos a su
ingreso, con resultado negativo.

Inicid su padecimiento con los siguientes sinto-
mas y signos de dos meses de evolucion:

1. Edema facial asociado a eritema malar.
2. Disfagiainicialmente a solidos y progresando a
liquidos, acompanada de odinofagia.

3. Debilidad generalizada, sobre todo a nivel de
extremidades inferiores, acompafiada de ede-
ma, mialgias y artralgias.

4. Edema de extremidades superiores de 45 dias
de evolucion.

5. Fiebre de 45 dias de evolucion, sin predominio
de horario y no cuantificada.

6. Ulceras orales y caida de cabello.

Exploracionfisicadeingreso: TA: 130/90 mmHg,
FC: 22X', T: 360C, FR: 22X".

Paciente con edema generalizado, duro y dolo-
roso a la palpacion, eritema en heliotropo y en alas
de mariposa, cabello quebradizo y facilmente
desprendible, cavidad oral sin alteraciones, faringe
hiperémica. Cuello y glandulas mamarias sin pato-
logia, presencia de soplo holosistolico mitral 11/1V.
Campos pulmonares sin patologia. En abdomen se
palp6 un tumor de 28X22 cm a nivel de fosa iliaca
izquierda, flancoizquierdo, hipogastrio, hipocondrio
derecho, de consistencia dura, fijo a planos profun-
dos; en fondo de saco posterior se palpo el mismo
tumor, en el tacto rectal se encontrd desplazamien-
to de la pared anterior. Extremidades inferiores con
edema duro, doloroso, disminucion de la fuerza
muscular 2/5 y disminucion de los reflejos osteo-
tendinosos.

Durante su estancia hospitalaria, del 10. al 5 de
mayo de 1999, la paciente evolucioné con presen-
ciade tos frecuente no productivay a la exploracién
fisica se auscultaron estertores subcrepitantes dise-
minados. Se incremento el ataque al estado general,
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secreciones por via oral, evidencia de dislalia, au-
mento del edema de miembros inferiores, asi como
de secreciones de vias respiratorias.

Su evolucién (5 al 10 de mayo) con incremento
en la disfagia, exacerbacion del dolor muscular y
presencia de insuficiencia respiratoria, sin dismi-
nucion del edema.

Eldia 10 de mayo se incremento la insuficiencia
respiratoria, presenté taquicardia, cianosis y bradi-
cardia, por lo que se apoy6 con ventilacion meca-
nica.

Presentd (11 al 13 de mayo) broncoespasmo
que se acentud (14 de mayo) y no respondié al
empleo de broncodilatadores. Finalmente desarro-
16 bradicardia, fibrilacion ventricular y paro
cardiorespiratorio irreversible.

Resultado de los examenes de laboratorio mas
relevantes

4 N

Cuadro I. Citometria hematica

Fecha Leucocitos Glébulos Hb VGM Plaquetas
rojos

30/05/99 13,900 2.93x10® 8.7 g/dl 94 72,000

05/05/99 9,600 2.72x10° 8.6 g/dl 94 93,000

La diferencial del dia cinco, mostré 91% de segmentados

y 9% de linfocitos.
\\§ J

4 N
Cuadro Il. Quimica sanguinea

Examen Mayo

1 5 6 7 10 11 12
CPK 2076 570 415 267
Glucosa 115 309 118
BUN 16.6 15.5 18 19.3
Creatinina 0.48 0.48 0.42 0.91 0.48
Sodio 143 142 136 132
Potasio 3.8 3.1 33 3.9
Cloro 110 106 108 106
BD 0.15
BT 0.80
TP 5.0
Albumina 1.8
ALT 24
AST 28
DHL 380
ALP 125
\Amilasa 190 )
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Pruebas inmunoldgicas: Proteina C reactiva:
7.06, Factor Reumatoide: menor de 20, C3: 95, C4:
19, IgA: 364, IgG: 1940, IgM: 184, C3: 95, C4: 19,
Anticuerpos antinucleares negativos.

Examen general de orina: sin alteraciones.

Depuracion de creatinina: 28/04/99 con 16 ml/min.

4 N\
Cuadro lll. Gasometria arterial
Mayo
1 10 14
p02 mmHg 68.2 162.6 89
pCO2 mmHg 27.3 17.4 96
BE mmol/Il -2.8 1.7 -2
HCO3 mmol/l 19.3 19.1 23
S02 % 94.4 99.7 86
pH 7.46 759 7.29
. J

Estudios de imagen

RX coningesta de bario: se observod obstruccion
a nivel de la porcion proximal pasando a laringe y
traquea, observandose grupo basal medial dell6bulo
inferior del lado derecho.

Tomografia helicoidal: se observa tumor
bilobulado, probablemente de ovario, de bordes y
contornosirregulares, con variedad en ladensidad,
ocasiona desplazamiento de asas intestinales ha-
cia arriba, compresion de ureteros y ectasia renal
bilateral (Figura 1), desplazamiento y compresion
de vejiga. A nivel pulmonar se aprecia derrame
pleural bilateral de predominio derecho (Figura 2).

