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Resumen

El liquen amiloide es la forma mas comun de amiloidosis cutanea localizada,
una enfermedad de etiologia desconocida. Se reporta el caso de un paciente
con antecedente de dermatitis crénica localizada que posterior a la explora-
cion fisica y estudio del tejido, se diagnostica como liquen amiloide. El obje-
tivo de este reporte es resaltar la importancia de sospecha diagnodstica de la
amiloidosis cutanea localizada en pacientes con dermatitis y prurito de larga
evolucion.
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Abstract

Amyloid lichen is the most common form of localized cutaneous amyloido-
sis, a disease of unknown etiology. We report the case of a patient with a
history of localized chronic dermatitis who, after physical examination and
tissue study, was diagnosed with amyloid lichen. The objective of this report
is to highlight the importance of suspected diagnosis of localized cutaneous
amyloidosis in patients with long-standing dermatitis and pruritus.

Keywords: Amyloid lichen localized cutaneous amyloidosis, pruritus, chro-
nic dermatitis.

Introduccion

El liquen amiloide es la forma mas comun de amiloidosis cutanea localizada
(ACLP), una enfermedad de etiologia desconocida (1,2). Esta patologia no pre-
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senta un cuadro patognomanico las lesiones inician como papulas normocro-
micas, hipercréomicas, eritematosas, queratdsicas, que confluyen para formar
placas infiltradas (3,4). Ademas de eso se acompafia de prurito de intensidad
variable y son reincidentes, su afectacion es simétrica y bilateral, generalmen-
te en las superficies extensoras de los miembros inferiores (1-4). Estas carac-
teristicas pueden superponerse con otras dermatosis pruriginosas, por ello la
realizacion de una biopsia debe ser considerada para su diferenciacién (5)- Es
importante tener presente que esta patologia es benigna, crénica y recidivan-
te, no existe un tratamiento curativo, por lo que el manejo debe enfocarse en
disminuir el prurito, que seria el primer sintoma en aparecer (6).

El objetivo de esta revisidn es reportar un caso con diagndstico definitivo de li-
quen amiloiddtico sus caracteristicas anatomopatoldgicas y manejo terapéu-
tico, atendido en el servicio ambulatorio de dermatologia del Centro Médico
CADEG- Instituto de Dermatologia en Rio de Janeiro Brasil.

Descripcion del caso

Paciente masculino de 51 afios, de nacionalidad brasilefia, que refiere antece-
dentes de dermatitis y prurito crénico localizado en region pretibial anterior,
de distribucién bilateral, de 10 afios de evolucién en tratamiento con corti-
coide tépico (clobetasol 0,05% en crema) y queratolitico topico (urea 10%),
ambos con frecuencia no esclarecida; ya que este tratamiento era aplicado
por el paciente cuando los sintomas se agudizaban y era concluido cuando
los sintomas mejoraban; acude a servicio ambulatorio de dermatologia por
no presentar mejoria de las lesiones y prurito de intensidad moderada.

A la exploracién fisica, se destacaba presencia de multiples papulas hiper-
queratdsicas y normocrdomicas que confluyen formando placas, algunas con
escoriaciones adyacentes, de aproximadamente 7 cm por 3 cm en area preti-
bial anterior izquierda (Figura 1a) y aproximadamente 4 cm por 2 cm en drea
pretibial derecha. (Figura 1b)

Figura. 1 Area pretibial anterior izquierda (a) y derecha (b) con papulas hiper-
queratdsicas e normocromicas que confluyen formando placas

Se indicé al paciente iniciar con antihistaminico via oral, mantener queratoliti-
co topico y suspender uso de corticoide topico previo a la realizacion de biop-
sia incisional para el estudio histopatolédgico. Posteriormente a que el pacien-
te cumpliera una semana sin uso de corticoide, se realiz6 toma de muestra
en region pretibial anterior izquierda, se modifico el tratamiento, indicandose
el uso tépico de propionato de halobetasol 0,05% en crema una vez al dia por
la noche, manteniendo queratolitico tépico una vez al dia después del bafio
diario y antihistaminico oral; solo en caso de prurito.
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El paciente estuvo en tratamiento aproximadamente 3 meses hasta el repor-
te del estudio histopatolégico. En su retorno a consulta, paciente manifestd
mejoria del prurito y de las lesiones. Durante el examen fisico, se observé
presencia de placa eritematodescamativa de aproximadamente 5 cm por 3
cm con pocas papulas normocrémicas en darea pretibial anterior izquierdo
(Figura 2a) y maculas eritematosas con pocas papulas normocrémicas de
aproximadamente 2 cm x 1 cm en area pretibial anterior derecha (Figura 2b)

Figura 2. a. Area pretibial anterior izquierda con pépulas hiperqueratésicas.
b. lesiones dermatolégicas normocrémicas que confluyen formando placas.

El estudio histopatolégico con tincién de hematoxilina y eosina reporté: Epi-
dermis con leve papilomatosis, hiperqueratosis, hipergranulosis y acantosis
irregular. En la dermis papilar, se observé depédsito de material eosinéfilo
amorfo con caracteristicas de sustancia amiloide, obteniendo como diag-
nostico liquen amiloide. Se deja pautado tratamiento con tacrolimus 0,1% en
pomada, una vez al dia 3 veces en la semana alternando con propionato de
halobetasol 0,05% crema, una vez al dia 3 veces en la semana, ademas de
urea al 20% crema, con frecuencia de una vez al dia después del bafio diario
y antihistaminico oral solo en caso de prurito., indicando control en 2 meses.

