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RESUMEN

e reporta un caso de cutis verticis gyrata, como
manifestacion de una amiloidosis sistémica aso-
ciada con mieloma multiple diagnosticada en la
Universidad del Valle.
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CASO CLINICO

Hombre de 55 anos de edad, raza mestiza, quien con-
sulta porque desde hace dos anos presenta pliegues, rugo-
sidades, engrosamiento del cuero cabelludo y caida difusa
de cabello, sin tratamiento previo (Figura 1).

A la revision por sistemas refirié engrosamiento de los
rasgos faciales y aumento del tamano de las orejas del mis-
mo tiempo de evolucion, e incremento progresivo del gro-
sor de manos y piernas, hiperestesias, astenia, adinamia,
pérdida progresiva de masa muscular corporal y de peso,
desde aproximadamente seis anos, tratado como polimial-
gia reumatica con metotrexate y dapsona sin mejoria.
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Figura 1. Pliegues y surcos profundos transversales en la re-
gion occipital del escalpo.

Al examen fisico se encontré paciente con engrosamien-
to de los rasgos faciales con multiples papulas color piel en
cara y orejas, macroglosia, alopecia difusa, pliegues y sur-
cos profundos con predominio en la region occipital del cuero
cabelludo. Se le realiz6 una impresion diagndstica de cutis
verticis gyrata secundaria a mucinosis vs. amiloidosis cuta-
nea (Figura 2).
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Figura 2. Engrosamiento de rasgos faciales con multiples papu-
las color piel y macroglosia.

Las biopsias de cuero cabelludo y piel mostraron mate-
rial de depdsito amiloide difuso que infiltraba la dermis reti-
cular y el tejido celular subcutaneo con compromiso de va-
s0s sanguineos, unidades pilosebaceas, erectores del pelo
y glandulas sudoriparas; con coloracion de mucina negati-
va (Figura 3).

La histoquimica con rojo congo para amiloide resulto
positiva en depositos dérmicos difusos y alrededor de los
vasos, con birrefringencia color verde manzana con la luz
polarizada (Figura 4).

Se realizd inmunoperoxidasa, encontrando predominio
de cadenas livianas de inmunoglobulinas lambda sobre ka-
ppa, compatibles con amiloidosis AL.

Figura 3. En la histopatologia se observa depésito difuso de

-

amiloide en dermis reticular con compromiso de unidades pi-
losebaceas, vasos sanguineos y glandulas sudoriparas.
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Figura 4. Se observa la birrefringencia color verde manzana de
la coloracion rojo congo con luz polarizada.

Se realizaron examenes de extension para descartar
compromiso sistémico y se encontro:

Biopsia de médula ésea con incremento de la cantidad
de plasmocitos con numerosos cuerpos de Russel; colora-
cion de rojo congo para amiloide negativa, lo cual era com-
patible con mielomatosis.
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Proteina de Bence-Jones negativa, electroforesis de
proteinas normal, depuracion de creatinina 92.33, protei-
nas en orina, 23; proteinuria en 24 horas, 381.8 (VN < 150
mg/dl); microalbuminuria, 4.8 (VN < 2 mg/dl); IgA, 219 (VN
1.4-3.6); IgM, 104 (VN 5.9-24); cadenas livianas lambda en
suero, 712 (VN 269-638); cadenas livianas kappa en suero,
11.1 (VN 574-1276); factor reumatoideo, 19.

Se hace el diagndstico de amiloidosis sistémica aso-
ciada con mieloma multiple, por lo cual se inicia manejo
conjunto con hemato-oncologia y nefrologia con quimiote-
rapia consistente en vincristina y doxorrubicina, con recha-
zo del paciente al tratamiento y sobrevida con pobre cali-
dad de vida hasta el momento.

DISCUSION

La cutis verticis gyrata (CVG) es una entidad caracteri-
zada por pliegues y surcos en el escalpo; es mas frecuente
en el vértex y se acompana por un crecimiento normal del
cabello y menos comun en cara, region preauricular, cuello,
tronco, manos vy pies.

Se presenta frecuentemente antes de la pubertad, con
una relacion hombre:mujer de 5:1, como resultado de anor-
malidades del desarrollo, inflamacion, trauma, tumores, ne-

Cuadro 1. Clasificacidn de la CVG

Primaria no esencial: asociada con défi-
cit mental, esquizofrenia y epilepsia.

Primaria esencial: sin asociacion con nin-
guna de las anteriores.

Secundaria a:

Dermatosis inflamatorias: psoriasis, foli-
culitis, impétigo.

Nevus intradérmico, neurofibromatosis,
dermatofibroma.

Causas miscelaneas: acromegalia, pa-
quidermoperiostosis, Iues, mixedema,
acantosis nigricans.

Leucemia monoblastica aguda.
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vus, enfermedades proliferativas o como marcador de ma-
lignidades internas." (Cuadro 1).

La amiloidosis es una enfermedad que se caracteriza
por un depdsito de material proteico insoluble en la matriz
extracelular de uno o varios érganos; ademas, por infiltra-
cion progresiva del tejido parenquimatoso debido a meca-
nismos adquiridos o hereditarios, con distribucién localiza-
da o sistémica.?

El depdsito de amiloide en la amiloidosis sistémica
asociada con mieloma (ASAM) se produce por una dis-
crasia de células plasmaticas con fibrillas compuestas por
material de cadenas livianas de inmunoglobulinas (pro-
teina AL): cadenas livianas intactas, fragmentos de ca-
denas livianas o ambas cosas. La formacion de fibrillas
de amiloide es el resultado de la digestion proteolitica de
una parte de las proteinas de Bence-Jones, por lo cual
so6lo el 15% de los pacientes con mielomatosis desarrolla
amiloidosis.®

El diagndstico de la ASAM se basa en el hallazgo histo-
quimico e inmunohistoquimico del material amiloide en las
muestras de biopsia de piel y de médula 6sea, y se aconse-
ja tratamiento quimioterdpico con transplante autélogo de
médula ésea o sin él.45

El prondstico es pobre y depende de la respuesta al
tratamiento y de la extension de la enfermedad, puesto que
no existe tratamiento eficaz. Las principales causas de muer-
te son la insuficiencia cardiaca y renal, con tasas de super-
vivencia de cinco meses en los pacientes que no respon-
den al tratamiento.®

Se presenta este caso por lo poco frecuente de esta
entidad, por la realizacion del diagndstico a partir de una
cutis verticis gyrata, con la cual no se encontraron reportes
de asociacion, y por reunir los criterios clinicos, histologicos
e inmunohistoquimicos de la amiloidosis sistémica asocia-
da con mieloma multiple.

SUMARY

We report a patient with cutis verticis gyrata, as a mani-
festation from a systemic amyloidosis associated with multi-
ple myeloma diagnosed at the Universidad del Valle.

Key words; Cutis verticis gyrata, systemic amyloidosis
and multiple myeloma.
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