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Sindrome de POEMS
POEMS syndrome

Paula Felgueiras, Ana Nascimento, Raquel Lopez, Diana Guerra
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Resumen

Presentamos el caso clinico de una mujer de 65 afios que fue remitida a
la consulta de Medicina Interna por sospecha de discrasia plasmocitaria.
Cuando la paciente es observada en la consulta presentaba un cuadro
caracterizado por esclerosis cutanea, polineuropatia periférica, anemia y
electroforesis de las proteinas con pico monoclonal gamma. Fue interna-
da para estudio, considerando como hipétesis diagnostica Sindrome de
POEMS, que fue confirmada. Este caso clinico es de gran interés tanto
por el modo de presentacion (polineuropatia y esclerosis cutanea), como
por el desafio diagndstico que supone.
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El Sindrome de POEMS (Polyneuropathy, Organomegaly, Endo-
crinopathy, M protein e Skin Changes), conocido también como
Sindrome Takatsuki-Crow-Fukase, fue descrito por primera vez
en 1956." Se trata de una entidad rara ' que, en la mayoria
de los casos ocurre entre la cuarta y quinta décadas de la
vida, siendo mas prevalente en el sexo masculino (63%)?. Los
autores presentan un caso clinico de este sindrome.

Caso clinico

Los autores describen el caso de una mujer de 65 afios, agricul-
tora, con antecedentes de Hipertension arterial y medicada con
antagonista de los receptores de angiotensina Il (Losartan 50mg).

Asintomatica hasta Diciembre de 2009, cuando inicia cuadro ca-
racterizado por astenia, anorexia, sensacion de adormecimiento
de la boca, pérdida de peso (aproximadamente 20kg en 6 meses)
y reflujo gastroesofagico. Realizé analisis que revelaron anemia
normocitica y normocromica, con trombocitosis, velocidad de se-
dimentacion elevada (94mm) y electroforesis de las proteinas con
pico monoclonal gamma (34%), fue orientada para Consulta de
Medicina Interna en Hospital del area de residencia. Cuando es
observada en la consulta presentaba cuadro de esclerosis cutanea
generalizada con aspecto edematoso difuso, sin pliegues cutane-
0s e importante limitacion funcional, con paraparesia grado Il de
predominio proximal, arrefléxica, sin afectacion sensitiva, que le
impedia la marcha. (Figural). También presentaba macroglosia.
Fue internada en el servicio de Medicina para estudio, las pruebas
realizadas revelaron: Anemia Normocitica e Normocromica con
trombocitosis (Hb-9g/dl; VGM-83,9fl/L; CHCM-33,1¢g/dL; Leuco-
citos: 5.74 x10%L, Plaquetas-500.000 x10%L), Hipoalbuminemia
(2,5mg/dl) e Proteinuria 1,5g/24h. Electroforesis de las proteinas
con pico monoclonal gamma. Cadenas ligeras Kappa séricas eleva-
das. Sin cadenas ligeras en orina. Amil6ide sérico A elevado. Estudio
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Abstract

The authors present a clinical case of a 65 years-old female patient, referred
to the outpatient internal medicine for suspicion plasma cell dyscrasia.
When seen she presented: skin sclerosis, peripheral neuropathy, anemia,
and protein electrophoresis with monoclonal peak range. She was admitted
to study and was considered the diagnosis of POEMS syndrome, which
was confirmed. This case is interesting both for the presentation mode
(polyneuropathy and skin sclerosis), as the challenge of the diagnosis.

Keywords: POEMS syndrome; Polyneuropathy; Scleroderma; Amyloidosis

inmunoldgico (Anticuerpos antinucleares, Anticuerpos anticitoplasma
de neutrdfillos, Factor reumatoide, Anticuerpos antimitocondriales y
del musculo liso) negativo. Mielograma y Biopsia 6sea excluyeron
mieloma mdltiple. Radiografia del esqueleto- sin lesiones liticas o
blasticas. Endoscopia digestiva alta- gastritis erosiva. Colonosco-

Figura 1 . Esclerosis cutanea
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Figura 2. Histologia de la piel y grasa pared abdominal,
coloracion Hematoxilina-Eosina. (Esclerodermia)

pia- normal. Ecografia abdominal- ascitis de pequefio volumen.
Resonancia magnética abdémino-pélvica: Discreto espesamiento
parietal del colon ascendente, ascitis de pequefio volumen y mode-
rado edema difuso intersticial. Electrocardiograma- ritmo sinusal, sin
alteraciones. Ecocardiograma Transtordcico: Hipertrofia ventricular
izquierda asimétrica (septo 15mm) de aspecto infiltrativo. Biopsia
de la piel y grasa la pared abdominal: Esclerodermia (Figura 2).
Biopsia del colon —depésitos de substancia amiloide que se tifie
con rojo Congo (figura 3). Electromiografia- polineuropatia motora
pura, mas severa a nivel de los miembros inferiores, caracteristica
compatible con proceso axonal.

