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RESUMEN

Presentamos el caso clinico de un paciente masculino de 52 anos hospitalizado en marzo del 2007 manifestando datos
clinicos y de laboratorio de un cuadro multiglandular endocrino asociado a alteraciones cutaneas y polineuropatia perifé-
rica correspondientes al sindrome de POEMS. El sindrome de POEMS del acronimo Polyneuropathy, Organomegaly,
Endocrine abnormalities, M protein, Skin lesions es un raro cuadro neoplasico de células plasmaticas especificamen-
te un mieloma osteosclerotico pero también puede estar presente en la gamapatia monoclonal de significado incierto y
otras gamapatias monoclonales. El mieloma osteoclastico representa el 3-5% de todos los mielomas y esta asociado a una
polineuropatia periférica en un 50% a 90% de los casos.
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ABSTRACT

We present a 52 years old male, admitted on March 2007 with clinical and laboratorial manifestations of a multyglandular
endocrine state associated with cutaneus changes and peripheral polyneuropathy corresponding to POEMS syndrome.
POEMS syndrome (Polyneuropathy, Organomegaly, Endocrine abnormalities, M protein, Skin) is a rare plasma cell neoplasia
not only associated with osteosclerotic myeloma but also is associated with monoclonal gammapathy of unknown signifi-
cance and with other types of myeloma. Osteosclerotic myeloma represents 3-5% of all myelomas and is associated with
peripheral polyneuropathy in 90% of cases.

KEY WORDS: Polyneuropathy, endocrine abnormalities, skin lesions.

| sindrome de POEMS constituye el acrénimo miembros inferiores y tiene cardcter ascendente. Tipi-

inglés de Polyneuropathy, Organomegaly, Endocrine ~ €3mente los pacientes con este tipo de polineuropa-

. . q . 2
abnormalltles, M protein, Skin lesions. Se caracte- tia presentan ausencia de reﬂe]os osteotendinosos y

riza por una constelacion de alteraciones en diferentes por electromiografia un 50% de los pacientes tienen

sistemas del organismo asociado a una discrasia de cé- signos de desmielinizacién axonal. Ademds el anali-

lulas plasmaticas, el mieloma osteosclerotico. Este raro sis de LCR muestra hiperproteinorraquia con celula-

1 1,2. 3
sindrome no tiene una definicién precisa pero muchos ridad normal'?; recorddndonos a la forma aguda de

autores estan de acuerdo que mas de 3 de estas altera- la polineuropatia desmielinizante como es el sindro-

ciones son necesarias para su diagnoéstico’? (Cuadrol). me de Guillain-Barré o la forma crénica denominada

El interesante sindrome de POEMS fue descrito por Polineuropatia Crénica Inflamatoria Desmielinizante

10w en 1956 v por el investigador (PCID)'*#. Los sintomas mads frecuentes son frialdad

Bt e 1968, Posteriormente Nakanishi de las extremidades inferiores, parestesias, pérdida de

luego de describir 102 casos de esta patologia lo deno- laisensibilidad exteroceptiva, propioceptiva y a nivel

mino sindrome de Crow- Fukase. No fue hasta 1980
que el término de sindrome de POEMS fue acunado
por Bardwick.

La caracteristica mas frecuente de este sindrome
es la polineuropatia, presente en mas del 90% de los
casos descritos, esta polineuropatia es de caracter
motor y sensitivo inicidndose en general en ambos

motor se presentan con debilidad y atrofia muscular'.

Las organomegalias pueden estar presentes en el
50% de los pacientes comprometiendo los ganglios
linfaticos, bazo e higado. La asociacién de ndodulos
linfaticos agrandados y esplenomegalia esta relaciona-
da con la enfermedad de Castleman, una hiperplasia
angiofolicular de células plasmaticas. El higado por si
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solo puede estar afectado y no estar asociado con otras
organomegalias'?°.

