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CASO CLINICO

Afectacion pulmonar intersticial como manifestacion de sindrome paraneoplasico

Intersticial lung disease as a manifestation of paraneoplastic syndrome
Autores: Espinosa Monroy, I'; Garcia Guerra, JA°; Rodriguez-Bobada Caraballo, D’; Cartas Verdugo, M Mijan Cario, P! Bellido Maldonado,
A%

1. Servicio de Medicina Interna. Hospital General La Mancha Centro.

2. Servicio de Neumologia. Hospital General La Mancha Centro.

3. Servicio de Aparato Digestivo. Hospital General La Mancha Centro

Resumen:

Los sindromes paraneoplasicos son un conjunto de sintomas y signos clinicos asociados a un tumor maligno pero no
vinculados ni con su crecimiento local ni con la presencia de metastasis a distancia. Dentro de su baja prevalencia, diversos
estudios epidemiologicos! establecen una estrecha relacion entre dermatomiositis y cancer. A continuacion, presentamos
el caso de una mujer de 60 afios con neoplasia ovarica estadio IV y la aparicién concomitante de una afectacion pulmonar
intersticial bilateral relacionada con una serie de manifestaciones sistémicas. Se obtuvo el diagnostico definitivo de sin-
drome antisintetasa como forma de manifestacion de un sindrome paraneoplasico.
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Resume:

Paraneoplastic sindromes are a group of clinical symptoms and signs associated with a malignant tumor but it isn’t related
with your local growth or the presence of distant metastases. Various epidemiological estudies establish a close relation-
ship between dermatomyositis and cancer. We present the case of a 60-year-old-woman with ovarian tumor stage IV and
simultaneous bilateral intersticial lung involvement related to a series of systemic manifestations. The definitive diagnosis
was anti-synthetase syndrome as a form of manifestation of a paraneoplastic syndrome.

Keywords: ILD, Sd. Paraneoplastic, fibrotic NSIP, Sd. Antisynthetase, anti-PL12

Introduccién: Fue derivada a consultas de Neumologia en diciembre

La dermatomiositis es una enfermedad del tejido co- de 2021 ante el hallazgo en TC de mes previo de unos
nectivo que cursa con una clinica muy heterogénea, con infiltrados pulmonares intersticiales bilaterales, de predo-
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afectacion pulmonar intersticial, articular, muscular, cuta- minio en bgses y de aparicion meses después de .ﬁ.nallzar
nea y fenémeno de Raynaud, asociados a la presencia de el ultimo ciclo de quimioterapia, el cual fue en diciembre
autoanticuerpos de miositis. En ocasiones, ésta puede apa- de 2020 con topotecan. La paciente previa a la consulta
recer como manifestacion de un sindrome paraneoplésico, habia recibido tratamiento antibidtico sin mejoria. En la
siendo los tumores ovaricos una de las neoplasias mas fre- primera valoracion en consultas la paciente referia disnea
cuentes que pueden provocar esta afeccién en mujeres. A de minimos esfuerzos con clase funcional 3 /4 de la escala
continuacién, presentamos un caso clinico con la presen- mMRC que habia empeorado en los ulimos meses ademés
cia de una EPID fibrosante en una mujer con diagndstico de tos seca con expectoracion ocasional blanquecina. Co-
de cistoadenocarcinoma ovarico estadio IV. mentaba a su vez una serie de manifestaciones sistémicas

de aparicion en los ultimos 2-3 meses que consistian en
astenia, prurito cutaneo generalizado y la aparicion de una

OBSERVACION CLINICA: serie de lesiones cutaneas, artralgias en articulaciones me-

