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Amiloidosis primaria asociada a mieloma miiltiple:

reporte de caso

Primary systemic amyloidosis associated with multiple myeloma: a case report
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RESUMEN

El amiloide es un material proteindceo fibrilar que se deposita en los tejidos en diversas situaciones clinicas; en la piel
puede ser hallado con o sin afectacion sistémica concomitante. La amiloidois sistémica asociada a mieloma miiltiple tiene
un prondstico sombrio y son las manifestaciones mucocutdneas las primeras en aparecer. Se presenta el caso de un varon
de 55 arios que consulto por tumoraciones elevadas de superficie lisa en la region perianal.

PALABRAS CLAVE. Amiloidosis, Mieloma miiltiple, Region perianal.

ABSTRACT

Amyloid is a fibrillar proteinaceous material is deposited in tissues
in various clinical situations, the skin can be found with or without
concomitant systemic involvement. Systemic amyloidosis associated
with multiple myeloma has a poor prognosis and mucocutaneous
manifestations are the first to appear. We report the case of a 55 years
old patient with high smooth surface tumors in the perianal region.
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INTRODUCCION

La amiloidosis representa un grupo de enfermedades
caracterizada por el depdsito extracelular de fibrillas
anormales insolubles, derivadas de la agregaciéon de
proteinas plasmdticas mal plegadas. Pueden producirse
depésitos de amiloide en muchos drganos (amiloidosis
sistémica) o puede afectar a un solo tejido (localizada o
amiloidosis 6rgano-especifica).'?
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La piel puede afectarse en pricticamente en todos los
tipos de amiloidosis, pero en los pacientes con MM la
amiloidosis es el resultado del depdsito de cadenas ligeras
de inmunoglobulina. Este tipo de sustancia amiloide
denominada AL también se observa en la amiloidosis
sistémica primaria y en la amiloidosis cutdnea nodular.’

REPORTE DE CASO

Se presenta el caso de un varén de 55 afios natural y
procedente de la ciudad de Lima, con antecedente de
enfermedad renal crénica terminal en hemodidlisis de
cuatro afios de evolucion y MM de cadenas ligeras
lambda diagnosticado dos aflos atrds. Recibié tratamiento
con ciclofosfamida, dexametasona y talidomida; y
posteriormente radioterapia.

Es referido al hospital porque hace ocho meses notd
aparicion de tumoraciones no dolorosas ni sangrantes en
la regién perianal. Al examen fisico, se evidencié multiples
tumoraciones elevadas de superficie lisa en todo el margen
perianal (Figura 1); ademds, se observé leve macroglosia.



Entre los datos de laboratorio se obtuvo RPR, Elisa VIH y
HTLVI-II no reactivos.

Se realiza la biopsia de la lesion y en los hallazgos
histopatoldgicos se encontrd: depdsito de material amorfo
eosinofilico extracelular en la dermis papilar y reticular;
libre de células neopldsicas. (Figura 2). El depdsito de
material extracelular resultd positivo a la tincién de rojo
Congo y frente a la luz polarizada este material de depésito
mostrd birrefringencia verde manzana (Figura 3).

Figura 2. Deposito de material amorfo eosinofilico en la dermis. Hematoxilina-
eosina. [0X.
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Figura 3. Deposito de amiloide. A) Tincion rojo Congo positivo. B)
Birrefringencia verde manzana bajo luz polarizada.

DISCUSION

La amiloidosis es caracterizada por el depdsito extracelular
de material proteico fibrilar e insoluble llamado amiloide.
La incidencia mundial es de ocho casos por millén de
habitantes y generalmente desarrolla patrén de afectacion
multisistémico.*

En 1856, Virchof introdujo por primera vez el término de
amiloidosis para designar a un material amorfo que tenfa
cierta similitud con la celulosa en cuanto a la propiedad
histoquimica de tefirse con yodo y dcido sulftirico.’
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AMILOIDOSIS PRIMARIA ASOCIADA A MIELOMA MULTIPLE: REPORTE DE CASO

Las amiloidosis pueden ser sistémicas o localizadas y dentro
de ellas existen numerosos subtipos, fundamentalmente,
segun el tipo de amiloide que se deposita. Los mds comunes
son los siuientes: los fragmentos de cadenas livianas L
kappa o lambda de inmunoglobulinas en la amiloidosis
sistémica primaria y en la amiloidosis sistémica asociada a
MM (AL); los fragmentos de proteina amiloide sérica A en
la amiloidosis sistémica secundaria asociada con trastornos
inflamatorios crénicos (AA); y la $2-microglobulina en la
amiloidosis asociada a didlisis.®’

La prevalencia de amiloidosis con MM varfa de 13 %
a 26 %, y el compromiso mucocutdnea en la amiloidosis
primaria asociada a MM se presenta de 29 % a 40 %.%°
Frecuentemente se presentan como lesiones hemorrdgicas
en forma de purpuras o equimosis en region periorbitaria.
Ademds, pueden presentarse como pdpulas, placas o
nédulos con apariencia cérea, lisa y brillante, no dolorosos,
no pruriginosos en dreas de flexién (parpados, axilas,
ombligo). También se han reportado en labios, lengua y
mucosa bucal, asi como en region retroauricular, inguinal,
y a veces en region anogenital *'*!' Las lesiones nodulares
en la piel perianal o mucosa vulvar pueden simular a los
condilomas acuminados."*

La clinica cutdnea resulta un elemento clave en el
diagndstico temprano y como marcador prondstico.®

El diagndstico de amiloidosis se establece con el estudio
histopatoldgico de cualquiera de los tejidos afectados,
aunque en ausencia de afectacién clinica cutdnea se
recomienda la biopsia de tejido celular subcutidneo de
la pared abdominal. La tincién mds empleada es el rojo
Congo, que produce una tonalidad rojiza al microscopio
optico y una fluorescencia verdosa con la luz polarizada.>¢

El tratamiento actual de eleccién de la amiloidosis AL es
la combinacion de melfaldn con corticoides a altas dosis
o con trasplante aut6logo de médula dsea. Sin embargo, a
pesar del tratamiento el prondstico sigue siendo sombrio,
ya que la supervivencia media de estos pacientes tras el
diagndstico es tan solo de 12 a 15 meses .5
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El paciente del presente caso ha completado su tratamiento
quimioterdpico, continua en el programa de hemodidlisis y
ha descontinuado sus atenciones en el servicio. Se presenta
este caso clinico por ser de presentacion y localizacién
poco usuales.
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