Debilidad muscular y disfagia en un varon de 68
anos con lesiones cutaneas

Muscle weakness and dysphagia in 68 years old male with skin lesions
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ABSTRACT

68 years old male, previously smoker, is admitted to the Internal Med-
icine ward due to muscle weakness, dysphagia and erythematous skin
lesions. The weakness is accompanied by asthenia without infectious
symptoms. Various differential diagnoses are ruled out by performing
various complementary tests. Finally, a diagnosis is made.
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CASO CLINICO

Vardn de 68 afios, ex fumador, con antecedentes personales de hi-
pertension arterial, diabetes, cardiopatia isquémica, enfermedad in-
tersticial pulmonar fibrosante y fenémeno de Raynaud. Consulta por
eritema pruriginoso de 2 semanas de evolucion, junto con astenia,
disfagia ocasional a solidos y debilidad muscular progresiva que im-
pide la deambulacion.

En la exploracion fisica presenta una tension arterial 135/75 mmHg,
frecuencia cardiaca de 69 latidos por minuto y una saturacion de oxi-
geno del 97% a aire ambiente. La auscultacién cardiopulmonar y la
exploracion abdominal son normales. Presenta una debilidad simé-
trica a nivel de cintura escapular y pelviana con resto de la explora-
(ion neuroldgica normal. Asocia ademas, lesiones cutdneas eritemato
violdceas en abdomen (Imagen 1), rodillas (Imdgenes 2y 3) y codos;
eritema heliotropo con afectacién del surco nasogeniano y papulas
eritematosas en nudillos de ambas manos (Imagen 4).

En la analitica de Urgencias Unicamente destaca una creatin kinasa
(CK) de 1967 U/L con funcién renal normal.

Ante el caso planteado de un vardn de 68 afios con clinica de debili-
dad muscular, lesiones cutdneas y disfagia, se decide ingreso en Me-
dicina Interna para completar el estudio.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El diagnostico diferencial se centra, por un lado, en las patologias que
puedan ocasionar dafio muscular con elevacion de CKs'. Dentro de
las posibles causas encontramos las miopatias inflamatorias, infeccio-
sas 0 metabolicas; las distrofias musculares y el dafio muscular aso-
ciado al ejercicio intenso, a la toma fdrmacos o al consumo de t6xicos.
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RESUMEN

Vardn de 68 afios, ex fumador, que ingresa en el servicio de Medicina
Interna por debilidad muscular, disfagia y lesiones cutaneas eritema-
tosas. La debilidad se acompafia de astenia sin clinica infecciosa aso-
ciada. Diversos diagnosticos diferenciales son descartados mediante
la realizacion de pruebas complementarias, llegandose finalmente a
un diagnostico.

Palabras clave: debilidad muscular, disfagia, lesiones cutaneas eri-
tematosas.

Ante la sospecha de miopatia debe realizarse una anamnesis com-
pleta incidiendo en antecedentes familiares y personales de debili-
dad muscular, semiologfa infecciosa o inflamatoria asi como antece-
dentes de ejercicio fisico intenso, consumo de toxicos (especialmente
alcohol) o farmacos.

Entre las pruebas complementarias debe solicitarse analftica com-
pleta con CKs, aldolasa, enzimas hepaticas, lactato deshidrogenasa
(LDH), proteina C reactiva (PCR), velocidad de sedimentacion globu-
lar (VSG), serologias y autoinmunidad que incluya anticuerpos an-
tinucleares (ANA), factor reumatoide (FR), anticuerpos asociados a
miositis (anti-PM/SCL, anti-UTRNP, anti-Ro52, anti-ku) y anticuerpos
especificos de miositis (anti-ARS, anti-MDA5, anti-Mi2, anti-HMGCR,
anti-TIF1g, anti-NPX2).2°

Ademds, se recomienda completar el estudio con electromiograma y
segln los hallazgos y Ia sospecha diagndstica, se puede solicitar RNM
muscular y biopsia para estudio histoldgico. Esta dltima confiere el
diagnostico de certeza y es imprescindible en caso de sospecha de
distrofia muscular®*, siendo prescindible en el resto de las etiologfas,
a menos que existan dudas diagndsticas.

Hay que mostrar especial atencion a la presencia de disnea o disfa-
gia, ya que ambas implican un estadio més avanzado confiriendo una
mayor gravedad tanto por la posibilidad de complicaciones respira-
forias como por la peor respuesta al tratamiento que suelen asociar.

