Caso clinico

Amyopathic dermatomyositis as the first manifestation

of ureter cancer

Dermatomiositis amiopatica como primera manifestaciéon de

cancer de uréter

\ '-\Miriam Artés-Artés,"” '-‘.1,\ Florencio Manuel Marin-Martinez,’ D Emny Rochell Bobadilla-Romero,'
““Victor Javier Garcia-Porcel,’ !José David Jiménez-Parra,’ " “Pablo Luis Guzman-Martinez-Valls.!
Abstract

Keywords:
Paraneoplastic
syndrome,
dermatomyositis,
ureteral cancer

Autor para
correspondencia: :

*Miriam Artés Artés.
C/Avenida Principe

de Asturias, n° 35, 1B.
30007, Murcia. Espana.
Correo electronico:
miriam.artes.artes@gmail.
com

Description of the clinical case: A 79-year-old man who consulted
for an episode of facial angioedema without other symptoms. Upon
physical examination, he presented erythema on the face and neck, pe-
ri-palpebral angioedema and erythematous macules on the back of the
hands. A biopsy of a skin lesion compatible with Gottron papule was
performed. A computed tomography urography was performed to rule
out systemic disease, observing grade III left ureterohydronephrosis,
possibly due to ureteral neoplasia. Extension study negative. Laparos-
copic left nephroureterectomy and endovesical instillation of Mitomy-
cin C were performed, with anatomopathological results of multifocal
high grade papillary urothelial carcinoma. The patient presented a favo-
rable postoperative evolution with improvement of dermal lesions, but
7 months later he developed multiple metastases and died.

Relevance: The association of dermatomyositis with neoplasms is well
known, but few cases have been described with urological malignancy.
Ureteral cancer with amyopathic dermatomyositis is extremely rare.
Clinical implications: It is important to perform cancer screening in
patients with dermatomyositis in order to treat them and improve
their prognosis.

Conclusion: Dermatomyositis is a rare paraneoplastic syndrome that is
very infrequently associated with ureteral cancer. Cancer screening in
these patients is very important to improve the prognosis. The surgical
treatment of this tumor led to the disappearance of the skin changes.
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Introduccion

Resumen

Descripcion del caso clinico: Varén de 79 afios, consult6 por episodio
de angioedema facial sin otra sintomatologia. A la exploracion fisica
presentaba eritema en cara y cuello, angioedema peripalpebral y mac-
ulas eritematosas en el dorso de las manos. Se realiz6 biopsia de lesion
cutidnea compatible con pipula de Gottron y para descartar enferme-
dad sistémica urografia por tomografia computarizada observando
ureterohidronefrosis izquierda grado III por posible neoplasia ureteral.
Estudio de extension negativo. Se realizé nefroureterectomia izquierda
laparoscépica e instilacion endovesical de Mitomicina C, con resulta-
dos anatomo-patolégicos de carcinoma papilar urotelial de alto grado
multifocal. El paciente presentd una evoluciéon posquirdrgica favorable,
con mejoria de las lesiones dérmicas, pero a los 7 meses desarrollé mul-
tiples metdstasis siendo éxitus.

Relevancia: La asociacion de dermatomiositis con neoplasias es bien
conocida, pero son pocos los casos descritos con malignidad urologi-
ca. El cancer ureteral con dermatomiositis amiopética es extremada-
mente raro.

Implicaciones clinicas: Es importante realizar un tamizaje de cancer en
pacientes que cursan con dermatomiositis para asi tratarlos y mejorar
su pronostico.

Conclusion: La dermatomiositis es un sindrome paraneoplasico raro
que se asocia al cancer ureteral de manera muy infrecuente. El tamizaje
de cancer en estos pacientes es muy importante para mejorar el pro-
nostico. El tratamiento quirtrgico de este tumor supuso la desaparicion
de las alteraciones cutdneas.

Los carcinomas uroteliales (CU) del tracto uri-
nario superior son poco frecuentes y represen-
tan solo el 5-10% de los CU. El diagnostico de
CU del tracto urinario superior puede ser inci-
dental o relacionado con la evaluacién de sinto-
mas que generalmente son limitados. El sintoma
mas comun es la hematuria visible o no visible
(70-80%).®

