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Dermatomiositis Paraneoplásica
• 15-20% de los casos
• Más asociado a dermatomiositis (32%) que a 

miositis (14.9%). En más del 50%  de los casos 
es la forma amiopática

• La forma juvenil no se asocia con neoplasias
• Suele manifestarse tras el debut del cáncer o 

como reflejo de su recaída. Curso paralelo. 
Media de 7 meses

• Si es previa al Ca. 
este aparece el 1º año



Dermatomiositis Paraneoplásica
• No existe ningún rasgo clínico, histológico o 

analítico absolutamente específico de 
paraneoplasia en dermatomiositis

• Erupción eritemato violácea fotodistribuida, a veces 
poiquilodérmica

• Cara, V torácica y superficies de extensión de 
mmss

• Eritema y edema periocular
• Pápulas de Gottron y 

afectación cuticular







Dermatomiositis Paraneoplásica
Criterios clínicos de sospecha

• Sugieren malignidad:
– Comienzo más agudo
– Varón. Edad avanzada.
– Intensidad de las lesiones
– Necrosis cutáneas. Prurito. VSG
– Disfagia 
– Presencia de Ac. p155
– Mala respuesta al tto.



Dermatomiositis Paraneoplásica

• Si Ac p155 +: estudio de extensión
• Si estudio de extensión -: repetir cada 3 años
• Si Ac p155 -: controles según edad del paciente
• Estudio de extensión mediante PET con 

resultados similares a estudio convencional



Dermatomiositis Paraneoplásica
• En Europa los cánceres asociados a dermatomiositis del 

adulto son por orden de frecuencia :cáncer de ovario, 
pulmón, mama, colorrectal, estómagoy páncreas (otros: 
próstata, linfomas no Hodgkin, etc.)

• Por sexos en las mujeres los más frecuentes son el de 
mama y ovario y en varones el de pulmón y el 
colorrectal. 

• Sin embargo, si nos encontramos con un paciente que 
proceda del Sudeste asiático, el perfil de riesgo cambia, 
ya que allí el cáncer más frecuentemente asociado a la 
dermatomiositis paraneoplásica es el cáncer de cavum 



• DERMATOSIS AGUDA FEBRIL  NEUTROFILICA

CRITERIOS MAYORES
1.-PLACAS O NODULOS ERITEMATOVIOLÁCEOS. DOLOROSOS DE IN ICIO

BRUSCO.
2.-INFILTRADO NEUTROFILICO  DÉRMICO, SIN VASCULITIS.

CRITERIOS MENORES
1.-CUADRO PRODROMICO DE FIEBRE O  INFECCION > 38º.
2.- ASOCIACIÓN CON NEOPLASIA HEMATOLÓGICA O VISCERAL SUB YACENTE,

ENF. INFLAMATORIA, EMBARAZO, INFECCIÓN GASTROINTESTINAL O DE VÍAS 
RESPIRATORIAS O VACUNACIÓN 

3.-BUENA RESPUESTA A ESTEROIDES SISTEMICOS
4.- ANOMALÍAS ANALÍTICAS INICIALES (3 o 4):

- VSG > 20 MM/H
- ELEVACIÓN DE PROTEINA C REACTIVA
- LEUCOCITOSIS > 8x109/L
- NEUTROFILIA > 70%

LOS 2 CRITERIOS MAYORES Y AL MENOS 2 MENORES

NB.:SINTOMAS SISTEMICOS POR INFILTRADOS NEUTROFILIC OS



DERMATOSIS AGUDA FEBRIL NEUTROFILICA

• SS clásico o idiopático: habitualmente precedido por infección de vías 
respiratorias, puede estar asociado a enf. Inflamatoria intestinal o embarazo

• SS paraneoplásico: 21%. 15% Hematológicas y 6% sólidos
• SS causado por fármacos: 





• 79% % SON IDIOPATICOS/FÁRMACOS
• 21% ASOCIADOS A CÁNCERES: 81% ENFERMEDADES 

HEMATOLOGICAS MALIGNAS, CON UN 42% DE LMA
Y  T. SÓLIDOS, 57%  ADENOCA. DE TRACTO
GENITOURINARIO, MAMA Y  GASTROINTESTINAL

• SUELE SER EL PRIMER SIGNO DE UN CÁNCER NO 
DIAGNOSTICADO O DE SU RECURRENCIA

• EL S.SWEET ASOCIADO A HEMOPATIAS, PRESENTA 
NEUTROFILIA SOLO EN EL 42%

• SÍNTOMAS EXTRACUTANEOS EN EL 50% DE LOS 
CASOS ASOCIADOS A MALIGNIDAD



• A favor de neoplasia asociada:
– Ausencia de proceso respiratorio previo. Solo 20%.
– Ausencia de fiebre y neutrofilia
– Anemia. 85%. Anomalías recuento plaquetario (68%). 

Neutropenia.
– Mayor gravedad e  intensidad de las lesiones
– Mayor tendencia a recurrencias
– Mayor incidencia en manifestaciones extracutáneas



DERMATOSIS AGUDA FEBRIL NEUTROFÍLICA? 
DÉRMICA? GENERALIZADA?

