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HOSPITAL GENERAL DOCENTE “ENRIQUE CABRERA”

Amiloidosis cutanea

Presentacion de siete pacientes

Por los Dree.:

VICENTE D. MENENDEZ GARCIA, J. DIAZ DE
LA ROCHA,(8) J. J. PEREIRA(9) J. G. DIAZ
ALMEIDA,(10) MANZUR KATRIB, (11) y
G. TORRES(****%*)

CONSIDERACIONES GENERALES

El amiloide, denominada asi por Virchow en
1854,19 y reconocida por Robitajisky, en 1842,
es una glicoproteina fijada a un
mucopolisacarido, que para algunos es el 4cido
condroitin, mientras que para otros es otro

polisacarido sulfatado.?

Segiin la teoria de Loescke,!! apoyada por
LeViterer,12 1a sustancia amiloide es el resultado
de una reaccién antigeno-anticuerpo, por lo tanto,
una produccion antigénica débil determinara una
precipitacon local de amiloide (amiloidosis
cutanea localizada), una produccién antigénica
fuerte producird una precipitacién en el sistema
dando

sistémica o generalizada.

vascular origen a una amiloidosis

Refiere Lidemarm,’? que con la técnica
fluorescente, se han identificado los anticuerpos
como globulina de tipo gamma precipitandose con

polisacéaridos en la sustancia fundamental.

Para Villamil y Mancini,?* estas globulinas
precipitadas no provienen de la sangre, sino que
son formadas in situ por los plasmocitos del
conectivo, anormalmente estimulados en su

produccién por proteinas antigénicas.

Otros autores como Briggs, Gordon * sefalan
producciéon local y precipitacion de amiloide por
las células del Sistema Reticuloendotelial y
también produccién de amioide por actividad
fibroblastica anormal, como afirman Hashimoto,

Gross y Lever.10

Con el microscopio de polarizacién manifiesta
birrefrigencia; Con el microscopio electrénico, se
muestra con aspectos filamentosos, con fibrillas
de 10-120 de anchura, méas finas que las
coldgenas y sin periodicidad transversal,!8
formando a veces haces variando en grosor de 20
a 400 ~ . Entre los islotes de amiloide se han

encontrado liis- tiocitos y fibroblastos.10

Después de los trabajos de Rukavina, Block y
Curtis,?? en 29 enfermos de una
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misma familia y el trabajo de Sagher y
Shannon,-3 en 3 pacientes de una misma familia,
es posible afirmar con Delama- ter,© en su trabajo
“Genética en algunos sindromes dermatoldgicos
pedidticos , que la amiloidosis es una genoderma-

tosis de caracter hereditario dominante.

1. CLASIFICACIONES DE LAS
AMILOIDOSIS

Dostrovsky y Sagher, asi como Reimann.
Sahwoun y Chaglassian,-! revisaron las
clasificaciones que resumimos a continuacién,

aunque no todas por supuesto.

Koenigstein: Intenté una clasificacién en
amiloidosis cutdnea universal y anu
loidos i s cutdnea localizada.

King en 19489 propuso una clasificacién
segun la localizacién anatémica en amiloidosis
tipica amiloidosis atipica.

Saruiicandro, hizo una clasificacién en cuatro

tipos que son:

190 Amiloidosis generalizada, con rara

participacién de la piel.
2°: Amiloidosis sistémica, masculocd- tdnea.
3®: Amiloidosis cutdnea, primaria.
4": Amiloidosis cutdnea, secundaria.

Michelson y Lynch,5 en 1934, presentaron
una clasificacién que es la més utilizada
actualmente y que divide a las amiloidosis en tres
tipos:

1“  Amiloidosis cutdnea localizada,
subdividida en Primaria, que seria el liquen
amiloide de Freudenthal o amiloidosis cutis
nodular y diseminada de Gutman, muy
pruriginosa y la secundaria, la que ve en

verrugas seniles, kera- tomas y cilindromas.

2¢  Amiloidosis generalizada con pobre

participacién cutdnea.
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3” Amiloidosis sistematizada, que suele

acompanar al mieleina multiple.

Sdnchez Caballero en su interesante trabajo.
“Paraneoplasias dermatolégicas”, sitda a la
amiloidosis generalizada en el grupo de las

dismetabdlicas.