Por otro lado, debemos hacer el diagndstico diferencial de Ias lesio-
nes cutdneas. El eritema heliotropo es caracteristico del lupus erite-
matoso sistémico. En el caso del lupus, no suele haber afectacion
del surco nasogeniano, a diferencia del caso de nuestro paciente. En
cuanto a las lesiones eritemato violdceas de codos y rodillas, el princi-
pal diagnostico diferencial es con la psoriasis cutdnea pero en el caso
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Imagen 1. Eritema centroabdominal.

de la psoriasis las lesiones suelen ser mds descamativas. Por Gltimo,
la presencia de lesiones eritematosas en nudillos se conocen como
papulas de Gottron. Por todo ello y aunque existen lesiones similares
en otras entidades, la asociacion de eritema heliotropo con lesiones
eritemato violdceas y sobretodo la aparicion de pdpulas de Gottron
es patognomonica de la dermatomiositis (DM).>

Tras haber expuesto las posibilidades diagnosticas, dada la debilidad
muscular simétricay la presencia de lesiones cutdneas caracteristicas,
se orienta el caso como dermatomiositis.®

RESOLUCION DEL CASO

En nuestro caso, el paciente no referia antecedentes personales ni fa-
miliares de debilidad muscular, ni tampoco semiologfa infecciosa ni
antecedente de ejercicio fisico intenso o toxicos.

Se solicito analitica completa que confirmd la elevacion marcada de
(Ks con discreta elevacion de PCRy VSG, con serologias y autoinmuni-
dad negativas, incluyendo los anticuerpos asociados a miositis. No se
solicitaron los anticuerpos especificos por no disponer de los mismos
en nuestro centro, a excepcion del anti-ARS que fue negativo.

Ante la presencia de lesiones cutdneas caracteristicas se decidio rea-
lizar una biopsia muscular que confirmo el diagndstico de dermato-
miositis.

Dada la posibilidad de presentacion de la dermatomiositis como sin-
drome paraneopldsico’®, se amplio el estudio con TAC TAP que mos-
tré un nddulo pulmonar con ganglios patoldgicos, asi como una ade-
nopatia ipsilateral que se biopsio mostrando un carcinoma pulmonar
neuroendocrino de célula grande. Tras el estudio de extension se cla-
sifico como estadio [11A.

En cuanto a la disfagia, se complet el estudio con endoscopia diges-
tiva alta, que no mostro alteraciones.

Diagnostico
La clinica, evolucion y resultados de las exploraciones complemen-
tarias constituyen pruebas suficientes para afirmar que el diagnosti-
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Imagen 2. Lesiones eritemato violdceas
enrodilla izquierda.

Imagen 3. Lesiones eritemato violaceas
en rodilla derecha.

Imagen 4. Papulas
Gottron: lesiones
violaceas en nudillos.

(0 es compatible con dermatomiositis paraneopldsica por carcinoma
neuroendocrino de célula grande pulmonar.

Evolucion

Ante la severidad de la afectacion cutdnea se inicid tratamiento con
pulsos de corticoides a dosis de 500 mg/dia seguidos de pauta des-
cendente, sin asociar inmunosupresores por la posibilidad de pro-
gresion tumoral.

El paciente mejor6 progresivamente de las lesiones cutaneas y de la
debilidad, con normalizacion de las cifras de CKs. En cuanto a la dis-
fagia, la mejorfa fue mucho mds lenta, requiriendo la colocacion de
sonda PEG para una correcta nutricion.

Se propuso tratamiento quirtrgico del tumor, pero el paciente recha-
16; motivo por el que se decidio inicio de quimioterapia con Carbo-
platino+Etoposido.

Tras el inicio de quimioterapia, el paciente fue dado de alta para se-
guimiento en consultas externas.



CONCLUSIONES

Ante la presencia de debilidad proximal con inflamacion muscular y
lesiones cutdneas caracteristicas debemos sospechar una dermato-
miositis, teniendo siempre en cuenta la posibilidad de que se trate
de un sindrome paraneopldsico.

Los principales tumores asociados son el de pulmadn, cérvix, endome-
trio, mama y tumores digestivos. Son factores de riesgo para maligni-
dad la mayor edad al diagnostico, la presencia de disfagiay la eviden-
cia de dafio capilar en la biopsia muscular. Asf mismo, en los ltimos
afios se ha visto que la presencia de anticuerpos especificos de miosi-
tis como el anti-TIF1-gamma y el anti-NXP2 se asocian frecuentemen-
te con malignidad.

El tratamiento de eleccion en estos casos es el tratamiento antineo-
pldsico, ya que existe una peor respuesta al tratamiento con corticoi-
des e inmunoglobulinas.
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