
Figura 1. Hiperpigmentación. F i g ura 2. Atrofia tenar. 
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Queremos informar el caso de una paciente con diagnóstico 
de mie loma múl t ip le , con ami lo idos is asociada y 
manifestaciones clínicas compatibles con el síndrome de 
POEMS. Es el primer caso descrito en Colombia y el cuarto 
en Latinoamérica (6-8). 

Presentación del caso 
Mujer de 71 años, quien consultó en julio de 1983 por 

hiperpigmentación de tronco y extremidades asociada a 
parestesias en manos y disminución de la fuerza de prensión. 
Sus síntomas tenían 18 meses de evolución y en el transcurso 
de ella refería poliartralgias de grandes y pequeñas 
articulaciones, malestar general y pérdida de peso. Al 
examen físico se encontró palidez mucocutánea, piel lisa y 
acartonada, esclerodactilia, lesiones hiperpigmentadas en 
región anterior del tórax, brazos y muslos (Figura 1), 
hepatoesplenomegalia, atrofia en eminencia tenar (Figura 
2), signos de Tinel y Phalen positivos y disminución de la 
fuerza del abductor brevis del pulgar, hombros con 
limitación de los movimientos por dolor y signo del cojinete 
presente (Figura 3). Tenía Hb 9.8% gr. hematocrito 30%, 
leucocitos 3.800 por mm3 eosinófilos 8%, plaquetas 
320.000/mm3 PT y PTT normales, vitamina B12 38 pg/ml 
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SÍNDROME DE POEMS 

Una forma poco común de discrasia de células 
plasmáticas asociada a polineuropatía, organomegalia, 
endocrinopatía, proteína monoclonal y cambios de piel 
ha recibido el término de POEMS. Informamos un caso 
de una paciente con mieloma múltiple asociado a 
amiloidosis y hallazgos clínicos de polineuropatía, hepa-
toesplenomegalia, intolerancia a los carbohidratos, pico 
monoclonal e hiperpigmentación que configuran el 
diagnóstico de síndrome de POEMS. Es el primer caso 
descrito en nuestro país y el cuarto en Latinoamérica. 

INTRODUCCION 
El síndrome de POEMS fue descrito inicialmente en el 

Japón en 1968 por Shimpo y cols (1) y posteriormente por 
otros autores japoneses como una entidad multisistémica 
inusual y conocida como síndrome de "Crow-Fuka se" o 
"Takatsuki" (2-4), posteriormente Bardwick y cols (5) 
acuñaron el término POEMS para resaltar las manifestaciones 
clínicas más constantes como son: P: polineuropatía, O: 
organomegalia, E: endocrinopatía, M: pico monoclonal, 
proteína M, S: cambios de piel. 
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Figura 3. Inflamación en hombro derecho. 

(n= 20 a 100 pg/ml), hierro sérico 311 mg/dL (n= 200 a 
700 mg/dL), ácido fólico 12.2 pg/dL (n= 5 a 50 pg/dL), 
calcio 8 mg % (n= 8 a 10 mg %), calciuria de 24 horas, 408 
mg/1 (n= 50 a 700 mg/1), ácido úrico 6.4 mg %, (n= 5 a 7 
mg%) inmunoglobulina (Ig) G: 5600 (n= 700 a 1700 mg/ 
dL), IgM 50 (n= 70 a 350 mg/dL), IgA 80 (n= 90 a 490), 
albúmina sérica 2.9 gr, alfa 1: 1.03 gr, alfa 2: 0.8 gr, beta 
0.6 gr con pico monoclonal. Aspirado y biopsia de médula 
ósea: 40% de plasmocitos inmaduros, proteínas de Bence 

Jones y cadenas Kappa negat ivas , lambda posi t iva, 
anticuerpos antitiroideos y factor reumatoideo negativos. 
Gamagrafía de tiroides: hipertrofia difusa. T3: 160 mg/dL 
(n= 140 a 270 mg/dL), T4 9.4 ug/dL (n= 8 a 12.5 ug/dL), 
TSH post TRH: 10.5 (n= 15), aminotransferasas normales, 
fosfatasa alcalina 170 UI (n= hasta 250 UI), creatinina 1.4 
mg% (n= 0.5 -1.5 mg). Radiografía de columna dorso lumbar: 
desmineralización ósea difusa, destrucción y colapso del cuerpo 
vertebral de L l . Curva de tolerancia a la glucosa del tipo de 
diabetes mellitus. La electromiografía reveló aumento de las 
latencias de los nervios medianos, unidades motoras polifásicas 
en cuadríceps, tibial anterior, peroneros, extensor de los dedos, 
pedio e intrínsecos de las manos. Se inicia manejo con alkeran 
y prednisona en ciclos. En agosto de 1983 se practicó biopsia 
de piel encontrándose hiperqueratosis, dermis con acúmulos 
hialinos amorfos de aspecto eosinófilo que tiñen con rojo 
congo compatible con el diagnóstico de amiloidosis. En 
diciembre de 1983 se practicó descompresión quirúrgica del 
n. mediano a nivel de muñeca encontrándose fibrosis de la 
sinovial y del ligamento anular del carpo. La histopatología 
documentó aumento del tejido fibrocolágeno, vasos gruesos y 
material eosinófilo. Un electrocardiograma de la misma época 
mostró necrosis del septum e isquemia lateral alta. Se 
diagnosticó síndrome de POEMS y cardiopatía amiloidea. La 
paciente se continuó manejando con alkeran y prednisona. 
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DISCUSION 
El hallazgo cardinal del síndrome de POEMS es la 

