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RESUMEN

La amiloidosis cutdnea primaria es una patologia poco frecuente, especialmente en su forma
primaria, que puede estar relacionada con enfermedades sistémicas. Por lo general, pasa
desapercibida y tiene una predominancia mayor en mujeres, con una proporcion de 9:1. En
Ecuador, es mas comun en la region costera y en general tiende a presentarse en paises
ubicados en la linea ecuatorial. Su sintomatologia es poco especifica, lo que dificulta su
diagnostico. Hasta la fecha, no existe un tratamiento estandar de oro; sin embargo, su manejo
es sintomatico con resultados no curativos, lo cual es un tema controvertido entre los

profesionales de salud.

Se presenta el caso de una paciente de 30 afos, que desde la adolescencia presentd una
dermatosis descamativa y pruriginosa en forma de mdaculas en la parte alta de la espalda,
cuello y manos. Anteriormente, recibidé tratamientos con corticoides e hidratantes, con
periodos de remision y exacerbacion. En el examen fisico, se observd macroglosia y
erupciones descamativas, por lo que se procedid a realizar una biopsia que confirmo el
diagnostico de amiloidosis cutdnea primaria. Como tratamiento, la paciente ha implementado
medidas higiénico-dietéticas, cremas hidratantes, corticoides topicos y antihistaminicos. Por
lo tanto, se considera que la amiloidosis cutdnea primaria es poco frecuente, de dificil

diagnostico y de tratamiento controvertido.

Palabras clave: amiloidosis, amiloidosis cutanea, amiloidosis cutanea primaria, amiloidosis

familiar.



ABSTRACT

Primary cutaneous amyloidosis is a rare pathology, particularly in its primary form, which
may be associated with systemic diseases. It generally goes unnoticed and has a higher
prevalence in women, with a ratio of 9:1. In Ecuador, it is more common in the coastal region
and typically occurs in countries situated along the equatorial line. Its symptomatology is
nonspecific, making diagnosis difficult. To date, there is no gold standard treatment;
however, its management is symptomatic and yields non-curative results, a topic that remains

controversial among healthcare professionals.

A 30-year-old female patient presents with a case of a scaly and pruritic dermatosis in the
form of macules on the upper back, neck, and hands since adolescence. Previously, she
underwent treatments with corticosteroids and moisturizers, resulting in periods of remission
and exacerbation. Upon physical examination, macroglossia and desquamative eruptions
were noted, leading to a biopsy that confirmed the diagnosis of primary cutaneous
amyloidosis. For treatment, the patient has adopted hygienic-dietary measures, moisturizers,
topical corticosteroids, and antihistamines. Therefore, primary cutaneous amyloidosis is

considered rare, challenging to diagnose, and subject to controversial treatment.

Keywords: amyloidosis, cutaneous amyloidosis, primary cutaneous amyloidosis, familial

amyloidosis.
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INTRODUCCION

La amiloidosis proviene del griego “Amylon” que en latin se conoce como “Amylum”
donde se define como “‘sustancia similar al almidon” pero el amiloide estd compuesto
mayormente por proteina. Actualmente se define como un término general donde explica
los diferentes tipos de acumulacion extracelular amiloide, donde es caracterizada por el
deposito extracelular compuesto de proteinas heterogéneas beta plegadas llamadas
fibrillas amiloideas donde este se inserta en diversos 6rganos o tejidos en cantidades
suficientes para poder afectar a la funciéon normal del tejido; por lo general suele ser
caracteristica por la extension del depdsito. Cuando hablamos de Amiloidosis cutdnea se
puede caracterizar por un depdsito de proteina amiloide en la epidermis y dermis de la
piel; estos depdsitos alteran progresivamente la estructura de la piel y la funcion de esta.
Su pronostico y tratamiento es variable, de igual forma su etiologia puede ser diversa y

puede presentarse en diferentes maneras (1,2).

Cuando hay una sospecha de amiloidosis cutanea se debe tomar en cuenta la clinica,
analizar manifestaciones cutaneas el tipo, color, localizacion si hay tendencia pruriginosa,
tiempo de aparicion, también analizar y ver factores relacionados como raza, ingesta de
comidas hipercaldricas, sexo, estudios histopatoldgicos, ademds de estudios como
biometria, quimica sanguinea, electrocardiograma y electroforesis de proteinas séricas.
Siempre cuando haya una sospecha de que el paciente puede padecer amiloidosis cutanea
se debe realizar una biopsia de la lesion o periumbilical. El diagnéstico concluyente de

amiloidosis cutdnea es el estudio de histopatologia (3,4).

