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Amiloidosis cutanea primaria en el
glande

Primary cutaneous amyloidosis in glans.

Carolina Gonzalez-Rivera,* Miriam Puebla-Miranda,? Mayte Pacheco-Guevarat

Resumen

ANTECEDENTES: La amiloidosis habitualmente es una enfermedad sistémica; sin
embargo, puede manifestarse de forma localizada; esta enfermedad se distingue por
el depésito de proteina fibrilar amiloide, lo que confiere endurecimiento de los tejidos.
Desde 1961 se han descrito casos con lesiones caracteristicas de amiloidosis en el
pene, aunque son muy poco frecuentes.

CASO CLINICO: Paciente masculino de 55 afios de edad, con dermatosis localizada
en el glande y el prepucio, constituida por una placa infiltrada, irregular, de coloracién
amarillo-marrén; se realizé biopsia de piel que mostré la existencia de depésito de
amiloide como una variedad poco frecuente de amiloidosis.

CONCLUSIONES: La prevalencia de amiloidosis cutdnea primaria en el glande es
muy baja, es indispensable realizar la correlacién clinico-histopatolégica, descartar
los diagnésticos diferenciales y vigilar la progresion a la manifestacion sistémica.

PALABRAS CLAVE: Amiloidosis cutdnea primaria; pene.

Abstract

BACKGROUND: Amyloidosis is usually a systemic disease; however, it can be found
locally; this disease is characterized by the deposition of amyloid fibril protein, which
confers induration of the tissues. Since 1961, cases with characteristic lesions of amy-
loidosis on the penis have been described, although they are infrequent.

CLINICAL CASE: A 55-year-old male patient with dermatosis located in the glans and
foreskin, with an oval-shaped infiltrated plaque with xanthomatous coloration and
irregular salmon-colored areas. A skin biopsy showed a rare variety of amyloidosis.

CONCLUSIONS: The prevalence of primary cutaneous amyloidosis in the glans is very
low, it is essential to perform a clinical-histopathological correlation, rule out differential
diagnoses and monitor the progression to systemic evolution.

KEYWORDS: Cutaneous primary amyloidosis; Penis.

www.nietoeditores.com.mx

Dermatologia

Revisto mexica

! Residentes de Medicina Interna.

2 Jefa del Servicio de Dermatologia.
Hospital Juarez de México, Ciudad de
México.

Recibido: noviembre 2020

Aceptado: abril 2021

Correspondencia
Miriam Puebla Miranda
drapuebla@live.com.mx

Este articulo debe citarse como:
Gonzélez-Rivera C, Puebla-Miranda M,
Pacheco-Guevara M. Amiloidosis cuta-
nea primaria en el glande. Dermatol
Rev Mex 2021; 65 (4): 605-611.

605



606

Dermatologia Revista mexicana

ANTECEDENTES:

La amiloidosis se ve frecuentemente como una
enfermedad sistémica, usualmente asociada
con mieloma o alguna enfermedad inflamatoria
cronica.’

Es una enfermedad caracterizada por el depé-
sito extracelular de la proteina fibrilar amiloide
donde se muestra una configuracién molecular
de hoja beta-lisada con afinidad al tinte rojo
Congo, ultraestructura fibrilar y presencia en la
matriz extracelular que conduce al endureci-
miento de los tejidos afectados.?? Este material
de naturaleza proteica, insoluble y resistente a
la protedlisis fue bautizado por Virchow debido
a su afinidad por colorantes yodados, similar a
la del almidén.*

Segln su naturaleza de la proteina fibrilar prin-
cipal, la amiloidosis puede clasificarse como
primaria o secundaria.

Se han reportado casos de amiloidosis primaria
localizada en sitios como la traquea, la nasofa-
ringe, el ojo y el aparato genitourinario, entre
otros; sin embargo, los casos reportados con
amiloidosis cutdnea primaria en el glande son
muy raros.’

Comunicamos el caso de un paciente de la sexta
década de vida con diagnéstico de amiloidosis
cutdnea primaria en el glande.

CASO CLiNICO

Paciente masculino de 55 afios de edad, con
dermatosis localizada en el glande y el prepucio,
de afio y medio de evolucién, asintomdtica. A la
exploracion fisica se observé una placa infiltrada
irregular de bordes definidos, con tamafio de
2.5 x 1.8 cm, coloraciéon amarillenta a marrén,
superficie lobulada y brillante, a la palpacién de
consistencia firme. Figuras 1y 2

2021; 65 (4)

Figura 1. Aspecto clinico: placa infiltrada irregular en
el glande, de bordes definidos, coloracion amarillenta
a marrén, con tamafno de 2.5 x 1.8 cm.

