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Amiloidosis conjuntival en un nino

M. FernanbA Pucico, SanTiaco M. FoGLAR, ENRIQUE S. MALBRAN

RESUMEN

OBJETIVO: Presentar un caso inusual de amiloidosis de conjuntiva en un nifio.

Caso CLINICO: Varén de 12 afios sin antecedentes personales o familiares de enfermedad ocular o sistémica consulté por hemorragias
recurrentes de conjuntiva en ojo derecho. La biomicroscopia mostré una lesion mévil amarillenta de conjuntiva bulbar inferior. Se
realizé una biopsia que demostré la presencia de amiloide.

CONCLUSIONES: Aunque extremadamente rara en ninos, la amiloidosis debe incluirse en el diagnéstico diferencial de otras lesiones
inflamatorias y neopldsicas de la conjuntiva en pacientes pedidtricos.

PALABRAS CLAVE: amiloidosis, conjuntiva, ninos

Conjunctival amyloidosis in children

ABSTRACT

Purprosk: To present an unusual case of conjunctival amyloidosis in children.
CASE REPORT: A 12-year-old boy presented with history of recurrent conjunctival hemorrhages in the right eye. There was no history
of systemic or ocular diseases, and trauma. Family history was unrevealing. Slit-lamp exam showed a yellowish plaque in the bulbar
conjunctiva inferiorly. A biopsy of the lesion was performed and the result was conjunctival amyloidosis.

Conctrusions: Although conjunctival amyloidosis is extremely rare, this disease should be included in the differential diagnosis of
inflammatory and neoplastic lesions in children.

KEy worps: amyloidosis, conjunctiva, children.
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a amiloidosis es una enfermedad que

consiste en el depdsito de material

proteico extracelular en varios érga-

nos y tejidos. Su principal patrén his-
toldgico es la birrefringencia color verde man-
zana que se observa con la tincién rojo congo
al ser observada con el microscopio de luz po-
larizada. La clasificacién tradicional las divide
en formas primarias, secundarias y heredofa-
miliares que pueden comprometer a cualquier
tejido incluyendo al globo ocular y a los anexos.
El compromiso conjuntival primario es un ha-
llazgo clinico poco frecuente'. Se cree que su
diagndstico estd subestimado’. El propdsito de
esta presentacién es comunicar un caso de ami-
loidosis conjuntival en edad pedidtrica a fin de
considerarlo como diagnéstico diferencial de
otras lesiones inflamatorias, neopldsicas y dege-
nerativas.

Reporte del caso

Paciente de sexo masculino de 12 afos de
edad sin antecedentes personales ni oftalmolé-
gicos de relevancia. Consultd por hemorragias
subconjutivales a repeticién en ojo derecho. Su
AV con su correccién era 20/20 AO. En la bio-

microscopfa presentd en ojo derecho placa ama-
rillenta-asalmonada, mdévil, no fija a esclera, en
conjuntiva bulbar inferior (fig. 1). La presién
intraocular era de 10 mmHg OD y 11 mmHg
OL. Al fondo de ojo no se observaban alteracio-
nes. La motilidad extraocular era normal.

Se realizé biopsia de la lesién con el diag-
néstico presuntivo de lesién linfoproliferativa
cuyo resultado anatomopatolégico informé
segmento de conjuntiva con epitelio aplana-
do y depésitos difusos subepiteliales de mate-
rial fibrilar amorfo de tincién eosinofilica en
el corién; dichos depdsitos se colorearon con
rojo congo y presentaban birrefringencia verde
manzana bajo observacién con luz polarizada
vinculdndose a la proteina amiloide (fig. 2).
Se interpretd como amiloidosis conjuntival. Se
solicitd interconsulta con pediatria a fin de des-
cartar amiloidosis sistémica y los resultados no
demostraron otras enfermedades o depdsitos en
otras localizaciones.

Discusién

La clasificacién actual de amiloidosis se basa
en la identificacién de diversas proteinas que
tienen la propiedad de adquirir una configu-

OFTALMOL CLIN EXP (ISSN 1851-2658) 2009: 3(3): 117-119 o 117 © AMILOIDOSIS CONJUNTIVAL PEDIATRICA



Oftalmologia Clinica y Experimental

(= | <

Figura 1.A. Hemorragias en conjuntiva bulbar. B. Lesién placoide de color amarillento. C.Apariencia de la conjuntiva luego de la reseccién quirdrgica.

racién molecular y fibrilar caracteristica que permiten su
identificacién con la coloracién de rojo congo y micros-
copia electrénica. La mayorfa de las formas previamente
denominadas primarias y asociadas a proliferacién mono-
clonal de células plasmdticas y linfomas estdn asociadas a la
proteina AL (amiloidosis de cadenas livianas). La forma sis-
témica (secundaria) se produce por depdsitos de amiloide
A compuestos por proteinas amiloide A séricas, en respues-
ta a varias citoquinas asociadas a una respuesta inflamatoria
sistémica debida en su mayoria a colagenopatias, infeccio-

nes y raramente neoplasias. La mayor heterogeneidad se da
en las formas heredofamiliar por mutaciones en genes de
numerosas proteinas entre las que se destacan amiloidosis
vitrea (transtiretina) y corneales (gelsolina, lactoferrina y
queratoepitelina). Los raros casos de amiloidosis en nifos
se han visto a formas heredofamiliares y ocasionalmente en
transplantados.

La amiloidosis primaria conjuntival es una enfermedad
infrecuente, generalmente unilateral, que suele presentarse
entre la cuarta y quinta década de la vida. Los pacientes

Figura 2.A y B. Caracteristica histopatoldgica de los depdsitos de amiloide en conjuntiva (H&E). C y D.Tincion del amiloide con rojo congo y la misma imagen

demostrando birrefringencia con luz polarizada.
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afectados dificilmente desarrollen compromiso sistémico*.
Suelen manifestar signos y sintomas que simulan patolo-
gfa conjuntival maligna o inflamatoria. Clinicamente suele
presentarse como una lesién subconjuntival, rosada, no
dolorosa. Si los depdsitos se extienden hacia el fondo de
saco subconjuntival superior y musculo elevador puede
aparecer ptosis palpebral. Suele sangrar con facilidad por
lo que el sintoma mds frecuente de presentacién son las
hemorragias subconjuntivales recurrentes® . No obstante,
es importante la toma biopsia de la lesién para descartar
patologia maligna que desarrolle depdsitos de amiloide en
su superficie.

La afectacién conjuntival en la edad pedidtrica no ha
sido informada en la bibliografia, no obstante debe tenerse
en cuenta como diagndstico diferencial cuando se encuen-
tren lesiones conjuntivales por depdsito en ausencia de an-
tecendentes traumdticos o infecciosos locales, enfermeda-
des heredofamiliares y de enfermedad sistémica conocida.

El diagnéstico de certeza se obtiene con la toma biop-
sia de la lesién y obtencién del patrén histolégico patog-
nomonico del amiloide. Una vez confirmado el mismo es
importante descartar la presencia de amiloidosis sistémica
al igual que la posible asociacién de amiloidosis conjunti-
val primaria con linfoma, enfermedad de Addison, artritis
reumatoidea, sifilis, hipotiroidismo, hiperglobulinemia y
sindrome de Churg-Strauss entre otros®.
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