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MANIFESTACIONES CUTANEAS DE

NEOPLASIAS INTERNAS

1. Metastasis cutaneas

2. Genodermatosis

3. Dermatosis paraneoplasicas



pave uli (@
DERMATOSIS PARANEOPL ASICAS

CONCEPTO

“Dermatosis benignas que aparecen

en relacion a una neoplasia interna”



pave uli (@
DERMATOSIS PARANEOPL ASICAS

» Coexistencia neoplasia interna y reaccion cutanea inflamatoria.

» Etiopatogenia desconocida en la mayoria de casos:

— produccion por parte del tumor de determinadas hormonas,

citoquinas o factores de crecimiento

— respuesta inmunoldgica: reactividad cruzada entre antigenos

tumorales y antigenos de la piel
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DERMATOSIS PARANEOPL ASICAS

CRITERIOS DE CURTH (1976)
v’ Inicio simultaneo
v Curso paralelo
v" Asociacion frecuente
v Especificidad tumoral

v'Rareza de la dermatosis



pave uli (@
DERMATOSIS PARANEOPL ASICAS

Clasificaci on
v Trastornos de la epidermis
v’ Eritemas figurados
v’ Dermatosis neutrofilicas
v'Dermatosis de interfase
v Trastornos de la dermis
v’ Trastornos “per depdsito”

v Otros
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DERMATOSIS PARANEOPL ASICAS

TRASTORNOS DE LA EPIDERMIS

v Acantosis nigricans

(Acantosis palmar o Tripe palmD

v’ Signho de Léser-Trelat

v’ Ictiosis adquirida

@ome de BaD




Corporacic
Parc Tauli

TRIPE PALMS

« Engrosamiento de los dermatoglifos

» Aspecto rugoso Yy aterciopelado
similar a la tripa

 En ocasiones asociado a Acantosis
nigricans

* 90% asociado a neoplasia (estbmago
y pulmaon)




oooooooooo

SINDROME DE BAZEX o OB

(Acrogueratosis paraneopl asica)

Dermatitis psoriasiforme de distribucion acral

Predomina en varones (relacion 9/1)

Suele preceder meses o anos al diagnostico de la neoplasia
Asociado a carcinoma escamoso del tracto aerodigestivo superior

Asociado a metastasis en cadena ganglionar cervical
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SINDROME DE BAZEX

CURSO EVOLUTIVO
Tres estadios:

» Hiperqueratosis acral en dedos de manos y pies, bordes de
pabellones auriculares, dorso nariz, region malar.

» Placas violaceas mas patentes, afectacion palmoplantar.

e Extension a otras areas mas proximales: codos, rodillas, tronco...
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SINDROME DE BAZEX

ASOCIACION A NEOPLASIA

— 100% asociado a neoplasia
— 80% asociado a neoplasias del tracto aerodigestivo superior
— 64% carcinomas escamosos

— 50% metastasis ganglionares cervicales
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ACANTOSIS NIGRICANS

Placas parduzcas-grisaceas de distribucion bilateral y simétrica.
Evolucion a placas de aspecto aterciopelado, verrugosas.

Afectacion de pliegues: axilas, ingles, region posterior del cuello,
pliegue intergluteo, region submamaria.

En el 80% de los casos es una condicion “benigna”.

Dos grandes grupos:
1. Benigna: congénita o asociada a obesidad, endocrinopatias o farmacos.

2. Maligna: asociada a neoplasia.
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ACANTOSIS NIGRICANS

Se debe sospechar una acantosis nigricans maligna:
Ausencia de historia familiar, obesidad, o endocrinopatia.
Aparicion brusca de las lesiones después de los 40-50 afios.
Evolucion rapida.

Afectacion de zonas no tipicas: labios, mucosa oral, palmas (tripe
palms), superficie de flexion dedos, parpados.

En el 90% de los casos asociacidon a un adenocarcinoma
abdominal (el mas frecuente el gastrico).



pave uli (@
SIGNO DE LESER-TRELAT

e Queratosis seborreicas:
— Mudltiples lesiones
— Aparicion eruptiva
— 1 brusco del nimero y tamano
— Prurito
— Asociacion con Acantosis Nigricans

— Asociado con tumores gastrointestinales, linfomas.
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ICTIOSIS ADQUIRIDA

 |Icthys = pez

* |ctiosis generalizada

 Ausencia de antecedentes
familiares

e > 20 anos de edad

» Asociacion con neoplasias hematologicas fundamentalmente:

Linfoma de Hodgkin 70-80%, Linfoma no-Hodgkin, Mieloma
multiple, otros...
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DERMATOSIS PARANEOPL ASICAS

v Trastornos de la epidermis
v Eritemas figurados

v’ Dermatosis neutrofilicas

v’ Dermatosis de interfase

v’ Trastornos de la dermis

v’ Trastornos “per depdsito”

v Otros
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DERMATOSIS PARANEOPL ASICAS

ERITEMAS FIGURADOS

v Eritema necrolitico migratorio

@ma gyratum repens
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ERITEMA GYRATUM REPENS

» Excepcional, pocos casos descritos.