La amiloidosis al ser una enfermedad que pasa desapercibida, por lo general varios
profesionales de la salud no se mantienen al tanto de como manejarla y llegar a un
diagnostico adecuado. Se propone presentar casos en donde se pudo diagnosticar la
enfermedad y se espera encontrar su tratamiento adecuado y personalizado para el
paciente. Por lo tanto, al lector se beneficia de lograr conducir el diagnostico de dicha
enfermedad, correlaciona tratamientos en donde se puedan implementar en la préctica
diaria con sus pacientes y analizar un caso clinico Unico y relevante. Asi mismo las
personas que padezcan dicha enfermedad con signos y sintomas mads representativos
pueden tomar en cuenta las manifestaciones que esta patologia presenta y como puede
llegar a tratarla de una manera adecuada, los cuidados que se deben aplicar y a que

profesionales de salud acudir.
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REPORTE DEL CASO
INFORMACION DEL PACIENTE

Se trata de una paciente femenina de 30 afios, residié en Ambato, con tipo de sangre A
Rh+, con antecedentes de empiema pleural complicado hace 18 afios, osteomielitis en
vértebra T12 hace 12 afos en donde se disminuy6 una vértebra llevando a escoliosis,
tumor de ovario derecho que llevo a cirugia hace 2 afios, hepatitis de origen desconocido
hace 1 afo, que acudiod a consulta dermatologica derivada del servicio de hepatologia, en
donde se describié una serie de sintomas que llevaron a un acercamiento probable

diagnostico.
HALLAZGOS CLINICOS

Paciente refirié que tuvo lesiones altamente pruriginosas ubicadas en la zona lateral y
posterior del cuello, codos, manos y espalda; que por lo general cesaban con el tiempo,
pero regresaban. En el afio 2005, paciente presenté empiema pleural complicado en donde
también se menciono6 que tenia lesiones pruriginosas en la piel. En el afio 2023, paciente
presento hepatitis idiopatica que requiri6 de servicio de hospitalizacion por 7 dias; en esta
estadia se le realizo exdmenes de anticuerpos ANAS que se demostrd positivo con un
resultado de 1/180. Posterior a la hospitalizacién paciente acudidé al servicio de
dermatologia en los cuales se evidencid macroglosia, lesiones de tipo descamativas,
pruriginosas y que no cesan durante 20 afios, ademdas se presentd examenes
reumatoldgicos sin encontrar focos de enfermedades reumatologicas, se sugiridé que el
posible diagnostico es amiloidosis. Dentro del examen fisico se evidenciaron lesiones de
color café, con bordes irregulares de tipo descamativo ubicado en la espalda en el tercio
superior, cuello y codos. En térax al momento de inspeccion presentd asimetria con
deformidad de escoliosis a nivel de T12, expansion tordcica es adecuada durante la
respiracion, se observo cicatriz bilateral de cirugia de aproximadamente 15 cm de
longitud, adicional dos cicatrices de 2 centimetros por debajo bilaterales. A la palpacion

superficial de abdomen en hipocondrio derecho se present6 blando, depresible y doloroso.



LINEA DE TIEMPO

Figura 1: Descripcion de hallazgos clinicos del paciente
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Fuente: Expediente clinico del paciente

Autor: Angela Lopez

EVALUACION DIAGNOSTICA

Dentro del servicio de dermatologia se realiz6 el analisis de dos muestras para estudio
histopatologico obtenidas de region tordcica y periumbilical. La primera muestra de
lesion en espalda superior se reportd como: biopsia de piel delgada cuyo estrato coérneo
es ortoqueratdsico laminar compacto. La epidermis presentd procesos interpapilares
largos e irregulares con queratinocitos que exhibieron adecuada diferenciacion. En dermis
papilar se reconocieron de manera difusa agregados nodulares eosinofilos de aspecto
hialino, moderadamente delimitados con respecto al resto de la dermis. Se observd
ademas infiltrado superficial por linfocitos entre los que se encontrd discreta caida de
pigmento. La tincion de histoquimica Rojo Congo resaltd de un tono rojizo a los
agregados nodulares de la dermis papilar, los cuales no fueron refringentes al polarizar la
luz. Se llego al diagndstico de los hallazgos histoldgicos observados en a la biopsia de la

espalda son concordantes con la sospecha clinica de una amiloidosis primaria cutanea.
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Figura 2: Biopsia de espalda. Epidermis no presenta cambios y dentro de la dermis

papilar depositos nodulares de material eosindfilo hipocelular.

