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Dermatomiositis amiopatica y cancer: en busca
de un marcador especifico
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La dermatomiositis amiopatica (DMA)
es una variante de la dermatomiositis
(DM), caracterizada por presentar mani-
festaciones cutaneas sin clinica de afec-
tacion muscular. Tanto la forma clasica
de DM como la DMA se han vinculado a
la presencia de neoplasia oculta, sin
embargo, no se ha establecido la estrate-
gia mas adecuada para el cribado de la
misma. Determinados marcadores, como
la enfermedad intersticial pulmonar o la
presencia de anticuerpos antisintetasa, se
han asociado negativamente al riesgo de
neoplasia’.

La DMA o dermatomiositis sine mio-
sitis, fue descrita a finales de los afios 70
para definir un subtipo de DM que cursa
sin afectacion muscular inicial. En este
caso, la afectacion muscular se retrasa
durante un largo periodo, al menos 6
meses. La falta de debilidad muscular,
la ausencia de signos radiologicos y de
laboratorio de miositis, a pesar de
hallazgos cutaneos compatibles con la
misma, son los puntos clave del diag-
ndstico. No obstante se ha observado en
el estudio histopatologico de algunos
pacientes con DMA, la pérdida de capi-
lares en las unidades microvasculares,
junto con el depodsito del complejo de
ataque de membrana C5b9. También se
ha descrito en algunos casos alteracio-
nes en la resonancia magnética, con un
aumento en la sefial de los musculos en
secuencias potenciadas en T2 con supre-
sion grasa’.

Entre el 26 y el 70% de los casos de
desarrollo de neoplasias ocurre durante

el primer afio tras el diagndstico de mio-
sitis. Sin embargo, diversos estudios han
demostrado que el riesgo es mas alto en
los 3 primeros, pero continia incluso a
los 5 afios del diagndstico, no pudiéndo-
se descartar que el riesgo tardio de neo-
plasia sea ocasionado por el efecto a
largo plazo de inmunosupresores.

En el caso de la DMA, el cancer de
mama es el tipo mas comun a diferencia
de la DM’ que seria el cancer de pul-
mon, el que se asocia con mas frecuen-
cia.

Se han sugerido numerosos factores
de riesgo clinicos de asociaciéon con
neoplasia en la DM, entre ellos: la edad
mayor de 50 afios, el sexo masculino en
asiaticos, la existencia de necrosis y/o
vasculitis cutanea, el inicio brusco del
cuadro, la presencia de eritema periun-
gueal, un cuadro clinico florido o sinto-
mas constitucionales y la refractariedad
al tratamiento. Siendo la edad mayor de
50 afios el factor de riesgo clinico mas
ampliamente demostrado en la DMA.

Los autoantigenos de miositis com-
prenden las aminoacil-ARNt sintetasa,
el complejo de proteina helicasa/histona
desacetilasa Mi-2 y la ribonucleoprotei-
na de particulas de reconocimiento de
sefiales (SRP), junto con nuevas dianas
tales como TIF1-y, MDAS, NXP2, SAE
y HMGCR. Estudios recientes sugieren
que los autoantigenos provocan una res-
puesta inmune especifica de antigeno de
células B en los musculos. Curiosamen-
te, se demostrd una mayor expresion de
Jo-1y Mi-2 en la regeneracion de fibras
en biopsias musculares de pacientes con
PM y DM en comparacién con la pobla-
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cion sana. Se observd una regulacion
positiva del autoantigeno de la miositis
en los tejidos neopldsicos, que podria
representar un posible vinculo entre el
cancer y la autoinmunidad en la miosi-
tis’.

Se ha estudiado la relacion entre la
existencia de cancer y la presencia de
autoanticuerpos NPX2 en pacientes con
DM, sugiriéndose la posibilidad de que
exista correlacion entre este anticuerpo,
la existencia de neoplasia y la miositis,
ya que el NXP2 esta correlacionado con
la activacion y la localizacion del gen
supresor del tumor p53. En una serie de
pacientes con miopatias inflamatorias
idiopaticas, el 37,5% de los pacientes
con positividad para autoanticuerpos
NXP2 present6 algun tipo de neoplasia,
la mayoria en estadio avanzado’. Sin
embargo en otros estudios, no se asocid
de forma relevante a cancer pero si a
enfermedad pulmonar intersticial’. En
una revision reciente de 88 pacientes
con DMA se encontrd que al igual que
los pacientes con DM, los pacientes con
DMA tienen un riesgo de neoplasia en
torno al 14-28%, siendo el anticuerpo
mas asociado el anti-p155 (TIFly) y la
localizacion mas frecuente en mujeres
los tumores genitourinarios, respirato-
rios y de mama, si bien puede existir
variacion étnica. El anticuerpo anti-
MIJ/NXP2 se ha descrito principalmente
en pacientes con dermatomiositis juve-
nil, y en el 17% de pacientes con derma-
tomiositis/polimiositis de una serie de
pacientes italianos’ en la que no se repli-
co el riesgo de neoplasia descrito en
pacientes Japoneses®.
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La aplicacion clinica de este nuevo
marcador (anti-MJ/NXP2) requiere su
confirmacion mediante estudios mas
amplios y con un seguimiento prospec-
tivo ya que la mayoria de las referencias
que hemos encontrado son basadas en
poblacion pediatrica, por lo que por
edad, riesgo de neoplasia y caracteristi-
cas propias, no es comparable con la
poblacion adulta.

La definicion mas estricta de biomar-
cador" incluye su capacidad para influir
o predecir el pronostico de la enferme-
dad, asi como los efectos en el trata-
miento o las intervenciones, lo que no
queda claro en el caso de anti-NXP2 con
la informaciéon disponible hasta el
momento.

Otro anticuerpo que se ha asociado
con riesgo de cancer en pacientes con
miopatia necrotizante inmunomediada
son los ac antiHMGCR; entre el 13 y el
36% de los pacientes con positividad
para dicho anticuerpo tienen una neo-
plasia asociada'.

Actualmente se recomienda presen-
tar una actitud vigilante ante la posibili-
dad de neoplasia asociada a DMA, por
lo que se debe realizar una supervision
estricta anual, en busca de neoplasias al
menos los primeros 3-4 afios tras el ini-
cio de la miositis”. El cribado de neo-

plasia deberia incluir como minimo una
exploracion clinica meticulosa, analisis
sanguineos rutinarios, radiografia de
torax, palpacion prostatica, sangre ocul-
ta en heces, mamografia y exploracion
ginecologica. En los ultimos afios, el
I8F-FDG PET/TC se esta utilizando
con mayor frecuencia para la valoracion
de la actividad de la miositis y para la
deteccion de neoplasias ocultas en
pacientes con DM. Selva-O’Callaghan
et al.” en su estudio de 55 pacientes con
miositis concluyeron que la utilidad del
PET/TC es comparable al cribado con-
vencional en la deteccion de neoplasia
oculta.
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