Mujer de 60 afios, no fumadora, hipertensa, diagnosti- tacarpofalangicas y fenomeno de Raynaud. Ante esta si-
cada en 2009 de cistoadenocarcinoma mucinoso de ovario tuacion se decidio6 ingresar a la paciente para estudio.
estadio IC, realizdndose en dicho momento histerectomia, A la exploracion se encontraba eupneica en reposo con
doble anexectomia, linfadenectomia, omentectomia y ex- saturacion basal de 93%, febricula en la toma de constan-
tirpacion del apéndice. Recibi6 hasta 6 lineas de quimio- tes. Presentaba lesiones eritematoso-viol4aceas, no sobre-
terapia diferentes por multiples recidivas y progresion: en elevadas en regién cervico-dorsal de espalda, en ambos
2010 a nivel ganglionar periesplénico, en 2012 a nivel flancos abdominales y en flexura de codos (figura 1). Asi-
ganglionar supraclavicular derecho y en 2017 a nivel gan- mismo, mostraba frialdad en los dedos de las manos con
glionar en uréter derecho. En agosto de 2021 se observo eritema en los mismos sin claros signos de inflamacion
captacion patologica mediastinica en PET-TC, realizan- articular. A la auscultacion destacaban crepitantes secos
dose en septiembre de ese mismo afio EBUS que confirmé hasta campos medios en ambos hemitorax.

con puncion de adenopatia subcarinal recidiva, mante-
niéndose actitud expectante y seguimiento estrecho ante
limitacion de nuevas lineas terapéuticas.
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Figura 1: La paciente durante el ingreso hospitalario presento lesiones sobreele-
vadas, eritematovioldceas y confluentes en ambos flancos abdominales y region
superior de espalda (*“signo del Chal”).

En TC toracico realizado durante el ingreso destacaba un
engrosamiento de septos interlobulillares de predominio
en bases y subpleurales, con zonas de pérdida de volumen
y presencia de areas de vidrio deslustrado compatible con
NINE. Cabe destacar la ausencia de panalizacion (figura
2).
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Figura 2: TC tordcico que muestra afectacion del espacio aéreo de predominio
peribronquial predomi en ambas bases pulmonares y en las zonas
medias de los campos de localizacion subpleural. No signos de linfangitis carni-
cinomatosa. Estabilidad de localizacion respecto a TC previo pero si mayor des-
truccion parenquimatosa con dreas en vidrio deslustrado sugiriendo patrén de
NINE fibrética. Adenopatias patologicas en supraclavicular derecha, mediastini-
cas patatraqueales y subcarinica derecha
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Se solicitaron unas pruebas de funcién pulmonar que
mostraban una alteracion ventilatoria restrictiva en grado
moderado y una alteracion leve de la capacidad de difu-
sion que corregia con volumen alveolar. Se realizé tam-
bién un test de la marcha recorriendo la paciente 368 me-
tros (63% del predicho) con una saturaciéon promedio de
90% durante la prueba.

En la analitica solicitada destacaba ANAs a titulos ele-
vados (1/1280), elevacion de marcadores inflamatorios
(VSG 113mm/h y proteina C reactiva 5.2mg/dl) y anemia
normocitica normocréomica (Hb 9.2g/dl). Ante esto, se
amplio estudio de autoinmunidad mostrando AntiRo +y
panel de miositis positivo para Anti PL12. CPK dentro de
la normalidad.

Se completd estudio solicitando ecocardiograma que
fue normal, capilaroscopia siendo patologica con presen-
cia de dilataciones capilares y hemorragias (figura 3) y
electromiograma con datos de miopatia en miembros su-
periores e inferiores en grado leve.

Figura 3.
roscopia mano derecha.
con desestructuracion, pérdida de capilaridad y ramificaciones en mano derecha
sugerente de enfermedad de tejido conectivo.

A)Capilaroscopia mano izquierda. B)Capila-

Importante asimetria entre ambos dedos
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Con todos estos datos y tras ser valorada por Reuma-
tologia se establece el diagnodstico de sindrome antisinte-
tasa con afectacion pulmonar (patréon radioldgico de
NINE fibrotica y alteracion ventilatoria restrictiva en
grado moderado y leve de DLCO), afectacion muscular,
articular, cutanea, seroldgica y fenomeno de Raynaud,
siendo el cuadro un probable sindrome paraneoplésico en
relacion con recidiva de su patologia tumoral previa.