Fuente: extraido de examenes complementarios del paciente

Figura 3: Biopsia de espalda. Tincion histoquimica evidencio con un tono rojizo

depositos eosinofilicos en la dermis papilar. Ver flechas verdes.

Fuente: extraido de examenes complementarios del paciente

La segunda muestra de biopsia no present6 resultados significativos.

En una correlacion de la clinica con el diagnostico histopatoldgico nos dio como resultado

de amiloidosis cutdnea primaria, de pronostico variable.

INTERVENCION TERAPEUTICA

Para el tratamiento se introdujo dos lineas terapéuticas que fueron: medidas higiénico-
dietéticas y farmacolodgico que se incluyd cremas hidratantes dos veces al dia, corticoides

topicos y antihistaminicos.
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SEGUIMIENTO Y RESULTADOS

Posterior al diagnostico se brindé seguimiento en el curso de la enfermedad, la paciente
inici6 incorporando medidas higiénico dietéticas y tratamiento farmacologico;
consecuente hubo mejoras en el prurito, sin embargo, las lesiones persisten hasta la
actualidad. Se le recomend6 a la paciente implementar tratamiento con Laser CO2 e

interconsulta con el servicio de Inmunologia.
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DISCUSION

La amiloidosis cutanea tiene que ser evaluada por personal de salud altamente capacitado
ya que su problematica principal es su diagnéstico. Cuando se juntan manifestaciones
clinicas y estudios mas avanzados se puede considerar el diagnostico de esta patologia;
ademas cabe recalcar que, al ser una enfermedad muy rara, los casos que se pueden
presentar y diagnosticar son de caracter insuficientes en un rango de poblacion muy
grande; en muchas ocasiones los diagnosticos de Amiloidosis Cutanea suelen ser manera
esporadica o que han sido diagnosticadas gracias a varias patologias de base que ha
presentado el paciente con anterioridad. La amiloidosis cutanea es de exclusiva

presentacion en la piel, no hay existencia de depdsitos en otros drganos (5, 6).

En la amiloidosis cutanea sus manifestaciones clinicas se logran presentar como en su
clasificacion que son locales, sistémicas y sindromes heredofamiliares. Cuando es
sistémica esta predomina con dermatosis con color purpurico, petequias y equimosis que
se presentan de forma espontanea donde se puede presentar papulas y ndédulos brillantes
que evolucionan y alternan a maculas eritematosas; estas se localizan en axilas, cuello,
parpados en donde se representa como ojos de mapache, region periumbilical, pliegues

naso genianos y anogenital (7,8).

En las zonas mucosas se puede presentar macroglosia y disfonia. En el cuero cabelludo
se puede manifestar alopecia de tipo difuso o localizada. En cambios de tipo ungueal se
presenta con unas opacas, vidrio de reloj, hemorragias filiformes, onicolisis 0 anoniquia.
La amiloidosis macular se puede manifestar como placas delgadas, hiperpigmentadas que
tiene por lo general lineas onduladas grises bronceadas, los sitios en donde se localiza en
nalgas, térax y miembros inferiores, es de caracteristica pruriginosa. Por otro lado, el
liquen amiloide es la variante més frecuente de amiloidosis cutdnea que representa entre
el 25 — 60%, se localiza por lo general en torax, abdomen brazos y genitales; es muy
pruriginoso, mide de 1 a Smm que pueden ser confundidas con papulas, pueden ser
solitarias o pueden confluir en placas irregulares cubiertas de escamas; su evolucion es
cronica y estable. La amiloidosis nodular es poco comun caracterizada por deposito
monoclonal de cadenas ligeras, muchas veces se asocia con sindrome de Sjogren y de
Crest; por lo general se localiza en la cara por lo que hay una pérdida de los pliegues
faciales, también se localiza en el tronco y manos. Tiene caracteristica roja, café o
violacea; pueden manifestarse de forma solitaria o de forma multiple para que confluyan;

en estas lesiones se debe considerar una vigilancia estricta ya que puede tener un riesgo



16

de evolucién a amiloidosis sistémica o paraproteinemia. En la amiloidosis de tipo
maculopapular es una combinaciéon de maculas y papulas donde se localiza en las

extremidades y de formas ampollares y disergonomicas (7-9).

