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INTRODUCCION: 

En 1968 Shimpo y Cols. presentaron el caso de un paciente 

con un sindrome multlsistémico caracterizado por polineuriopatia, 

anasarca, alteraciones la piel, disfunción endócrina, 

disg1obulinem1a y organomegalia asociada a un plasmocitoma, 

una conferencia ctinica bajo la dirección del Profesor M. Fukase 

(11; posterior a esta presentación, empezaron a aparecer en la 

literatura varios reportes de casos similares, por lo que en 1973 

Yodo!, Takatsuki y Yal:lsawa t2J sugirieron la presencia de un 

nuevo stndrome; curiosamente la totalidad de los casos reportados 

eran procedentes de Japón, sin embargo en una revislon ulterior y 

más profunda de la literatura se encontró caso similar' 

anterior al presentado en la conferencia de H. Fukase y que habia 

sido reportado por Crou en 1956 <3J. Al pasar el tiempo varios 

casos similares empe~aron a aparecer la llteeratura tuera de 

Japón (1J; en 19S1 Barduick (4) dirigio la atención a lo qua el 

consideró las caracteriticas mas sobresalientes de este s1ndrome 

y propuso el acrónimo "PDEMS" para facilitar su reconocimiento y 

que corresponde a las siglas de las caracteritlcas cl1nicas mas 

trecuenternente 

Pollneuropatia 

encontradas en ese entonces, esto es: 

CP>, Organomegalia <O>. Endocrinoptia tE>, 

proteina Monoclonal en sangre <H~ y cambios en la piel -Skin 

changes- tSl. Debido a todos estos antecedentes, a la asociación 

de mieloma multiple -o plasmocitoma-, polineuropatia, anasarca, 

cambios en ta piel y endocrinopatia, se le puede encontrar en la 
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literatura anglosajona con diversos epónimos, entre los mas 

trecuentemente encontrados tenemos: S1ndrome de Shimpo, de Crow­

Fukase, de Takatsuki, ülscrasia japonesa de células plasmAtlcaa, 

Sindrome de PEP <Pollneuropatia progresiva asociada a 

pigmentación cutanea, Edema y discrasia de células PlasmAticaa ). 

Sin embargo a partir de 1991 existe una tendencia a la aceptaclon 

general -por lo menos en la literatura anglosajona- del epómlno 

Slndrome de POEMS propuesto por Bardwick. 



IV 

OBJETIV01 

Inicialmente el mayor nómero de reportes de casos procedia 

de Japón <lJ y se llegó a considerar que en su etlopatogenia 

influían factores hereditarios o ambientales, sin embargo en la 

actualidad es posible encontrar reportes de casos japoneses 

con relativa facilidad; En México existe solo un reporte de un 

caso con este sindrome C5>. El objetivo del presente estudio es 

presentr el caso de un paciente con este síndrome al cuál tuvimos 

la oportunidad de atender y que probablemente representa el 

segundo reporte en México, asi revisar la literatura, 

principalmente de los casos japoneses y comparar los datos 

clinicos y paraclinicos de estos reportes con los del caso que se 

presenta. 
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CASO CLINIC01 

Se trató de un hombre de 47 años de edad, mexicano, sin 

antecedentes heredofam111ares de importancia en relación con su 

padecimiento, originario y residente del Distrito Federal, d• 

nivel socieconomico bajo, de oficio carpintero, con tabaquismo y 

alcoholismo de 30 años de evolución, llegando a fumar hasta siete 

cigarros al dia y bebedor de tipo semanal, fumador de cannabls en 

terma esporAdlca tambien desde hace 30 años. 

Fué sometido a laparotomla exploradora a los 27 años de edad 

por herida por arma blanca, no conocía diabético o 

hipertenso, negó exposición a otro tipo de tóxicas. 

Su padecimiento se inició siete meses antes de su ingreso y 

se caracterizó por disestesias distales en las buatro 

extremidades. seguida de debilidad tambien distal en las 

extremidades, predominando en las inferiores, progresiva hasta 

impedirle la deambulaci6n: aunado a lo anterior resarrolló 

impotencia, pérdida ponderal de aproximadamente 20 kilos y 

cefalea generalizada de moderada intensidad sin nauseas ni 

vómito, motivo por el que tué atendido en otro Hospital del cual 

nos tué referido. 

A ~u ingreso estaba conciente. orientado en sus tres 

esteras, con facies de enfermo grave, se apreció 

hlperplgmentaclon cutanea e hlpertrlcosis, tenia dudoso tinte 

icterico en escleróticas, los campos pulmonares •• 
auscultaron limpios y los ruidos cardiacos eran ritmicos, de 

intensidad y frecuencia normales; tenia hepatomegalla, el bazo no 
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tenia discreto edema en las extremidades; llamó 

apariencia de la piel, la cual estaba de 

"como acartonada". La exploracion neurológica 

mostró funciones mentales superiores conservadas, el fonda de ojo 

revelé papiledema bilateral, el resto de pares craneale tueran 

normales, la exploracion del sistema motor revelo una 

cuadriparesia de predominio distal con un grado 3/5 tna lograba 

vencer la gravedad contra resistenclaJ, las masas musculares 

estaban hipotrótlcas con los reflejos miotáticos practicamente 

abolidos, tenia ambas manos "en garra" una hipoestesia 

importante en guante y calcetln; no encontramos datos de afección 

corticospinal, las pruebas cerebelosas no tueron vaJorabtes por 

la paresia, existió imposibilidad para Ja marcha, tampoco 

detectaron datos de compromiso meningeo. 

Los examenes de laboratorio fueron los siguientes: 

Biometr1a hemática: Globulos rojos 4.91 mill./ml.; Hemoglobina 

13.2 g/dl.; Glóbulos blancos 6700 por mi. con la siguiente 

diferencia 1: L.Jnfocitos 21"• segmentados 77'fl., Bandas 2" y 

anisocitosis +; VGH de 83; CMHG 32.l y plaquetas 246 000 por ml. 