* 100% casos asociado a neoplasia: carcinoma bronquial,
carcinoma esofagic.

 Clinica caracteristica: bandas eritematosas, de aspecto

urticarial, onduladas y concéntricas, que se modifican en
pocas horas.



oooooooooo

Parc Tauli ‘
ERITEMA NECROLITICO MIGRATORIO

Placas eritematosas de bordes policiclicos

Nalgas, genitales, region inguinal, zonas acras, periorificial

Borde periférico costroso (necrolisis epidérmica)

Glositis, queillitis
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ERITEMA NECROLITICO MIGRATORIO

» Asociacion con glucagonoma en el contexto de un sindrome
de glucagonoma:

— Perdida de peso, diabetes, anemia...

* En ocasiones no paraneoplasico:
— Cirrosis hepatica
— Pancreatopatia cronica

— Enfermedad celiaca
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DERMATOSIS PARANEOPL ASICAS

v Trastornos de la epidermis
v’ Eritemas figurados

v’ Dermatosis neutrof ilicas
v’ Dermatosis de interfase

v’ Trastornos de la dermis

v’ Trastornos “per depdsito”

v Otros



DERMATOSIS PARANEOPL ASICAS

DERMATOSIS NEUTROFILICAS

v'Sindrome de Sweet

v'Pioderma gangrenoso



SINDROME DE SWEET o OB

(Dermatosis neutrof ilica febril aguda)

— Erupcion aguda de placas o nédulos eritematosos que forman
pseudovesiculas

— Reqidn superior del tronco, cara y extremidades superiores.

— Acompafiada de:

— Fiebre
— Leucocitosis-neutrofilia

— Rapida respuesta a los corticosteroides sistemicos
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SINDROME DE SWEET

» La mayoria son formas idiopaticas (prodromos: sintomas de VRA)

« 20% se asocian a neoplasia:
» NoO sintomas prodromicos.

» Anemia, Neutrofilos Normales.

\v4

>

v

Lesiones ampollares, tlceras necroticas .

» Afectacidn mucosas.

\v4

>

\v4

85% neoplasias hematoldgicas: leucemia mieloide aguda, linfomas.

» Buena respuesta a corticosteroides orales a pesar del curso de la
neoplasia.
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PIODERMA GANGRENOSO

— Una o varias ulceras destructivas que aparecen de forma
espontanea o tras un minimo traumatismo

— Dos variantes:
e Formas tipicas:
— 50% idiopaticas

— Asociadas a la enfermedad inflamatoria intestinal, artritis reumatoide...

* Formas atipicas:

— Asociadas a enfermedades hematoldgicas

— S6lo un 7% de los casos se asocian a neoplasia: leucemia mieloide
aguda, mieloma multiple



DERMATOSIS PARANEOPL ASICAS

DERMATITIS DE INTERFASE
v' Dermatomiositis

v'Pénfigo paraneoplasico
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DERMATOMIOSITIS

 Enfermedad del tejido conectivo de etiologia desconocida.
* Erupcion cutanea caracteristica.

e Signos clinicos y de laboratorio de miopatia inflamatoria proximal de los

musculos extensores (aunque existe la dermatomiositis sine miositis y la

dermatomiositis hipomiopatica).



Carperacio
Parc Tauli

Classificacion de Bohan y Peter de miopatias inflamatorias
(Dr Monteagudo. Curs MAS 2006)

I.  Polimiositis primaria idiopatica

II. Dermatomiositis primaria idiopatica

@PG“ y dermatomiositis asociada a neoplasia.

IV. Dermatomiositis juvenil (o polimiositis)

V.  Sindrome overlap de polimiositis (o dermatomiostis) con otra
enfermedad autoinmune.

VI. Miositis por cuerpos de inclusion
Formas raras de miositis idiopatica
Miositis granulomatosa
Miositis eosinofilica
Miositis focal

Miositis orbitaria
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DERMATOMIOSITIS

LESIONES CUTANEAS CARACTERISTICAS

Eritema violaceo

Signo de Gattron

Papulas de Gottron

Telangiectasias periungueales y distrofia de las cuticulas
Poiquilodermia

Manos de mecanico

Calcinosis cutis



DERMATOMIOSITIS

ERITEMA VIOLACEO

Eritema o exantema macular confluente de tonalidad violacea
Por lo general pruriginoso
En ocasiones fotoinducido
Evoluciona hacia la poiquilodermia
No guarda relacion con la actividad de la afectacion muscular
Distribucion:

Parpados (eritema heliotropo)

Region centrofacial, frente

Cuero cabelludo

Region anterior del cuello y region superior escote (signo de la V)

Region posterior del cuello y regidn superior espalda (signo de la capelina)

Superficies de extension brazos, antebrazos, manos y dedos

Corporacic

Parc Tauli
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DERMATOMIOSITIS
SIGNO DE GOTTRON
» Eritema violaceo que afecta las prominencias 6seas
v’ Articulaciones interfalangicas y metacarpofalangicas
v Rodillas
v Codos
v Maleolos internos

 Distribucion bilateral y simétrica



pave uli (@
DERMATOMIOSITIS

PAPULAS DE GOTTRON

* Maculopapulas eritematoviolaceas localizadas en el dorso

de las articulaciones interfalangicas y metacarpofalangicas.

 En fases avanzadas la zona central se vuelve blanquecina,

deprimida y atrofica.
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DERMATOMIOSITIS

MANOS DE MECANICO

» Hiperqueratosis confluente, bilateral y simétrica distribuida
en la region interna del pulgar y la region externa de
los otros dedos (mas prominente en el dedo indice y corazon)

* En ocasiones puede extenderse hacia las superficies palmares.

e En la actualidad se consideran marcador de miositis.
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DERMATOMIOSITIS

AFECTACION MUSCULAR

— Afectacion predominante de la cintura escapular y pelviana:

mialgias, cansancio, debilidad, dificultad para subir escaleras,
levantarse de una silla, peinarse, afeitarse...

— Mas tarde afectacion musculatura cervical, paravertebral...

— En ocasiones disfagia, disfonia: progresion rapida, mal
pronastico.
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DERMATOMIOSITIS

OTRAS MANIFESTACIONES SIST EMICAS

— Afectacion articular (25%): artralgias generalizadas, rigidez matutina,

artritis no erosiva que afecta pequenas articulaciones manos, muinecas
y tobillos.

— Afectacion pulmonar (15-65%): neumonitis intersticial (mal prondstico,
asociacion con anticuerpos anti-Jol).

— Afectacion cardiaca: alteraciones conduccion, arritmias...
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DERMATOMIOSITIS Y CANCER

» Parece claro que existe una relacion entre dermatomiositis y cancer

« Sigue sin definirse cual es la estrategia mas adecuada en la
busqueda de esta neoplasia.

* Tres cuestiones importantes siguen sin una respuesta clara:

— Se dispone de algun factor predictivo o marcador de neoplasia en la
dermatomiositis?

— Como debe realizarse el estudio de la posible neoplasia?

— Durante cuanto tiempo se debe realizar el seguimiento del paciente
para descartar la posibilidad de la neoplasia?
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DERMATOMIOSITIS Y CANCER

TUMORES MAS FRECUENTES
v Ovario
v Pulmén
v’ Tracto gastrointestinal
v'Pancreas

v Mama
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DERMATOMIOSITIS Y CANCER

FACTORES PREDICTIVOS

e Clinicos
— Edad
— Lesiones cutaneas necroticas

— Presencia de enfermedad pulmonar intersticial: asociacion negativa

e Bioldgicos
— Determinaciones de rutina: niveles normales de CK, VSG elevada

— Marcadores tumorales: CA125, CA 19.9

— Autoanticuerpos: anti-p155
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DERMATOMIOSITIS Y CANCER

ESTUDIO DE LA NEOPLASIA

 Exploraciones complementarias
— Historia clinica
— Analitica con marcadores tumorales
— Sangre oculta en heces
— TC toracoabdominal

— Exploracién ginecoldgica, citologia, ecografia pélvica y mamografia en las mujeres

» Al menos una exploracion fisica meticulosa anual durante los primeros 3-4 afios
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PENFIGO PARANEOPL ASICO

CONCEPTO

Pemphix = ampolla.

Enfermedad autoinmune en relacion con procesos linfoproliferativos.
Sobretodo afectacion de mucosas.

Erupcion cutanea polimorfa.

+/- Afectacion pulmonar.

Mortalidad elevada.
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PENFIGO AMPOLLOSO

CONCEPTO

Pénfigo: ampolla intraepidérmica

|

Ampollas flaccidas, duracion corta, Nikolsky positivo

Anticuerpos IgG dirigidos
contra la superficie de los
gueratinocitos

Pérdida de cohesién
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PENFIGO PARANEOPL ASICO
CLINICA

« Afectacion de mucosas constante, grave e “intratable”:
— sobretodo mucosa oral
— conjuntiva y genitales

— otras: incluida mucosa esofagica

e Lesiones mucosas:

— Es raro ver ampollas intactas porque son fragiles y se rompen
con facilidad = Erosiones

— Muy dolorosas
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PENFIGO PARANEOPL ASICO

