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Resumen:

El Sindrome de POEMS (polineuropatia, organomegalia, endocrinopatia, pico gamma monoclonal y
cambios en la piel) es una discrasia de células plasmaticas que se manifiesta con un caracteristico
conjunto de trastornos para neoplasicos. Los cambios en la piel, como hiperpigmentacién cutdnea
generalizada, son debidos al aumento en la secrecidn del factor de crecimiento del endotelio vascular.
Se reporta el caso de una mujer de 67 afios de edad que se presenté con astenia, adinamia y un
cuadro importante de anemia, asociados a diabetes mellitus, hipotiroidismo y polineuropatia motora y
sensitiva de moderada intensidad. Sus cambios en la piel consistieron en hiperpigmentacién, manchas
violdceas en los labios y acentuaciéon de los pliegues de las manos. Los estudios subsecuentes
evidenciaron el pico gamma monoclonal y la polineuropatia axonal sensitivo-motora en el
electromiograma. Se brindé el tratamiento quimioterapéutico correspondiente pero sufrid
complicaciones mielosupresoras por esta razon, desarrollo una neumonia intrahospitalaria y fallecié a
consecuencia.
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Summary:
The POEMS syndrome (polyneuropathy, organomegaly, endocrinopathy, M-protein and skin changes)

is a rare atypical plasma cell dyscrasia with characteristic para neoplastic manifestations. The skin
changes, as generalized skin hyperpigmentation, are related with elevated levels of vascular
endothelial growth factor. We report a clinical case of 67 years old woman who presented with
asthenia, adynamia and important anemia, associated to diabetes mellitus, hypothyroidism and a
moderated intensity motor-sensitive polyneuropathy. The skin changes presented by this patient
were hyperpigmentation, violet spots in the lips and accentuation of the lines in the palm of the hand.
Subsequent analysis showed the M-protein and the electromyography showed a motor-sensitive
polyneuropathy in both legs. Adequate chemotherapy was given but mielosuppressive effects were
shown, she acquired nosocomial pneumonia and died as consequence.
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El sindrome de POEMS (o Sindrome de Crow- mieloma

Fukase) es un conjunto poco frecuente de

pacientes con polineuropatia,

ateroesclerético y lesiones de la piel.

trastornos paraneopldsicos secundarios a una
discrasia de células plasmaticas. Scheinker en
1938 fue el primero en reportar la asociacién
entre plasmocitoma y polineuropatia sensitivo-
motora; posteriormente varios autores hicieron
referencia a esta asociacion, entre ellos Crow,
quien realizé una detallada descripcion de dos

Finalmente fueron Bardwick y colaboradores
en 1980 quienes propusieron el acrénimo
POEMS cuyo término ha quedado acufiado por
el uso hasta la actualidad. Durante el periodo
comprendido entre 1980-1999 se publicaron
series en Japdn y Francia que establecieron los
criterios para definir mejor esta entidad @ En
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2011 se presentaron en Brasil dos casos donde
las manifestaciones dermatoldgicas mas
comunes eran hemangiomas glomeruloides,

@ Existen

ambas pacientes eran mujeres.
reportes de casos de esta enfermedad en Cuba
en el afo 2011, donde las descripciones son
también en su mayoria mujeres. Una de las
series de casos mds grandes y recientes es una
revision de 14 casos en las ciudad china
Zhongshan en 2012, donde reportaron un
predominio de casos en mujeres con edad
promedio 47 afios y la polineuropatia fue el
sintoma de consulta mas frecuente®®. Contrario
a lo expuesto previamente, la revisién de 16
casos hecha en la Clinica Mayo, en Rochester,
Estados Unidos en el afio 2004, encontré mas
hombres en una relacidon de 15 a 1, presentado
la neuropatia periférica, incluso incapacitante,
como el sintoma primario de los pacientes al

ser diagnosticados .

En el afio 2003 en Paris,
Francia documentaron 8 casos de sindrome de
POEMS Poblacién de predominio masculino;
ademas describen que las lesiones dseas mas
comunes son liticas y mixtas liticas-escleréticas

®) En Guatemala se han

localizadas en la pelvis.
reportado unos pocos casos; en el Hospital
Roosevelt, uno de los dos hospitales nacionales
de referencia, se han reportado dos casos. El
primero en la década de 1950 y el que se

presentard a continuacion.