Química sanguinea: Glucosa 104 mg/dl; Urea 65 mg/dl¡ Creatinina 

1.0 mg/dl; Sodio 130 mEq/L; Potasio s.s mEq/L; Ac. Urico 4.0 

mg/d 1. 

En orina: pH 5; con O a 1 leucocito por campo. 

Otros: Bilirrubina directa O.O; indirecta 0.2 mgtdl; TGP 4 

u; lgG 1500 mg1dl. <normal 800 a 15001, lgA 472 mg/dl. lnormal 90 
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a 325 mg/dl.l, lgM 123 mg/dl. (normal 45 a 150 ), C3 54 mg/dl <SS 

a 120), C4 20 mg/dl <20 a SOJ. 

El liquido c~faloraquideo mostró aspecto como agua de roca, 

proteinas de 95 mg/dl; cloro 130; Glucosa 60 mg/dl: no se 

observaron células. No se detectaron bandas oligoclonales. El 

estudio de ELISA Vs. cisticerco y tuberculosis en L.C.R. tué 

negativo. 

Los resultados de las pruebas de función endocrina fueron 

los siguientes: Pruebas defuncion tiroidea in vitre T3 10 n¡/dl. 

(90 a 190> T4 1 ng/dl. es a 12.SJ: TSH 7.8 uU/ml. <O a s:i. Las 

pruebas de función tiroidea in vivo: El gammagrama tiroideo 

mostró una imagen tiroidea aumentada de tamaño, conservado 

mortologla y situación normal, con captacion normal del fármaco. 

Cortisol serico matutino 29 ng/rnl. t8ú a 230>. 

Los resultados de otros estudios hormonales fueron los 

siguientes: Hormona luteinizante 0.9 ng/ml <1.5 a 2.5 n¡/~IJ, 

Hormona estimulante del foliculo 1.7 ng/ml (0.8 a 2.0 n¡/mll, 

Testosterona 0.6 ng/ml <3.0 a 8.0 ngtmll. Pralactina 10.8 n¡/ml 

(3.0 a 7.0 ng/mlJ. 

El estudio de médula osea mostro cambios reactivos y 

alteraciones megaloblásticas. 

No se detectó proteina de Bence-Jones en orina. 

~as radiograftas de craneo fueran normales. La radio¡rafla 

de torax revelo la pre~encla de algunos granulomas calcitlcadas y 

una imagen de mayor densidad en la porción posterior del ae•to 

arca costal del lada derecho. 
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El electroc3rdiograma mostro bloqueo incompleto de Ja rama 

izquierda del haz de Hiss con crecimiento ventricular Izq. y 

complejos de bajo voltaje. 

El estudio electromiográflco fué anormal y reveló una 

po11neuropal1a severa de tipo axonal que afectaba a las cuatro 

extremidades. 

Una tomografía axial computarizada de craneo simple y 

contrastada tué normal. 

La determinación de VIH por el método de ELISA fué 

neea:ativo. 

La biopsia de nervio sural reveló desmielint:ación severa. 

Los cultivos de exudado faringeo reportaron menos de 

100 000 colonias de St. viridans y Netsserfa sp. El urocultivo 

mostró tambien menos de 100 000 colonias de St. epidermidis, St. 

viridans y Klebsiel la pneumoniae. 

Los resultados de otros estudios hormonales fueron: Hormona 

lutetntzante 0.9 ng/ml (1.5 a 2.5 n¡/mll, Prolactina 10.8 ng/ml 

(3 a 7 na/mi), testosterona 0 .. 6 n¡:/ml <3.0 a e.o ng/ml). 

L• evolucion del paciente fué relativamente estable, una v•z 

que se descartó proceso séptico y para tratar de compensar la 

in!luficiencia 

esterol des, 

Treinta di as 

suprarenal se inició la administración de 

lo que presentó cierta mejor1a slntomAtica. 

des pues de su ingreso presentó forma 

relativamente sóbita diaforesis, cianosis perlbucal y datos de 

insuticlencla respiratoria seguido de deterioro del estado de 
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alerta que culminó en paro cardiaco irreversible a las maniobra• 

habituales de reanimación. 

Se envió el cuerpo para estudio necroptico. 



-ó-

DISCUSION1 

En base al· cuadro clinico de nuestro paciente pudimos 

agrupar las alteraciones que presentaba en: 

Polineuropatla: Que se manifestó en el por alteraciones 

sensoriales de predominio distal y que fueron basicamente 

hipoestesla y disestesia. disminución progresiva de la fuerza 

muscular. cambios tróficos manifestados por atrofia de masas 

musculares en las extremidades y posturas caracteristicas de las 

manos as1 como ausencia de los reflejos osteotendlnosos, y que 

posteriormente se confirmo por medio de estudios 

electrofisiolOgicos y de anatomta patológica. 

Organolmegalia: cual tué cllnicamente evidente y 

manifestada por hepatomegalia, misma que posteriormente se 

confirmó por medio de estudios de ultrasonido y demedicina 

nuclear. 

Endoccrinopatia: Manifestada clínicamente por impotencia, 

astenia, adinamia, pigmentación caracterlstlca de la piel, 

hiponatremia, y que se confirmó despues al encontrar por medio de 

laboratorio 1 disminución de T3 y T4, disminución de la 

testosterona y del cortisol sérico matutino, asl como aumento de 

la prolactina sérica. 

Proteinas séricas monoclonales: En este paciente no se logró 

documentr la presencia de gamopal1a monoclonal ni de proteina de 

Bence-Jones en orina 1 sino unicamente aumento de la lgA sérica 

asi como JgG en limites normales superiores, sin embargo como 
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veremos posteriormente la gamopatta monoclonal puede presenta~se 

tardiamente en el transcurso de la evolución de e•te stndrome o 

incluso faltar. 

Cambios en la piel: Los cambios en Ja piel da este paciente 

eran una de los datos cllnicos mas sobresalientes por su 

singularidad y que nosotros atribuimos a la confluencia de 

multiples factores tates como cambios tróficos debidos a la 

pollneuropatia, al hipotiroidismo, a la disfuncion supraranal y 

al edema perltérico. 

