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RESUMEN

Las amiloidosis son un grupo de enfermedades que se caracterizan por el depdsito
extracelular de proteinas de estructura fibrilar, denominado amiloide, que conllevan
cambios en la arquitectura y funcion de los tejidos. La amiloidosis cutanea nodular
describe una enfermedad circunscrita a la piel que es muy infrecuente. Se desconoce su
incidencia y prevalencia. Ocasionalmente, estos pacientes luego de varios afos pueden
desarrollar mieloma. Se presenta un paciente masculino, de 72 afios de edad, con
presencia de papulas, noédulos e infiltracion de las manos, de dos afios de evolucion. Se
realiza estudio histopatoldgico confirmatorio de amiloidosis cutanea nodular, asociada a
mieloma multiple. Resulta de vital importancia el pensamiento clinico en las
enfermedades cutaneas, fundamentalmente en aquellos casos, donde la enfermedad
dermatoldgica precede durante afios a la enfermedad sistémica asociada, como en este
paciente.
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ABSTRACT

Amyloidoses are a group of conditions characterized by extracellular fibril protein
aggregates known as amyloids, which cause changes in the architecture and function of
tissues. Nodular cutaneous amyloidosis is a very infrequent disease circumscribed to the
skin. Its incidence and prevalence are not known. Patients may occasionally develop
myeloma after several years. A 72-year-old male patient presents with papules, nodules and
infiltration on his hands of two years' evolution. Histopathological examination confirms the
diagnosis of nodular cutaneous amyloidosis associated to multiple myeloma. Clinical
judgment is crucial in the analysis of skin conditions, particularly in cases where the
dermatological disease appears several years before the associated systemic condition, as in
this case.
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Introduccion

Amiloidosis es el término utilizado para describir un conjunto de trastornos que tienen en
comun el depdsito de una sustancia amorfa, eosinofilica, hialina, denominada amiloide, en
los espacios extracelulares de diversos oOrganos y tejidos, que causan alteraciones
funcionales y estructurales segun la localizacion e intensidad del depésito.?)

Desde el punto de vista clinico dermatoldgico se puede clasificar en: amiloidosis sistémica
(AS) primaria o secundaria; amiloidosis localizada o cutanea primaria (ACP), que
comprende la amiloidosis macular, papular o liquen amiloide, amiloidosis nodular, y
bifasica o secundaria.

La ACP es aquella que afecta la piel sin compromiso sistémico. Hay tres tipos reconocidos.
Las formas mas comunes son la liquenoide y la macular. Los depdsitos de amiloide estan en
la dermis papilar y parecen derivar de los queratinocitos adyacentes. También puede
presentarse un subtipo raro llamado amiloidosis cutanea nodular o tumefacta (ACN), entre

cuyas caracteristicas se encuentran depdsitos de amiloide en dermis e hipodermis, y
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proliferaciones focales de células plasmaticas, que secretan inmunoglobulinas de cadenas
livianas, precursoras de las proteinas amiloides tipo fibrilar.®9

La localizacion por orden decreciente de frecuencia de las lesiones Gnicas o multiples es en:
miembros inferiores, cabeza, tronco y miembros superiores. Se comunican también casos
esporadicos en lengua y mucosa anal y genital.(*:56.12)

Los pacientes con amiloidosis cutanea nodular pueden revelar evidencia de amiloidosis
sistémica, paraproteinemia, discrasia de células plasmaticas o mieloma. Ocasionalmente, los
pacientes con antecedente de amiloidosis nodular cutdnea pueden desarrollar mieloma
multiple luego de varios afios.®7:910:11.12)

No hay tratamiento para la amiloidosis cutanea nodular, particularmente cuando grandes
areas estan involucradas, ya que los depositos llegan a la dermis reticular y al tejido celular
subcutaneo. Se describen casos que presentan mejoria parcial con laser Neodimio
YAG.(1'6’10’11)

Caso clinico

Paciente masculino, de 72 afios de edad, color de piel blanca, con antecedente de padecer
desde hace mas de 3 afios de artritis reumatoidea, por lo cual ha sido seguido en consulta de
Reumatologia y tratado con metrotexate y prednisona, con mejorias y recurrencias del
cuadro articular. Unido a esta sintomatologia comenzd a presentar lesiones elevadas,
simétricas y bilaterales no dolorosas. en la region palmar de ambas manos. Desde 6 meses
antes aparecieron nuevas lesiones a nivel de la cara, lengua y region anal, acompafiadas de
lesiones purpuricas, que aparecen luego de pequefios traumatismos. El paciente presentaba
buen estado general y ninguna otra sintomatologia cutanea asociada.