CLINICA

Lesiones cutaneas polimorfas: tipo
pénfigo/penfigoide y eritema multiforme

Pueden aparecer en cualquier localizacion

Sobre piel normal o sobre una base

eritematosa

Evolucionan a erosiones dolorosas

gue mas tarde se cubren por costras
con poca tendencia a la curacion
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PENFIGO PARANEOPL ASICO

TUMORES MAS FRECUENTES

v 75-80% Neoplasias hematolégicas:
v Linfoma no Hodgkin (42%)
v Leucemia linfocitica crénica (29%)

v' Enfermedad Castleman (sobretodo en nifios)

v' Otros:

v/ Sarcomas retroperitoneales, timoma, melanoma, E. Waldenstrom...
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Parc Tauli ‘
DERMATOSIS PARANEOPL ASICAS

TRASTORNOS DE LA DERMIS

v Reticulohistiocitosis multicéntrica

v Xantogranuloma necrobiético



DERMATOSIS PARANEOPL ASICAS

TRASTORNOS POR DEPOSITO

v Amiloidosis

v’ Escleromixedema
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DERMATOSIS PARANEOPL ASICAS

OTRAS

v’ Hipertricosis lanuginosa adquirida

v Prurito
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HIPERTRICOSIS LANUGINOSA ADQUIRIDA

Mas frecuente en mujeres, /3 3/1

> 40 anos

Vello fino, blanquecino, sedoso (lanugo)

Inicio en la cara, generalizacion posterior

Progresion en semanas

Fuerte asociacidn con cancer
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HIPERTRICOSIS LANUGINOSA ADQUIRIDA

* Neoplasias asociadas:

— Q: cancer colorectal y mama

— &1 cancer pulmén y colorectal

* Por lo general la neoplasia se encuentra diseminada en el
momento del diagnostico
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PRURITO

» Localizado: por lo general no traduce enfermedad sistéemica

 Generalizado:

— Lesiones cutaneas especificas: prurito secundario a patologia
cutanea

— Sin lesiones cutaneas especificas (aunque puede haber
lesiones de rascado, excoriaciones...): puede traducir una

enfermedad sistémica subyacente
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PRURITO

ACTITUD

 Historia clinica detallada:
— Curso lento, progresivo
— Interfiere con el suefio
« Exploracion fisica:
— Descartar dermatosis
— Presencia de lesiones secundarias a rascado

— Descartar xerosis
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PRURITO

ENFERMEDADES SISTEMICAS
v Hipo o hipertiroidismo
v Hiper o hipoparatiroidismo
v Uremia
v’ Colestasis hepatica
v’ Diabetes mellitus
v Ferropenia
v’ Parasitosis

v Neoplasias hematoldgicas o sélida



Generalised pruritus

ACT I T U D Thorough clinical histnr[.r+and examination

* Exclude and treat primary dematologic disonder (eg.
ecema, scabies)

* Exclude commencement of new medication and stop or
substitute where appropriate
# |f evidence of xerosis, recommend a soap substitute,

e En pruritos Sin causa aparente: and reqular emallient (eq. sorbolene and 10% glycering)

* Symptomatic mentholated cream (eg. 1% menthal in
aquecus cream)

— Analitica general basica, VSG 3
Patient improved
— Fe, ferritina Continue management plan
Y
Patient has not improved
- IgE R
* Systemns review and pruritus screen
— full blood count and film
— T4, TSH, PTH — urea and creatinine
— liver function tests
_ Fosfato, calcio — thyroid function tests
— iron studies
_ Radiografia e e - SEI'LII.TI pf'mniil? elemmphnres.is ..
— consider fasting blood sugar level
» Nocturnal sedating antihistamine or low
dose dokepin
v
Abnormal findings

Investigate further and manage
as appropriate

Y

Mo abnormal findings
Referral to dematologist for further

Corparacié investigation and consideration of UVE
Parc Tauli ‘ phototherapy

Aust Fam Physician. 2009 Jul;38(7):498-505



DERMATOSIS PARANEOPL ASICAS &

CONCLUSION

SOSPECHAR UNA DERMATOSIS PARANEOPL ASICA

Aparicion brusca de la dermatosis en edades avanazadas

Curso rapido

Presentacion clinica atipica

Lesiones cutaneas mas graves



DERMATOSIS PARANEOPL ASICAS &

CONCLUSION

Por su fuerte asociacion e No olvidar asociacion

con cancer: ocasional con cancer de:
— Tripe palms — Sindrome de Sweet

— Sindrome de Bazex — Pioderma gangrenoso

— Eritema gyratum repens — Dermatomiositis

— Hipertricosis lanuginosa — Prurito
uirida

Pénfigo paraneoplasico
Acantosis nigricans
maligna

(aunque tienen su
contrapartida benigna)



