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Resumen.—El sindrome POEMS es un cuadro clinico con
afectacion multiorganica que cursa con polineuropatia (P),
organomegalia (0), endocrinopatia (E), componente M
monoclonal (M) y manifestaciones cutaneas (S, del inglés
skin). Sélo los angiomas tuberosos se consideran
manifestaciones cuténeas caracteristicas. Las opciones
terapéuticas, entre ellas la plasmaféresis, van encaminadas a
mejorar la polineuropatia, principal causa de mortalidad.
Presentamos el caso de una mujer de 54 afios, diagnosticada
de sindrome POEMS, que desarrolld varios angiomas
tuberosos en el tronco de forma eruptiva.

Palabras clave: sindrome POEMS, angioma tuberoso.

©00000000000000000000000000000000000000000000000000000000

INTRODUCCION

El sindrome POEMS se caracteriza por la
existencia de polineuropatia (P), organomegalia
(O), endocrinopatia (E), componente M
monoclonal (M) y alteraciones cutdneas (S, del inglés
skin) . Las manifestaciones cutaneas mas frecuentes
del sindrome son hiperpigmentacién cutanea,
edema, hipertricosis y rasgos esclerodermiformes,
que afectan fundamentalmente a las zonas acras del
cuerpo. Se han descrito también telangiectasias,
acrocianosis, fenémeno de Raynaud, xerosis,
hiperhidrosis, leuconiquia y lipodistrofia. Sélo los
angiomas  tuberosos pueden  considerarse
caracteristicos del sindrome. Suelen ser multiples,
de aparicion rdpida, y localizados preferentemente
en el tronco y la raiz de las extremidades.

DESCRIPCION DEL CASO

Una mujer de 54 anos de edad consulté por
presentar lesiones asintomaticas de apariciéon brusca
en el téorax y en la cara, desde hacia 3 meses. Se
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POEMS SYNDROME

Abstract.—POEMS syndrome is a set of clinical
manifestations with multiorganic involvement, which presents
with polyneuropathy (P), organomegaly (0}, endocrinopathy
(E), monoclonal gammopathy (M), and skin changes (S). Only
hemangiomas are considered characteristic skin
manifestations. Therapeutic options, including
plasmapheresis, are aimed at improving the polyneuropathy,
the main cause of mortality. We present the case of a
54-year-old woman, diagnosed with POEMS syndrome, who
developed several eruptive hemangiomas on her trunk.
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trataba de pdpulas eritematovioldceas, de 0,5y 1 cm
de tamano y de consistencia blanda (figs. 1y 2). El
estudio anatomopatolégico de una de las lesiones

i
»

Fig. 1.—Nddulos eritematoviolaceos en el torax.

124 Actas Dermosifiliogr 2004;95(2):124-5 74



Chavarria E, et al. Sindrome POEMS

UG e A DUPEY

Fig. 3.—Aspecto histolégico de uno de los angiomas tuberosos.
Aparecen espacios vasculares dilatados en la dermis, con
acumulaciones de pequefos vasos sanguineos, formando
estructuras arracimadas, que se asemejan a los vasos sanguineos
glomerulares. (Hematoxilina-eosina, x100.)

mostré dilataciones saculares de la dermis formando
estructuras arracimadas (fig. 3).

La paciente habia sido diagnosticada de sindrome
POEMS en el ano 1994 en el servicio de medicina
interna porque presentaba un cuadro de sindrome
constitucional, polineuropatia sensitivomotora grave
de predominio distal, hepatosplenomegalia,
poliadenopatias, hipotiroidismo subclinico,
gammapatia monoclonal IgA-\, acrocianosis y
fenémeno de Raynaud. La paciente fue tratada
inicialmente con varios ciclos de corticoides sistémicos
y plasmaféresis, observandose una reduccion de los
niveles de interleucina 6 (IL-6) y mejoria de la
sintomatologia, especialmente de la polineuropatia.
La paciente estaba realizando desde hacia 3 anos
tratamiento sistémico con labetalol, tiroxina,
prednisona a dosis de 5 mg/dia, carbonato calcico,
furosemida, bicarbonato sédico, alopurinol,
eritropoyetina subcutdanea, hierro y cianocobalamina
en dosis de 1 mg intramuscular cada semana.

DISCUSION

El sindrome POEMS, también denominado
sindrome de Crow-Fukase, sindrome de Shimpo,
sindrome de Takatsuki y sindrome PEP
(polineuropatia [P], endocrinopatia [E] y alteracion
de células plasmadticas [P]) presenta un amplio rango
de manifestaciones y puede afectar a cualquier
6rgano.

Su etiopatogenia es desconocida. El desequilibrio
entre las citocinas proinflamatorias (IL-6, IL-1B, y
factor de necrosis tumoral alfa [TNF-a]) y las citocinas
antiinflamatorias (factor del crecimiento
intraepidérmico beta [TGF-$,]) podria explicar las
caracteristicas clinicas del sindrome. El hecho de que
tras el tratamiento del mieloma se produzca una
mejoria espectacular de la sintomatologia sugiere que
existen factores solubles responsables de los aspectos
extramedulares del sindrome?. Dichos factores
podrian actuar sobre la pared de los vasos sanguineos
provocando un aumento de la permeabilidad
vascular. Podria tratarse de citocinas proinflamatorias,
entre las que se implica especialmente a la IL-6 como
principal reflejo de la actividad de la enfermedad®®.

El objetivo del tratamiento es mejorar la
polineuropatia. Para ello se ha utilizado la cirugia, la
radioterapia, la quimioterapia, los corticoides
sistémicos, las inmunoglobulinas intravenosas, la
plasmaféresis y el trasplante autélogo de médula 6sea’.
En el caso de lesiones 6seas nicas o escasas, se pueden
emplear la cirugia y la radioterapia y en lesiones 6seas
difusas, se deben realizar tratamientos con
quimioterapicos (melfaldn o ciclofosfamida) o con
corticoides sistémicos.
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