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INTRODUCCION 

El síndrome ahora conocido como POEMS fue descrito en forma inicial por Crow en 
1956 y después por Fukase en 1968 • .-ccibió el nombre de síndl"omc de Crow Fukase por 
Nakanishi ( 1) y también se ha llamado síndrome Takatsuki. 

El síndrome es caracterizado por Ja asociac.:ión de polineuropatfa. organomegalia. 
endocrinopatía y cambios dérmicos. Todos Jos síntomas se consideran ser secundarios a una 
discrasia de células plasmáticas: con la producción en muchos de los pacientes de un 
componente monoclonal (M). 

De las cinco características principales deriva el acrónimo de POEMS .. acuñado por 
Bardwick et al. (2). 

El síndrome de POEMS afecta más comúnmente a hombres. Ja edad de inicio es más 
frecuente en la edad media (Quinta década). Más del 80% de los casos reportados han 
ocurrido en pacientes de ascendencia japonesa. La patogénesis de este desorden es 
pobremente entendida.y la terapia usualmente incluye glucocorticoides o agentes citotóxicos 
inmunosupresivos. 

Polineuropatía: Se presenta como una alteración distal. bilateral. simétrica sensorial y 
también motom. Tiene un curso progresivo. acompañándose de disminución de los reflejos 
tendinosos profundos; principalmente en extremidades inferiores. 

La electrotromiografía usualmente muestra signos de desmielinización y degeneración 
ax.onal. 

Organomelia: La hepatomcgalia es frecuente. acompañada de leve colestásis. la biopsia 
puede ser nonnul o mostrar un infiltrado panal leve. no específico. · 

Puede existir csplcnomegalia y linfadenopatfas. 

Endocrinopatía: L¡1 ginecmnaslia y Ja impotencia son presentes en dos tercios de los 
hombres y Ja amenorrea en una de cm.Ja 3 1nujeres rcportnda."i. 

La intolernnciu u la glucosa se prcsenu1 en 1m\s del 40% y el hipotiroidismo en SlSlo el 
10%. en ulgunos pacientes los niveles estrogénicos urinarios y séricos esliin elevados. huy 
casos reportados de hipcrproluclinemia y los niveles de testosterona bajos son írccucnlcmcnlc 
dctecludns en hnmhrcs. El hipngom1dis1110 es rclucionado u disfunci<in ccnlrul o pri111ariu. 



Otras alteraciones endocrinas incluyen: Hipotiroidismo. insuficiencia suprarrenal. 

En general Jos pacientes se presentan con más de una deficiencia endocrina. 

M Componente: En todos Jos casos existe un componente M. EJ cuál puede ser lgA K o 
lgG K. el componente lgA K se ha encontrado en eJ SOSI- de Jos casos publicados. 

Hay reporte de la asociación con lesiones osteoJiticas. osteoescleróticas o mixtas. 

En 1983, Takatsuki y Sanada (3) encontraron lesiones ostcoescJcróticas y una proteína 
monoclonal en 73o/c. Ja mayoría fue del tipo JgG o IgA y más deJ 95% de las cadenas ligeras 
fueron del tipo K. 

Bardwick et al. (2). han detectado niúltiples anonnalidades esqueléticas en los pacientes 
con síndrome de POEMS. Estás incluyen áreas de lesión ósea focal o áreas de proliferación 
ósea. Lesiones únicas o n1úhiples pueden aparecer. panicul3JTI1ente en regiones apendiculares 
o axiales. Las lesiones son predominantemente escleróticas. 

Skin (Piel): Las lesiones en piel incluyen: Hipcrpigmcntación local o generalizada. 
engrosarnienro de la piel. hipcrtricosis; la cujf es generalizada en fonna ocasional. siendo más 
común su presentnción en tórax.. cara y extremidades. 

Ouas lesiones son: Hiperhidrosis. ¡¡ngiomata vcrrucosa. ¡¡ngiomas (más frecuenremcntc 
del tipo lubcroso). raramente existe quer.alosis seborrcica múltiple. ic1iosis. foliculitis o 
seborrea. 

Otras manifestaciones: En Ja lileraturu se reportan ot.-as n1anifcs1acioncs asociadas .aJ 
síndrome de POEl\15. a nivel renal se han descri10: Glorncruloncfriris mesangioproJifcr.:uivas~ 
Jikc. glomcruloncfriris mcs.agiolíticas o microangiopatía 1rombótica. 

