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Mire... Piense... y Haga su Diagndstico

Distrofia ungueal y macroglosia en paciente con
insuficiencia cardiaca
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CASO CLINICO

Paciente masculino de 65 afios de edad con
antecedentes patoldgicos de hipertensidon arterial vy
reciente diagndstico de insuficiencia cardiaca en
estudio.

Consulté por presentar lesiones ungueales de 5 afios de
evolucién. Ademas, refirié astenia y pérdida de peso no
cuantificada en el dltimo afio.

Al examen fisico presentaba onicodistrofia de las 20
ufas con anoniquia parcial, estrias longitudinales y
aspecto despulido y opaco (imagenes 1y 2).
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El examen de las mucosas reveld macroglosia difusa sin
induracién, con impronta dentaria en los bordes
laterales de la lengua (imagen 3).

Se realizaron de manera secuencial biopsia de mucosa
yugal y puncién de grasa abdominal, ambas informaron
resultados inespecificos por lo que se realizd biopsia de
mucosa transrectal, que evidencié depdsito intersticial y
perivascular  positivo para rojo Congo con
birrefringencia con luz polarizada.

Se solicitaron otras pruebas complementarias:

Analitica sanguinea: anemia normocitica normocrémica,
elevacién de reactantes de fase aguda e insuficiencia

Foto 3

renal. Ecocardiograma: paredes ventriculares
engrosadas con gran ecogenicidad (patréon granular
sparkling).  Proteinograma electroforético: banda
monoclonal en gammaglobulinas. Inmunofijacién:
paraproteinas 1gG y lambda. Estudio de orina de 24hs:
excrecion anormal de IgG y cadenas livianas kappa vy
lambda. Puncién aspiracién de médula dsea: 13% de
células plasmaticas.

Con los hallazgos mencionados se arribé al diagndstico
de amiloidosis sistémica primaria asociada a mieloma
multiple con compromiso cardiaco y renal.

El paciente inicid el primer ciclo de tratamiento con
dexametasona y bortezomid. Dias posteriores fallece en
su domicilio.
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COMENTARIO

La amiloidosis sistémica primaria es una enfermedad
infrecuente producida por el depdsito extracelular de
sustancia amiloide, un material proteico fibrilar
constituido por fragmentos de cadenas livianas
monoclonales. Constituye la manifestacién de una
discrasia de células plasmaticas, incluido el mieloma
multiple.

Los precursores amiloides se secretan a la circulacion y
pueden depositarse en cualquier érgano, alterando su
funcién y causando diversas manifestaciones clinicas1.
Los d6rganos afectados con mayor frecuencia son el
corazén y el rifidn. El compromiso mucocutaneo
aparece en 29-40% de los casos, con purpura y
macroglosia como los signos mas frecuentes2. Las
anomalias ungueales son infrecuentes y se manifiestan
con atrofia  ungueal, hemorragias filiformes
subungueales, estrias  longitudinales, onicolisis,
anoniquia parcial o completa o incluso paroniquia
cronica2. Pueden ser la manifestacion mucocutdnea
inicial y tienden a empeorar con el curso de los afios4.
Los diagndsticos diferenciales de la afectacién ungueal
incluyen el liquen plano y la psoriasis ungueal, pero
considerando la asociacién con macroglosia el

dermatdlogo debera orientarse a descartar amiloidosis
sistémica en primera instancia.

El gold estandar para confirmar el depdsito de amiloide
es la demostracion de la birrefringencia verde
caracteristica bajo luz polarizada luego de la tincién con
rojo Congo en una biopsia de tejidol. Los sitios para
toma de muestra mas estudiados son la mucosa rectal,
la grasa abdominal y las glandulas salivales, con una
sensibilidad que varia segun las series entre 73-96%, 73-
95%y 86-99%, respectivamente2.

La falta de especificidad de las manifestaciones clinicas
conduce a dificultades y retrasos en el diagnésticol. Se
estima que un tercio de los pacientes son evaluados por
cinco o0 mas médicos antes de llegar al diagndstico3.

El abordaje de estos pacientes deberd ser siempre
multidisciplinario y orientado a brindar un tratamiento
oportuno y precoz. Las terapias disponibles se centran
tanto en el trastorno clonal de células plasmaticas, para
detener la produccién de la proteina precursora, como
en los depdsitos amiloides presentes en drganos vy
tejidos3. Sin embargo, el compromiso cardiaco es la
principal causa de morbimortalidad y alrededor de una
cuarta parte de los pacientes fallece meses posteriores
al diagnédstico por complicaciones relacionadas con la
enfermedad1.
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