En base Jo anterior consideramos que el paciente era 

portador del sindrome de POEMS, por lo que decidimos e9tud\arla y 

reportarlo como tal. 
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ETIOLOGIA Y PATOGENESIS1 

No existe por el momento una teoría que explique todas y 

cada una de las manifestaciones de este desconcertante s1ndrome. 

No obstante, algunos autores se han dedicado a la ardua tarea de 

encontrar un factor comuna todas las manifestaciones clínicas 

que es posible encontrar en la mayoria de los pacientes, las 

conclusiones a las que han llegado son las que pasaremos 

describir a continuación. 

En 1974 tmawari y Cols. <2> revisaron los todavta escasos 

reportes existentes en la literatura hasta techa, 

practicamente todos procedian de Japón y da Jos seis ~ue 

describieron encontraron cuat~n pacientes que presentaron mieloma 

<plasmocitoma> solitario productor de lnmunoglobulina "C" y "H~, 

en base a estos hallasgos ellos propusieron que este $1ndrame 

podria ser causado por efectos remotos del plasmocttoma o mieloma 

at1pico a travez de las inmunoglobulinas secretadas por et los; el 

hecho de que este s\ndrome no so presentara en la totalidad de 

tos casos de mieloma, sino solo en los casos japoneses 

encontrados por ellos lo atribuyeron a factores geneticos 

raciales. En 1981 Bard~ick y Cols. (4J reconocieron este 

sindrome en pacientes americanos de varios grupos etnicos y, en 

base a su mfnucioso y exaust1vo estudio de tos dos pacientes 

reportados por ellos propusieron que el sindrome podrta ser 

explicado por una infiltración tisular por elementos celulares o 

por paraprotetnas o por la presencia de daño vascular, pero no 

Jo¡raron confirmarlo en los pacientes que presentaron, Jo que si 
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demostraron tué que los factores etnicos o raciales o 1enetlcos 

poco probable que jugaran papel reelevante en emte 

síndrome; consideraron poco probable la exposición a una toxina 

ambiental endógena pero tampoco Jo pudieron deacartar. 

Estuvieron de acuerdo en que los anticuerpos anormales <auto 

anticuerpos ?> podrian estimular o interferir con los receptores 

de tejidos neuronales o endocrinos, sin embargo ellos fueron 

incapaces de demostrar anticuerpos antineuronales o antigliales, 

tambien fueron incapaces de _unir las inmunoglobulinao de estos 

pacientes con tejidos endócrinos de animales, o de bloquear la 

respuesta a la ACTH en cultivo de celulas adrenocortical•• 

bovinas. 

Nakanishi y Cols. Cl> en su extensa revisión de 102º casos 

procedentesde japón encontraron una relaclOn directa entre la 

proliferacion de celulas plasmaticas y las variada• 

manifestaciones de este síndrome; ellos postularon que las 

células plasmáticas podrian secretar alguna sustancia tóMica para 

muchos órganos tales el sistema nervioso central 

periférico, sistema endócrino, huesos asl como al sistema 

reticular e inmunopoyétlco. 

Viard y Cols. (6) reportaron un caso con este sindrome que 

presentó sorprendente ~imilaridad con esclerosis sistémlca 

progresiva, con lesiones renales y depositas perivasculare9 de 

material 

nervioso 

amiloide e importante desmielinización en el sistema 

periférico; lograron demostrar depóaito• d• 



-10-

inmunoglobulinas a nivel renal por lo que su¡irieron un mecanismo 

de toxicidad vascular directa paTa tratar de explicar algunas 

caracteristicas de este síndrome. 

Semble y Col s. <7> reportaron los hal lasgos con microscopia 

de luz y electrónica en un caso con sindrome de POEHS y, conforme 

a dichos hallasgos no propusieron alguna nueva teoria, unicamente 

concluyeron que ta polineuropatia presente en practicamente todos 

los casos con sindrome de POEMS debla ser de etiologia diferente 

a la de la polineuropatía asociada con mieloma multiple, aunque 

la proliferacion de células plasmaticas fuera una caracteritica 

comfin a ambas. Hyman y Cols. <6> reportaron un caso de 

síndrome de POEMS asociado a coagulopatia; la po\lneuropatia 

tambien presente en su caso la atribuyeron a la presencia de JgA 

con cadenas "Kappa". 

Fam y Cols. t9l atribuyeron las manifestaciones clinicas en 

este sindrome a efectos remotos del mieloma a travez de proteinas 

monoclonales, particularmente a las portadoras de cadenas ligeras 

"lambda". 

Reulecke y Cols. t10> reportaron un caso tambien con 

sindrome de POEMS y lograron lo que otros autores hablan 

intentado infructuosamente varios años antes, esto es, lograron 

demostrar en 

posteriormente 

laboratorio. 

el suero 

pudieron 

Consideraron 

de su 

unir a 

que la 

paciente anticuerpos 

tejido hlpoflsario en 

hipófisis y tal vez 

que 

el 

las 

estructuras relacionadas con el eje hipotálamo-hipófisis podrtan 
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ser el blanco primario de tales anticuerpos, las lesiones 

espec1f icas en estas estructuras podrian inducir endocrinopatta 

secundarla, los cambios en piel los atribuyeron a disfunción 

suprarenal y aunque no lograron demostrar anticuerpos contra loa 

componentes del sistema nervioso periferico, la polineuroptia la 

atribuyeron a hipotiroidismo. 

~oeb y Cols. <11> reportaron el caso de un paciente con 

ascitis de dificl manejo en el cual se integró además sindro~e de 

POEMS y sugirieron un detecto difuso en el endotelio vascular. Si 

bien no lograron demostrar el mecanismo de este aumento de la 

permeabilidad vascular, trataron de explicarlo nuevamente a 

travez de daño o alteración del endotelio capilar debido a la 

prsencia de paraproteinas monoclonales. 

