Notas clinicas

POEMS SYNDROME, A LITTLE-
KNOWN POLYGLANDULAR
DISORDER: REPORT OF 3 CASES

We report 3 patients with POEMS
syndrome that illustrate the multisystemic,
chronic and progressive nature of the
disease. Time since onset was between 2
and 4 years. The patients complained of
fatigue, lethargy, weight loss, followed by
progressive weakness and skin changes. At
diagnosis, all 3 patients had multiple
endocrine compromise (hypothyroidism,
adrenocortical insufficiency and
hypogonadism).

The literature highlights the frequency of
endocrine abnormalities, which are present
in two-thirds of patients at presentation.
The most common feature is hypogona-
dism followed by adrenocortical insuffi-
ciency and hypothyroidism. Recognition of
the components of the syndrome (neuro-
pathy, organomegaly, endocrinopathy, M
protein and skin changes) is the first step
in managing the disease. Treating the en-
docrine compromise is essential.
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Presentamos 3 pacientes con sindrome de POEMS que ilustran la natura-
leza multisistémica, crénica y progresiva de la enfermedad. El tiempo de
evolucion fue de entre 2 y 4 anos; el inicio fue un cuadro general de aste-
nia, adinamia, pérdida de peso, al que se anadieron manifestaciones neu-
romucusculares y dérmicas. Al momento del diagnéstico, el deterioro en-
docrino era poliglandular (insuficiencia tiroidea, adrenal y gonadal). La
literatura cientifica resalta la frecuencia de presentacion de este compo-
nente, ya que dos tercios de los casos tienen su inicio con alguna enfer-
medad endocrinoldgica; el hipogonadismo es la caracteristica mas co-
mun, seguida por la insuficiencia adrenocortical y el hipotiroidismo. El
reconocimiento de la conjuncion de los componentes del sindrome (poli-
neuropatia, organomegalia, deterioro endocrino, gammapatia monoclo-
nal y cambios dérmicos) es el primer paso en el manejo de la enferme-
dad, en el que el tratamiento de reemplazo hormonal es imprescindible.

Palabras clave: Sindrome de POEMS. Mieloma osteosclerdtico. Hipogonadismo. Poli-
neuropatia.

INTRODUCCION

El sindrome de POEMS es una enfermedad multisistémica que
pertenece al grupo de los sindromes inmunoendocrinopdticos de
dificil diagnéstico. El término se refiere a la presencia de polineu-
ropatia, organomegalia, endocrinopatia, gammapatia monoclonal y
cambios dérmicos. La primera descripcién del sindrome fue la de
Scheinker' en 1938. Afios mds tarde (1980), Bardwick et al®> acu-
fian el acronimo con que se lo conoce actualmente y en 2003, Dis-
penzieri et al® proponen los criterios para su diagndstico. La etiolo-
gia ain no es clara, aunque que se cree que el factor de crecimiento
del endotelio vascular (VEGF) es el factor patogénico*>. Describi-
mos los casos de 3 pacientes con este sindrome vistos en un hospi-
tal de cuarto nivel de atencién de Lima, Perd, que se presentaron
en un periodo de 3 afios. En ellos el componente endocrino estuvo
presente desde el inicio del cuadro, y afectaba a las funciones tiroi-
dea, adrenal y gonadal, por lo que el servicio de endocrinologia di-
rigi6 el diagnéstico hacia la insuficiencia poliglandular.
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OBSERVACION CLiNICA

