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Caso ClíniCo

Amiloidosis cutánea nodular primaria

Resumen

Las amiloidosis son un grupo de enfermedades que muestran depósitos extracelulares 
de amiloide y se clasifican en cutáneas o sistémicas. Entre las cutáneas, la amiloidosis 
cutánea nodular primaria es la menos frecuente. En términos clínicos puede haber 
lesiones de aspecto nodular o placas infiltradas de predominio en la cara, el tronco y 
las zonas acrales. Debido a que existen reportes de su evolución a una enfermedad 
sistémica, se requiere seguimiento a largo plazo. Se comunica el caso de una paciente 
con buena respuesta a tratamiento quirúrgico. 
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Abstract

Amyloidoses are a group of diseases with extracellular amyloid deposits and are classi-
fied as cutaneous or systemic. Within the skin, primary nodular cutaneous amyloidosis 
is the least common. Clinically we find nodule-like lesions or plaques infiltrated, pre-
dominantly in face, trunk and acral areas. Because there are reports of its evolution to 
systemic disease, it requires a long-term surveillance. The case of a patient with good 
response to surgical treatment is presented.
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ANTECEDENTES

Las amiloidosis son un grupo de enfermedades 
poco frecuentes, que comparten la característica 
común del depósito extracelular de amiloide (A), 
pudiendo provocar una enfermedad cutánea 
localizada o sistémica que afecta los riñones, el 
corazón, el hígado o los pulmones.1-5 

Las amiloidosis primarias se dividen en pura-
mente cutáneas y sistémicas con afectación 
cutánea.2,6,7 En la puramente cutánea se han 
descrito tres tipos: el liquen amiloide, amiloi-
dosis macular y amiloidosis nodular. El liquen 
amiloide y la amiloidosis macular son los más 
frecuentes y se relacionan con depósitos de 
amiloide en la dermis papilar, a diferencia de 
la nodular, donde llegan hasta el tejido celular 
subcutáneo.6,7 La forma sistémica puede ma-
nifestarse en 10 a 20% de los pacientes con 
diagnóstico de mieloma múltiple.1,4

CASO CLÍNICO

Paciente femenina de 56 años de edad que acu-
dió al Centro Dermatológico Pascua por padecer 
una dermatosis localizada en la cabeza, que 
afectaba la cara y de ésta ambas mejillas, cons-
tituida por cinco lesiones de aspecto nodular, 
de 1.5 cm de diámetro, eritemato-violáceas, de 
superficie lisa, bordes bien definidos, algunas 
confluentes, de consistencia firme, con evolu-
ción de cinco años y asintomáticas (Figura 1). 
Padecía hipertensión arterial controlada con 
captopril. 

Se realizó biopsia de una de las lesiones, que 
reportó epidermis atrófica y en el espesor de la 
dermis grandes depósitos de material amorfo eo-
sinófilo, que correspondía a amiloide (Figura 2), 
y que se hacían más evidentes con la tinción 
cristal violeta (Figura 3). Con los hallazgos 
histopatológicos se estableció el diagnóstico de 
amiloidosis nodular. 

Ante el diagnóstico establecido se solicitaron 
estudios de laboratorio: biometría hemática, 
química sanguínea, pruebas de función hepática, 
hemoglobina glucosilada y examen general de 

Figura 1. Aspecto clínico de la dermatosis.
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Figura 2. Epidermis atrófica. En todo el espesor de 
la dermis hay extensos depósitos de material amorfo 
eosinófilo (H-E 4x).
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Figura 3. Material amorfo eosinófilo positivo para 
tinción de amiloide (cristal violeta H-E 10x).

(amiloide de cadenas ligeras de inmunoglobu-
linas) que se encuentra en amiloidosis primaria 
nodular o en la concomitante con mieloma 
múltiple, AK (amiloide asociado con queratina) y 
AA (amiloide asociado con proteinas séricas).1,6,11 
La proteína P sérica es un componente normal 
que se une al amiloide, por tanto, es constante 
en todos los tipos y puede ser de ayuda para la 
detección de amiloide in vivo y descartar daño 
sistémico temprano.6,7 El amiloide en la amiloi-
dosis cutánea nodular primaria se deriva de las 
cadenas ligeras kappa y lambda, producidas 
por secreción de células plasmáticas clonales 
cutáneas (plasmocitoma cutáneo).1,6,7

En términos clínicos, tiene predominio en zonas 
acrales, más las inferiores, seguidas de la cara 
y el tronco;2,4,6,11,12 hay algunos casos disemina-
dos.5,7 Se manifiesta como lesiones de aspecto 
nodular o placas infiltradas, bien delimitadas, 
de coloración marrón, amarillenta o eritematosa 
con superficie brillante; en ocasiones atróficas, 
anetodérmicas2,4-6 o ampollosas.8,9

Se ha relacionado con diabetes mellitus tipo 2, 
síndrome de Sjögren,13-15 psoriasis16 y enfer-
medad hepática.7 Otros autores encontraron 
relación con los sitios de aplicación de insulina, 

orina, que se reportaron en parámetros normales. 
La radiografía de tórax, el electrocardiograma, la 
electroforesis de proteínas, cadenas ligeras kappa 
y lambda sin alteraciones. Beta-2 microglobulina 
con valor limítrofe alto.

Con diagnóstico definitivo de amiloidosis cu-
tánea nodular primaria y al descartar el daño 
sistémico, se programó resección en bloques; 
en tres ocasiones, realizando dos cierres directos 
y un colgajo de avance en la mejilla derecha, 
logrando conservar la funcionalidad y el aspecto 
estético de la paciente (Figura 4).