Como podemos observar, el hecho de que existan varias 

teorias para explicar la afección sistemica en el stndrome de 

POEMS, indica que aQn estamos lejos de poder llegar a un 

conocimiento pleno de la etlopatogenia de este stndrome; •in 

embargo vale la pena hacer notar que la mayoria de lo• autores 

están de acuerdo que se trata de un factor circulante que, 91 

bien no ha sido aún identificado. existe evidencia creciente qua 

es una sustancia en estrecha relación con las inmunoglobulinas o 

por lo menos procedente del mieloma. 
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CUADRO CLINICD1 

Una de las principales características de este sindrome es 

Ja variedad de signos y s1ntomas que presenta. En relación a los 

primeros reportes, Jos ultimas aparecidos la literatura 

muestran un n~mero creciente de elementos cJ1nicos, da la 

impresión de que entre mas intencionadamente se busquen s1ntomas, 

mas se encontraran y que entre más sofisticados sean Jos métodos 

para buscar anormalidades biológicas, mayor número de estas 

alteraciones serán halladas. 

Los principales síntomas reportados por los autores 

incluyen: Debilidad, edema, hirsutismo, cambios en Ja piel, 

ginecomastia, impotencia, fiebre, diatoresis, crecimiento 

linfático, disminución de la agudeza visual, pérdia de peso, 

dorsaJgia, diarrea. disnea ortopnea, crisis convulsivas, 

mialgias y/o artraigias, fatiga, epistaxis, etc. La forma de 

presentaión es variada, sin embargo se aprecia una tendencia a 

que la primera sintomatolog!a sea atribuible a la polineuropat1a 

es decir, debilidad o impotencia, sin embargo eJ primer síntoma 

puede ser epistaxis o ascitis. En Jo que respecta el tiempo de 

evolución este es variable, siendo el mas corto de 2 meses (4) y 

el mas largo reportado es de 9 años <8> con una media de 24.2 

meses, sin embargo es dificil de precisar exactamente el inicio 

de la stntomatolog1a, como sucede en algunas otras entermedades 

sJstémJcas. Las caracteristicas finas de cada stntoma no se 

mencionan en la mayoria de los reportes <incluyendo este> sin 
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embargo es posible hacer un analtsis da cada uno. 

La debilidad es un s!ntoma reportado practicamente por la 

totalidad de los autores <2,4,5,7,8,9,10,11 y 13), es de 

predominio distal que puede afectar a las cuatro extremidades 

pero común que los pies y se acompañe de 

hiperestesias, hipoesteslas y/o disestesias, lo que integr~ el 

cuadro caracteristico de la polineuropatia. Nuestro paciente 

presentó alteraciones sensoriales de varios meses de evolución de 

predominio dislál y que fué seguido de debilidad, al i¡ual qu• 

los casos reportados previamente en la literatura. 

El edema de tas extremidades, aunque no se reporta en todas 

las series C2,9,10 y 11J el predominio es en las extrenmidades 

inferiores, aunque tambien se ha reportado como generalizado e 

incluso anasarca, Nuestro paciente tambien presentó edema en las 

extremidades, el cual fué de predominio distál, era edema duro y 

constitu1a la molestia principal en el. 

Los cambios la piel reportados consisten en 

hiperpigmentactón de la misma y cambios la consistencia 

<Z,4,S,8,9,10 y 11> a tal grado que existe un caso reportado (que 

probablemente 

presentó 

<esclerodermia>, 

sea el Onico> en el que este sindrome •• 

una esclerosis sistémica progre•tva 

frecuentemente esta zona hiperpigmentada y 

engrosada la que presenta incremento del vello (htpertricosisJ 

como lo reportan algunos autores • Nuestro paciente tambien 

presentó cambios notables en la piel, su coloración muy 
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caracteristica hiperpigmentada y con un color citrino discreto 

aA'adido, la textura era "acartonada" que aunado a 1 edema duro 

añadido, le daba una consistencia muy caracteristica la 

palpaclion, no fué posible realizar biopsia de la misma para 

comparar los cambios patológicos con los reportados previamente. 

~a ginecomastia reportada por lmawari <2> era dolorosa. 

Nuestro paciente clinicamente no presentaba datos de 

ginecomastia, sin embargo la determinación de prolactina en suero 

era superior al \imite esparado para hombres, tampoco hubo datos 

de galactorrea, La impotencia está reportada en la mayoria de 

los casos C2,4,5,7,9 y 12) de los hombres que presentaron este 

sindrome. En el caso que presentamos actualmente la impotencia si 

estuvo presente practlcamente desde el inicio del padecimiento 

pero unicamente fué revelada por el interrogatorio dirigido. 

La pérdida de peso l4,S,6 y 7l de estos pacientes en un caso 

fué atribuida a anorexia <11>, en los demás casos reportados no 

se menciona alg6n otra causa atribuible. En nuestro caso, fué la 

pérdida ponderal una de las manifestaciones mas constantes desde 

el inicio del padecimiento, 1 lamó la atención la cuantia de la 

misma. La fiebre no es un sintoma cómun en este sindrome <Z y 

51. Nuestro paciente no presentó en ningun momento de su 

hospitalización alguna elevación termlca de importancia, el 

interrogatorio dirigido tampoco la reveló. 

