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Figura 2

A: Histopatologia de la lesion que muestra depositos de material eosindfilo amorfo en la dermis

B: Histopatologia de la lesion que muestra depositos de material eosindfilo amorfo alrededor de las glandulas ecrinas

C y D: Birrefringencia positiva a la tincion de rojo Congo con luz polarizada

DiIsCcUSION

La amiloidosis es una enfermedad que puede afec-
tar multiples 6rganos, entre los que se encuentran el
corazon, rinones, pulmones, sistema nervioso central
y la piel. Tanto la amiloidosis cutanea como algunos
subtipos de amiloidosis sistémica pueden tener mani-
festaciones cutaneas.’

La amiloidosis sistémica puede dividirse en prima-
ria, secundaria a discrasia de células plasmaticas 6
secundaria a enfermedades-infecciones cronicas (Ta-
bla 1). La amiloidosis secundaria a discrasia de célu-
las plasmaticas ocurre por produccién exagerada de
cadenas livianas de inmunoglobulinas que generan
el amiloide (mieloma o gammapatia monoclonal).
En la amiloidosis sistémica secundaria a enferme-
dades cronicas en cambio, el deposito se produce

en relacion a enfermedades sistémicas como artritis
reumatoide y tuberculosis, entre otras, que generan
una produccién croénica y exagerada de la proteina
A amiloide — reactante de fase aguda — que forma
depositos de amiloide.

La amiloidosis sistémica primaria puede presentar
manifestaciones cutaneas en el 40% de los casos,’® ha-
llazgos menos frecuentes que en la amiloidosis sisté-
mica secundaria.

Las manifestaciones cutaneas mas frecuentes en la
amiloidosis sistémica incluyen: papulas pequefas
translicidas marrones o amarillas, placas xantoma-
tosas, maculas purpuricas, petequias o equimosis
-gatilladas por valsalva o traumatismos minimos-
preferentemente localizados en los parpados (ojos de



Tabla 1. Clasificacion y tipo de proteina amiloide

Amiloidosis Cutaneas

Primaria Macular amiloide K (AK)
Papular amiloide K (AK)
Nodular amiloide derivado
de cadena liviana de
inmunoglobulinas (AL)
Localizada
cutanea familiar amiloide K (AK)
Secundaria | amiloide K (AK);
en tumores cutaneos
con deposito de
amiloide secundario
Sistémicas
Primaria amiloide derivado de cadena

liviana de inmunoglobulina (AL)

Secundaria a enfermedades

sistémicas amiloide proteina A (AA)

Relacionada a dialisis amiloide A beta-2 microglobulina

(Abeta2m)

Hereditaria amiloide ATTR, entre otros

mapache), pliegues del cuello, axilas y regién anoge-
nital; también puede acompanarse de macroglosia,
alteraciones ungueales y alopecia.

Por otro lado, las amiloidosis primarias cutaneas
se dividen en amiloidosis macular, papular (liquen
amiloideo) y nodular. Entre las amiloidosis cutaneas
primarias, la amiloidosis macular y la papular estan
compuestas por amiloide que deriva de los filamentos
intermedios de queratina (AK).

La amiloidosis macular se presenta en forma de ma-
culas finas e hiperpigmentadas, reticuladas, de loca-
lizacion preferente en la espalda (region escapular) y
superficie extensora de las extremidades. La amiloi-
dosis papular se produce a partir de papulas hiper-
pigmentadas que tienden a confluir y suele ubicarse
en la superficie extensora de las extremidades inferio-
res.5 Ambas suelen asociarse a prurito.

La amiloidosis nodular, a diferencia de las anteriores,
se presenta como una o mas placas infiltradas o como
un noédulo céreo, asintomatico, que varia en color de
amarillo a marrén. Se han descrito casos de lesiones
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anetodérmicas o atréficas, como nuestro caso (lo que
explicaria el sangrado facil y aparicién de hematoma
a la infiltracién de anestesia). Este se puede locali-
zar en la cabeza (especialmente la nariz), tronco y
extremidades, con predileccién por zonas acrales.””
Este tipo de amiloidosis se genera por el depodsito de
amiloide AL derivado de una poblacion clonal de cé-
lulas plasmaticas residentes en la piel, que producen
cadenas livianas de inmunoglobulinas (generalmente
de tipo lambda).® Asi, la amiloidosis nodular puede
representar una forma localizada de discrasia de
c¢lulas plasmaticas o un plasmocitoma extramedu-
lar con produccién local de amiloide por sus células
plasmaticas. Es por esto que el estudio debe ser mas

exhaustivo.”!?

En la amiloidosis nodular, el estudio histopatologico
muestra infiltrados difusos de amiloide en la dermis,
tejido subcutaneo y paredes de los vasos sanguineos;
suele haber células plasmaticas cercanas al acimulo
de amiloide. El amiloide es positivo a la tincién con
rojo Congo, mostrando birrefringencia color verde
manzana con la luz polarizada, como en nuestro
caso. Para saber si la discrasia es mono o policlonal,
es util la tincién inmunohistoquimica con cadenas li-
vianas kappa-lambda. En segundo lugar, dado que
entre el 1% al 7% puede tener afectacion sistémica,
se recomienda la busqueda de amiloidosis sistémica
con una revision por sistemas detallada, examen fisi-
co completo y estudio con hemograma, perfil meta-
bolico, electrocardiograma, electroforesis de protei-
nas séricas y de orina con inmunofijacién y posterior
seguimiento anual del paciente.

En cuanto al tratamiento este no es mandatorio, pero
s1 se desea eliminar la lesion, la cirugla es el trata-
miento de eleccidon, si bien se han reportado casos
de tratamiento efectivo con escisiones por shaving,''
electrodisecacion, dermabrasion y laserterapia.'!

CONCLUSION

Se presenta el caso de una paciente con amiloido-
sis nodular con el fin de comunicar esta forma de
presentacion inusual de amiloidosis y recalcar la ne-
cesidad de realizar estudios complementarios para
descartar afectacion sistémica.
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