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Amiloidosis cutanea nodular primaria
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Primary cutaneous nodular amyloidosis.
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Resumen

La amiloidosis cutdnea nodular primaria es la variante menos comun entre las formas
primarias de amiloidosis. Se caracteriza por el depésito de proteina amiloide en la
piel sin afeccién sistémica. Aunque infrecuentes, hay informes de evolucién a una
enfermedad sistémica por lo que se requiere seguimiento a largo plazo. El diagnéstico
es clinico y se confirma con hallazgos histopatoldgicos y tinciones especiales, como
rojo Congo. Existen pocos reportes de la utilidad de la dermatoscopia como auxiliar
diagnéstico. No existe un tratamiento efectivo, pero se han reportado la extirpacién
quirdrgica, laser, esteroide intralesional, metotrexato y criocirugia, entre otras, todas
con altas tasas de recurrencias. Se comunica el caso de una paciente con amiloidosis
cutdnea nodular primaria sin afectacién sistémica con respuesta parcial a esteroide
intralesional y criocirugfa.
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Abstract

Primary cutaneous nodular amyloidosis is the least common variant within the primary
forms of amyloidosis. It is characterized by the deposition of amyloid protein in the
skin without systemic involvement. Although infrequent, there are reports of evolution
to a systemic disease and therefore a long-term follow-up is required. The diagnosis
is clinical and confirmed with histopathological findings as well as with special stains
such as Congo red. There are few reports of the usefulness of dermatoscopy as a diag-
nostic aid. There is no effective treatment but surgical extirpation, laser, intralesional
steroid, methotrexate and cryosurgery, among others, have been reported, all with high
recurrence rates. We present the case of a patient with primary cutaneous nodular
amyloidosis without systemic involvement with partial response to intralesional steroid
and cryosurgery.
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ANTECEDENTES

La amiloidosis cutdnea primaria se refiere a un
subtipo de amiloidosis que solo afecta la piel
sin evidencia de dafo sistémico. Su forma de
manifestacién mas comdn es la de tipo macular
y el liquen amiloide en el que el amiloide es
derivado de los filamentos de los queratinocitos;
entre las formas cutdaneas primarias la variante
nodular es la menos comun, donde el amiloide
deriva de la degeneracion de las cadenas ligeras
de inmunoglobulinas.

Descrita por primera vez en 1842 por Rokintans-
ky, la amiloidosis es una afeccién caracterizada
por el depdsito extracelular en distintos érganos
y tejidos de cadenas ligeras de amiloide. Se cla-
sifica seglin su localizacion o lugar de depésito,
asi como por la estructura bioquimica de los
depésitos. >

La clasificacion con base en la estructura bioqui-
mica de los depésitos es extensa; sin embargo,
destaca la amiloidosis de cadenas ligeras de
inmunoglobulinas (AL) que provoca formas
sistémicas y localizadas de manera primaria.>®

CASO CLiNICO

Paciente femenina de 72 afos de edad, quien
padecia una dermatosis que afectaba las piernas,
constituida por mdltiples placas ovales, cuyo
tamafno variaba de 2 cm hasta 3.3 x 7.5 cm,
de color amarillento a marrén, de superficie
lisa, brillante y algunas exhibian ulceracion
(Figura 1), sin antecedentes patolégicos de
importancia para el padecimiento actual, con
evolucién de dos afios y medio. A la derma-
toscopia mostré un fondo amarillo homogéneo
con zonas rojo-lechosas en la periferia y te-
langiectasias lineales o puntiformes, asi como
estrias de color gris oscuro, de aspecto lineal y
aracneiformes (Figura 2).
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Figura 1. Placas de tamafio variable, amarillas a ma-
rrén, lisas, brillantes y algunas ulceradas.

Figura 2. Dermatoscopia, con fondo amarillo ho-
mogéneo, en la periferia hay zonas rojo-lechosas,
telangiectasias lineales, estrias aracneiformes oscuras.

La biopsia de piel reporté en todo el espesor
dérmico depésitos de un material amorfo, ace-
lular (Figura 3A) con infiltrado inflamatorio de
células plasmaticas de predominio perivascular
(Figura 3B), que se identific6 como amiloide con
la tincién de rojo Congo (Figura 3C y D).
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Figura 3. Dep6sitos de amiloide en todo el espesor dérmico (A) con focos de infiltrado plasmocitico (B). Tincion

de rojo Congo positivo (C y D).

Los examenes generales de laboratorio (bio-
metria hematica, quimica sanguinea, perfil de
lipidos, pruebas de funcién tiroidea y electrofo-
resis de proteinas séricas) se reportaron dentro
de parametros normales. La biopsia de tejido
graso abdominal fue negativa para depositos de
amiloide.

El tratamiento incluy6 en dos sesiones la apli-
cacion de triamcinolona (40 mg/mL). El tiempo
entre cada sesion fue de 45 dias, con lo que se
logré involucién de las lesiones de 40 a 70%.
Al mostrar la paciente regresion de las lesio-
nes, se opté por criocirugia, con dos ciclos de
descongelacion de 60 a 90 segundos en cada
placa, con lo que se logré mejoria de 30 a 40%
(Figura 4). En ambos tratamientos, los efectos de
mejoria fueron transitorios, entre tres y cuatro
meses. Se dio seguimiento durante 24 meses,
sin afectacion sistémica.