No eMisten mas datos disponibles para tratar de hacer 

semlolog1a del resto de los sintomas. 
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Los sintomas neurológicos que pueden presntarse como ya se 

~encionó son: debilidad, disestesia, cefalea y/o crlsis 

convulsivas. Nuestro paciente pressentó unicamente sintomas muy 

sugestivos de polineuropat1a y discreta cefalea, no .. 
documentaron en ningún momento la presencia de crisis convulsivas. 
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HALLAZGOS EN LA EXPLORACION FISICAt 

En lo que se retiere a los datos de la exploración fisica. 

los signos clínicos reportados por los autores tambien muestran 

una ampJ1a a variedad y son los siguientes: Polineuropatia 

<2,4,5,7,6,9,10,11,12), cambios en la piel como endurecimiento o 

hiperpigmentación c2, 4, s.s. e. s. 10, 12', nódulos linfáticos 

(2,4,5,6,7,8,9,Í0,11), organomegalia (4,5,6, 7,8,9, 10, 11, 12), 

edema en las extremidades <2. 7,9, 10, 11)' papiledema 

C4,S,6,7,9,11>, ginecomastia C2, 4, 7, 9>, atrofia testicular 

C4,S,7,9,12>, ascitis C4,5,6,9,11J, hirsutismo <2,4,7) y derrame 

pleural <4,6,7,9,lOJ, otros menos comunes incluyen: Hipertermia 

<2,5>. atrofia de extremidades <4,7,12>, ~latoresis (4) 1 

¡alactorrea C4>, pericarditis <6>, fracturas patológicas <8J, 

datos de lesión coriticospinal y/o slndrome cerebeloso CSJ, 

arritmias cardiacas <3J y amenorrea ClO>. 

Como ya se mencionó anteriormente la polineuropatia en estos 

pacientes está representada por debilidad de las extremidades, 

hipoe9tes1a y/o disestesia distales <en "guante y calcetln" l y 

disminución de los reflejos osteotendinosos, a lo que en la 

mayorla de los casos de pacientes en hombres se añade impotencia; 

en el caso que atendimos, los signos y s1ntomas de 

polineuropatla fueron la principal forma de manifestación del 

síndrome y que a juzgar por su apariencia en el examen f isico en 

el cual presentaba importante atrotia de masas musculares y 

deformidades en tas manos <mano en "garra">, esta p~llneuropatóa 
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era de larga evolución y de suma gravedad, como asi lo 

demostraron los estudios electrofisiológlcos que posteriormente 

se comentarán. 

Los cambios en la piel confirman los datos del 

interrogatorio, es decir, engrosamiento e hiperpigmentaclón asi 

como hipertricosis; los cambios en la piel de nuestro paciente ya 

fueron comentados anteriormente. 

Los nódulos linf~ticos. revisando los reportes que se 

presentan en ta literatura, predominaron en la mitad superior del 

cuerpo, esto es cervicales o axilares auque en algunos casos se 

reportaron linfadenopatla generalizada <4,7,9J. En el caso que se 

presenta no se confirmó definitivamente la presencia de 

crecimiento llntatico. 

La atrofia de las extremidades ha atribuido la 

polineuropatia subyacente, sin embargo exlste ta posibilidad de 

que esta no sea la unica causa de la emaciación de las masas 

musculares. En nuestro paciente s1 logramos detectar ctinicamen~e 

la presencia de importante atrofia dP las extremidades y la 

atribuimos la polineuropat1a subyacente, 

logramos descartar del todo, otro tipo de 

sin embargo no 

neuropatia 

diferente por ejemplo: Una neuropat1a tóxica crónica l dadas las 

caracteristicas y los antecedentes del pacienteJ, una neuropatia 

por desnutrición o inclusive una manitestacion paraneoplásica. 

La atrofia testicular se presentó cinco de •iete 

pacientes, no mencionan los autores explicación alguna para este 
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trastorno. En nuestro pacJente no se logró documentar la 

presencia de atrofia test'icular a pesar de tener bajos sus 

niveles de testosterona. 

El papiledema que es un signo frecuentemente encontrado 

Jos reportes tampoco tiene por el momento una eMplicaclón 

tJsiopatoJ6gica razonable, el paciente que presentamos st tenía 

en el tondo de ojo datos lnequivocos de papiledema pero, como se 

mencionara posteriormente se logró descartar una Jesión ocupante 

de espacio intracraneal. 

La ascitis &!ltuvo presente en casi Ja mitad de los casos 

reportados que analizamos (45.4~>, en un caso reciente esta 

ascitis tué refractaria al maneja médica convencional y el 

paciente falleció a probablemente debido a complicaciones 

secundarlas a la instalación de un shunt peritoneal de Oenver. En 

nuestro paciente no se detectó la presencia de liquido perttoneal 

nJ clinicamente ni con la ayuda de ultrasonido. 

El derrame pleural es tambien un hallazgo frecuente en este 

tipo· de pacientes, y Ja pericarditis est~ reportada aún mas 

menudo, se ha considerado que probablemente tengan un tondo 

tisiopatogenico bastante sim:l lar. En nuestro paciente 

probablemente l.a causa del tal lecimiento fue tamponamiento 

cardiaco secundario a pericarditis, la cual no tué detectada por 

cJ1nica ni por la radiografla sinple de torax, probablemente la 

unica manifestación fue en el electrocardiograma por Ja presencia 

de complejos QRS de bajo voltaje. 
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La galactorrea al igual que la importencia se han atribuido 

a disfuncfón endócrina. 

No encontramos explicación, nt los autores Ja mencionan, 

para los datos de disfunción cerebelosa o de leetón 

corttcospinal. 
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DATOS DE ~ABORATORIO: 

Los hallazgos de JaboratorJo mas frecuentemente encontrados 

en nuestra revisión son los s1qu1entes: 

La biometria hemática par lo general no presenta 1rande• 

alteraciones. En reportes aislados )o que ioiramo5 encontrar tu• 

pollcitemta <13>, linfocitos pJasmocttoides <13>, y aumento del 

tiempo de coagulación (7>.la velocidad de sedimentación globular 

si estuvo anormal en la mitad de tos pacientes reportados 

t2,4,6,6 y 91 con un rango de 18 a 55 mm/h. El factor reumato1de 

solo lo encontramos alterado en dos pacientes reportados <4JB>. 

No se manciona otro tipo de anormalidades de este tipo. 

La glucosa sangulnea unicamente estuvo aumentada en dos de 

los 11 pacientes reportados l498J, no se mencionan alteraciones 

en los niveles de nitrógeno de urea. y la oreatinina e•tuvo 

aumentada mas frecuentemente que la glicemia <4,6,7 y 12> en 

algunos casos en asociación con daño renal. 