Examen fisico
Mucosas: Himedas y ligeramente hipocoloreadas.
Tejido celular subcutaneo (TCS): Infiltracion en region palmar de ambas manos, blanda, que
no deja godet.
Examen dermatoldgico: Presenta erupcion que interesa la regidén peribucal y surco
nasogeniano, donde se observan lesiones papulosas, translucidas, amarillentas, confluentes,

numerosas, de tamafo variable (Fig. 1).
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Fig. 1 - Lesiones papulosas, translucidas, amarillentas, confluentes, peribucales.

A nivel de la lengua se observan lesiones papulonodulares translucidas, de consistencia
blanda (Fig. 2).

Fig. 2 — Lesion papulonodular, traslicida, localizada en la lengua.

En la mucosa anal lesiones papulosas, confluentes, algunas amarillentas y otras con
coloracion de la piel normal, que toman toda la region perianal (Fig. 3).
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Fig. 3 - Lesiones papulosas, confluentes, que toman toda la region perianal.

El paciente es valorado por el servicio de Dermatologia del hospital y se decide indicar

complementarios y realizar biopsia de piel.

Complementarios realizados

- Hemograma completo. Hemoglobina: 9,9g/l, Eritro. 58mm/L, Leucograma
dentro de limites normales.

- Glicemia: 5,2 mmol/L

- TGP, TGO, GGT, Fosfatasa alcalina, LDH, Acido drico, Creatinina, Colesterol:
todos dentro de limites normales.

- Proteina C Reactiva: Negativo.

- Factor reumatoideo: Negativo.

- VDRL: No Reactivo.

- VIH: No Reactivo.

- Ultrasonido abdominal y de préstata sin alteraciones.

- Rayos x de térax: Normal.

- Biopsia de piel: En la dermis superior se observan masas redondeadas
homogéneas de sustancia amiloide, se realiza coloraciones especiales para
sustancia amiloide con cristal violeta positivo (Fig. 4).
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Fig. 4 — Imagen histologica donde se observan masas redondeadas homogéneas de sustancia
amiloide.

El estudio inmunohistoquimico fue compatible con mieloma mdaltiple kappa positivo.
Al confirmar el diagndstico, se interconsulta con la especialidad de hematologia, donde se
decide tratamiento y seguimiento por consulta de Oncohematologia por considerarse el

mieloma multiple una enfermedad maligna.

Comentarios

En la amiloidosis cutdnea nodular se evidencian lesiones en placas o nddulos firmes, del
color de la piel, eritematosos, céreas 0 marron amarillento, generalmente asintomaticas, que
varian entre unos pocos milimetros a varios centimetros. Pueden presentar telangiectasias en
su superficie, ser purpuricas, petequiales o equimdticas. Este aspecto se adquiere
espontaneamente o por traumatismos leves, y se debe a la invasion de sustancia amiloide en
las paredes vasculares que ocasionan su debilitamiento (como también ocurre en la
amiloidosis sistémica). Si se presenta con piel atréfica en la superficie, se considera como
una variante Unica descrita por Gottron en 1950, como amiloidosis cutis nodularis
atrophicans.®®

Resulta de vital importancia el pensamiento clinico en las enfermedades cutaneas,
fundamentalmente en aquellos casos donde la enfermedad dermatoldgica precede durante
afios y sugiere la posibilidad de una enfermedad sistémica, fundamental en esta forma
nodular de amilodosis que, a diferencia de las otras formas cutaneas, el origen y depoésito
de esta proteina fibrilar procede de las células plasmaticas que migran de la médula 6sea a

6
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la piel y secretan inmunoglobulinas, precursoras de las proteinas amiloides tipo fibrilar.
Este es un dato importante a la hora de pensar en la posibilidad de que exista coexistencia de
lesiones cuténeas y manifestaciones sitémicas, como en este paciente, donde la amiloidosis
nodular fue marcador de una discrasia de células plasmaticas de cadenas ligeras (mieloma

multiple Kappa positivo).®
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