polineuropatía de predominio sensitivomotora la cual tiende 
a ser severa y progresiva (5). También se han descrito otras 
manifestaciones como aumento de proteínas en el líquido 
cefalorraquídeo (9, 10) y papiledema (11-13). En cuanto a 
l a o r g a n o m e g a l i a s e m e n c i o n a l a h e p a t o m e g a l i a , 
esplenomegalia y linfadenopatía (4 ,11 , 14). Desde el punto 
de v i s t a e n d o c r i n o s e e n c u e n t r a i m p o t e n c i a por 
h i p o g o n a d i s m o p r imar io , g i n e c o m a s t i a , a m e n o r r e a , 
i n t o l e r a n c i a a los c a r b o h i d r a t o s , h i p o t i r o i d i s m o e 
insuficiencia suprarrenal (11, 13, 14). El componente M 
del acronimo corresponde a la proteína M, a la cual se ha 
a s i g n a d o un p a p e l e t i o p a t o g é n i c o en las d i v e r s a s 
manifestaciones clínicas de la entidad. También se describe 
la presencia de plasmocitosis medular, cadenas livianas 
lambda en 90% de los casos y kappa en 6% (11, 15, 16). 

En piel el hallazgo más constante es la hiperpigmentación 
pero también se describe engrosamiento, hiperhidrosis, 
hipertricosis, verruga angiomatosa, etc. (17, 18). Otras 
manifestaciones menos frecuentes incluyen: alteraciones 
hematológicas, musculares, genitourinarias, gastrointestinales, 
inmunológicas, etc.(4, 9, 11, 16, 19, 20). Se ha descrito el 
síndrome de POEMS asociado a policitemia vera (21); como 
causante de ascitis refractaria (22); manifestándose como 
síndrome carcinoide (23) etc., lo cual indica lo proteiforme 
de su presentación. 

Nuestra paciente presentaba una polineuropatía asociada 
a hepatoesplenomegalia, intolerancia a los carbohidratos, 
pico monoclonal e hiperpigmentación asociado a mieloma 
múltiple lo cual constituye el síndrome de POEMS. Es el 
primer caso informado en nuestro país y el cuarto en 
Latinoamérica. 

Zea y cols (20) plantean dos criterios para el diagnóstico 
de este síndrome: 1. Discrasias de células plasmáticas y 2. Al 
menos tres de las cuatro mani fes tac iones siguientes: 
polineuropatía, organomegalia, endocrinopatía y alteraciones 
en la piel. 

Desde el punto de vista etiopatogénico se ha postulado 
que la proteína M juega un papel importante; se ha encontrado 
en el líquido cefalorraquídeo en 30% de los pacientes (4, 24). 
En algunos casos se ha informado la presencia de depósitos 
de inmunoglobulinas o de anticuerpos antimielina y de cadenas 
kappa IgM en las fibras nerviosas (4,25,26). En el diagnóstico 
diferencial debe incluirse a la variante osteoesclerótica del 
mieloma, el cual se diagnostica por biopsia y se trata con 
cirugía y radioterapia (27). La asociación de esta entidad con 
el POEMS se ha informado en 15 a 50% de los casos (28-30). 
Otras entidades que deben considerarse incluyen las asociadas 
a glicoproteina antimielina por IgM monoclonal (31), y 
macroglobulinemias tipo Waldestrom (32). Las gamapatías 
monoclonales, el mieloma múltiple y otras variantes como el 
de curso indolente y el "Smoldering", la amiloidosis primaria, 
las enfermedades linfoproliferativas etc., también deben 
incluirse en el diagnóstico diferencial (33-37) (Tabla 1). 

Resnick y cols (38) describieron hallazgos radiológicos 
que consideran muy constantes en estos pacientes como la 
presencia de áreas óseas con esclerosis local, lesiones líticas 
en la columna y proliferación ósea en las inserciones 
tendinosas. Nuestro paciente presentaba estas lesiones en la 
columna lumbar y colapso vertebral. 

En 1954 Castleman describió la presencia de hiperplasis 
ganglionar gigante (39, 40). Bitter describió la asociación de 
esta neoplasia l infoprol i fera t iva con el POEMS (41). 
Posteriormente otros autores (7, 42, 43) consideraron que 
tanto el POEMS como la enfermedad de Castleman son 
variantes evolutivas del mieloma múltiple. Igualmente hay 
que considerar en los diagnósticos diferenciales del POEMS 
a las enfermedades del tejido conectivo como la escleroderma 
(4), ya que se puede presentar disfagia, engrosamiento de la 
piel, Raynaud y ANA positivo asociada a contracturas de 
flexores (11). Nuestra paciente presentaba piel gruesa, y 
acartonada y franca esclerodactilia. Se ha informado también 
la presencia de lesiones glomerulares microangiopáticas 
acompañadas con cambios de piel y alteraciones restrictivas 
pulmonares más hipertensión (15) y casos de plasmocitoma 
solitario con mieloma múltiple mediado por complejos 
inmunes (44). 

SUMMARY 
An unusual form of plasma cell dyscrasia associated with 

polyneuropathy, organomegaly, endocrinopathy, monoclonal 
protein and skin changes have been cal led P O E M S 
syndrome. The case of a patient with multiple myeloma 
a s soc i a t ed to a m y l o i d o s i s and c l in i ca l f e a t u r e s of 
p o l y n e u r o p a t h y , h e p a t o s p l e n o m e g a l y , c a r b o h y d r a t e 
intolerance, monoclonal peak and hyperpigmentation is 
reported. This is the first report of POEMS syndrome in 
Colombian medical literature and the fourth in Latinamerica. 
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