• Generalizada y febril?
• Aguda?
• Dérmica?
• Neutrofílica?
• Vasculitis?



• Poco especificidad diagnóstica, clínica o patológicamente
• Predominio femenino 76%
• El 78% de la úlceras se sitúan en mmii y el 67% tiene más de 2.
• 34% asociado a enfermedad inflamatoria intestinal
• 20% trastornos hematológicos- 10.7% malignos
• 14% depresión
• 19% artritis seronegativa
• 11% psoriasis
• 9% hepatitis

• 3 veces mayor la tasa de mortalidad



• No hay correlación evolutiva con el estado de la ne oplasia 
subyacente

• Se ha asociado con enfermedad mieloproliferativa, so bre todo 
en las formas ulcerosa superficial y bullosa. En es tos formas es 
imprescindible solicitar proteinograma e inmunoelec troforesis
• L. de Hodgkin, LMA, LMC, mieloma múltiple y L. no Hodgkin, 

Policitemia, Macroglobulinemia…
• Tumores sólidos: carcinoide, colon, mama, próstata,  ovario...







ERITRODERMIA

• La dermatitis exfoliativa 
generalizada, 90%) de aparición 
brusca en un paciente, 
generalmente adulto, sin 
antecedentes de dermatosis 
(atopia, psoriasis) ni toxicodermia, 
debe siempre sugerir malignidad 
subyacente . 

• 4-21 % de eritrodermias se asocia 
con malignidad. Linfoma-leucemia

• A veces es por el propio proceso 
(síndrome de Sézary)



AMILOIDOSIS SISTÉMICA

• Asociación con mieloma múltiple en el 15% de 
Amiloidosis primaria

• Petequias y equímosis ante traumatismos mínimos 
(sobre todo perioculares)

• Depósitos céreos cutáneomucosos, en placas, 
pápulas y/o nódulos.

• Macroglosia
• Síndr. túnel carpiano
• Síndr. Raynaud por crioglobulinemia





DERMATOSIS PARANEOPLÁSICAS 
FACULTATIVAS

• Queratosis seborreicas eruptivas. S. de Lesser
Trelat

• Reticulo histiocitosis multicéntrica
• Escleromixedema
• Xantogranuloma necrobiótico y otros xantomas
• Calcinosis cutánea tumoral
• Vasculitis paraneoplásicas
• Síndrome acral vascular paraneoplásico



RETICULOHISTIOCITOSIS MULTICÉNTRICA
• La reticulohistiocitosis multicéntrica (RHM) es una enfermedad de 

etiología desconocida que afecta principalmente a mujeres en la cuarta 
década de la vida. 

• La afección articular se caracteriza por la presencia de sinovitis simétrica 
de miembros superiores especialmente en manos

• afección de piel presentando lesiones de diferente morfología más 
comúnmente nódulos y pápulas localizadas principalmente en cara y 
miembros superiores.

• Puede existir además compromiso de órganos internos como pulmón, 
corazón, tracto gastrointestinal y glándulas salivales.

• Esta patología se ha relacionado con la aparición de
neoplasias malignas: como mama,  gástrico, ovario, cérvix  y 
linfomas, en el 25% de los casos



ESCLEREDEMA Y ESCLEROMIXEDEMA

• Mucinosis cutánea
• Paraproteinemia
(gammapatía monoclonal IgG).

• Leucemias,Linfomas
Y Ca. Timo



�Carcinoma de
esófago

�Cáncer de 
mama

�Mieloma 
múltiple

�Linfoma 
�Metástasis 

osteolíticas

CALCINOSIS CUTÁNEA TUMORAL



• 3.80%
• 100% 1º signo
• 56% Hematológicos
• 44% T. sólidos
• Comparando con Vasculitis no Paraneo.

� Edad elevada
� Sin factores precipitantes
� Clínica mas intensa y persistente
� Mayor clínica constitucional y menor 

clínica digestiva o renal
� Citopenia, anemia y VSG elevada 



• Epidemiología
• 28 (41%) tenían adenocarcinomas, 

sobre todo pulmón (6) y ovario (6)
• 13 (19%) tenían neoplasias 

hematológicas (linfomas, distintos tipos 
de leucemia…)

• 12 (18%) asociaban carcinomas 
anaplásicos y epidermoides

• Clínica
• Gangrena digital (40 pacientes, 

59%)
• Fenomeno de Raynaud precediendo 

a la gangrena(21 pacientes 53%)
• Acrocianosis (16 pacientes, 24%)
• Fenómeno de Raynaud no 

complicado (12 pacientes, 18%)



Síndromes Urticariales
• S. de Schnitzler: Urticaria crónica no pruriginosa,  fiebre 

recurrente, dolor óseo y otoesclerosis, adenopatías , megalias, 
aumento VSG, asociado a gammapatía monoclonal Ig M con o 
sin cambios de enfermedad linfoproliferattiva.

Jimenez Puya R y cols. Urticarias y exantemas urtica riales. 
Dermatologia 2007; vol 20; nº 2; 78-91


