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RESUMEN

La dermatomiositis (DM) es una miopatia inflamatoria de origen desco-
nocido que presenta una histologia cutdnea generalmente inespecifica.
Sin embargo, se han registrado algunos casos de DM con histopatologia
en la que se observa un infiltrado neutrofilico difuso en la dermis. Pre-
sentamos el caso de una paciente con DM paraneopldsica cuya biopsia

ABSTRACT

Dermatomyositis (DM) is an inflammatory myopathy of unknown origin
that generally presents a nonspecific skin histology. However, some
cases of DM have been recorded with histopathology in which a diffuse
neutrophilic infiltrate is observed in the dermis. We present the case of
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cutdnea reveld caracteristicas compatibles con una dermatosis neutro-
filica tipo Sweet.
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a patient with paraneoplastic DM whose skin biopsy revealed features
compatible with Sweet-type neutrophilic dermatosis.
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CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino de 68 afios, con antece-
dentes de hipertension arterial y en plan quirtrgico de
un tumor de recto, consultd con nuestro servicio por
presentar un rash generalizado y debilidad muscular de
4 meses de evolucién.

Al examen fisico se evidenciaba exantema maculoso
eritematovioldceo intenso en el cuero cabelludo, la cara,
el cuello, el térax anterior y los brazos, y mds leve en el
dorso de las manos, la regidn superior del dorso, la cara
lateral de la cadera, la raiz de los muslos y las rodillas (Foto
1). Presentaba, ademds, placas eritematosas redondeadas

bien delimitadas, indoloras, en el dorso de las manos a
nivel de las articulaciones metacarpofaldngicas y carpo-
metacarpianas (Foto 2). A nivel periungueal de ambas
manos se evidenciaba eritema, hipertrofia y telangiecta-
sias cuticulares; se asociaban a una severa debilidad mus-
cular simétrica de la cintura escapular, intenso prurito y
dificultad para la deglucién de sélidos. Con diagndstico
presuntivo de dermatomiositis paraneopldsica se indicé
internacion en clinica médica para estudio.

La biopsia cutdnea mostré dermis con gruesa ban-
da de edema en la zona superficial, los vasos capilares
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del plexo superficial con dilatacion telangiectdsica, in-
filtrado linfocitario moderado, perivascular y no sis-
tematizado. En la dermis edematosa se encontré un
infiltrado polimorfonuclear y focos de leucocitoclasia
compatibles con dermatosis neutrofilica (Fotos 3 y 4).

Se solicit6 laboratorio completo con perfil inmuno-
l6gico que revelé FAN positivo 1/160 patrén moteado,
LDH 275 UI, CPK 812 UlI, eritrosedimentacién de
40 mm; el resto de los pardmetros resultaron normales.

Durante su internacién se inicié tratamiento en-
dovenoso con corticoides a dosis de 1 mg/kg/dia y
difhenidramina. Se realizé la reseccién tumoral por
el Servicio de Cirugfa y se confirmé el diagnéstico de
adenocarcinoma de recto. La paciente present mejo-
rfa clinica luego de la cirugfa, por lo que se inicié el
descenso de corticoides, alta hospitalaria y seguimien-

to por el Servicio de Cirugfa, Gastroenterologia y Der-
matologfa hasta la fecha.

FOTO 1: Eritema en la cara, los hombros y el térax superior, este tltimo con
disposicion en V del escote.

FOTO 2: Papulas de Gottron en el dorso de las articulaciones
metacarpofaldngicas e interfaldngicas proximales.

FOTO 3: Fragmentos de piel con epidermis delgada con focos de espongiosis.
Dermis con gruesa banda de edema de la zona superficial (HyE, 10x).

FOTO 4: Vasos capilares del plexo superficial dilatados. Infiltrado linfocitario
polimorfonuclear y focos de leucocitoclasia (HyE, 40X).
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COMENTARIOS

La dermatomiositis (DM) es una miopatia infla-
matoria de causa desconocida que puede asociarse a
malignidades en un 15% a un 25% de los casos'?. Se
estima que aproximadamente el 9,4% de estas asocia-
ciones corresponde a cdncer colorrectal. La mayoria de
estos casos (63%) se ha observado en mujeres y el ade-
nocarcinoma es el tipo mds comuin (96,3%)3.

