REVISTA DEL

CENTRO

DERMATOLOGICO . T
PASCUA Caso para diagnoéstico

doi: 10.35366/103832

Papulas milimétricas hiperpigmentadas en piernas

Hyperpigmented millimetric papules on legs
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CASO CLINICO «Dr. Ladislao de la Pascua» por presentar lesiones que

aparecieron 11 anos antes, intensamente pruriginosas.

Se trata de una mujer de 37 afios de edad, empleada, Sin antecedentes de importancia para su padecimien-
originaria y residente de la Ciudad de México, quien acu- to. Neg6 tratamientos previos. A la exploracion fisica
de a valoracion en la consulta del Centro Dermatoldgico se observa dermatosis diseminada a extremidades

Figura 1: Pdpulas milimétricas, color marron oscuro, agrupadas en un
patron de aspecto reticular que afectan miembros inferiores.
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Figura 2: Dermatoscopia. Se observa depdsito de pigmento con distribu-
cion aleatoria.

inferiores, de las que afecta cara anterior de piernas
casi en su totalidad, dejando s6lo algunas areas de piel
sana, de aspecto monomorfo, monolesional, constitui-
da por incontables papulas milimétricas, color marron
oscuro, agrupadas en un patrén de aspecto reticular.
De evolucion crénica y muy pruriginosa (Figura 1). A
la dermatoscopia se observa depdsito de pigmento
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Figura 3: Tincion de rutina (H&E 4x).

Figura 4:

A mayor aumento, tincion
de rutina (H&E 10x).

con distribucién aleatoria (Figura 2). En el resto de
piel y anexos no se encontraron datos patolégicos. Se
realiza biopsia incisional, cuyos cambios histoldgicos
se observan en las Figuras 3y 4.

Con los datos proporcionados anteriormente, ¢ cudl
seria su diagnostico clinico presuntivo?
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DIAGNOSTICO: AMILOIDOSIS CUTANEA
PRIMARIA LOCALIZADA

Se conoce como amiloidosis a un grupo de patologias
caracterizadas por el depésito extracelular de proteinas
en los diversos tejidos del organismo. Es discretamen-
te mas frecuente en hombres, y la edad promedio de
presentacion es entre la cuarta y quinta décadas de la
vida.* Se le clasifica como sistémica o localizada, depen-
diendo en dénde se deposite dicho material, o primaria
y secundaria, si se asocia 0 no con otras patologias.?

La amiloidosis cutanea primaria localizada (ACPL) se
subdivide en tres tipos: macular, liquenoide y nodular,
dependiendo de las caracteristicas clinicas que predo-
minen. Existe controversia para definir cual subtipo es
el mas comun; sin embargo, las Ultimas publicaciones
indican que el tipo nodular se presenta en 65% de los
casos, seguido por el liquenoide, luego el macular, y
por ultimo el bifasico, el cual se considera formado por
la coexistencia de los dos ultimos.?

El subtipo nodular se manifiesta con una o varias
neoformaciones de aspecto nodular acompafiadas de
atrofia y telangiectasias en su periferia.* Aunque su cau-
sa aun no se ha definido por completo, se sugiere que
esta variante en especial es secundaria a la disfuncién
local de las células plasmaticas a nivel local.>®

Los subtipos macular y liquenoide se diferencian por
la lesion elemental predominante; no obstante, compar-
ten las mismas caracteristicas fisio e histopatoldgicas.?
La primera se manifiesta como manchas hiperpigmenta-
das color marrdn oscuro-grisaceo, de distribucion simé-
trica y aspecto reticulado, que frecuentemente se ubican
en térax superior (tanto anterior, como posterior), y en
raras ocasiones en cara y extremidades superiores."’

En contraste, la variedad liquenoide se presenta
como papulas milimétricas hiperpigmentadas, que pue-
den o no acompafarse de escama, y son intensamente
pruriginosas; predominan en la superficie extensora de
las extremidades, tanto superiores como inferiores.?