Tomando en cuenta a nuestra paciente se debe analizar en el examen fisico que cuenta
con varias caracteristicas que se presentan en la amiloidosis cutanea; como el prurito, las
lesiones dermatoldgicas por lo cual se analiza su ubicacion en las zonas mas comunes en
donde se puede desarrollar este tipo de amiloidosis; ademas, en la exploracion clinica se
demostr6 la presencia de macroglosia. También se debe acotar los resultados positivos de

ANA por lo que debe derivarse a servicio de inmunologia y reumatologia.

Los datos histopatoldgicos son muy importantes dentro del diagndstico de la amiloidosis
cutanea, cuando hablamos en la epidermis se evidencian cambios como hiperqueratosis
ortoqueratdsica y acantosis, o en algunos casos, atrofia, mientras que en la dermis se
presenta un infiltrado inflamatorio crénico y pérdida de pigmentacion, y la naturaleza de

estas alteraciones puede variar segln las diferentes manifestaciones clinicas (10).

Cuando se tifien con hematoxilina y eosina, los depdsitos de amiloide se presentan como
una sustancia amorfa de aspecto homogéneo y con un tinte rosado. Con la técnica de rojo
Congo y observacion bajo luz polarizada, muestran birrefringencia verde. Al usar cristal
violeta (violeta de genciana), revelan una metacromasia que va desde el violeta hasta el

rojo. También se pueden identificar con tioflavina T (11, 12).

Con respecto a nuestra paciente se analizan las placas histologicas en donde podemos ver
que la paciente presento positivo para el estudio histoquimico de rojo Congo, en donde
en uno de los estudios diagnostico histopatologicos que dan como resultado a la
amiloidosis, se debe también analizar que la sintomatologia de la paciente era muy
recurrente y es por eso se llevo a cabo la toma de biopsias ya que la clinica que presentaba
con periodos de remision y exacerbacion han sido por mas de 20 afios, esto se tomo como
conclusion de que la paciente no tenia un diagndstico adecuado con respecto a su

dermatosis.

En el caso del liquen amiloide y la amiloidosis macular, los depésitos se restringen a la
dermis papilar. En el primero, se observan depdsitos mas extensos acompafiados de
acantosis e hiperqueratosis. En la forma nodular, se asemeja a la amiloidosis sistémica,

con depdsitos abundantes que se extienden hasta el tejido celular subcutaneo, los vasos
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sanguineos y las estructuras anexas. En la variedad nodular, también se encuentran células
plasmaticas, mientras que en la sistémica no se aprecia un infiltrado inflamatorio. La
amiloidosis sistémica se puede confirmar mediante una biopsia de recto o de grasa

abdominal (13).

En el examen fisico de nuestra paciente también se analiza que existen areas de acantosis
en donde también hay una zona pruriginosa, se presenta de esta manera en forma de
maculas. También, se debe tomar en cuenta que la biopsia periumbilical que también se
le tomo a la paciente tuvo como resultado negativo en donde se podria negar la existencia
de una amiloidosis sistémica, sin embargo, hay més sintomatologia asociada a la paciente

en donde puede existir algin compromiso inmunolégico.

El tratamiento de la amiloidosis cutdnea puede variar segun el tipo especifico de
amiloidosis cutdnea y la gravedad de la enfermedad. El enfoque de tratamiento dependera
de la evaluacion individual del paciente por un dermatélogo o un especialista en
amiloidosis. Es importante tener en cuenta que el tratamiento de la amiloidosis cutanea
puede ser desafiante, y los resultados pueden variar segun el paciente y el tipo especifico

de amiloidosis cutanea (14).