RX Tele de térax: (Figura 3) Corazén en gota,
aumento de la trama vascular, imagen sugestiva
de metastasis en costilla inferior izquierda, derra-
me pleural bilateral de predominio derecho.

La paciente recibié tratamiento a base de este-
roides del tipo de la metilprednisolona (IV), conti-
nuado con prednisona via oral, bloqueadores H2
del tipo de la ranitidina, broncodilatadores como la
aminofilina (IV), clindamicina como antibiético y
dopamina, furosemide y propofol, entre otros medi-
camentos.

Gac Méd Méx Vol.136 No. 2, 2000




Figura 1. Tomografia de ovario

Figura 3. Teleradiografia de térax
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Comentario clinico

Nos encontramos ante un caso de sindrome
paraneoplasico cuyas principales manifestaciones
clinicas y de laboratorio correspondian a una
polidermatomiositis, como eran el ataque al estado
general, ladebilidad muscular, ladisfagiay laeleva-
cion enzimatica de la CPK. En este caso el diag-
nostico diferencial debera irencaminado adescartar
si se trata de una patologia primaria 6 secundaria;
como se puede observar en lade la clasificacion de
la polimiositis dermatomiositis (Cuadro IV). En pa-
cientes con dolor muscular y debilidad muscular
puede serdebido aun proceso neurético o histérico.

4 N

CuadroIV. Clasificacion de Polimiositis-Dermatomiositis|

Grupo Caracteristicas

| Polimiositis idiopatica primaria

Il Dermatomiositis idiopatica primaria

11} Dermatomiositis (6 poliomisitis) asociada
con neoplasia

\Y Dermatiomisitis de la infancia
(6 poliomisitis) asociada con vasculitis

\% Poliomiositis (o dermatomiositis) asociada
con enfermedades vasculares de la colagena

- J

Otras posibilidades diagndésticas serian la
polimialgia reumatica y la fibrositis.

En este caso la paciente no presentd factor
reumatoide ni anticuerpos antinucleares, para sos-
pechar otra colagenopatia.

El sindrome de fatiga crénica seria otra de las
posibilidades en el diagnostico diferencial, asocia-
da esta ultima a una infeccion previa, con debilidad
muscular, fiebre, odinofagia, linfadenopatia doloro-
sa, artralgias, alteraciones del suefo y cefalea.

Hallazgos patolégicos. En la diseccion se en-
contraron ambos ovarios aumentados de tamano,
elizquierdo de 35 cm. de eje mayory el derecho de
12 cm, la superficie externa era lobulada, café
clara, la neoplasia de mayor tamafo rechaza am-
bos ureteros, los comprime y dilata levemente la
superficie de corte es quistica, con zonas papilares
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que alternan con areas solidas que presentan
necrosis (Figura 4), el utero no mostro alteraciones
y se encontraron implantes en epiplén. En los
cortes histolégicos se observan estructuras papila-
res revestidas por células de nucleos pleomorficos,
claros o hipercromaticos, citoplasma escaso y
mitosis escasas, el estroma esta invadido por
estructuras tubulares que muestran el mismo tipo
de revestimiento.

El corte de piel revela hiperqueratosis, aplana-
miento de las clavas interpapilares y escaso infiltra-

Figura 4. Superficie de corte de la neoplasia ovarica, es
quistica con zonas papilares y areas solidas con necrosis

do inflamatorio mononuclear perivascular. Se rea-
lizé inmunofluoresencia (IgA, IgG, IgM, comple-
mento) y el resutado fue negativo. EI musculo
estriado presento infiltrado inflamatorio de linfoci-
tos y células plasmaticas.

Otro hallazgo importante fue a nivel pulmonar,
que mostré cambios histoldgicos de broncoaspira-
cion caracterizados por la presencia de fragmentos
de musculo estriado en la luz alveolar, células
gigantes multinucleadas deltipo de cuerpo extraio,
inflamacion agudaintra-alveloary tapones de moco
en ambos bronquios principales.

Diagnostico: Dermatomiositis, cistadenocar-
cinoma seroso de ovario bilateral con implantes en
epiplén, neumonia por broncoaspiracion.

Comentario final
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Elpresente caso se trata de un sindrome parane-
oplasico secundario auntumorde ovario (cistadeno-
carcinoma seroso de ovario). Los sindromes
paraneoplasicos son manifestaciones no metas-
tasicas de un tumor maligno coexistente.

En esta ocasion se trata de un caso de dermato-
polimiositis, la cual se ha asociado a una variedad
de neoplasias entre las que se encuentran de
pulmaén, colon, ovario, glandula mamaria, linfopro-
liferativos y prostata, entre otras.

En nuestra paciente el cuadro clinico aunado a
la elevacion enzimatica apoyo el diagndstico. Des-
afortunadamente las alteraciones gastroentero-16-
gicas como la disfagia y la broncoaspiracion, com-
plico el cuadro que lallevé a insuficiencia respirato-
ria, siendo ésta la causa principal de la muerte.