Se plantearon diagndsticos diferenciales que
incluyeron condiloma vs carcinoma de pene,
por lo cual se tom6 biopsia de piel que reporté
en tincién de hematoxilina y eosina en la dermis
superficial y profunda abundantes depdsitos irre-
gulares de material amorfo eosindfilo (Figura 3A)
e infiltrado inflamatorio de células plasmaticas
(Figura 3B), posteriormente se identificaron de-
positos de material amiloide con la tincién de
rojo Congo. Figura 4

Para descartar la existencia de amiloidosis sis-
témica, se realizaron estudios de gabinete que
incluyeron proteinas en orina, proteinas séricas,
concentraciones de inmunoglobulina, pruebas
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Figura 2. Superficie irregular, lobulada y brillante. A
la palpacion era de consistencia firme, asintomatica.

de funcién hepética; todos los resultados de las
pruebas fueron negativos.

Se estableci6 el diagnéstico de amiloidosis cutanea
primaria en el glande, por lo que se inici6 trata-
miento con corticosteroide tépico de alta potencia
cada 24 horas durante tres semanas sin mejoria.
Debido a que la lesién ha permanecido asintoma-
tica, el paciente rechazé un tratamiento adicional.

DISCUSION

La clasificacién actual de la amiloidosis se basa
en la naturaleza del tipo de proteina amiloide
(Cuadro 1).° Se denomina A (para amiloide)
seguida de un sufijo o abreviatura del tipo de
proteina; por ejemplo, AL (amiloide derivado de
inmunoglobulina cadena ligera).”

La amiloidosis primaria o amiloide derivado de
inmunoglobulina de cadena ligera (AL) se debe
a una discrasia celular, por definicién se asocia

Dermatologia

Figura 3. A. En el corte histolégico se observan en la
dermis superficial y profunda abundantes depositos
irregulares de material amorfo eosindfilo. H&E 4X.
B. Deposito de material amiloide en toda la dermis.
H&E 40X.

con la proliferacién de células plasmaticas, pro-
duciendo una proteina monoclonal que circula
en la sangre y se derivan fibrillas amiloides que
estd conformada por cadenas ligeras de inmu-
noglobulinas principalmente.®?
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Figura 4. Amiloidosis cutanea, corte histolégico con
tincién rojo Congo. 10x.

Cuadro 1. Clasificacién de las formas de amiloidosis y su
sitio de afeccién

Sitio de afeccion Forma de amiloidosis

AL AA
(primaria) | (secundaria)

Rinén ++ +++
Corazén +++ +
Sistema nervioso periférico ++ -
Sistema nervioso autbnomo ++ ++
Higado ++ ++
Bazo + ++
Piel + -
Aparato gastrointestinal ++ +
Sistema musculo-esquelético ++ -
Tiroides + +
Glandulas adrenales + +
Ojos - -
Testiculos (+) =
Lengua +++ (+)

AL: amiloide derivado de inmunoglobulina de cadena ligera;
AA: (Apo) amiloide A.

+++: muy comin; ++: comun; +: raro; +: muy raro; -: no
ocurre.
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La amiloidosis secundaria o Apo amiloide séri-
co (AA) se debe a una inflamacién crénica por
enfermedades autoinmunitarias, infecciones
crénicas o neoplasias; en este tipo de amiloido-
sis, las fibrillas se forman a partir de amiloide A
sérico, un reactante de fase aguda.'

En términos clinicos, en la amiloidosis cuta-
nea se observan formas primarias sistémicas,
sindromes heredofamiliares y formas cutdneas
localizadas;'"" esta Gltima es la correspondiente
al caso comunicado.

En la forma cutdnea, uno de los sitios donde
pueden encontrarse depdsitos extracelulares de
proteinas amiloides heterogénicas es la piel, sin
implicar depésitos en érganos internos.''2

Se describen tres variedades clinicas de ami-
loidosis cutanea primaria localizada: liquen
amiloide o papular, amiloidosis macular y ami-
loidosis nodular.’1314

La amiloidosis cutanea primaria se produce
a través de la degradacién enzimdtica de los
queratinocitos basales apoptdsicos y es una
caracteristica clave de las amiloidosis cutaneas
limitadas a un érgano.'>1

El liquen amiloide es la forma mds comin de
amiloidosis cutanea primaria, la topografia mas
frecuente es en las piernas, los tobillos, el dorso
de los pies y los muslos. Al igual que la amiloi-
dosis macular se asocia con prurito severo.'*'

La amiloidosis nodular es la variedad mas
rara de amiloidosis cutanea primaria, afecta
a hombres de 50 a 60 afnos de edad, como el
caso comunicado. Esta variedad tiene carac-
teristicas diferentes a las de los otros subtipos
de amiloidosis; donde se producen nédulos
Unicos o raramente multiples en areas acrales,
comunmente en la cara, la piel cabelluda o las
extremidades. Los nédulos suelen medir 1 a
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3 cm de didmetro, tienen un aspecto tipicamente
seroso, indurado.'”®

Estos se componen de fibrillas de amiloide
derivado de la deposicion de cadena ligera de
inmunoglobulina producida por un plasmo-
citoma extramedular secretor monoclonal de
cadenas ligeras de inmunoglobulina (tipo kappa
o lambda). Por tanto, las lesiones pueden repre-
sentar un clon de células plasmaticas local o un
plasmocitoma cutaneo."