2. AMILOIDOSIS CUTANEA LOCALIZADA
PRIMARIA O PRIMITIVA

Esta dermatosis ha sido bien estudiada por
autores como Arguelles,! Nomland,10 Siegel,?*
y otros autores que la consideran una dermatosis

no rara en el consultorio dermatolégico.

Esta amiloidosis fue descrita por Ko- nigstein
en 1921 y denominada “Amiloidosis cutis nodular
y diseminada” por Gutnum y “Liquen amiloide”
por Freudenthal en la década de 1920 al 1930.

Las lesiones observadas frecuentemente son

las  pdpulas eritematosas, pigmentadas,
redondeadas de pequefio tamafo a veces
translvicidas que forman placas con superficie
lisa o verrugosa, las localizaciones tipicas son en
cara anterior y externas de las piernas, brazos,

antebrazos, cara y espalda.

Estas lesiones son muy pruriginosas y de
evolucién larga, observandose generalmente en
aparicién durante la cuarta década de la vida y
mas en mujeres, detalles estos observados por
Siegel, Nom- land, Arguelles y Porto en su

brillante tesis en el Brazil.20

El diagnéstico precoz debe descansar en dos

pilares:

1. La prueba del Rojo Congo de Bennhold’-s
inyectando 1 mi subcutdneo o 0.1 mi
intradérmico de una solucién de Rojo Congo al
1.5% y observando la respuesta entre, las 24 y 48

horas.

2. El

demuestra los depésitos de sustancia

estudio  histopatolégico, que
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amiloide en el dermis superior o papilar, tratando
los procesos interpapilares de aprisionar la
sustancia amiloide en firma de Muelas de
Cangrejo; La sustancia amiloide se tifie de
violeta con el Cristal Violeta, de amarillo con el
método de Van Gieson, de rosa péalido con la
Hematoxilina eosina y de rojo con el Rojo Congo.
También con Axul de Al- cian, Acido Periddico de
Scliiff y el colorante de Hale en secciones congela-
das.10

Existe alguna semejanza en el aspecto
histolégico con el depdstio de sustancia coloide,
siendo generalmente necesarios los datos clinicos
para el diagnédstico definitivo como sefialan en su
articulo los Drs: Woodrige y Fredernichs,? asi
como Lever.1!

Hay que diferenciar la amiloidosis cutdna
localizada primitiva frecuentemente del liqun

corneo obtuso y la inu-
cinosis papulosa, asi como de la liquenificacién.

Paciente 1.—Fig. 2

En cuanto al tratamiento, podemos
decir que no existe ningun tratamiento
efectivo y radical. Ferrar y Govantes,19
recomendaron combinaciones de vitami-
nas A, B y C. Otros autores han ensa-
yardo las sustancias lipotrépicas,? y otros
han recomendado la radioterapia super-
ficial,’” para mejorar rapidamente la
sintomatologia.

Pasamos a continuacién a presentar
los siete pacientes vistos en el Servicio di
Hospital Docente “Enrique Cabrera”
durante el afio 1967.

Primer paciente: Paciente de 36 afios
de edad, masculino con lesiones en caras
anteriores y externas de ambas piernas
(Fig. 1).

Vista lateral de cara externa de las
piernas (Fig. 2). La evolucién era de unos

3 anos sin tratamiento previo. Papulas a

Paciente 1—Fig. 1 mayor aumento (Fig. 3).
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Paciente 2—Fig. 4

Paciente 2—Fig. 6

Paciente 1.—Fig. 3

Paciente 2—Fig. 5




Paciente 3.—Fig. 7

Paciente 3.—Fig. 8

Paciente 4—Fig. 9

Paciente 5.—Fig. 10
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Paciente 7—Fig. 15 Fig. 16

Fig. 17 Fig 1¢
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Segunda paciente: Paciente de 43 afos,
femenino. Se observan las lesiones en caras
anteriores de las piernas y caras externas (Fig.
4). La evolucién esa de unos 5 afos, con prurito
marcado. Lesiones en cara externa a mayor

aumento (Fig. 5). Papulas aumentadas (Fig. 6).

Tercer paciente: Paciente de 52 anos,
femenino. Sus lesiones son localizadas en zonas
popliteas (Fig. 7), con liquenificacién y una

evolucion de su enfermedad de 4 afos. (Fig. 8).