El tratamiento de la amiloidosis cutdnea puede incluir: tratamiento de la enfermedad
subyacente: Si la amiloidosis cutdnea es secundaria a otra afeccion médica, como
mieloma multiple, se enfocara en tratar la enfermedad subyacente, tratamientos locales:
estos pueden incluir corticosteroides topicos, cremas inmunomoduladores, o crioterapia
(tratamiento con frio) para lesiones cutaneas especificas, fototerapia: en algunos casos, la
fototerapia con luz ultravioleta B (UVB) o luz ultravioleta A (UVA) se ha utilizado para
tratar lesiones cutaneas, tratamientos sistémicos: en casos graves o cuando la amiloidosis
cutdnea estd asociada con otros sintomas sistémicos, se pueden utilizar tratamientos
sistémicos; estos pueden incluir colchicina, dapsona, talidomida, y otros medicamentos
inmunosupresores o inmunomoduladores. Terapia laser: la terapia laser puede utilizarse
para eliminar las placas amiloides en la piel; de la misma forma se sugiere que cuando el
tratamiento no lore mejorar la calidad de vida del paciente se debe hacer un seguimiento

psicologico donde se puede analizar la forma de vida de cada uno de ellos (15).

En un estudio en el afio 2020 con una poblacion de 18 personas con amiloidosis macular
bilateral hicieron una comparacion de tratamiento entre el uso de tretinoina al 0,5% y el

dimetilsulfoxido para el tratamiento de la amiloidosis macular; como resultado
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obtuvieron que hubo una mejoria en la picazon y también en la pigmentacion de la piel,
aunque llegaron a la conclusion que el dimetilsulféxido era mucho mejor en la mejoria
de picazon en pacientes. También, se reportd un caso en donde trataban a un Liquen
Amiloide con laser CO2, donde se obtuvieron resultados favorables en este tipo de
amiloidosis, ademas para el tratamiento de amiloidosis macular se tratdo con Ultravioleta
B donde tuvo el cese de prurito donde se considera que fueron tratamientos exitosos; por
otro lado también se menciona el tratamiento con antihistaminicos en donde sefala que
no proporciona una evidencia solida de una asociacion entre su uso y la mejoria clinica
en personas que presentan amiloidosis cutdnea, por otro lado si sugiere una mejora en la
calidad de vida en aquellos que experimentaron una respuesta positiva al tratamiento (16

~19).

Con respecto al tratamiento que se ha aplicado a la paciente ha sido solo de una manera
topica y oral con el uso de antihistaminicos, cremas hidratantes de la piel y el uso de
corticoides topicos cuando existen periodos de exacerbacion, se debe tomar en cuenta que
los estudios que se han realizado para el tratamiento de la amiloidosis cutdnea no es un
tratamiento curativo sino paliativo ya que la amiloidosis es una enfermedad que no tiene
un tratamiento especifico en donde se erradique la enfermedad sino solo la controla por
farmacos y cuidados exhaustivos del paciente, por lo general los tratamientos topicos
sirven de manera satisfactoria en la amiloidosis cutanea y en nuestra paciente han sido de

gran ayuda para la sintomatologia que expresaba.

Tras complementar el estudio histopatologico que se realizd a la paciente se debe tomar
en cuenta la relacion de la clinica predominante de esta, se consider6 que para el
diagnéstico mas adecuado estaba basado netamente en la correlacion con la clinica
incluyendo la toma de biopsia y el estudio histopatoldgico. El tratamiento que se ha
realizado con la paciente es un tratamiento conservador y solo para controlar
sintomatologia ya que no hay un tratamiento que proponga la desaparicion del material
proteico de amiloide en la piel y se ha recomendado el uso de terapias con laser CO2. Se
pueden considerar mas lineas de tratamiento si es que la paciente entra en estados de

exacerbacion nuevamente en un futu
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PERSPECTIVA DEL PACIENTE

Paciente menciona: “Tuve que asistir a muchos médicos porque tenia muchas patologias
aisladas, es por eso por lo que tuve que recurrir a muchas especialidades. Cuando el
servicio de dermatologia me detecto amiloidosis, nunca hubo un tratamiento en donde me
pueda favorecer de tal manera que la sintomatologia cese; sin embargo, considero que si
hay otros sintomas en donde puede existir una relaciéon inmunolégica en donde no se ha

podido describir.

