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Amiloidosis cutanea localizada secundaria a poroqueratosis.
Estudio histopatolégico retrospectivo de 30 pacientes

A. Ramirez-Santos, O. Suarez-Amor, L. Pérez-Pérez, M. Loureiro, C. Peteiro y J. Toribio
Servicio de Dermatologia. Complejo Hospitalario Universitario. Facultad de Medicina. Santiago de Compostela. La Corufia. Espana.

Introduccion. Las poroqueratosis son alteraciones de la queratinizacién poco frecuentes. La presencia
de material amiloide se ha observado en dermatosis de etiologia inflamatoria y tumoral.
Objetivos. Determinar la incidencia de amiloidosis cutdnea en las muestras histol6gicas de distintos tipos de po-
roqueratosis diagnosticados en nuestro servicio entre 1988-2005.
Material y métodos. Se seleccionaron 30 pacientes y se realizaron 34 biopsias de lesiones compatibles clinica e his-
tolégicamente con poroqueratosis. Se realizaron tinciones con hematoxilina-eosina y tioflavina T en todas ellas.
Resultados. Se detectaron depésitos de amiloide en 11 biopsias que pertenecian a 9 pacientes. La mayorfa eran
mujeres en la sexta década de la vida, con la variante de poroqueratosis actinica superficial diseminada y con un
tiempo de evolucién superior a 5 afios. No se encontraron diferencias histolégicas significativas entre las biop-
sias de poroqueratosis con amiloide y sin él, a excepcién del material anémalo.
Conclusiones. La coexistencia de poroqueratosis y amiloidosis es un hecho poco frecuente, posiblemente infra-
diagnosticado. Consideramos que la edad avanzada y la cronicidad de las lesiones serfan factores predisponen-
tes, sin poder descartarse una implicacién racial o genética.
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Introduction. Porokeratosis is a rare disorder of keratinization. The presence of amyloid deposits has
been observed in inflammatory and tumoral skin diseases.
Obyjectives. The aim of this study was to determine the frequency of cutaneous amyloidosis in histology samples
from various types of porokeratosis diagnosed in our department from 1988 to 2005.
Material and methods. Thirty patients were selected and 34 biopsies of lesions clinically and histologically
compatible with porokeratosis were performed. Sections were stained with hematoxylin-eosin and thioflavin T.
Resuits. Amyloid deposits were observed in 11 biopsies from 9 patients. Most were women in their sixties, with
disseminated superficial actinic porokeratosis that had begun at least 5 years earlier. No notable histologic
differences were observed between porokeratosis specimens with and without amyloid deposits.
Conclusions. The coexistence of porokeratosis and amyloidosis is a rare occurrence but may be underdiagnosed.
In our opinion, the advanced age of the patients and the chronic nature of the lesions would have been
predisposing factors for amyloid deposition. The possibility of racial or genetic influences, however, cannot be

ruled out.
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Las poroqueratosis se consideran alteraciones de la quera-
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lesiones, asi como de la exacerbacién o no de las mismas

belli (PM), la variante actinica superficial diseminada
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Porcentaje de pacientes con amiloidosis en las
lesiones de poroqueratosis.

(PL), la poroqueratosis palmo-plantar superficial disemi-
nada y la poroqueratosis puntiforme!. Todas tienen en co-
mun la presencia de una columna de células cérneas para-
queratésicas conocida como lamela cornoide.

La amiloidosis se caracteriza por el depésito de un ma-
terial extracelular anémalo con propiedades fisico-quimicas,
configuracién espacial y propiedades tintoriales comunes?.

Se ha observado la presencia de amiloide en dermatosis
inflamatorias y tumorales®, como queratosis seborreicas?,
basaliomas®, tricoepiteliomas®, lupus eritematoso cutidneo
crénico’ y poroqueratosis®, entre otras. Estas se consideran
amiloidosis cutdneas localizadas secundarias, aunque com-
parten mecanismo etiopatogénico con las formas macular y
liquenoide de amiloidosis cutdneas primarias. En ambas el
material anémalo procede de queratinocitos degenerados’.