Las alteraciones endocrinolégicas descritas son
variadas pudiendo comprometer todas las glandulas

CRITERIOS MAYORES

Polineuropatia
Desorden plasmaproliferativo monoclonal

CRITERIOS MENORES

Lesiones éseas escleréticas
Enfermedad de Castleman
Organomegalia

Edema

Endocrinopatia

Cambios cutaneos

Papiledema

Hipocratismo digital

Pérdida de peso

Trombocitosis

Policitemia

Hiperhidrosis

Hipertension pulmonar
Enfermedad pulmonar restrictiva
Diatesis trombotica

Artralgias

Cardiomiopatia

Fiebre

Niveles disminuidos de vitamina B12
Diarrea

Se requieren para el diagnéstico 2 criterios mayores y por lo menos
1 criterio menor.

Fuente: Dispenzieri A et al POEMS syndrome: definitions and long-term outco-
me. Blood2003; 101:2496-2506 Organizacion Mundial de la Salud

CUADRO 1. Criterios diagnésticos del Sindrome de POEMS

endocrinas, no es rara las afeccién de mds de dos glan-
dulas presentindose alteraciones en la tolerancia a la
glucosa e incluso Diabetes Mellitus (DM). Las altera-
ciones tiroideas como hiper o hipotiroidismo no son
raras, la elevacion de los niveles de estrogenos y pro-
lactinemia se pueden manifestar como amenorrea en
las mujeres o ginecomastia y perdida del libido en los
varones'?*¢,

En mas del 95% de los casos de sindrome de POEMS
estard presente un plasmocitoma ostesclerotico con
presencia de cadenas lambda monoclonales, en otros
casos mds raros puede estar presente una gamapatia de
significado incierto con infiltraciéon de la medula ésea.
Para llegar al diagnostico de este tumor son necesarios
varios estudios entre ellos electroforesis de proteinas,
inmunoelectroforesis y finalmente el diagndstico pre-
ciso se realizara a través de una biopsia del tumor. Los
lugares que mads frecuentemente se presentan estos tu-
mores son los huesos largos, vértebras y pelvis'?7.

En piel las lesiones descritas pueden ser hiperpig-

Casos CLinicos

mentacion, esclerodermia, leuconiquia, hipertricosisy
hemangiomas glomeruloides, entre los mas comunes.
Otros cambios menos frecuentes pueden ser, dedos en
palillo de tambor y fenémeno de Raynaud!?7%.

Si bien el acronimo POEMS se refiere a 5 grandes
grupos de afecciones el sindrome también presenta
otras manifestaciones asociadas como son policite-
mia, derrames pleurales, ascitis, papiledema y trom-
bosis.!

Presentacion del caso

Paciente masculino de 52 anos hospitalizado en
marzo del 2007 en el Hospital Obrero N° 2 de Cocha-
bamba, Bolivia, por presentar un cuadro clinico com-
patible con oclusion intestinal parcial, mismo que se
resolvid espontianeamente al dia siguiente de su ingre-
s0. A su vez el paciente ingresé con alteracion del esta-
do de conciencia, desorientacién y habla incoherente.

Dentro de los antecedentes de importancia resaltan:
DM desde hace 7 anos, Tuberculosis (TBC) pulmonar
cursando la segunda fase de tratamiento, gastrectomia
parcial por ulcera gastrica complicada.

Al examen fisico el paciente se encontraba en mal
estado general, en sopor superficial, piel fria y sudoro-
sa, caquéctico, TA 90/60 mmHg, FC 92 X/, FR: 20 X,
T°:36.6. En boca, lengua pdlida depapilada. A la aus-
cultacion, crépitos finos y roncus aislados en ambos
pulmones, a nivel abdominal no se detectan viscero-
megalias, las extremidades se encuentran hipotroéficas
hipoténicas con manchas hiperpigmentadas en bor-
des internos de planta de los pies y tobillo, asimismo
el paciente presenta dedos en palillo de tambor.