DISCUSION

La amiloidosis cutdnea nodular primaria es la va-
riante menos comun de las amiloidosis cutaneas
primarias, con menos de 100 casos reportados en
la bibliografia hasta 2014.° Sus depésitos surgen
a partir de la degeneracion de cadenas ligeras
de inmunoglobulinas a sustancia amiloide AL de

Figura 4. Mejoria parcial de 30 a 40% con criocirugia
y triamcinolona intralesional.

tipo kappa o lambda, producidas por la expan-
sion monoclonal de células plasmaticas en la
dermis, por lo que algunos autores la consideran
una forma de plasmocitoma extramedular o una
discrasia localizada de células plasméticas.” Se
reporta progresién a enfermedad sistémica en
aproximadamente 7% de los casos.5'° Sin em-
bargo, nuestro caso no tuvo afeccién sistémica
en los 24 meses de seguimiento.

La amiloidosis cutdnea nodular primaria se
manifiesta como multiples placas infiltradas, de
forma ovoide y tamafio variable, desde pocos
milimetros hasta varios centimetros. La superficie
suele ser atréfica, brillante, con telangiectasias y
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tendencia al sangrado posterior a traumatismos.
La coloracion es amarillenta, marrén e incluso
algunas son de aspecto eritemato-purpdricas.''2
Se localizan principalmente en las piernas y la
cara, aunque pueden aparecer en cualquier
topografia, incluso en los genitales.”

En el estudio dermatoscépico la paciente mos-
tr6 un fondo amarillo homogéneo con zonas
rojo-lechosas en la periferia y telangiectasias
lineales o puntiformes, asi como estrias de color
gris oscuro lineales y aracneiformes con fondo
central naranja-amarillento. Sin embargo, existen
patrones dermatoscopicos similares que se han
descrito en otras afecciones, como necrobiosis
lipoidica, sarcoidosis y trastornos histiociticos,
como el xantogranuloma y la enfermedad de
Rosai-Dorfman.'3-'®

Los hallazgos histopatolégicos son los depdsitos
de amiloides localizados en la dermis papilar
y reticular, en ocasiones hasta el tejido sub-
cutaneo, exhibiendo infiltrado plasmocitario
perivascular y perianexial. Los depésitos de
amiloide con la tincién de rojo Congo adquieren
un color rojo-ladrillo y bajo luz polarizada se
observa birrefringencia verde manzana.' %1
La inmunohistoquimica muestra cadenas tipo
lambda y ocasionalmente cadenas kappa, asi
como P2-microglobulinas.’”

Con el fin de descartar dafo sistémico puede rea-
lizarse biopsia de glandulas salivales accesorias,
es altamente especifica y sensible, positiva en
casi el 100% de los casos. La biopsia por puncién
o biopsia quirdrgica de grasa abdominal es po-
sitiva en aproximadamente 95% de los casos de
amiloidosis sistémica primaria y en 66% de los
casos de amiloidosis sistémica secundaria.” En
la paciente del caso comunicado, este estudio
resulté negativo. La amiloidosis sistémica puede
asociarse en 7% de los casos, aunque algunas
publicaciones la reportan tan alta como 50%.
Se han encontrado de manera coincidente otras
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afecciones sistémicas, como diabetes mellitus
tipo 2, sindrome de Sjogren, psoriasis y enfer-
medad hepatica.'”'

No existe tratamiento especifico, la eliminacion
quirdrgica es el método terapéutico siempre
que sea posible. Hay casos aislados en los que
se ha recurrido a la crioterapia, electrodeseca-
cién, curetaje, cirugia micrografica de Mohs,
radioterapia y laser de CO, con tasas altas de
recidiva.>""

Ante la posibilidad de progresién de la amiloi-
dosis cutdnea nodular primaria a amiloidosis
sistémica es importante dar seguimiento clinico
y de laboratorio.
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Fundacién para la Dermatitis Atopica (FDA) en México

N

Siendo la dermatitis atépica uno de los padecimientos mas prevalentes, cronicos en nifos, y que requiere
de explicaciones precisas y apoyo a la investigacion, para todo eso se creé la Fundacién México. Tiene
como sede el prestigiado Servicio de Dermatologia del Instituto Nacional de Pediatria, y lo lidera su
jefa: la Dra. Carola Duran McKinster, y estd conformado por su selecto grupo de especialistas.

Sus objetivos son claros y precisos: afiliacién de pacientes, dar informacién, conducir talleres, ayuda
directa a los pacientes. Su pagina web es:

http://www.fundacion-dermatitis-atopica.com.mx/

Mision y Vision de la FDA

“Su misién. Poner al alcance de los nifios mexicanos con Dermatitis Atopica y sus familiares informacién
clara, precisa y profesional sobre qué es, cémo tratar y cémo superar la enfermedad, basados en un
enfoque no sélo de salud clinica sino psicolégica y social.”

“Su visioén. Convertir a la Fundacién para la Dermatitis Atopica en la entidad de referencia mas
relevante del pais, para dirigir y orientar tanto a pacientes y familiares, como a otras entidades clinicas
y sociales que puedan identificar esta enfermedad en su entorno, a fin de brindar los cuidados clinicos
y emocionales de mds nifios con Dermatitis Atopica, para devolverles una mejor calidad de vida que
redunde en una mejor integracién y un mejor desempeno de estos pequefos en su entorno social.”
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