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Las amiloidosis son un grupo heterogéneo de enfermedades
en las que se presentan depositos extracelulares anormales
de amiloide en los tejidos. El amiloide deriva de la degrada-
cion de diversas proteinas y tiene multiples origenes. Hay
dos variantes en las que el amiloide deriva de las cade-
nas ligeras de las inmunoglobulinas: la amiloidosis sistémica
primaria y la amiloidosis nodular cutanea primaria (ANCP).
Ambas son una manifestacion de una discrasia de las célu-
las plasmaticas. En la ANCP esta discrasia es localizada,
con un riesgo bajo de progresion a una enfermedad sisté-
mica. Dentro de las amiloidosis cutaneas, la ANCP es muy
infrecuente'?.

Se describen a continuacion dos casos de amiloidosis
cutanea nodular.

Caso 1: una mujer de 62 anos, sin antecedentes persona-
les de interés, presentaba en el cuero cabelludo una placa
alopécica amarillenta e infiltrada, de unos 4cm de diame-
tro, de muchos afios de evolucion (fig. 1). En zona parietal
derecha se localizaba una lesion similar de 1 cm. Se biop-
sio la lesion y con hematoxilina-eosina (HE) se aprecio la
presencia de un depdsito de un material amorfo eosindfilo
que ocupaba toda la dermis. Este material se tehia de color
rojo-naranja con rojo Congo y con luz polarizada presen-
taba una birrefringencia verde manzana. La Unica alteracion
analitica observada fue una elevacion de las cadenas ligeras
lambda (2,19 mg/dL). Se descarto la afectacion sistémica y
se llegd al diagnodstico de ANCP. Se traté con una infiltracion
de acetdnido de triamcinolona con la que se consiguié un
aplanamiento de la lesion. La paciente no presento una pro-
gresion sistémica ni desarrollé nuevas lesiones durante los
siguientes 10 afos. En las analiticas, persistio la elevacion
de las cadenas ligeras lambda.

Caso 2: un hombre de 69 aios, con hipertension arterial,
presentaba en el antebrazo izquierdo una lesion de un afo
de evolucion. En la exploracion fisica se objetivé una placa
lobulada, elastica de unos 4 cm de diametro con una ampolla
en la superficie (fig. 2). En la ecografia se veia un nodulo ova-
lado, bien definido, hipoecoico y heterogéneo involucrando

https://doi.org/10.1016/j.ad.2023.08.014

Figura1 Placa alopécica amarillenta e infiltrada de unos 5cm
localizada en la zona parietal izquierda.

Figura 2 Placa lobulada, de consistencia elastica, con una
ampolla superficial, de unos 4cm de diametro localizada en el
antebrazo izquierdo.
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Figura3 Ay B) HE: depdsito de un material amorfo eosinofilo
que ocupa toda la dermis, el tejido celular subcutaneo y alrede-
dor de los vasos, asociado a un infiltrado de células plasmaticas.
C) Rojo Congo: color rojo anaranjado. D) Luz polarizada: birre-
fringencia verde manzana.

HE: hematoxilina-eosina.

la dermis y el tejido celular subcutaneo. En el estudio his-
toldgico con HE presentaba un deposito de material amorfo
eosinofilo distribuido por toda la dermis, el tejido celular
subcutaneo y perivascularmente, asociado a un infiltrado
de células plasmaticas. El material era rojo Congo positivo
y presentaba una birrefringencia verde con luz polarizada
(fig. 3). Se descarto la afectacion sistémica. La Unica alte-
racion analitica que se apreciaba era una elevacion las de
cadenas ligeras kappa y lambda (4,71 mg/dL y 3,34mg/dL).
Se diagnosticé de ANCP y se traté mediante extirpacion qui-
rdrgica. Durante los posteriores cinco anos de seguimiento la
lesion no recidivd y el paciente no desarroll6é una amiloidosis
sistémica.

La ANCP es mas frecuente en adultos entre los 50-60
afos, sin predileccién por sexo"3. En maltiples publicaciones
se ha asociado al sindrome de Sjogren®. Se presenta como
unos nodulos céreos o unas placas infiltradas, generalmente
solitarias, pero que pueden ser multiples, del color de la
piel o con una tonalidad rosado o amarillenta’. Las lesiones
suelen localizarse en las zonas acrales®, en orden de fre-
cuencia: las extremidades inferiores, la cabeza, el tronco,
las extremidades superiores y los genitales?.

La histologia muestra un deposito de un material amorfo
eosinofilo con HE. En el diagndstico diferencial histoldgico
deben considerarse una porfiria, la proteinosis lipoide, una
macroglobulinemia de Waldestrom y, principalmente, un
milium coloide. Este Gltimo también se tifie con rojo Congo,
sin embargo, no presenta una birrefringencia verde man-
zana.

En la ANCP, el depédsito de amiloide que ocupa
toda la dermis hasta el tejido celular subcutaneo’ esta

constituido por cadenas ligeras de inmunoglobulinas (kappa
y/o lambda). A menudo se asocia a un infiltrado de célu-
las plasmaticas que se localiza alrededor de los vasos o los
anejos cutaneos. Estos hallazgos son indistinguibles de los
propios de una amiloidosis sistémica primaria’. Se cree que
las células plasmaticas son las productoras del amiloide y
estudios de reordenamiento genético han demostrado una
monoclonalidad de estas en la piel lesional, sin evidencia
de proliferacion clonal de células plasmaticas en médula
dsea’. Sin embargo, se estima que 7% de los casos progresa
a enfermedad sistémica’-? por lo que se recomienda realizar
seguimiento a largo plazo.

Se han descrito multiples opciones para el tratamiento
local’2. Los nddulos se pueden extirpar mediante cirugia
o se pueden tratar mediante infiltraciones de corticoides,
crioterapia, laser, entre otras. Sin embargo, la recurrencia
es frecuente’ 2.

La ANCP, aunque sea infrecuente, debe incluirse en
el diagnostico diferencial de aquellas placas infiltradas,
nodulares o tumorales, fundamentalmente en el caso de
localizarse en zonas acrales. Destacamos la importancia de
descartar una enfermedad sistémica y de realizar segui-
miento.
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