El propésito de este estudio retrospectivo es determinar la
presencia de material amiloide en las muestras histolégicas
de pacientes con diversos tipos de poroqueratosis diagnos-
ticadas en nuestro servicio durante un periodo de 18 afios
(1988-2005).

Trataremos de establecer la posible relacién de factores
epidemiolégicos, clinicos e histolégicos con la existencia de
estos depdsitos anémalos, asi como de comparar los resulta-
dos obtenidos con los procedentes de otros estudios previos.

Dada la ausencia de trabajos similares que incluyan se-
ries de pacientes, se hard referencia a los datos procedentes
de otros autores que describen casos aislados.

Se seleccionaron 30 pacientes procedentes de las consultas
externas y hospitalizacién, y se realizaron 34 biopsias esci-

sionales de lesiones clinicamente compatibles con los di-
versos tipos de poroqueratosis. En todas ellas se incluyé
parte de piel sana adyacente perilesional. Las muestras fue-
ron tefiidas con hematoxilina-eosina (H-E) y tioflavina T.
El diagnéstico de poroqueratosis se realizé en funcién de
las caracteristicas clinicas (ntimero, tamafio y localizacién
de las lesiones) y criterios histolégicos, siendo necesaria
para el diagnéstico la presencia de una lamela cornoide.

Se realizaron pruebas complementarias en todos los pa-
cientes que inclufan bioquimica, hemograma, coagulacién,
orina, proteinograma, determinacién de inmunoglobulinas,
complemento y velocidad de sedimentacién globular.

Los depésitos de amiloide se observaron en 11 de las
34 biopsias realizadas al tefirlas con tioflavina T. Esto su-
pone un 32,35 % del total (fig. 1). Estas piezas pertenecian
a 9 pacientes de los 30 de la muestra inicial, lo que consti-
tuye un 30 % del total. En la tabla 1 se exponen los datos
epidemioldgicos, clinicos e histolégicos de estos pacientes.
De los 30 pacientes, 21 eran mujeres (70 %) y 9, hombres
(30%), con un rango de edades comprendido entre 20 y
83 afios y una edad media de 55,04 aios.

El mayor porcentaje de casos positivos corresponde a
los rangos de edad entre 61-70 afios y 71-80 afios, con una
media de edad de 66,54 afios. Se observa un ligero predo-
minio femenino (55 %) con una edad media de 63,72 afios,
mientras que en el sexo masculino la edad media es de
70,15 afos. Por grupos de edad, la prevalencia es mayor en
el sexo femenino en todos ellos excepto en los rangos com-
prendidos entre los 61-70 y 81-90 afios (fig. 2). Los pa-
cientes sin amiloide en las lesiones de poroqueratosis te-
nian una edad media de 51,74 afios.

El tiempo de evolucién era superior en la lesiones de po-
roqueratosis que asociaban amiloidosis con un tiempo me-
dio de 8,84 afios. En la muestra inicial éste era de 5,25 afios
y en los pacientes sin amiloidosis cutdnea secundaria de
4,25 afos.

El tipo de poroqueratosis mds frecuente en la muestra
inicial era la PASD con 20 pacientes, al igual que en los pa-
cientes con amiloidosis cutdnea secundaria (fig. 3). Aunque
7 de las biopsias del grupo total correspondian a PM, nin-
guna de ellas presentaba depésitos anémalos.

La localizacién mds frecuente de las lesiones de acuerdo
con el tipo de poroqueratosis (PASD y PSD) eran las ex-
tremidades y el tronco. No se observé material anémalo
en ninguna de las lesiones faciales y genitales que corres-
pondian a PM. La presencia de amiloide se encontré tan-
to en dreas expuestas como cubiertas, y también en lesiones
pruriginosas y asintomdticas. Otras dermatosis que presen-
taban los pacientes de la muestra inicial eran dermatitis de
estasis (5 pacientes), queratosis actinicas (1 paciente), der-
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Tabla 1. Datos clinicos, epidemiolégicos e histopatologicos de nuestros casos