Cuarto paciente: Paciente de 46 afios,
masculino, presenta las lesiones en la espalda,
lesiones biperpigmentadas de bordes no
regulares (Fig. 9), muy pruriginosas y con una

evolucion de 5 afos.

Quinto paciente: Paciente de 34 afios de edad,
masculino, presenta lesiones en caras externas
de las piernas en tercios inferiores muy
pruriginosas (Figura 10), observandose las
lesiones a mayor aumento (Fig. 11), con trata-
mientos anteriores, vean papulas a mayor
aumento (Fig. 12). La evolucién de la enfermedad

es de 3 afios.

Sexto paciente: Paciente de 42 afios de edad,
que presenta las lesiones papulosas en cara
externa del tercio inferior de la pierna derecha.
La evolucién de la enfermedad es de unos 4 afios
(Fig. 13). Observandose las lesiones papulosas en
un gran aumento (Fig. 14). El prurito era muy

intenso.

Séptimo paciente: Paciente de 62 afos, tio de
un médico postgraduado, presenta lesiones en
caras externas de ambas piernas, muy
pruriginosas (Figura 15), que ha recibido gran
variedad de medicamentos anteriores sin

conseguir alivio. Evolucién de 7 afios.
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Presentamos a continuacién las vistas
histopatoldgicas escogiendo las mejores y de
variadas coloraciones:

Vista a Hematoxilina-eosina (Fig. 16),
observandose tenidas la sustancia en las papilas.

Vista de Cristal Violeta (Fig. 17), pudiéndose
ver la tipica muela de cangrejo.

Vista del Rojo Congo (Fig. 18), observandose la
sustancia amiloide en rojo.

El Tratamiento impuesto fue en la mayoria de
los casos la radioterapia superficial a pequefias
dosis fraccionadas, seguidas de ungilientos de
corticosteroides. Otros fueron tratados ex-
clusivamente con la radioterapia superficial, no

observandose tan buena evolucién.

COMENTARIOS

Como habran notado, de nuestros siete
pacientes, en seis las lesiones se observaban
localizadas en piernas y solamente uno en
espalda.

La edad promedio fue alrededor de la cuarta
década de la vida.

La evolucién de su enfermedad fue alrededor
de los tres afos.

No observamos la mayor incidencia femenina,
pues cinco de los pacientes eran liombres.

Los tratamientos con radioterapia seguidos de
aplicacién de unglientos de corticosteroides
fueron los que  hicieron regresar la
sintomatologia més rapidamente.

Creemos que estos siete pacientes vistos en un
ano demuestran que esta dermatosis no es rara
en el consultorio dermatolégico y que si debernos
pensar mas en ella en nuestros diagnésticos

diferenciales.
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RESUMEN

Se presentan siete pacientes afectados de
amiloidosis cutdnea primitiva localizada, con

breve revisiéon de la Bibliografia actual.

Se recomienda la radioterapia superficial para
el alivio rapido de la sinto- niatologia, debiendo
empleo de

continuarse con el unglientos

corticosteroi déos.

Se recomienda frente a una lesién pruriginosa,
pigmentada de alguna evolucién pensar en la

amiloidosis cutanea localizada,

Se piensa que esta dermatosis no es tan rara en

el consultorio Dermatolégico y si a veces olvidada.

SUMMARY

Seven patients affected from localized
primitive cutaneous amyloidosis, with a brief
revision of the actual bibliography, are presented.

A superficial radiotherapy for the quick relief of

the symptoms is recommended, and the use of
corticosteroid’s ointments should be continued. In
front of a pruriginous damage, pigmented, of some
evolution, it should be thought in a localized
cutaneous amyloidosis. This dermatosis is not so
rare in the derma- tologic field, but is sometimes

forgot- ten.

RESUME

On présente sept patients avec ami- loidose
cutanée primitive localisée, avec une breve
revision de la bibliographie actuelle. On
recommende la radiotliera- pie superficielle qui
réalise un soulagement rapide des symptomes, et
on doit continuer l'usage des onguents corticos-
teroides. En face d’une lesién prurigineuse,
pigmentée, ide quelque evolution,

il est sage de penser 4 l'amiloi'dose cutanée
localisée. On croit que cette dermatose n’est pas si
rare dans la pratique dermatologique mais son

existence elle est quelques fois oubliée.
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