La etiologia de la miositis es secundaria a una
alteraciéon inmune, probablemente una reaccion
cruzada entre los antigenos del tumory del muscu-
lo (autoinmunidad) o secundaria a una infeccion
viral. Sin embargo, su mecanismo fisiopatolégico
de esta asociacion no esta totalmente claro.’

Eltumor puede producir factores de crecimiento
que explicarian las manifestaciones del sindrome
paraneoplasico, o bien se causadas por un meca-
nismo de respuesta inmunonolégica como seria el
de una respuesta deficiente a nivel celular.

Segun la clasificacion de Bohan et al, corres-
ponde al grupo lll: Dermatomiositis ( 0 polimiositis)
asociada con neoplasia.? Este sindrome compren-
de 8% de todos los casos de miositis, aunque los
cambios en piel y musculo sin indistinguibles de
otros grupos. La neoplasia puede presentarse an-
tes o después de la aparicion de la miositis y en
ocasiones con una diferencia de hasta dos afos.
Los cuadros de miositis que se presentan en la
infancia no se asociacian con neoplasias malignas.

Como en el caso que nos compete, la incidencia
de neoplasia es mayor en pacientes mayores de 40
afios y particularmente elevada por arriba de los 60.

La asociacién de dermatomiositis y cancer se
ha reportado en diferentes series que van de 15 a
40%.%>* en particular con cancer bronquial, seguido
de mama, ovario, cervico-uterino y tracto gastroin-
testinal.®

Es importante comentar que la rebeldia al trata-
miento esteroide que tuvimos con esta paciente se
puede ver precisamente en casos de polidermato-
miositis asociada a neoplasia.5”
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Se han descrito algunos parametros que pue-
den predecir malignidad, como son la edad, los
niveles bajos de albuminay los niveles elevados de
proteina C reactiva.® Estos tres se encontraban
presentes en nuestra paciente.

El cancer de ovario es la neoplasia maligna que
se asocia mas a dermatomiositis, desafortunada-
mente laexploracion ginecoldgicainfrecuentemente
detecta este tipo de tumor y es hasta la presencia
de metastasis o sindromes paraneoplasicos cuan-
do se encuentra. La exploracion fisica y los estu-
dios de imagen, como ultrasonido y la tomografia
computada, en ocasiones fallan para detectarlos
tempranamente;® es por esta razén la busqueda de
nuevos marcadores como es el caso del antigeno
CA-125 que se utiliza en pacientes con derma-
tomiositis, el cual puede ser detectado anticipada-
mente a la presencia del cancer de ovario, existen
estudios donde se detectd de cinco a 19 meses
previo al diagndstico,’ con una sensibilidad de
50% y especificidad de 100%.

De cualquierformano debemos pasar poraltola
revision periddica ginecoldgica de la paciente que
incluya citologia vaginal, control de endometrio,
ovarios y glandulas mamarias; ya que este tipo de
neoplasias son frecuentes. El cancer de ovario es
la 6a. causa de neoplasias en la mujer, con una
presentacion de cerca de 1% de la poblacion.

Para realizar el diagnostico de polimiositis/
dermatomiositis el paciente debe contar con los
siguientes criterios: debilidad muscular simétrica
proximal, de los musculos flexores del cuello, mas
alteraciones de musculos respiratorios y
esofagicos, biopsia de musculo con cambios
histolégicos, enzimas elevadas, cambios
electromiograficos y cutaneos. El paciente puede
presentar cuatro de los primeros criterios
mencionados o tres de cuatro, mas los cambios
cutaneos (dermatomiositis).

La manifestacién esofagica (disfagia) correla-
ciona con la presencia de un proceso maligno.

Los sintomas pueden indicar involucro
paraesofagico debido a la debilidad del musculo
cricofaringeo. Las secuelas incluyen regurgitacion
nasal y neumonia por aspiracion, ésta ultima cursa
con mortalidad alta.

Las alteraciones cardiacas que se presentan
pueden ser taquicardia, alteraciones electrocar-
diograficas como bloqueo de rama, insuficiencia
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cardiaca y cardiomegalia.

En la literatura se reporta asociacion del anti-
cuerpo anti-Jo.1, fibrosis pulmonar y dermato-
mioisitis; mas del 50% de pacientes que presentan
este anticuerpo desarrollan fibrosis pulmonar y
disminuye el riesgo de presentacion de una neopla-
sia maligna.

La inmunofluorescencia en piel y musculo es
positiva en el 35% de los pacientes.

La patologia muscular difiere en polimiositis y
dermatomioisitis; enla segunda elinfiltrado es septal
o perivascular, mientras que en la polimiositis es
intrafascicular. La necrosis en la dermatomiositis
involucra pequefios grupos, mientras que en la poli-
miositis las fibras afectadas son escasas o solitarias.
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