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RESUMEN

La amiloidosis cutanea primaria localizada se refiere a la enfermedad con afec-
tacion exclusivamente cutanea, sin compromiso de érganos internos. Sus formas
mas comunes son la amiloidosis macular y el liquen amiloide. Clasicamente, la
amiloidosis macular se ha descrito como lesiones hiperpigmentadas; sin embargo,
recientemente se han descrito casos de amiloidosis macular hipopigmentada, con
hallazgo de depésito de proteinas fibrilares en la dermis papilar en la biopsia de
piel. Para el dermato6logo, es importante considerar esta forma de amiloidosis en
el diagnostico diferencial de las maculas hipocrémicas y pruriginosas.
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SUMMARY

Primary localized cutaneous amyloidosis refers to those with exclusively cuta-
neous amyloidosis, without involvement of internal organs. The most common
forms within this group are macular amyloidosis and lichen amyloidosis.
The classic presentation of amyloidosis is usually hyperpigmented patches;
however, recently there have been reports in the literature, in which there
were hypopigmented macular lesions with amyloid deposition in the papillary
dermis level in the skin biopsy.

For the dermatologist it is important to consider this form of amyloidosis in
the differential diagnosis of patients with hypochromic and pruritic macules.
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INTRODUCCION

La amiloidosis comprende un grupo de enfermedades que tienen en comiin el dep6-
sito extracelular anormal de material amiloide en los tejidos ®. Los depdsitos pueden
ser localizados o generalizados en varios érganos y tejidos @. En la amiloidosis cu-
tanea localizada primaria, la proteina fibrilar amiloide se deposita en piel previa-
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mente normal, sin que se observe en 6rganos internos ®.
La amiloidosis cutanea primaria localizada incluye la
amiloidosis macular, el liquen amiloide y la amiloidosis
nodular @. Se presenta el caso de una mujer con una
forma atipica de amiloidosis macular

REPORTE DE CASO

Se trata de una mujer de 70 afnos de edad, residente
en Bucaramanga, Santander, con hipertension arterial
sistémica, sin antecedentes familiares de lesiones hi-
popigmentadas, quien asisti6 a consulta por un cuadro
clinico de 10 afios de evolucién de manchas dérmicas
en la espalda con prurito muy intenso. Habia recibido
tratamiento topico con corticoides topicos de gran po-
tencia, sin mejoria.

En el examen fisico se encontrd una paciente con piel
de fototipo III, que presentaba una macula moteada de
gran tamafio y de bordes mal definidos, con unas zonas
hipopigmentadas y otras de pigmento normal, que cu-
bria gran parte de la parte superior de la espalda; no
presentaba eritema ni descamacién (figura 1).

Se tom6 una biopsia de la piel comprometida que
mostrd queratinocitos con apoptosis dispersos en la
epidermis y, en la dermis papilar, focos de material
globular eosinéfilo, algunos melandéfagos e infiltrado
inflamatorio linfocitario muy escaso en la superficial
(figura 2). Mediante coloracién especial de cristal vio-
leta, se resalt6 la presencia de globulos de material
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amiloide de color violeta en la dermis papilar (figura
3).

Los hallazgos clinicos e histopatoldgicos confirmaron
el diagnostico de amiloidosis cutanea, la cual podria
corresponder a una amiloidosis macular cutanea pri-
maria con areas hipopigmentadas o a una amiloidosis
cutis discromica. Dada la ausencia de antecedentes
familiares de lesiones similares y a la aparicion de las
lesiones en la edad adulta, se descart6 esta Gltima po-
sibilidad diagndstica.

COMENTARIO

La amiloidosis macular es la forma mas frecuente de
amiloidosis cutanea primaria localizada después del
liquen amiloide ©. Se caracteriza por maculas prurigi-
nosas de pigmentacion marrén oscura con un patron
reticulado, ondulado, o folicular, localizadas princi-
palmente en la region clavicular, la escapular y la ver-
tebral @. Con frecuencia, se asocian lesiones papulares
y maculares en un mismo paciente, lo cual se conoce
como amiloidosis cutanea bifasica ®. En una revision
sistematica reciente, Kaltoft, et al., encontraron una
razoén de hombre a mujer de 1,2:1,0 y calcularon una
edad media de 57 afios ©.

En el liquen amiloide y en la amiloidosis macular, se
observan depdsitos de proteina amiloide solamente en
la dermis papilar, la mayor parte de los cuales se en-
cuentran dentro de las papilas dérmicas @. Estas dos

Figura 1. Macula moteada de gran tamano y de bordes mal definidos, con
zonas hipopigmentadas y otras de pigmento normal, que cubre gran parte de

la parte superior de la espalda
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Figura 2. Presencia de material globular eosinéfilo, algunos melanéfagos y
muy escaso infiltrado inflamatorio linfocitario en la dermis reticular superfi-
cial. Hematoxilina y eosina, 10X

Figura 3. Se resalta la presencia globulos de material amiloide de color vio-
leta en la dermis papilar. Coloracion especial de cristal violeta, 10X.
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condiciones difieren solamente en el aspecto de la epi-
dermis, el cual es hiperplasico e hiperqueratésico en el
liquen amiloide @.

Las lesiones clasicas de amiloidosis cutanea primaria
localizada son hiperpigmentadas ©. Sin embargo, Ho,
et al., reportaron tres casos de amiloidosis cutanea que
compartian, como caracteristica coman, el predominio
de areas hipopigmentadas, con hiperpigmentacion re-
ticular o sin ella y con depésito de material amiloide
en la dermis papilar @, por lo cual consideramos que el
presente caso se trata de una variante hipopigmentada
de amiloidosis macular.

Existe una rara variante de amiloidosis cutanea pri-
maria, conocida como amiloidosis cutis discromica,
descrita por primera vez por Morishima en 1970, segiin
lo publicado por Delghani ©. Se caracteriza por hi-
perpigmentacion reticular con manchas hipopigmen-
tadas y sin papulas en casi todo el cuerpo, con poca
o ninguna sensacion de prurito; aparece antes de la
pubertad y se encuentran pequefios focos de amiloide
debajo de la epidermis ©®. En las Giltimas publicaciones
con respecto a este tema, se presume que es un tras-
torno familiar con patogénesis desconocida @,

El tratamiento de la amiloidosis cutanea primaria loca-
lizada es decepcionante ®. No existe ninguno que de-
muestre mayor eficacia que otro “, ya que la mayoria
de publicaciones son reportes de casos y pequenas
series de casos . Los tratamientos tdpicos incluyen
retinoides, corticosteroides, calcipotriol, tacrolimus
al 0,1% y dimetilsulféxido tépico, con mejorias anec-
doticas ®. Los sistémicos son ciclofosfamida, ciclos-
porina, colchicina y amitriptilina ®. Ademas, se han
hecho intentos con fototerapia, dermoabrasion, extir-
pacién quirdrgica o con laser de diéxido de carbono,
pero la enfermedad tiende a recurrir @,

Como conclusion, se presenta una paciente con una
variante hipopigmentada de amiloidosis cutanea pri-
maria localizada de tipo macular, muy poco descrita en
la literatura, en la cual el estudio histopatolégico de la
biopsia de piel permitié hacer el diagnostico.
Finalmente, la paciente recibi6 tratamiento topico con
dosis gradualmente disminuidas de corticoides de
gran potencia y emoliente, con lo cual se logré dismi-
nuir el prurito, aunque persistié la hipopigmentacién
moteada.
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