Presentacion de caso. Paciente femenina de

67 anos de edad, de raza indigena, originaria de
Chimaltenango, viuda. Consulté con médico
privado dos meses antes de su ingreso al
hospital por cuadro de astenia y adinamia de
seis meses de evolucién. Dicho médico realizé
medicidon de hemoglobina la cual era: 7 g/dL,

sin causa aparente por lo que la
Hospital. Antecedente de Diabetes\V
desde hacia varios afios ademas indic
tenia debilidad y parestesias de ambos
miembros inferiores desde hace mas de 2 afos.
Los signos vitales mostraron taquicardia con el
resto de los signos vitales dentro de los rangos
Mostraba
cutanea generalizada y realce de los pliegues

normales. hiperpigmentacion
de ambas manos y manchas violaceas en los
labios. Asi mismo se encontré hepatomegalia y
desplazamiento del punto de impulsidn
maxima cardiaca hacia la izquierda y hacia
abajo. Ascitis, leve disminucién de fuerza
muscular en ambos miembros inferiores vy
propiocepcién anémala.

Los resultados de laboratorio encontraron
anemia normocitica y normocrémica, con
hemoglobina: 7.2 g/dL sin antecedentes ni
hallazgos sugestivos de hemorragia. El
recuento de gldbulos blancos era normal, en
recuento y férmula. Hiperglucemia, la
creatinina y el nitrégeno de urea fueron
normales.

Se realizd una busqueda activa de neoplasias,
hipotiroidismo y trastornos digestivos como
causa de anemia sin encontrar ninguna de
ellas. Se encontré Hipotiroidismo primario,
ademas del incremento en la concentracion de
globulinas en suero, encontrandose en
>14g/dL.

electroforesis de proteinas donde encontramos

Debido a lo anterior se realizd

un pico monoclonal M muy evidente, que hacia
el diagndstico de mieloma multiple.

Al
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Imagen 1. Se ejemplifica el pico M. La hiper- gammaglobulinemia se evidencia en la curva sefialada con amarillo)f
la linea negra seiialada con rojo enfatiza la normalidad de la concentracion de esta Ig.

Se realizé deteccidon de proteinas de Bence-
Jones en orina las cuales fueron positivas, las
radiografias de huesos largos y crdneo
demuestran lesiones en sacabocados, propias
del mieloma multiple. En base a los nuevos
hallazgos se decide realizar electromiograma

basados en que el cuadro que no parecia
corresponder a neuropatia diabética, el cual
mostré una polineuropatia sensitivo-motora.

Imagen 2. Lesiones osteoliticas en el craneo de la paciente.

La paciente también tenia hallazgos de

cardiomegalia y hepatomegalia con
ecocardiograma normal. Los cambios en la
piel, (hiperpigmentacion cutanea generalizada,
realce de los pliegues de las manos y manchas
violaceas en los labios) sin trastorno primario
suprarrenal como causa de lo anterior,
apoyaban el diagndstico de Sindrome de
POEMS.

Al realizar el diagndstico de este sindrome se
Ciclofosfamida,

inicid6 quimioterapia con

Doxorrubicina, Vincristina y  Prednisona
(CHOP). Como consecuencia del tratamiento
desarrolla mielosupresion. Se complica con
neumonia intrahospitalaria la cual se empieza a
tratar con antibidticos de amplio espectro, sin
embargo fallece como consecuencia de la
Neumonia.

Discusidn

Para el diagndstico certero de este sindrome se

han creado criterios, para lo cual son

obligatorios los dos criterios mayores y al
menos uno de los menores como se muestra
en la tabla No 1.

Otras POEMS
ademds de las sefialadas en el acrdénimo,

caracteristicas clinicas del
corresponden a una combinacidon de edema de
papila, sobrecarga de volumen extravascular,
sindrome de

trombocitosis, policitemia,

hipercoagulabilidad.