La dermatomiositis (DM) es una miopatia
inflamatoria poco frecuente que se presenta mas
comunmente con debilidad muscular progresi-

va, simétrica y proximal y un grupo de lesiones
cutdneas caracteristicas. La dermatomiositis
amiopatica (DMA) es un subtipo clinico raro
pero bien reconocido de DM, que constituye
del 10% al 20% de los pacientes con esta enfer-
medad. Los criterios diagnosticos para la DMA
son las lesiones cutidneas y los resultados de la
biopsia cutdnea indistinguibles de la DM, pero
sin evidencia clinica de debilidad muscular
proximal o anomalias de las enzimas muscula-

res séricas durante al menos 6 meses.®?
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La asociacién de esta enfermedad con
neoplasias es bien conocida, generalmente de
pulmon, ovario y gastrico.® Se han notificado
algunos casos de dermatomiositis asociada con
neoplasias urogenitales como cincer de testi-
culo, vejiga y prostata. Sin embargo, es poco
comun que la dermatomiositis sea asociado con
canceres ureterales.®

Presentamos el caso de un paciente con
DMA paraneoplasica por carcinoma uroterial
de uréter, y realizamos revision de la literatura
al respecto.

Presentacion del caso

Se presenta el caso de un varén de 79 afios, con
antecedente de hipertension arterial, dislipe-
mia, piel atépica y asma bronquial extrinseco.
Consult6 al Servicio de Urgencias por angioe-
dema facial y disfagia. No presentaba disnea ni
otra sintomatologia acompafante.

En la exploracion fisica (Figura 1) pre-
sentaba eritema en polo cefilico y cuello,
llegando hasta escote, con clara delimitacién
y angioedema peripalpebral. En el dorso de las
manos presentaba mdiculas eritematosas, bien
delimitadas a nivel de las articulaciones interfa-
langicas y falanges. El paciente referia que estas
lesiones tenian tres meses de evolucion. Con el
dermatoscopio se observaron asas irregulares
de megacapilares y zonas avasculares.

Figura 1. Imagen de lesiones cutineas

Fue tratado con corticoides y antihistami-
nicos (prednisona y cetirizina) sin mejoria de
las lesiones cutineas. Estudiado por Alergolo-
gia y Dermatologia, se realiz biopsia de lesion
cutdnea compatible con papula de Gottron. En
la analitica sanguinea presentaba creatinina
1.45 mg/dL; calcio 9.3 mg/dL; lactato deshi-
drogenasa (LDH) 509 U/L; fosfatasa alcalina
(FA) 102 U/L; hemoglobina 12.8 g/dL; veloci-
dad de sedimentacion globular (VSG) 14 ml/h;
estudio inmunoldgico (anticoagulante ldpico,
crioglobulina y ANA) negativos; C3 y C4 nor-
males. El andlisis de orina sin alteraciones y la
electromiografia sin signos sugestivos de mio-
patia ni neuropatia periférica.

Visto también por Medicina Interna para
descartar cuadro sistémico, se realiz6 TC
toraco-abdomino-pélvico objetivindose ure-
terohidronefrosis grado III izquierda por
posible lesion ureteral. Se complet6 el estudio
con URO-TC (Figuras 2, 3, 4) observandose
ureterohidronefrosis izquierda grado III con
ocupacion de la luz ureteral por material que
presentaba realce tras el contraste y que se
extendia desde la unién pieloureteral hasta
la bifurcacién de los vasos iliacos izquierdos.
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En la fase excretora, una hora después de la
administracion del contraste, no se produjo
eliminacién del contraste por el rifon izquier-
do. Rindén y uréter derecho sin alteraciones y
sin defectos de replecion. Resto del estudio sin
hallazgos.

Figura 2. Imagen de URO-TC

Figura 3. Imagen de URO-TC

Figura 4. Imagen de URO-TC

Con el diagnostico de probable neoplasia
ureteral izquierda y dermatomiositis amiopatica
paraneoplasica, se realizé6 nefroureterectomia
izquierda laparoscopica con rodete vesical e
instilacion endovesical de Mitomicina C seis
semanas después de su consulta en urgencias.
Resultados anatomo-patolégicos de carcinoma
papilar urotelial de alto grado multifocal (pT3).

El paciente present6 una evoluciéon posqui-
rurgica favorable, continuaba en tratamiento
con prednisona, y mejoraron las lesiones dér-
micas. No obstante, a los 7 meses desarrolld
metastasis hepaticas y 6seas siendo éxitus.

Discusion

Los sindromes paraneoplisicos se definen
como un conjunto de sintomas y signos clini-
COS que ocurren en pacientes con cincer y que
involucran efectos sistémicos que tienen lugar
a distancia del tumor; tampoco estin relaciona-
dos con su repercusion local o propagacion a
distancia y no son causadas por infeccion, defi-
ciencia nutricional o tratamiento.
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Un fendmeno paraneoplasico generalmen-
te ocurre por: sustancias biol6gicamente activas
(hormonas, precursores de hormonas o sustan-
cias similares a las hormonas); modulacion del
sistema inmunologico a través de la autoinmu-
nidad, 1a produccién de complejos inmunes o la
inmunosupresion; o causas desconocidas.