El diagnéstico requiere la concurrencia de criterios
clinicos, de laboratorio y/o alteraciones especificas en
el electromiograma y en la histopatologia muscular,
definidos por Bohan et al.“.

Los hallazgos histolégicos mds frecuentes de las le-
siones cutdneas de la DM suelen ser degeneracién de
la zona de la membrana basal con vacuolizacién de los
queratinocitos basales, infiltrados linfocitarios subepi-
dérmicos, atrofia epidérmica y depdsitos intersticiales
de mucina en la dermis. Sin embargo, se han comu-
nicado anecddticamente algunos casos de infiltrados
neutrofilicos simil Sweet.

El primer caso clinico fue documentado por Akira
Ito en 1995. Se trataba de una mujer de 40 afios con un
rash pruriginoso en la cara, la regién superior del tronco,
los brazos y la cara dorsal de las manos, asociado a dolor
y debilidad muscular proximal. Ademds, se acompana-
ba de valores elevados de GOT, LDH, CPK y aldolasa,
y electromiograma compatible con miositis. La biopsia
cutdnea mostrd un infiltrado neutrofilico difuso en der-
mis con escasos linfocitos y edema de dermis’.

En 2008, Owen et al. describieron otros dos casos
similares de DM con infiltrados neutrofilicos asociados
a otra enfermedad autoinmune subyacente. El primero
se trataba de una paciente de 55 afios con antecedentes
de enfermedad de Graves y cirrosis biliar primaria que
presentd 7ash en heliotropo, eritema malar, rash erite-
matoso en cuello y brazos y, a nivel cuticular, hiper-
queratosis y telangiectasias; no se asociaba a debilidad
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muscular. Los niveles de FAL, GPT, aldolasa y eritro-
sedimentacién se encontraban aumentados. La anato-
mia patoldgica de piel evidencié infiltrado perivascular
neutrofilico difuso en dermis y edema de dermis. El
segundo caso era una mujer de 69 anos, hospitalizada
por una granulomatosis de Wegener, que present6 un
rash fotosensible y pruriginoso en el cuero cabelludo,
papulas y placas eritematosas con bordes serpinginosos
en la espalda y los muslos, y pdpulas eritematosas sobre
las articulaciones metacarpofaldngicas e interfaldngicas
distales bilaterales. No se asociaba a debilidad muscu-
lar. La aldolasa se presentaba levemente elevada. La
biopsia cutdnea revel6 un infiltrado neutrofilico denso
perivascular. Para estos autores la dermatosis neutro-
filica en pacientes con caracteristicas clinicas de DM
podria sugerir una expansién en el espectro clinico de
las dermatosis neutrofilicas parainflamatorias®.

Los dos articulos mencionados describen tres casos
clinicos con caracteristicas similares a las de nuestra pa-
ciente en la cual la presentacién clinica de la DM con
histologia de dermatosis neutrofilicas fue una constante.

Cabe destacar que, en 2017, Laga et al. describie-
ron un patrén histoldgico infrecuente de DM que se
presenta con un infiltrado neutrofilico hipercelular
tipo Sweet, como el de nuestra paciente, sin dermati-
tis de interfase u otras manifestaciones comunes de las
conectivopatias. Este hallazgo es menos frecuente que
en el lupus eritematoso sistémico, donde también se
describen casos de dermatosis neutrofilica’.

El interés del caso presentado radica en la peculiar
presentacién de una paciente diagnosticada con DM
paraneopldsica, cuya histopatologia reveld caracteristi-
cas de dermatosis neutrofilica tipo Sweet. Hasta el mo-
mento solo se han registrado tres casos similares, lo que
resalta la importancia de documentar esta asociacién
poco comun para ampliar la estadistica y profundizar
en el conocimiento de esta relacién poco explorada.
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