Discusion del caso

Algunos desencadenantes son descritos, como agentes infecciosos: virus de
Epstein Barr y hepatitis C, friccion en la piel y factores ambientales como la
radiacion ultravioleta. Ademas, esta variante puede tener asociacion con al-
gunas enfermedades como tiroiditis autoinmune, artritis reumatoide, derma-
titis atopica, epidermdlisis bullosa pruriginosa y neoplasia endocrina multiple
tipo 2A (1-4). Generalmente se presenta en adultos, con igual incidencia en
ambos sexos, siendo mas frecuente en individuos provenientes de Asia y Sud-
américa (7,8).

En la literatura se exponen dos teorias para explicar su fisiopatologia: la “teo-
ria de la secrecién”, en la que la malformacién de la lamina densa facilitaria la
produccién de amiloide y la “teoria fibrilar”, en la que el amiloide se produciria
tras la degeneracion de los queratinocitos epidérmicos. En ambos casos, el
grataje seria el factor desencadenante (9).

El examen anatomopatoldgico del liquen amiloide revela caracteristicas no
especificas como acantosis e hiperqueratosis a nivel de epidermis. Los dep6-
sitos de sustancia amiloide predominan en la dermis papilar, pudiendo ex-
pandirse hasta las papilas y desplazar las crestas epidérmicas. La sustancia
amiloide se puede observar en las tinciones con HE, pero existen tinciones
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especificas que facilitan la visualizacién de esta como “rojo congo”, “rojo sirid”
y “violeta de genciana” (3,6).

Vale la pena mencionar que esta enfermedad tiene diagndsticos diferenciales
como: liquen simple crénico, notalgia paréstesica, liquen actinico, liquen pla-
no hipertréfico y mucinoso papular, debido a que estas presentan lesiones
similares asociadas a prurito, y comparten localizaciéon en regiones tibiales,
su diferencia radica en la ausencia de depdsitos amiloides en el estudio his-
topatologico (3.4).

Los sitios tipicos de afectacion son la parte superior de la espalda (regién
escapular) y las superficies extensoras de las extremidades. Las lesiones se
localizan preferentemente en la regidén pretibial, siendo poco comun la afec-
tacion generalizada. La amiloidosis macular suele ser pruriginosa, aunque
no siempre. El liquen amiloide suele comenzar unilateralmente, pero puede
progresar hasta llegar a una afectacién simétrica. Los pacientes con liquen
amiloide en regién pretibial suelen reconocer el roce crénico del talén de la
pierna contralateral. (Figura 3)

Figura 3. Pierna derecha: multiples papulas puntiformes pruriginosas de 3
mm de diametro, hipocrémicas con bordes hipercrémicos de consistencia
dura, confluentes no coalescentes.

El diagndstico se basa en la clinica y la confirmacién mediante histopatologia,
clinicamente presenta papulas normocrémicas y placas delgadas, onduladas
e hiperpigmentadas en forma de clUpula. El examen histopatolégico demues-
tra hiperqueratosis y acantosis epidérmica inespecifica. Se ha confirmado que
los depositos de amiloide distinguen la amiloidosis de otras enfermedades.
Los objetivos del tratamiento son mejorar los sintomas asociados y la estéti-
ca. Ningun tratamiento es consistentemente efectivo o curativo. Tratamiento
oral, antihistaminico, en la experiencia clinica sugiere que las intervenciones
para romper el ciclo del prurito pueden ser Utiles. Tratamiento tépico basado
en corticoesteroides una o dos veces al dia. Para las placas gruesas de liquen
amiloide, se pueden aplicar corticoesteroides tépicos bajo oclusion para au-
mentar la penetracién del farmaco.

Si no hay mejoria después de un mes, se debe suspender el tratamiento con
corticoesteroides tépicos. La atrofia de la piel es un posible efecto secundario
del uso de corticosteroides topicos. El tratamiento con inhibidor de la calci-
neurina (tacrolimus al 0,1%) dos veces al dia durante dos meses se asocid con
una mejoria del prurito y una reduccion del espesor de la placa. Los agentes
queratoliticos tépicos, como el acido salicilico o la urea, son utiles para elimi-
nar la descamacién asociada. Se pueden utilizar corticoides intralesionales
(10)
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Son sugeridas otras terapias como humectantes cutaneos aplicados bajo
oclusion, intervenciones fisicas (por ejemplo, fototerapia, terapia con laser
Nd:YAG de doble frecuencia, nb-UVB y dermoabrasién), medicamentos sisté-
micos, retinoides orales, ciclosporina, ciclofosfamida (11).

Conclusion

El liquen amiloideo es una enfermedad infrecuente, cuya etiopatogenia es
incierta. En la literatura se exponen dos teorias para explicar su fisiopatolo-
gia: la “teoria de la secrecion”, en la que la malformacién de la lamina densa
facilitaria la produccién de amiloide y la “teoria fibrilar”, en la que el amiloide
se produciria tras la degeneracion de los queratinocitos epidérmico. Esta pa-
tologia no presenta un cuadro patognomonico. Clinicamente se puede ma-
nifestar por la presencia de papulas lisas o hiperqueratésicas, de color piel
o hiperpigmentadas, muy pruriginosas, que pueden confluir en placas. Estas
caracteristicas pueden superponerse con otras dermatosis pruriginosas, ha-
ciéndose fundamental la realizacién de una biopsia para su diferenciacién. Es
importante tener presente que esta patologia es benigna, con caracter cro-
nico y recidivante. No existe un tratamiento curativo, por lo que el manejo
debe enfocarse en disminuir el prurito, que seria el principal factor desenca-
denante.
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