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Resumen:

El sindrome POEMS es un trastorno multisistémico cronico que se asocia a una discrasia de
células plasmaticas y se caracteriza por la presencia de polineuropatia desmielinizante,
gammapatia  monoclonal,  hipotiroidismo e insuficiencia  adrenal primarios,
hepatoesplenomegalia y cambios en la piel. Se presenta el caso de una mujer en la sexta
década de la vida que ingresa en Medicina Interna con clinica de astenia, ascitis y
polineuropatia de predominio desmielinizante. Durante el ingreso se objetivd ademas
gammapatia monoclonal IgA lambda con plasmocitosis medular, esplenomegalia,
adenopatias, endocrinopatia, acrocianosis y trombocitosis. La paciente fue diagnosticada de
Sindrome de POEMS y present6 buena evolucidn tras recibir tratamiento con quimioterapia y
transplante de precursores hematopoyéticos.
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Anamnesis:

Mujer de 62 afios con antecedentes de hipertension arterial, trombocitemia esencial JAK2
negativo (en tratamiento con Hidroxiurea y Acido Acetilsalicilico), mioma uterino y
cistoadenoma seroso de ovario izquierdo. Acude a Urgencias por aumento de perimetro
abdominal de dos semanas de evolucion, asociando astenia y dolores musculares, con
parestesias en miembros inferiores.

Exploracion fisica:

La paciente presentaba eritrodemia cutanea generalizada, coloracién azulada de las uiias en
ambas manos y esclerodactilia en dedos de manos. En la exploracion de cabeza y cuello
presentaba ligera ingurgitacion yugular con cama a 45° y adenopatias supraclaviculares de
pequefio tamano bilaterales moéviles, no dolorosas. Auscultacion cardiaca con soplo sistélico
II/VI en foco pulmonar. y auscultacion pulmonar con murmullo vesicular conservado.
Abdomen globuloso, blando, ligeramente doloroso a la palpacion en epigastrio y con
semiologia de ascitis grado II. Presentaba también adenopatias inguinales bilaterales de
pequeiio tamafio, movibles y no dolorosas. Extremidades inferiores sin edemas, con pulsos
presentes y simétricos. A la exploracion neuroldgica, los reflejos rotulianos se encontraban
abolidos de forma bilateral.

Pruebas complementarias:

A nivel analitico destacaron los siguientes resultados: Hemoglobina 10,9 g/DL, VCM 100,9
fL, VSG 52 mm, Urea 102 mg/dl, Creatinina 1,6 mg/dl, Filtrado Glomerular (CKD-EPI) 53
ml/min/1,73m2, TSH 11,05 mU/l, T4 libre 0,73 ng/dl, T3 libre 1,20 pg/ml, PTH 92 pg/ml,
25-OH-Vitamina D 9 ng/ml, ACTH 58 pg/ml, Beta 2 Microglobulina 13,16 mg/fL, IgA
733,68 mg/dl, Cadenas Kappa libres 118,39 mg/l, Cadenas Lambda libres 200,3 mg/l, Ac
Anti-Tiroglobulina 97.76 Ul/ml. VEGF 205 pg/ml. Se realizé un proteinograma sérico con
Proteinas totales 6,1 g/dl, Albumina 3,4 g/dl, Beta Globulina 1,05 g/dl; y hallazgo de doble
banda monoclonal en region Beta IgA Lambda. Con estos resultados se solicitd proteinuria de
24 horas con los siguientes valores: Creatinina 644 mg/24 horas, Proteinas totales 149,5
mg/24h. Proteinuria Bence-Jones positiva con cadenas ligeras libres tipo Lambda.

Se realiz6 una ecografia abdominal con evidencia de esplenomegalia de 15 cm y ascitis
moderada con engrosamiento del epiplon mayor. Se realizé una paracentesis diagndstica y
evacuadora con la siguiente bioquimica en liquido ascitico: Proteinas 4,3 g/dl, LDH 74 U/,
leucocitos 145/mm3. Inmunofenotipo del liquido sin poblacion B clonal y con predominio de
macrofagos y células NK. Ante estos hallazgos, se solicité un body TAC, con evidencia de
ganglios en torax, abdomen y pelvis, esplenomegalia; y multiples lesiones blasticas en el
esqueleto. Se realiz6 también una ecografia tiroidea por hipotiroidismo primario, que
descarto alteraciones tiroideas pero mostré multiples adenopatias laterocervicales.