Por el momento, no se han detectado patrones der-
matoscopicos especificos descritos para esta patologia;
no obstante, existen comunicaciones que coinciden en
haber detectado la presencia de estructuras hiperpig-
mentadas de bordes difusos.®

La histopatologia de ambos tipos muestra dep6-
sitos de amiloide agrupados en pequenos glébulos
que ocupan la dermis, asi como incontinencia del
pigmento.2 En la mayoria de los casos con el empleo
de las tinciones de rutina es suficiente para realizar el
diagnéstico; ahora bien, existen otras tinciones, como
rojo congo, las cuales son mas especificas y definiti-
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vas. Con esta Ultima técnica el material amiloide se tifie
de color verde birrefringente utilizando el microscopio
de luz polarizada.t

La teoria fisiopatoldgica méas aceptada sugiere que
la apoptosis inapropiada de los queratinocitos genera
degeneracién filamentosa de éstos, lo cual culmina
con el depésito de material amiloide. Hasta ahora no
se ha detectado un factor especifico que desencadene
esta patologia; con todo, la mayoria de los pacientes
comparte el antecedente de traumatizar superficial-
mente su piel en forma repetitiva al utilizar sus propias
unas o dispositivos de material sintético para disminuir
el prurito. En general, la evolucién es larga, mayor a
cinco anos.®

Dentro de los principales diagnosticos diferenciales
de la amiloidosis macular o liquenoide se encuentran
el liquen simple crénico, el liquen hipertréfico o el mi-
xedema pretibial. La variedad nodular debe distinguir-
se de la mucinosis papular, del prurigo nodular y del
pseudolinfoma.?

Los objetivos del tratamiento para esta patologia
consisten en aliviar el prurito y tratar de remover los
depésitos de amiloide de la dermis. Para el primero
se han utilizado diversos agentes como inhibidores de
calcineurina (tacrolimus al 0.1%) o analogos de vitamina
D (calcipotriol), para el segundo se han hecho pruebas
con retinoides tdpicos y sistémicos, inmunomoduladores
como la ciclosporina y agentes mas invasivos como el
laser Nd:Yag o CO,,.*

Actualmente, existen diversas publicaciones de pa-
cientes que han evolucionado con remision casi total
de las lesiones con la administracién de isotretinoina
oral a dosis de 20-30 mg/dia sin presentar efectos se-
cundarios, por lo que este farmaco debe considerarse
como alternativa terapéutica en aquellos pacientes con
mala respuesta a tratamiento tdpico.*

La amiloidosis cutanea primaria localizada se ha con-
siderado como un padecimiento benigno, debido a que
Unicamente 1% de los pacientes que la padecen han
evolucionado a enfermedad sistémica, y s6lo 9% tiene
riesgo de presentar mas lesiones a lo largo de la vida;
sin embargo, la amplia gama de opciones terapéuticas
refleja la complejidad para tratarla y la ausencia de un
procedimiento de eleccién.!

COMENTARIO
La amiloidosis cutédnea localizada es una patologia
poco comun, cuya etiologia ain no ha sido bien defi-

nida. A pesar de que en la actualidad existen numero-
sos auxiliares que ayudan a confirmar el diagnéstico
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clinico presuntivo, ninguno ha superado al estudio
histopatolégico. Aunque parece una entidad facilmente
reconocible, es fundamental realizar dicho estudio,
debido a los numerosos diagndésticos diferenciales que
deben descartarse.

Es importante insistir a los pacientes evitar traumatis-
mos por rascado o por el uso de dispositivos sintéticos
con la finalidad de limitar la progresién de las lesiones,
ya que en la actualidad no existe un tratamiento espe-
cifico para esta patologia. Las numerosas opciones
terapéuticas poco concluyentes reflejan el reto que
representa esta enfermedad para lograr la remision
parcial o total de las lesiones. En la mayoria de los
casos solo se logra lo primero, por lo que es necesario
continuar haciendo estudios para mejorar el pronéstico
de los pacientes con esta entidad.

La paciente del caso comunicado en este articu-
lo fue tratada inicialmente con cremas con urea al
20% vy lubricacion. Se le cité a los dos meses. En
esa ocasién no se observé mejoria, por lo cual se
dia, continuando con urea, pero ahora al 10%. Se
le citdé en dos meses mas. Desafortunadamente, la
paciente ya no acudi6é a dicha cita, por lo cual se
desconoce su estado actual.
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