Por lo tanto, la paciente cumple criterios de POEMS con amiloidosis
secundaria AA (cadenas ligeras kappa libres elevadas) con dos fac-
tores limitantes, una paraparesia importante y afectacion cardiaca.
También presenta esclerosis cutanea difusa avanzada.

Durante el ingreso se inicid tratamiento con dexametasona y fue
referenciada para el Hospital General de Santo Antonio para conti-
nuar tratamiento (propuesta para iniciar tratamiento con melfalan)
y seguimiento en la consulta de Hematologia Clinica. El estado
actual es estable.

Discusion
El caso presentado salienta la importancia de esta entidad,
por ser rara y de dificil diagndstico.
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Por este motivo, fueron establecidos critérios de diagnostico
para distinguir esta entidad de otras, siendo, los criterios may-
ores: Polineuropatia y alteracion plasmoproliferativa monoclo-
nal y los criterios menores: Organomegalia (esplenomegalia,
hepatomegalia ou linfadenopatia), edemas (edema periférico,
ascite o0 derrame pleural), endocrinopatia, alteraciones cu-
taneas. Para el diagndstico son necesarios los dos critérios
mayores y por 1o menos un criterio menor 2. La paciente
presentada cumple los critérios de diagnostico (dos critérios
mayores y dos menores).

El Sindrome de POEMS puede ser confundido con otras pa-
tologias que cursen con discrasias plasmocitarias y polineu-
ropatia, lo que puede atrasar el diagndstico y el tratamento.
El diagndstico diferencial con la polineuropatia inflamatdria
desmielinizante cronica es importante, ya que los sintomas
iniciales pueden ser semejantes.’

La polineuropatia en la mayoria de los casos es secundaria
al depodsito de substancia amiloide, mientras que en algunos
pacientes parece ser dependiente del desarroyo de anticuer-
pos especificos con actividad contra la mielina. #56

Segun lo que esta descrito no parece existir una base auto-
inmune para este sindrome, pero puede haber sobreposicion
con la esclerosis sistémica y otras enfermedades del tejido
conjuntivo.*7:89
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Figura 3. Histologia del colon, coloracién por Hematoxilina-Eosina.
Tefida de rojo Congo (depdsitos de substancia amiloide)

La patogenia de esta entidad es indeterminada, pero parece
que los niveles séricos elevados de citocinas pro-inflamatorias
(VEGF, IL1, IL6), son los responsables de la sintomatogia.™

El Sindrome de POEMS es una entidad potencialmente fatal,
por lo que el tratamento mejoraria el prondstico, pero segun
la literatura, no existen estudios randomizados sobre el trata-
mento. Segun algunos autores, el tratamento puede incluir
quimioterapia, radioterapia, corticoterapia, plasmaféresis o
transplante de medula dsea.’®'

La asociacion de melfalan y corticoterapia es el tratamiento
mas utilizado.™® "2, También esta descrito el uso de quimiote-
rapia asociada al transplante de células hematopoyéticas en
pacientes con enfermedad difusa y lesiones dseas multiples
1016171819 Exjste algunos articulos que hablan sobre la uti-
lizacion de talidomida y bevacizumab en el tratamento de este
sindrome '%1417.19 ‘pero los estudos son pocos, por lo que el
tratamiento es decidido caso a caso.™

El hecho de no conocer la causa de esta entidad, la inexis-
tencia de un régimen terapéutico comprobado por estudios
Yy que, en la mayoria de los casos en el momento del diag-
nostico los pacientes se encuentran en una fase avanzada
de la enfermedad '°, hace que el prondstico sea reservado.

Conforme lo que esta descrito, la sobrevida ronda los 33
meses en los individuos medicados simplemente con cor-
ticoides (Nakanishi 1984)%, y los 29 a 64 meses en los pa-
cientes tratados con melfalan %' pero son necesarios mas
estudios para conocer mejor esta patologia y establecer un
tratamento eficaz.
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