Como parte del estudio de hipertension portal, se realizd una gastroscopia que mostrd una

gastropatia hipertensiva severa, y una manometria venosa por biopsia hepdtica trasyugular,
con valores de gradiente de presion venosa en el limite alto de la normalidad.
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Finalmente, se realizd6 una biopsia de médula 6sea en la que se confirmé el diagndstico
conocido de trombocitosis esencial y se objetivd ademds plasmocitosis medular, con un
10-60% de células plasmaticas. Ademas, se realizo un estudio neurofisioldgico que confirmé
polineuropatia de predominio desmielinizante severa en extremidades inferiores y superiores.

Diagnostico:

Sindrome de POEMS.

Tratamiento v evolucion:

Una vez establecido el diagnostico, la paciente fue valorada por el Servicio de Hematologia y
se 1nici0 tratamiento quimioterdpico con Bortezomib, con buena respuesta clinica y
alcanzando muy buena respuesta parcial. Sin embargo, por falta de respuesta de actor de
crecimiento del endotelio vascular (VEGF) y a nivel radiolégico, termind realizandose un
transplante de progenitores hematopoyéticos autdlogo, con buena evolucion clinica.
Asimismo, la paciente recibid también tratamiento sustitutivo con Levotiroxina por
hipotiroidismo primario.

Discusion:

El sindrome POEMS es un trastorno multisistémico cronico de tipo paraneopldsico que se
asocia a una discrasia de células plasmadticas (1). Se caracteriza por la presencia de
polineuropatia desmielinizante, gammapatia monoclonal, hipotiroidismo e insuficiencia
adrenal primarios, hepatoesplenomegalia y cambios en la piel (1). La etiopatogenia atiin no
estd clara. La sobreproduccion del factor de crecimiento del endotelio vascular es
probablemente el responsable de la mayoria de los sintomas mas caracteristicos. Se han
encontrado concentraciones altas de citocinas: VEGF, interleucina (IL) 6, factor de necrosis
tumoral (TNF) alfa, IL-1 que explicarian el incremento en la permeabilidad vascular y la
angiogénesis (2).

El diagnostico del sindrome de POEMS se confirma cuando estan presentes los criterios
mayores obligatorios, uno de los otros tres criterios principales y uno de los seis criterios
menores (3). En este caso, se cumplen los dos criterios obligatorios: gammapatia monoclonal
IgA lambda con plasmocitosis medular (10-60% células plasmaticas) y polineuropatia
desmielinizante; dos criterios principales: multiples lesiones blasticas y elevacion de VEGF;
y cinco criterios menores: esplenomegalia, aumento de volumen extravascular (ascitis y
derrame pleural), endocrinopatia (hipotiroidismo e hiperparatiroidismo), cambios en la piel
(acrocianosis) y trombocitosis.

La polineuropatia se presenta en el 100% de los casos y puede ser el sintoma inicial. Es
sensitivomotora y ascendente, y suele parecerse a la polineuropatia cronica inflamatoria
desmielinizante (4). Existe organomegalia en el 50% de los pacientes, e incluye
hepatomegalia, esplenomegalia y/o linfadenopatia (4). Al inicio, el 67% de los pacientes
presentan al menos una enfermedad endocrinologica, y un menor porcentaje desarrollard
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alguna durante la evolucién (4). El deterioro endocrino incluye enfermedades como
disfuncion adrenal, gonadal, hipofisaria, deterioro paratiroideo y pancreatico (4).

El curso de la enfermedad es cronico y la supervivencia es cuatro veces mayor que en el
mieloma miultiple clasico. El tratamiento incluye radioterapia, corticoides, farmacos
alquilantes, quimioterapia a dosis altas con trasplante de células madre hematopoyéticas y
agentes con accion anti-TNF y anti-VEGF (5).
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