Se inici6 tratamiento con bolos de corticoides durante
el ingreso, con desaparicion de lesiones cutdneas y mejo-
ria del prurito, y se pauté de forma domiciliaria predni-
sona Img/kg/dia con paulatina bajada de la dosis.

DISCUSION

Los sindromes paraneoplasicos son un conjunto de
sintomas y signos clinicos asociados a un tumor maligno,
pero no vinculados ni con su crecimiento local ni con la
presencia de metéstasis a distancia. La frecuencia de der-
matomiositis/polimiositis como forma de manifestacion
de estos sindromes varia en los reportes de la literatura
médica®. En general, los tipos de neoplasias asociadas
con dermatomiositis son similares por edad y sexo a la
poblacion general; siendo en mujeres el cancer de pul-
moén, mama y ginecoldgico las neoplasias que con mas
frecuencia producen sindromes paraneoplasicos. Dentro
de estas ultimas, el cancer de ovario aparece mas frecuen-
temente de lo esperado®, como ocurre en la paciente de
nuestro caso clinico. Un estudio retrospectivo realizado
por Davis y colaboradores* incluy6 14 pacientes con der-
matomiositis/polimiositis y neoplasia ovarica. La edad
media de estas pacientes fue de 59 afios. 12 presentaban
lesiones cutaneas y 10 de ellas tenian alteraciones en el
electromiograma. En una reciente revision que tenia como
objetivo actualizar los conocimientos acerca del sindrome
antisintetasa’ se concluia que es un cuadro muy heterogé-
neo y que la presencia de anticuerpos anti-EJ, anti-PL7 y
anti-PL12, como en el caso reportado, estan mas relacio-
nados con la aparicion de enfermedad intersticial pulmo-
nar como primer sintoma o en fases iniciales de la enfer-
medad.

En cuanto a la afectacion intersticial, el patron radio-
logico e histologico de NINE es el mas frecuentemente
hallado en aquellas EPID asociadas a enfermedad del te-
jido conectivo. La artritis reumatoide seria la unica enfer-
medad del tejido conectivo donde el patrén radiolo-
gico/histologico mas frecuente es el de NIU®. En la der-
matomiositis, a pesar de que el patron NINE es el mas fre-
cuente, también se pueden encontrar patrones tipo NIU,
NO o DAD e incluso la conjuncién de varios de estos
(overiap)’. El patron NINE por lo general suele tener un
mejor prondstico que la presencia de un patron histologico
de NIU.

Ademas, en nuestra paciente hallamos el anticuerpo
antiRo52, relacionado con formas mas agresivas de afec-
tacion intersticial pulmonar®.

El tratamiento de la enfermedad se basa en glucocor-
ticoides inicialmente a dosis de 1 mg/kg/dia, con posterior



Rev SOCAMPAR.2022;7(3):121-124

reduccion progresiva, junto con firmacos inmunosupre-
sores y ahorradores de corticoides, entre ellos el micofe-
nolato mofetil. azatioprina o ciclofosfamida. La respuesta
al tratamiento inmunomodulador sera variable y su elec-
cidn variara en funcion de la afectacion sistémica, efectos
secundarios y experiencia del centro. Recientemente se ha
llevado a cabo el estudio INBUILD® donde se estudi6 el
efecto de nintedanib en enfermedades intersticiales fibro-
santes progresivas, incluidas en ellas las asociadas a en-
fermedad del tejido conectivo. Se observo un retraso es-
tadisticamente significativo en el descenso de FVC en es-
tos pacientes, por lo que nintedanib podria ser una alter-
nativa de tratamiento de estas enfermedades en caso de
progresion con el tratamiento inmunosupresor.
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