Los datos laboratoriales de emergencia reportaban:
hipoglucemia de 54 mg/dl e hiponatremia de 115
mEq/l. Los diagnosticos de ingreso fueron: Oclusion
Intestinal Parcial, TBC pulmonar en tratamiento, DM
con hipoglucemia e hiponatremia severa.

Durante su hospitalizacion los cuadros de descom-
pensaciéon aguda fueron resueltos, evolucionando
lentamente y mostrando manifestaciones clinicas de
insuficiencia suprarrenal, dolor neuropatico periférico
intenso en ambas extremidades inferiores, hipotrofia
muscular marcada, alteraciones de la glucosa sangui-
nea con tendencia a la hipoglucemia matutina y la hi-
perglucemia vespertina.

Serealizaron estudios complementarios destacando
el perfil endocrinolégico como el cortisol plasmatico
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bajo de 224 nmol/L a.m. (VN 244 - 272 nmol/L a.m.),
T4 libre de 0.76 ng/dl (VN 0,78 - 2,1 ng/dl), TSH 7.75
(VN 0,2-5 mU/L) que son propios de una insuficien-
cia primaria de ambas glandulas (suprarrenales y ti-
roides), se hallo hiperprolactinemia de 17.6 ug/L (VN
2.5 - 14.6 ug/L) con el resto de la funcion hipofisiaria
que mostraba valores en rangos de normalidad. Cabe
mencionar que no se realizé insulinemia ni proteina
C por razones econémicas.

Por el dolor neuropatico se practicoé una electromio-
grafia concluyendo en una poliradiculoneuropatia
desmielinizante inflamatoria crénica. Se realizé tam-
bién una punciéon lumbar que reporté hiperproteino-
rraquia 100 mg/dl con celularidad normal. Se le soli-
cit6 una electroforesis de proteinas que corresponde a
gamapatia policlonal no realizdndose electroinmuno-
foresis por no contar con este estudio en la ciudad de
Cochabamba.

Otros examenes complementarios que no presenta-
ban resultados de importancia fueron: radiografia de
serie 0sea en busca de lesiones osteoliticas, ecografia
abdominal, gammagrafia tiroidea y endoscopia diges-
tiva alta.

Ante la constelacion de manifestaciones clinicas y
laboratoriales que se presentaron en el paciente pode-
mos concluir que se trata de un problema multigladular
(suprarenales, pancreas, tiroides, hipofisis) asociado a
polineuropatia y cambios cutdneos, permitiéndonos
llegar al diagnéstico del raro sindrome de POEMS. Se
realiza el tratamiento de reposiciéon hormonal con le-
votiroxina, prednisona, e insulina, y para el problema
neuropatico se administra carbamazepina.

Conclusiones

Si bien es poco frecuente que una sola patologia
afecte a multiples 6rganos, es aun mds raro que se
vean afectados varios 6rganos de un mismo sistema,
en el caso clinico antes presentado, el sistema endo-
crinolégico. Por tanto es imprescindible tener un alto
indice de sospecha para poder agrupar las diferentes
manifestaciones clinicas que estos pacientes presen-
tan y definirlas en un solo sindrome. En consecuencia
es importante que ante la presencia de dos o mas 6rga-
nos endocrinologicos afectados se inicie la investiga-
cion de los diferentes sindromes poliglandulares como
el SAP Iy II o el sindrome de POEMS para realizar un
diagnostico preciso, rapido y de esta manera ofrecer

a los pacientes un tratamiento precoz que mejore su
estilo de vida. Esto implica multiples estudios de la-
boratorio e imagenoldgicos en busca de la glandula
endocrina afectada y en el caso de polineuropatias,
solicitar electromiografia y punciéon lumbar los cuales
nos permitiran ver lesiones axonales y elevacién mar-
cada de la proteinorraquia.

Respecto al manejo de estos pacientes es sobretodo
sintomatico y control de los desequilibrios endocrino-
l6gicos que se presenten como hipo o hiperfunciona-
mientos.
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