Caso 1

Varén de 32 afios con cuadro clinico de 3 afios de evo-
lucién que se inicié con parestesias en las plantas de
los pies y disminucién progresiva de la fuerza muscu-
lar; se agregaron astenia, adinamia y pérdida de 20 kg
de peso. En la exploracion fisica destacaba: indice de
masa corporal (IMC) = 20; hiperpigmentacién de mu-
cosas y piel, engrosamiento dérmico; hipocratismo di-
gital; ascitis, paraparesia, arreflexia e hipocratismo di-
gital. La analitica mostré: hemoglobina, 7,6 g/dl;
proteinas, 6,3 g/dl; albimina, 1,3 g/dl; se comprob6
hipotiroidismo primario (tirotropina [TSH], 20 pU/1
[normal, 0,4-4,2]) e insuficiencia adrenal (cortisol ba-
sal, 2,2 pg/dl [normal, 5-15]). Por la electromiografia
(EMG) se concluyé: polineuropatia sensitivomotora
axonal y desmielinizante; la ecografia abdominal
mostro hepatoesplenomegalia con ascitis, y la inmu-
nofijacién, banda monoclonal de cadena lambda de
IgA. En el aspirado de médula dsea se observé el 8%
de células plasmaéticas. El paciente fallecié subitamen-
te por insuficiencia respiratoria debido a una neumo-
nia intrahospitalaria, antes de iniciar la quimioterapia.
El diagnéstico de hipotiroidismo primario se basé en
la clinica y en las concentraciones elevadas de TSH no
compatibles con un cuadro secundario, en el que la
TSH es inapropiadamente baja®. El diagndstico de in-
suficiencia adrenal primaria se sustentd en la clinica
de hiperpigmentacion de mucosas, pérdida ponderal,
astenia y concentraciones bajas de cortisol basal. La
hiperpigmentacién de mucosas no es una de las mani-
festaciones dérmicas del sindrome de POEMS, en el
que mads bien es: cutdnea, generalizada y acral’. La
pigmentaciéon mucosa en un paciente con cortisol ba-
sal bajo sdlo puede darse si la secrecion de corticotro-
pina (ACTH) se encuentra indemne (fig. 1).

Fig. 1. Paciente delgado con hipocratismo digital e hiperpigmen-
tacion. Radiografia de la calota craneana que muestra lesiones en
sacabocados tipicas de mieloma miiltiple, y la inmunofijacion,
banda monoclonal de cadena lambda de inmunoglobulina A.
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Fig. 2. Se muestra los cambios dérmicos en codos y pies. En la ra-
diografia de columna se observa lesion osteosclerdtica de LA4.

Caso 2

Varén de 46 afios, previamente asintomadtico. Referia
un cuadro de 2 afios que se inicié con disfuncién eréc-
til; se afiadieron pérdida de masa muscular, pigmenta-
cién y engrosamiento de piel; dolor lumbar; astenia,
adinamia e hipersomnia. A los 9 meses, la hipotonia
limitaba su movilidad, habfa perdido 30 kg de peso y
presentaba edema en extremidades inferiores. El exa-
men clinico revel6 un paciente delgado (IMC = 19);
engrosamiento de piel en codos y pies; hiperpigmenta-
cién mucocutdnea, hepatoesplenomegalia, fuerza mus-
cular disminuida y arreflexia. La analitica evidenci6
anemia (hemoglobina, 10,3 g/dl) y trombocitosis (pla-
quetas, 435.000). El estudio hormonal confirmé hipo-
tiroidismo primario (TSH, 15,73 pU/l; T4 libre, 0,58
ng/dl), insuficiencia adrenal (cortisol basal, 6,1 wg/dl
y postestimulacidon con corticotropina, 9,25 pg/dl) e
hipogonadismo (testosterona libre, 4 ng/dl). La EMG
evidenci6 polineuropatia sensitivomotora de predomi-
nio motor, axonal y desmielinizante; la biopsia de
cuarta vértebra lumbar confirmé mieloma osteosclero-
tico. Se inici6 tratamiento con prednisona,
levotiroxina, y pulsos de ciclofosfamida y dexameta-
sona por 1 afio, para luego iniciar terapia con talido-
mida. A la fecha, el paciente se encuentra estabilizado,
aunque persiste la debilidad en miembros inferiores.
Desde el punto de vista endocrinolégico recibe levoti-
roxina 100 pg/dia, prednisona 7,5 mg/dia y testostero-
na en forma intermitente (fig. 2).

Caso 3

Varon de 57 anos con historia de 4 anos de astenia,
adinamia, pérdida ponderal (10 kg), distension epigds-
trica, dolor toracico, disnea y lesiones papulares en to-
rax. La exploracion fisica mostré IMC, 19; papulas de
0,5 cm, rojo-oscuras sobre hemangioma de térax ante-
rior; pigmentaciéon de mucosas y pliegues cutdneos;
adenomegalias cervicales; derrame pleural izquierdo y
hepatomegalia (14 cm). La analitica mostrd cortisol
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