Caso Edad Sexo Tiempode Tipo Localizacion Fotoexposicion  Sintomas  Localizacion del depdsito
evolucion  clinico
1 68 H 10afnos PSD  Extremidadesy tronco No Prurito Dermis
2 59 M 20 anos PASD Extremidades inferiores Si No Dermis préxima y alejada
de lamela cornoide
3 73 M 10 anos PASD Extremidades inferiores Si Prurito Dermis
4 74 M - PASD Extremidades superiores Si Prurito Dermis
e inferiores
5 65 H 4 afnos PSD  Tronco, extremidades No No Dermis
6 48 M 5 afos PL Axila No No Dermis
35afos PASD Extremidades superiores Si Dermis y membrana basal
e inferiores
7 66 H 6 meses PASD Extremidades inferiores No Prurito Dermis
8 69 M 10anos PASD Extremidades superiores Si No Lamela cornoide, dermis
e inferiores
9 83 H 20anos PSD  Tronco, extremidades No Prurito leve 2 biopsias
Dermis

H: hombre; M: mujer; PASD: poroqueratosis actinica superficial diseminada; PL: poroqueratosis lineal; PSD: poroqueratosis superficial diseminada.
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Figura 2. Distribucién por edad y sexo de los pacientes con
depositos de amiloide en las lesiones de poroqueratosis.

matomiositis (1 paciente), pénfigo vulgar (1 paciente), pso-
riasis (1 paciente) y /ivedo reticularis (1 paciente). Sin em-
bargo, ninguno de ellos tenia amiloidosis en las lesiones de
poroqueratosis.

En 1 paciente coexistian dos tipos de poroqueratosis
(PASD y PL) con presencia de depésitos anémalos en am-
bas localizaciones. En uno de los casos de PSD se biopsia-
ron 2 lesiones (de zonas fotoexpuesta y cubierta), confir-
mdndose la presencia de amiloide en ambas.

0,0% [ PASD

1,10%

Figura 3. Tipos de poroqueratosis que presentaban
depositos de amiloide. PASD: poroqueratosis actinica
superficial diseminada; PL: poroqueratosis lineal;

PM: poroqueratosis de Mibelli; PP: poroqueratosis
puntiforme; PSD: poroqueratosis superficial diseminada.

En las 34 biopsias realizadas se observaba con H-E la
lamela cornoide, con disqueratosis e hipogranulosis subya-
cente. Era caracteristica la presencia de un infiltrado infla-
matorio de predominio mononuclear. En un 48 % de los
casos éste era importante, se localizaba en la dermis supe-
rior y era mds abundante debajo de la lamela cornoide. En
el resto el infiltrado era escaso, casi siempre en relacién con
la columna paraqueratédsica. Existia degeneracién y vacuo-
lizacién basal en el 91 % de las biopsias con incontinencia
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Figura 4. Dep6sitos
de material hialino,
eosindfilo en la
dermis superior,
préximos a la lamela
cornoide
(hematoxilina-eosina
x100).

Figura 5. Fluorescencia de los depésitos de amiloide
en la dermis papilar (tioflavina T x200).

de pigmento y melanéfagos en el 84 %. No se observaron
diferencias significativas en cuanto a la densidad del infil-
trado inflamatorio, vacuolizacién basal e incontinencia de
pigmento entre los casos con amiloide y sin él.

En 6 de las muestras era posible la identificacién del
amiloide como ciimulos de material hialino, eosinéfilo y
acelular con H-E (fig. 4). La confirmacién se realizé con
tioflavina T. La localizacién del material anémalo era en la
dermis papilar en las 11 biopsias (fig. 5), en una de ellas
también se observé en la lamela cornoide y en otra ademds
en la unién dermoepidérmica. En todos los casos estaba
con relacién y préximo a la columna paraqueratésica, pero
en una muestra se observé en el centro de la lesién a dis-
tancia de la lamela cornoide. No se identificaron depésitos
en las zonas de piel sana perilesional.

El tratamiento no estuvo determinado por la presencia o
no de amiloidosis, ya que las tinciones especificas en algu-
nos casos se realizaron después. Tampoco se objetivaron

diferencias en cuanto a la evolucién de las lesiones con
amiloidosis y sin ella. Por dltimo, ninguno de los 26 pa-
cientes de los que se conoce la evolucién ha presentado ma-
lignizacién de las lesiones.