DISCUSIÓN

De las amiloidosis cutáneas, la forma nodular 
primaria es la menos frecuente, con menos de 
100 casos reportados en la bibliografía.8,9 Afecta 
a uno y otro sexo, aunque en algunas publica-
ciones predominó en mujeres con relación 2:1. 
El intervalo de edad afectado es de 20 a 80 años, 
con media de 55 años.3,10 

El amiloide es un material amorfo que tiene su 
origen en distintas proteínas.1 Lo anterior hace 
posible clasificarlo en diferentes tipos: el AL 
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Figura 4. A. Diseño quirúrgico (segundo tiempo). 
B. Cicatrices eutróficas residuales.
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llamada amiloidogénica.17 Hay reportes de la 
progresión a una forma sistémica; sin embargo, 
debido a que es una enfermedad poco frecuente, 
no hay un porcentaje bien definido (entre 10 y 
50%).2,3,6,11,18,19 Por lo anterior y a pesar de que 
generalmente la enfermedad tiene un curso 
benigno, es necesario el seguimiento a largo 
plazo, especialmente los casos concomitantes 
con paraproteinemia.2,11 En contraparte, la ami-
loidosis sistémica primaria muestra daño cutáneo 
incluso en 50%.6

Brownstein y Helwig en 1970 publicaron 39 ca-
sos de amiloidosis cutánea primaria localizada, 
10 correspondieron a amiloidosis cutánea nodu-
lar primaria y 5 de ellos (50%) evolucionaron a 
la forma sistémica.19

En estudios más recientes realizados por Woo-
llons y Black2 de 15 pacientes con diagnóstico de 
amiloidosis cutánea nodular primaria localizada, 
sólo un paciente (7%) sufrió amiloidosis sisté-
mica. Moon y su grupo encontraron resultados 
similares.7

La histopatología muestra epidermis atrófica. 
En la dermis papilar, reticular y el tejido celu-
lar subcutáneo se observan grandes depósitos 
de amiloide,20-22 que también se localizan en 
las paredes vasculares, nervios y anexos. Con 
frecuencia hay infiltrado linfoplasmocitario pe-
rivascular, alrededor y dentro de los depósitos de 
amiloide.21,22 Algunas veces pueden encontrarse 
cuerpos de Russell, células gigantes multinu-
cleadas tipo cuerpo extraño y calcificación.20-22 
Los depósitos en la amiloidosis cutánea nodular 
primaria son indistinguibles de los de la forma 
primaria sistémica.2 Cuando se usa rojo Congo 
adquiere un color rojo ladrillo y con esta tinción 
bajo luz polarizada se observa birrefringencia 
verde manzana. Con cristal violeta se evidencia 
metacromasia. Es PAS positivo. La tinción con 
tioflavina T se examina con microscopia de 
fluorescencia.20-22

Aunque no hay consenso de los exámenes a 
solicitar para descartar daño sistémico, se ha 
realizado inmunohistoquímica para los depósitos 
dérmicos de amiloide,2 electroforesis de proteí-
nas en suero y orina, incluyendo las de cadena 
ligera (kappa/lambda) y biopsia de médula ósea. 
Los estudios complementarios incluyen: elec-
trocardiograma, biometría hemática, glucosa, 
electrólitos, pruebas de función hepática y 
renal, beta-2 microglobulina, velocidad de se-
dimentación globular, radiografía de tórax, serie 
ósea, ultrasonido abdominal y biopsia rectal.1 

Los estudios de reordenamiento genético han 
revelado clonalidad de células plasmáticas en 
la piel, capaces de producir localmente ami-
loide, sin clonalidad en la médula ósea; por 
ello algunos autores sugieren que esta variedad 
debe considerarse plasmocitoma extramedular.2,5 

Otros autores recomiendan la gammagrafía para 
amiloide sérico P, con aceptable sensibilidad y 
especificidad, pudiendo detectar afección mul-
tiorgánica; sin embargo, su utilidad diagnóstica 
sigue siendo evaluada.2,5,10

El tratamiento de la amiloidosis cutánea nodular 
primaria es difícil porque no hay uno efectivo 
y las recurrencias son altas.2 Se han propuesto 
varios, como la extirpación quirúrgica, criotera-
pia, rasurado, electrocirugía, curetaje, esteroides 
intralesionales2,3 u oclusivos, dermoabrasión,23 
láser pulsado color24 y recientemente láser CO2.

25 

COMENTARIO

La amiloidosis cutánea nodular primaria es poco 
común y sólo puede distinguirse de la forma 
sistémica o la asociada con mieloma múltiple 
después de la exploración física cuidadosa y 
estudios de extensión que descarten depósitos 
extracutáneos de amiloide.

Los diferentes estudios mencionados previa-
mente muestran variabilidad en cuanto a la 
transformación de una amiloidosis cutánea no-
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dular primaria en formas sistémicas; no obstante, 
la mayor parte reporta bajos porcentajes. Sin 
menospreciar estos resultados, al evaluar a un 
paciente con amiloidosis nodular cutánea, debe-
mos descartar daño sistémico, ya sea porque al 
momento del diagnóstico tenga una enfermedad 
sistémica primaria que afecte secundariamente a 
la piel o porque la enfermedad cutánea primaria 
evolucione a una forma sistémica. Además, de-
bemos recordar que la forma sistémica puede ser 
concomitante con mieloma múltiple. En caso de 
lesiones puramente cutáneas, es imprescindible 
el seguimiento a largo plazo. Como no hay guías 
de los estudios de extensión a realizar en estos 
pacientes, se requiere una buena correlación 
clínico-patológica, apoyándonos con exámenes 
complementarios.

La paciente del caso comunicado está asintomá-
tica y sin recidiva de las lesiones y continuará 
con vigilancia estrecha.
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