Son pocos los casos reportados en la bibliografia
de amiloidosis en el glande. En 1961 y 1970,
Degos y su grupo* y Weitzner y colaborado-
res,”! respectivamente, describieron a hombres
de mediana edad con lesiones semiesféricas
seudonodulares, amarillentas y asintomaticas
en el pene.

El tiempo que tardaron en acudir a consulta varié
de uno a cinco afios entre el inicio de los sinto-
mas y el diagnostico, en nuestro caso el paciente
tard6 afio y medio para acudir a consulta y fue
referido inicialmente de la consulta de urologia
porque el paciente estaba asintomatico.>?2

La fisiopatologia de la amiloidosis aiin no es
clara. Se ha planteado la desregulacién del
mecanismo apoptésico de los queratinocitos
mediada por transglutaminasa.??

Es fundamental distinguir la amiloidosis cutdnea
primaria y la amiloidosis sistémica debido a su
prondstico, ya que esta Gltima afecta 6rganos
internos.

Como parte del abordaje de este caso es de rele-
vancia descartar otros diagnésticos diferenciales,
como carcinoma de pene y condilomas, por lo
que el estudio histopatolégico es fundamental.>2*
En el caso que comunicamos inicialmente se
plantearon esos diagnésticos diferenciales y fue
el motivo de referencia a nuestra consulta.

Dermatologia

La histopatologia en la tincién de hematoxilina
y eosina muestra material eosinofilico amorfo
con masas irregulares de componente hialino
intercalado con células inflamatorias, como
células plasmaticas, linfocitos y fibrocitos.?®
Estos hallazgos en la biopsia del paciente de
nuestro caso nos orientaron a realizar la tincion
rojo Congo.

La tincién estandar es el rojo Congo, en general,
el material amiloide tiene afinidad hacia éste,
mostrando birrefringencia verde manzana al
microscopio de luz polarizada. Es una técnica
laboriosa y cada amiloide se tifie con una inten-
sidad variable, débil en amiloidosis primaria.>?®
En nuestro caso la histopatologia confirmé el
diagndstico con tincién rojo Congo positiva, al
ser la tincién disponible en la unidad.

Otras tinciones que evidencian los depdsitos
amiloides incluyen el cristal violeta, rojo sirio,
tioflavina T (amiloide fluorescente en luz ultra-
violeta). También se utilizan inmunotinciones
para las cadenas ligeras de Igk y A (amiloidosis
primaria), proteina amiloide A (amiloidosis
secundaria), B2 microglobulina (amiloidosis
asociada con didlisis), transtiretina (amiloidosis
hereditaria), entre otros.?”

El diagnéstico de amiloidosis cutdnea primaria
requiere un estudio clinico exhaustivo para
descartar afectacion sistémica, incluyendo un
hemograma completo con diferencial, panel
metabélico completo, andlisis de orina, elec-
troforesis de proteinas en suero y orina.?® En el
paciente del caso comunicado, estos estudios
resultaron negativos.

Los tratamientos no han sido muy satisfactorios,
usualmente implican escisién quirdrgica y vigi-
lancia de la progresién sistémica.?*

Ritter y colaboradores reportaron una placa
nodular que afectaba la superficie dorsal de la
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region coronal en el glande que se traté con
circuncisién y biopsias secuenciales.’

Otro caso de amiloidosis primaria cutanea del
glandey la uretra describi6 la invasion del depo-
sito hacia el entorno circundante, lo que requirid
uretrectomia y posterior reconstruccion.?®

No existe un tratamiento estdndar contra la
amiloidosis cutanea nodular en el glande, por
lo que la vigilancia de la progresion sistémica
es fundamental, asi como tratar los sintomas
acompaifiantes que pudieran manifestarse.

CONCLUSIONES

La prevalencia de amiloidosis cutdnea prima-
ria en el glande es muy baja; sin embargo, la
variante clinica de tipo nodular es la mas fre-
cuente en estos casos. Es importante descartar
los diagnosticos diferenciales por lo que es
indispensable realizar la correlacién clinico-
patolégica adecuada.
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