Discusion

La presencia de amiloidosis en lesiones de poroqueratosis
fue descrita en 1974%. Desde entonces se han publicado
24 casos®10-24en la fuentes bibliogrificas consultadas. La
mayoria eran hombres®1%13-2123 con una edad superior a
60 afios, de origen oriental, y con la variante de PSD14+18,
Sin embargo, ocho de los casos previos eran PM101213.21.24,

Las diferencias en nuestra serie, en cuanto al sexo, pue-
den explicarse por la composicion inicial de la muestra, con
un claro predominio femenino, asi como por el tipo de po-
roqueratosis mds frecuente en nuestros pacientes (PASD),
que se describe principalmente en el sexo femenino.

La edad media de los casos con depésitos de amiloide
era superior a la del grupo total, aunque sin alcanzar signi-
ficacién estadistica. Estos datos son similares a los casos
previos descritos, en los que se observa que la edad media
es superior a 60 afos.

El tiempo de evolucién de las lesiones era mayor en
aquellos pacientes que presentaban amiloidosis secunda-
ria, sin ser estos resultados estadisticamente significativos.
Sin embargo, la existencia de excepciones, tanto en nues-
tra serie como en la literatura»!®, de amiloidosis en poro-
queratosis de poco tiempo de evolucién sugiere la implica-
cién de otros factores.

Se debe destacar que no se detecté la presencia de ami-
loide en ninguna PM, lo que contrasta con los resultados
previos. Quizds, esto se deba a que se observaron en pa-
cientes mds jévenes en los que las lesiones tenfan menor
tiempo de evolucién.

La existencia del material amiloide se observé tanto en
lesiones de dreas fotoexpuestas como cubiertas. Al ser la
mayoria de los pacientes de edad avanzada y con las formas
de PASD, si que se podria pensar que la exposicién solar
desempefia un papel en el desarrollo de esta patologia. Sin
embargo, se ha descrito la existencia de depésitos anémalos
tanto en zonas cubiertas como expuestas de un mismo pa-
ciente!”1%22, La implicacién solar ha sido defendida en
otras formas de amiloidosis cutdneas secundarias?-6, aun-
que otros autores no han encontrado relacién*’.

Se ha pensado que el dafio epidérmico que se produce en
lesiones pruriginosas podia tener un papel en el desarrollo
de amiloidosis secundaria cutinea?, aunque en nuestra se-
rie no se puede considerar que éste sea un factor determi-
nante. Tampoco en los casos previos descritos, ya que se
ha observado amiloidosis tanto sobre lesiones prurigino-
sas!#161%20 como asintomdticas>!722.
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Se propuso la implicacién de un factor genético o racial
puesto que gran parte de los pacientes procedian de paises
orientales®!1-131618-2124 "También ha sido descrita la presen-
cia de amiloidosis secundaria a poroqueratosis en 2 her-
manos ancianos?,

De acuerdo con estudios previos, el material amiloide en
estos casos seria secundario por degeneracién epidérmica
de la lesién primitiva. Esto es corroborado por la ausencia
de los depésitos anémalos en otras dermatosis y su limita-
cién a las lesiones sin afectacién de piel sana adyacente.

Los hallazgos histol6gicos observados en nuestra serie no
difieren de los casos previos en los que la localizacién habi-
tual del amiloide es en la dermis papilar subyacente a la
lamela cornoide. Con menos frecuencia se detectan en el in-
terior de la lamela'®?? o en las zonas centrales de las lesio-
nes'®. Se piensa que la presencia de un infiltrado inflama-
torio escaso?* con abundantes melanéfagos e incontinencia
de pigmento? serian datos utiles para sospechar la existen-
cia de amiloidosis secundaria con H-E. Sin embargo, noso-
tros no hemos observado diferencias en este sentido.

De acuerdo con los resultados obtenidos en nuestra se-
rie, la asociacién de poroqueratosis y amiloidosis cutdnea
secundaria no seria casual. Es posible que sea un hecho fre-
cuente, aunque infradiagnosticado al pasar desapercibido
con las tinciones habituales!” y carecer de relevancia clinica.
Parece que la degeneracién epidérmica a partir de la cual se
origina esta forma de amiloide es mds frecuente en pacien-
tes de edad avanzada y en lesiones de larga evolucién.
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