Las inmunoglobullnas prectlcamente en todos los casos de la 

literatura estuvieron por arriba de los valores normales de 11 

casos reportados, seis presentron aumento de la lgA con cadenas 

lambda y uno con cadenas kappa. y cinco lgG con cadenas 

lambda; dos casos presentaron aumento de ambas lgG e l&A En 

ninguno de estos casos se logró documentar la presencia d• 

proteina de Bence-Jones en orina. 

En lo que respecta a la presencia de dlsfune10n endóorlna, 

en cuatro pacientes reportados se encontró aumenta de la Hormona 
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ttrotrofica (4 1 5,7 1 8>, los estrógenos estuvieron aumentados 

cuatro 

disminuidas en 

<2,7,9,10), las gonadotropinas 

tres pacientes t2,9,10>, la 

estuvieron 

testosterona 

disminuida en tres <2,9,12) de los siete masculinos reportados. 

La prolactina estuvo aumentada en dos pacientes C9,11>, un hombre 

y una mujer. En nuestro paciente logró documentrar la 

presencia de aumento de la hormona tirotrófica, y de la 

prolactina¡ asi como disminuciOn de algunas gonadotropinas, 

cortisol sérico matutino, testosterona y de T3 y T4. 

En lo que respecta a estudios de gabinete, las radiograf ias 

simples demostraron lesiones asteoliticas en varias partes del 

esqueleto en cinco pacientes <4,5,8,9,10>, con cierto predominio 

el esqueleto axial o por lo menos las partes 

proximales, y lesiones osteoescleróttcas en seis pacientes 

(4,5,6,8,9,10). Los estudios con radioisótopos demostraron la 

presencia de lesiones osteoblasticas en dos pacientes (6,7>. En 

el paciente que presentamos logramos detectar una imagen de mayor 

densidad en la porcion posterior del sexto arco costal del lado 

Der. que bien pudiera corresponder a una lesion osteoesclerótica. 

El estudio de liquido cetaloraqutdeo fué anormal 

practicamente todos los pacientes en los que se estudió siendo 

las anormalidades principales hiperproteinorraquia en seis de los 

once pacientes reportados C2,4,5,6,7,9l con un rango de 74 hasta 

295 mg/dl, y Ja presión de apertura del liquido cefaloraquideo 

durante la punción lumbar tambien estuvo aumentada en la mayoria 
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de los casos en los que se estudió <2,4,7J con un rango entre 150 

y 230 mm de agua. En nuestro paciente unlcamente se documentó la 

presencia de hiperproteinorrqula. 
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RADIO~OGIA1 

Existen alteraciones oseas en el Stndrome de POEHS que 

pueden evidenciarse por medio de estudios radiográficos, los 

cambios encontrados se han descrito como lesiones escleróticas, 

litlcas combinación de ambas. Las lesiones escleróticas 

corresponden imagenes radiopacas o de mayor densidad y las 

11ticas a zonas de lucidez o menor densidad. 

La serie mayor de casos reportados hasta el momento actual 

la de Nakanishi y Cols. <l> quienes reportan que de un totál 

de 102 pacientes, 55 presentaron alteraciones oseas demostrables 

las radiogratias simples, de las cuales 31 fueron lesiones 

escleróticas, Jitlcas y 17 mixtas, esto es, líticas y 

escleróticas; los mismos autores notaron una predilección de 

estas lesiones por ciertas areas tales como columna vertebral, 

pelvis y arcos costales. 

En los 

similar de 

reportes de casos existe tambien una proporcion 

alteraciones oseas, lmawari (21 encontró 

alteraciones oceas demostrables radiológicamente en su paciente, 

Bardwick <41 en dos de sus paciente demostró tambten zonas 

locales de esclerosis en claviculas arcos costales, húmero, 

femur, columna lumbar, torácica y pelvis, asi como la presencia 

de fracturas patológicas; este mismo autor dirige la atención a 

ciertas areas de proliferación osea peculiar, que consisten en 

lesiones escleróticas de tamaño variable <algunos miltmetros a 

varios centlmetrosl alternado con otras lesiones pequeñas lmenos 
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de un centimetro> radioJOcidas rodeadas de esclerosis -lesiones 

en anillo- y areas de destrucción osea focal con proliferación en 

espiculas, particularmente en la columna vertebral, y sugiere que 

este tipo de lesiones podr1a ser patognomonico del s1ndrome de 

POEMS. 

Los hallazgos radiológicos reportados por otros autores 

son muy distintos de los originales y, la mayoria consnten en 

lesiones liticas y bJasticas en pelvis y cuerpos ventebrales <5>, 

lesiones osteoescleróticas pequeñas en pelvis y cabeza de temur 

<6>, lesiones líticas en sacro <9>, o bien los estudios 

radiológicos se reportaron como normales Cl2>. 

Otro tipo de anormalidades radiológicas son las que 

corresponden a las alteraciones asociadas tales como imagenes de 

derrame pleural, derrrame pericárd!co, hepatomegalia, 

esplenomegaJia, presencia de liquido en cavidad abdominal 

fracturas patológicas. 

En el presente caso las alteraciones radiológicas 

consistieron en la presencia de una imagen de mayor densidad en 

la porc!On posterior del sexto arco costal del lado derecho que 

podria corresponder una zona de osteoesclerosis, no se 

evidenció por medios radiográficos la presencia de derrame 

perlcárdico que probablemente condicionó el deceso del paciente 

por taponamiento cardiaco. 
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ANATOMJA PATOLOGJCA1 

Se han realizado escasos estudios completos de anatomia 

patológica ya que la mayoria de Jos autores enfocan sus •studlo• 

a los organos o sistemas mas afectados¡ a continuación trataremo• 

de analizar los hallazgos reportados. 

Nakanisht (1) enfocó su estudio hlstopatológtco los 

nódulos linfáticos, los cambios que encontró fueron: 

Proliferación "arboreceñte" de capilares hlperplasla de 

células endotellales y engrosamiento de las paredes causada por 

proliferación de células en husos, que denominó angioesclerosis¡ 

rosetas de células plasmáticas maduras en el tejtdo 

lntertolioular, e hlstiocltosis sinusat. 