Todos los tumores genitourinarios pueden
causar un sindrome paraneoplasico; siendo el
carcinoma de células renales la neoplasia uro-
logica mas frecuente involucrada, seguida del
cancer de proéstata. La asociacién entre el CU
y sindromes paraneoplésicos es poco comun,
siendo la mayoria de los casos reportados aso-
ciados a trastornos neuroldgicos.®

La DM es una miopatia inflamatoria idiopa-
tica que se presenta mis comuinmente con
debilidad muscular progresiva, simétrica y
proximal y un grupo de hallazgos cutineos ca-
racteristicos. Los cambios cutdneos asociados
incluyen hallazgos patognomoénicos como las
papulas de Gottron y la erupcion de heliotropo.

Un subtipo de DM, como es el caso de
nuestro paciente, es la DMA, que constituye del
10% al 20% de los pacientes con DM y en los
que s6lo hay afectacion cutanea.®

Tanto la DM como la DMA tienen un mayor
riesgo de malignidad. La incidencia de cancer
en estos pacientes aumenta de cinco a siete ve-
ces en comparacion con la poblacion general,
y la tasa de enfermedad maligna ha variado del
6% al 60%. Existe una amplia gama de canceres
como el de pulmoén, mama, estdbmago y ovario
asociado con DM. Estos pacientes deben ser
evaluados y seguidos para detectar la presen-
cia de estos trastornos.>¥ El cancer se puede
diagnosticar antes, simultineamente o después
del diagnoéstico de la DM, siendo la incidencia
maxima simultineamente con y durante el
primer afio después del diagnostico de la enfer-

medad, y disminuye gradualmente durante los
siguientes cinco afnos de seguimiento.® Ciertos
factores estan asociados con un mayor riesgo
de cincer como son el sexo masculino, edad
avanzada, necrosis cutinea, disfagia y vasculitis
cutinea.®?”

Son pocos los casos reportados en la litera-
tura de DM asociada a malignidad uroldgica, y
el cancer ureteral con DMA es extremadamen-
te raro.®”

Shinohara et.al., describieron el caso de un
vardn de 42 afios con DM y carcinoma en pelvis
renal, que tras ser intervenido de nefrourete-
rectomia mejoraron las lesiones cutdneas y la
potencia muscular, pero el paciente fue éxitus
a los 22 meses tras desarrollar multiples metdas-
tasis.*” Otro caso de DM y cancer ureteral fue
descrito por Cho et. al., en un varén joven que
tenia una historia de 6 meses de lesiones cuti-
neas antes del diagnostico del cancer, y en el
que se desestim¢ la cirugia por problemas pul-
monares de su DM y que fue éxitus dos meses
mas tarde por neumonia.®

En nuestro caso, al igual que los anteriores,
el paciente presentaba varios meses de historia
de las lesiones cutdneas antes del diagnostico
del cancer ureteral, tras la cirugia estas lesiones
mejoraron, pero fallecié de forma temprana al
presentar un cancer avanzado.

La tasa de mortalidad asociada con este
cancer suele ser del 75%, y la supervivencia
media después del diagnostico de cancer de
unos 48 meses. Las causas mis comunes de
muerte son malignidad, disfuncion cardiaca y
pulmonar e infeccion.®™

Otros casos de malignidad uroldgica aso-
ciada a DM mis frecuentes que el carcinoma
ureteral han sido reportados, como cincer de
prostata,® testiculo,"? vejiga,®” y rifion."V
Anthony Adili et. al., describieron un caso de
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un varén de 69 afios con DMA y carcinoma de
células renales, en el que mejoraron las lesiones
cutaneas y sin evidencia posterior de maligni-
dad tras cirugia de nefrectomia radical.V

Este caso demuestra que la DMA puede ser
una manifestacion precoz y unica del cancer
ureteral, por lo que es importante realizar un
tamizaje de cincer en pacientes que cursan
con DM.

Conclusion

La presencia de sindromes paraneoplasicos en
cancer de uréter son poco frecuentes; tener
conocimiento de estos nos permitira identifi-
carlos y asociarlos a la presencia de cancer. La
DM y DMA se consideran una manifestacion
temprana de una enfermedad maligna oculta,
por lo que una investigacion cuidadosa para de-
tectar cualquier neoplasia maligna subyacente
en estos pacientes es muy importante, ya que
asi habrd una mejor oportunidad de tratar el
cancer antes de que la otra enfermedad asocia-
da devaste y probablemente mate al paciente.
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