Me deja mucho que desear porque no hay un profesional de salud en donde me pueda
tratar de manera adecuada, en donde solo segui con los tratamientos topicos. Al momento
me encuentro de manera satisfactoria, pero en el diagndstico y tratamiento hay mucho
que desear y la falta de informacion en donde me encuentro es muy grande, ya que

muchos profesionales de salud no saben cémo tratar de manera adecuada mi enfermedad.”
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CONCLUSIONES

Con base en el caso presentado y la discusion detallada, se puede concluir que la
amiloidosis cutdnea es una patologia compleja que demanda una evaluacion exhaustiva,
integra y multidisciplinaria para su diagndstico y manejo adecuados. En este caso
especifico, se observo que la paciente presenta una serie de sintomas dermatologicos
consistentes con la amiloidosis cutanea y asi mismo presentd como hallazgos
histopatologicos compatibles con esta enfermedad. Se debe recalcar que el diagndstico
de la amiloidosis cutanea puede ser desafiante debido a su rareza y a la variedad de

presentaciones clinicas que puede manifestar.

En cuanto al tratamiento, aunque se observaron mejoras en el prurito, las lesiones
persistieron hasta el momento del seguimiento. Se recomienda la consideracion de
terapias adicionales, como el tratamiento con laser CO2 y la interconsulta con el servicio

de Inmunologia, con el objetivo de mejora en la calidad de vida y sus resultados.

Este caso, destaca la importancia de una efectuar una evaluacion integral y continua de
los pacientes con sospecha de amiloidosis cutdnea, asi como la necesidad de explorar
opciones terapéuticas adicionales para lograr un control 6ptimo de la enfermedad.
Ademas, recalca el grado de educacion y estudios sobre esta enfermedad para los

profesionales de salud y también para el publico en general.

Por lo tanto, se ha mencionado a lo largo del caso clinico la incidencia de esta enfermedad,
el tratamiento que se debe aplicar o nuevos tratamientos que se han visto que pueden tener
resultados favorecedores para tratar la sintomatologia del paciente, ademés de tener un
diagnostico adecuado y empezar a introducir la posibilidad de padecimiento de

amiloidosis cutdnea primara.
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GLOSARIO

1.

10.

Descamativa: Se refiere a una condicidn o caracteristica de la piel en la que
se produce descamacion, es decir, la pérdida de células muertas de la capa mas

superficial de la piel en forma de escamas.

Pruriginosa: Describe una sensacion de picazon intensa en la piel.

Maculas: Son areas de la piel que presentan un cambio de coloracion, pero no
tienen elevacion ni depresion con respecto a la piel circundante. Pueden ser de

diversos colores y formas.

Remision: En medicina, indica la disminucion o desaparicion temporal de los

sintomas o signos de una enfermedad.

Exacerbacion: Se refiere al aumento en la gravedad de los sintomas de una
enfermedad, especialmente en el contexto de enfermedades cronicas o

recurrentes.

Macroglosia: Es una condiciéon médica caracterizada por tener la lengua
anormalmente grande en relacion con el tamafio de la boca y otras estructuras

circundantes.

Extracelular: Se refiere a lo que esta fuera de las células. En biologia y
medicina, se usa para describir el entorno fuera de las células, como el espacio

entre células.

Periumbilical: Relativo o que se encuentra alrededor del ombligo.

Empiema pleural: Es una acumulacion de pus en la cavidad pleural, el espacio
entre los pulmones y la pared toracica.

Idiopatico: Se utiliza para describir una enfermedad o condiciéon médica que

surge sin una causa conocida o identificable.
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12.

13.

14.

15.
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Escoliosis: Es una deformidad de la columna vertebral en la que esta se curva

lateralmente en forma de "S" o "C", en lugar de ser recta.

Histoquimica: Es una técnica utilizada en biologia y medicina para estudiar la
composicion quimica de los tejidos, generalmente utilizando reacciones
quimicas especificas para detectar la presencia de ciertos componentes en las

células y tejidos.

Hipocelular: Se refiere a una condicion en la que un tejido o fluido corporal

tiene menos células de 1o normal.

Inmunologia: Es la rama de la biologia que estudia el sistema inmunologico,
que es el sistema de defensa del cuerpo contra las infecciones y otras

enfermedades.

Heredofamiliares: Se refiere a caracteristicas, enfermedades o condiciones
que se transmiten de padres a hijos a través de los genes y que pueden ser

observadas en varias generaciones de una familia.
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