Las endocrinopatias mas frecuentes son en

orden decreciente, hipogonadismo,

alteraciones tiroideas, anormalidades del

metabolismo  glucémico e insuficiencia
suprarrenal, pudiendo presentarse aisladas o
en combinacion. La paraproteina se produce en
niveles generalmente menores de 3 g/dl y
corresponde en 95% a cadenas Lambda
generalmente IgA o IgG. La proliferacién clonal

de células plasmaticas se presenta como un
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plasmocitoma esclerético o como infiltracidn presentes en 47%, la presentacio

medular, generalmente menor de 5%. esclerdtica en 51% vy las lesiones litica
Las lesiones éseas aparecen en las radiografias como en este caso, sélo en 2%

en 97%. Las lesiones esclerdticas estan pacientes.

Tabla 1

Criterios Mayores:
Polineuropatia
Alteracion plasmoproliferativa monoclonal

Criterios Menores:

Lesiones Gseas esclerdticas

Enfermedad de Castlemann

Organomegalia (hepatomegalia, esplenomegalia, adenopatia)

Edema / Derrame de serosas
Endocrinopatia (Adrenal, tiroidea, hipofisaria,
gonadal, pancreatica, paratiroidea)

Alteraciones de piel (Hiperpigmentacion, hipertricosis,
hemangiomas, lesiones esclerodermiformes)

Papiledema

Asociaciones conocidas: Acropaquias, pérdida de peso,
trombocitosis, policitemia, hiperhidrosis

Asociaciones posibles: Hipertension pulmonar arterial primaria,
EPOC, trombosis artralgias, cardiomiopatia.

Las caracteristicas ya descritas y la mayor
sobrevida global diferencian al POEMS del
mieloma multiple. Las lesiones cutaneas
asociadas al POEMS mdas comunes son
difusa,
esclerodermiformes, hipertricosis, ufias de

hiperpigmentacidn cambios
Terry, Acropaquias, hiperhidrosis, fendmeno
de Raynaud y angiomas.

Es posible que los niveles elevados del VEGF
expliquen la organomegalia, los derrames, el
edema periférico y los cambios mesangio-
proliferativos en la biopsia renal. La deteccidn
de niveles elevados del VEGF tiene utilidad
diagnéstica.

En la génesis de la polineuropatia también
niveles de VEGF
aumentados, los cuales disminuyen cuando se

estdn implicados los

inicia el tratamiento. El VEGF activa la cascada
de la coagulaciéon, aumenta la permeabilidad
microvascular y estimula la hipertrofia y
proliferacion de células endoteliales con
microangiopatia secundaria, lo que favorece el
dafio de nervios periféricos."®

Se han descrito niveles elevados de IL-1R, TNF
alfa e IL-6 comparado con pacientes con
mieloma. Los niveles de IL-6 disminuyen luego
del tratamiento.

La quimioterapia del tipo VAD (Vincristina,
Doxorrubicina y dexametasona) y CHOP
producen alivio en 27%, pero muchos la evitan
debido a su neurotoxicidad. Con los
corticoides se ha descrito alivio sintomatico en
15% de los pacientes. El uso de plasmaféresis o
de inmunoglobulinas no ha tenido efectos
beneficiosos usados en forma aislada, pero si
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como complemento al uso de ciclosporina y
azatioprina"e)
inhibidor de Ila

se ha usado asociado a

El  bevacizumab, un
angiogénesis,
Ciclofosfamida y corticoides desde 1998, con
alivio sintomdtico y de la polineuropatia en
casos aislados de pacientes refractarios a varias
lineas de tratamiento. Sin embargo, ha habido
reportes en los cuales los pacientes presentan
exacerbacion de la hipertensién pulmonar
asociada a falla multiorganica, atribuidos a
disminucién abrupta del lecho vascular en
pacientes con hipertension pulmonar crénica.

El uso de drogas inmunomoduladoras para el
tratamiento del POEMS se fundamenta en su
efecto téxico contra las células plasmaticas, asi
como la reduccién de la produccién de
citoquinas inflamatorias y antiangiogénicas. La
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