Uno de los pacientes de Bardwtck (4) tuvo la b1op91a de 

nervio sural normal y el otro presentó degeneración axonal. 

El estudio necróptico del paciente de Ariza <S) reveló 

mieloma osteoesclerótico de la pelvis y cuerpos vertebrale•, los 

riñones los reportó con gtomérulos hipercelulares con aumento del 

mesangio y atrofia tubular; congestión hepatosplénica; testtculos 

pequeños con atrofia y detencion de la espermato¡énesis; glAndula 

tiroides ligeramente aumentada de tamaño sin otras alteraciona•; 

pancreas sin alteraciones; afección grave de las ralees d• la 

cola de caballo, con infiltrado linfocitario principalmente en la 

periferia 

células de 

hemorragias 

de los vasos, desmielinizaclón e hiperplasia de la• 

Schwann; en el parénquima cerebral se observaron 

perivasculares anti¡uas e infiltrado linfocttario 
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moderado perivascular en el espacio de Vlrchow-Robln; en el 

corazón habla hipertrofia de celulas miocárdicas con areas de 

"flbrosis, infiltración adiposa, macrófagos con hemosiderlna, 

zonas de necrosis y trombos de fibrina, el pericardio y 

endocardio no mostraron alteraciones y en pulmones habla 

neumonia bacteriana y trombos de fibrina: no se encontró 

amiloidosls. Vlard <6> reporto en riñan lesiones glomerulares 

lsquémicas caracterizadas por mesangiolisis, alteraciones en la 

membrana basal gtomerular; flbrosis lntesticlat difusa, lesiones 

vasculares serias con con endarteritis fibrosa, 

arterlolosclerosls y depositas amorfos no amiloldeos. 

Semble C7> enfoca el reporte de caso a tos hallazgos 

histopatolOgicos con microscopia de luz y electrónica. En una 

biopsia por aspiración de médula osea encentro focos de células 

plasmáticas de apariencia madura; en otra biopsia de nódulo 

linfático encontró hipetrofia e hiperplasia folicular reactiva 

con moderado estrechamiento microvascular en el tejido al 

rededor de los nódulos llntáticos. ~os nódulos lntraabdominales 

mostraron linfadenopatia reactiva con pequeños tocos de células 

plasm~ticas los espacios intersinusales. Una biopsia de 

cuadriceps mostró grandes grupos focales de fibras anguladas 

atróficas compatibles con neuropatia crónica, tambien encontró un 

número importante de fibras atróficas redondeadas Y fib~osis 

endomisial intensa. La luz de los peque~os vasos capilares 

endomisiales no pudo ser visualizada. Las venulas y venas no 
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estaba afectadas. La biopsia de nervio mostró una pérdida casi 

totál de las fibras miellnlzadas y laminación concentrica a•i 

como depósitos de colAgeno en la membrana basal de lo9 vaaos 

endoneurales. 

disminuidas. 

Las fibras no miellnlzadas tambten estaban 

Tambien Gherardl <15) enfoca su reporte de tres pacientes 

con Sind. de POEHS a los hallazgos de anatomia patológica, entre 

los que incluye: Lesiones nerviosas periféricas que consistieron 

en desmielinización segmentarla y de¡eneración axonal, con la 

formación de láminas de mielina no compactadas; hlperplasia 

angiofolicular de los nódulos linfAticos, cambias vasculares no 

inflamatorios; en piel lo que encentro fue esclerosis hialina de 

las papilas dermicas; y en adenohipófisis la presencia de 

numerosas células con reactividad positiva para anticuerpo9 anti 

alfa-MSH. 

Bergouignan t16l tambien reportó la formación de laminas de 

mielina no compactadas asl como degeneracion mielino-aMonal en 

sus pacientes con Sind. de POEMS. 

Sano y Cols. (17l dirigieron la atención a los hallazgos a 

nivel renal, que en realidad no se diferenciaron mucho de los 

reportes previos, esto es, reportó la presencia de proliferación 

mesangial y engrosamiento de las paredes de los capilares 

glomerulares muy similares las de la glomerulonPfrltis 

membranoproliferativd. 
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En el estudio necróptlco de nuestro paciente los principales 

hallazgos fueron Neumonitis por broncoasplracion escasa, liquido 

pericárdico (300 mi.>, un trombo en auricula derecha, hepato y 

esplenomegalla, glandu\a suprarenal derecha atrofica, gastritis y 

enteritis isquémica; en relación a los hallazgos en sistema 

nervioso los que se detectaron tueron los siguientes: 

Degeneración pigmentaria en neuronas de la corteza cerebral, 

microndenoma de hipófisis, cromatollsls central las 

motcneuronas de las astas anteriores de la médula espinal 

predominantemente en los segmentos dorsal y lumbar y 

desmiellnización focal en los nervios periféricos. 

Probablemente el hallazo mas reelevante fué el mlcroadenoma 

de hipófisis ya que la atrofia de la glándula suprerenal derecha 

y la desmielinización focal o segmentarla eran datos host3 cierto 

punto esperados y el resto de los hallazgos podrtan estar 

relación con In causa del fallecimiento. 
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TRATAl1JENT01 

ESTA 
SAUR 

TES!~ 
fil u~ 

NO nrnE 
3füUúlECA 

Se han reportado diversas termas de manejo de los pacientes 

Stndrome de POEMS las cuales varlan dependiendo 

principalmente de la forma de presentación o de Ja predominancia 

de algun componente. Uno de los pacientes reportados por 

lmawari <2> se recuperó rapidamente despues de la resccctdn del 

plasmocitoma, otro recibió tratamiento con esteroides y tu6 

seguido por lo menos ocho años mostrando mejorfa sintomática y 

otro patente falleció dos años despues de habersele diagnosticado 

el Slndrome. 

De los pacientes reportados por Bardwick (4). uno que 

desarrolló ascitis y datos de mala absorción lntenstinal mejoró 

en forma significativa tambien con la administración de 

esteroides, menciona que la ascitis disminuyó en dos semanas y 

la diarrea desapareció completamente, tambien mejoró la 

polineuropatia que presentaba. Et mismo Bardwlck desde entonces 

llamó la atenciOn hacia I~ posibilidad de que la plasmaferesis 

podria de utilidad en el tratamiento de este tipo de 

pacientes. 

Dalakas t13> en su reporte de casos de polineuropat1a 

asociada a gamopatia monoclonal trata de explicar la 

pollneuropatía como resultado de la disrupcidn de la barrera 

sangre-nervio con penetración pasiva al parénquima endoneural de 

la inmunoglobullna completa o mas selectivamente de las cadenas 

ligeras y propone un manejo con drogas antllinfoct~lcas o con 
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plasmaféresis para eliminar los factores antitibra nerviosa 

putativos; tambien menciona en articulo los resultados de un 

reporte preeliminar en el que observaron mejorla en cuatro de 

cinco pacientes tratados con drogas antilinfoctticas. En su 

extensa revisión de 102 casos, Nakanishl ll> observó que la 

extirpación quirurgica del mieloma <plasmocitomaJ extramedular, 

radioterapia local a la lesión osteoesclerótica localizada o el 

tratamiento con prednisolona en pacientes con este stndrome con 

proteina mono o policlonal, significo una importante mejorla -por 

lo menos temporalmente- de la neuropatia, hlperpigmentación 

cutanea y edema ast como de otros signos y slntomas. 

El paciente reportado por Fam <9> con un plasmocitoma 

productor de lgA lambda del sacro recibió un curso de 

radioterapia a la lesión C4000 rads en cuatro semanasJ, eJ cual 

resultó en una mejorta gradual de sus slntomas y una disminución 

de los niveles de l¡A, además de este r~gimen recibió meltalán y 

prednisona en forma intermitente y según el autor con este manejo 

presentó una importante mejorta clinica, con resolución de la 

ascitis, del edema, neuropatla, papileddema y proteinurla asl 

como disminución aún m~yor del nivel de lgA, Ja mejoría tambien 

se documento por tomografia computarizada del sacro, la cual 

mostró importante reducción de la lesión sacra. 

Schulz y Cols. (12> en la discusión del caso que presentaron 

de este síndrome asociado a policitemia vera mencionan una serie 

de terapias para el manejo del Sind. de ?OEMS entre las que 
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incluyen: Plasmatéresis, azatioprina, mel fal.tin, 

ciclofosfamida, radioterapia o combinación de ellas, 

prednlsona, 

todas el las 

con resultados variables, por ejemplo, en la mayoria de los 

reportes se menciona mejoria con el tratamiento con asteroides 

no as! en el de Ari:a <S> en el que se menciona que no existió 

mejoria sino que continuo con deterioro progresivo hasta el 

deceso o, el que presentamos en el cual hubo majarla 

~ubjetlva ya que desarrolló pericarditis la cual fué la causa del 

deceso. 

En la literatura revisada solo existe reporte de 

tratamiento de un paciente con Slnd. de POEMS con plasmatéresls, 

se trató de un paciente reportado por Silberstein <13) el cual 

era portador de un mieloma osteoesclerotico que no respondió al 

manejo con prednisona y melfalán, se le efectuaron un totAl de 

seis recambios, al parecer tampoco hubo respuesta y el paciente 

falleció. La conclusión a la que ellos llegan es que si trata 

de un producto anormal producido por la enfermedad el 

responsable del cuadro clinico, se necesita un esquema mas 

intensivo de recambio para consesulr una depleción sostenida de 

tal sustancia soluble; bien que ni el aumento d• la 

permeabilidad vascular o las manifstaciones clinicas re•ponden al 

retiro de la sustancia soluble o son causados por tal sustancia 

producida por la neoplasia. 
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CONCLUSIONES: 

De acuerdo a lo reportado en Ja literatura por los autores 

ya citados anteriormente y de acuerdo con los datos encontrados 

en nuestro paciente podemos concluir: 

1.- El Síndrome de POEHS es una patología poco frecuente, o por 

lo menos poco diagnosticada, principalmente en Jos paises 

occidentales. 

2.- La etiolopatogenfa de este padecimiento no se conoce en et 

momennto actual, sin embargo existe evidencia creciente en 

relación a la participación del sistema inmunopoyético a travez 

de inmunidad humoral, que teoricamente puede explicar si no 

todas, muchas de las manifestaciones clfnicas en estos pacientes. 

3.- Todos los casos reportados se encuentran entre Ja 3a. y Sa. 

década de la vida, afectando más frecuentemente a los hombres 

<2: 1 J. 

4.- La duración del padecimíento es variable, pudiendo ser 

suba¡uda (meses) a crónica CañosJ. 

s.- El cuadro clínico tambien es variable. los sintomas 

predominantes fueron: Debilidad <91%), cambios en piel <72~J, 

impotencia <54%), dolores articulares C45~l. pérdida ponderal 
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<36%) y diarrea tZ7~l; y los signos mas frecuentemente 

encontrados fueron: Neuropatia <91%J, vicerome¡alla l91~), 

crecimiento linfático <61•>, cambios en piel (72•>, papllede•a 

<63•>, edema en extremidades tSA•> y ascitis <54%>. 

6.- Es posible detectar multiples alteraciones enddcrinas por 

medio de laboratorio. 

?.- Se asocia con mieloma solitario o múltiple. 

8.- No se conoce un tratamiento cien por ciento etic~z para el 

manejo de los pacientes con este sindrome, se han tratado con 

esteroides, azatioprina, meltalan, ciclofostamida, plasmatéresis, 

resección del plasmocitoma <cuando es solltariol, radioterapia o 

combilación de ellas, sin embargo los mejores resultados 

reportados son con prednisona, reseccion del plasmociloma y 

radioterapia. 

9.- El pronóstico de estos pacien~es es variable, la sobrevida de 

varia entre B meses lel caso actual} y más de 20 años. 
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