A nivel co1rr.Jiova!'.Cuh1r se ha reportudo cs1rcclmmicmo difuso coronario e infürlo de 
1niocurdin (4). otros investigadores han documen1;.1do involucro v;.iscufar periférico. 

Pirwh11c111c !'.C pueden 01sochir: Ec.Jcnm periférico. oi~citis. dcrn11ncs pleurales. ficho:. 
sudomci(m n flipoc1·¡¡¡js1110 digilal (5). 



OSTEOARTROPA TIA HIPER-XROFICA. 

La osteoanropatfa hjpcnrófica es un síndrome caract~zado por hipocratismo digital y 
pcriostosis de huesos tubulares. 

El síndrome se puede clasificar en dos grupos: Primari<=> y Secundario. 

EJ secundario a su vez se puede dividir en generalizad<> (Pulmonar. cardíaco. hepático. 
intestinal. mediastinaJ o misceláneos) y el locaJizado (Hc::-211.iplcjía. a.neurisma y conducto 
anerioso persistente). 

El hipocratismo y la osteoanropatía hipenrófica sor:a diferentes estados del mismo 
proceso patológico. 

La deformidad de los dedos es Ja primera manifestación, al progresar el síndrome hay 
periostosis. 

Clínicamente se caracteriza por dolor óseo, profundo-_ más notorio en extremidades 
inferiores. defonnidad globosa de los dedos y aumento de los. tejidos blandos. 

El síndrome completo presenta además hipertrofia de la picl,edcma cilíndrico en tobillos 
(pies de elefanle). engrosamiento de huesos rubulares, y pcric:::>stosis (6). 

De acuerdo al primer \Vorshop Inrcmacional de Oslcoar-cropalía Hipertrófica (7) para el 
diagnóstico se requieren:: Hipocralismo digiw.I y pcrio!.losis. Se han reconocido además tres 
forma.o; incompletas: 1) Hipocralismo, 2) pcriostosis sin bipocratisrno en c-J marco de 
cualquiera de las cnfcnncdadcs conocidas que se asociun con e>slcoartropalia hipcrtn'ifica y 3) 
Paquidennia asociada con cualquicr.1 de J;,L'i manifcst:iciuncs r~nurcs. 

Lo1!" n1anifcsto1cioncs 111cnon:s del sindro111c incluyen: Derrame articular. 'chnrrc~. 
foliculi1is. hipcrhidro'.'>is. gu~tropatíu hipcnnlfica y acromlctíli~is. 



OBJETIVO 

Definir por medio de la revisión de la. literatura (MEDLINE-Inglés). La prevalencia de 
las características de las osteoart.ropatía hipertrófica en los casos rcponados de síndrome de 
POEMS. 

JMETODO 

Se realizó la búsqueda en Ja base de datos del MEDLINE con las palabras claves 
·HPOEMS•• y .. Síndrome Crow-Fukase. se analizaron todos los artículos con estos temas 
publicados en lenguaje Inglés. 

La descripción de cada caso fue revisada buscando las características distintivas de la 
osteoartropatla hipertrófica. Los artículos en los cuáles no existía información clínica fueron 
eliminados de la revisión. 

Los casos que se identificaron como previamente reportados fueron excluidos. 

La estadística utilizada fue de tipo descriptivo. 



RESULTADOS 

Se encontraron 275 casos de sfndrome de POEMS; reportados en Inglés (l-3.S.9.16-
100). La edad media de los pacientes fue de 57 años (Rango: 26-73 años). 68% fueron del 
sexo masculino (186 casos) y el 32o/o correspondió al sexo femenino (89 casos). 

La Tabla l muestra la frecuencia de las características de la ostcoartropatfa hipertrófica en 
el síndrome de POEMS. 

Los resultados relevantes mostraron que el 5370 de los pacientes con síndrome de 
POEMS presentaban cambios hipertróficos en piel (paquidcrmh1), 32% tuvieron hipocratismo 
digital y el 27% presentó hiperhidrosis. 

Otras de las manifestaciones carnctcrísticas de Ja ostcoartroputía hipertrófica también 
fueron detectadas: Pcriostosis en 6o/o. derrame articular en 4o/o, hipcrtricosis en 56%. 
acroosteólisis en 4% y edema en 74% de los casos. 



TAUL.A 1 

CARACl'l•RISTICAS llEJ\IOGRAl'ICAS DE 275 PACIENTES 

Edud media 
Sexo masculino 
Sexo femenino 

57 ufios. 
68% 
32% 

CARACTERISTICAS DE OSTEOARTROPATIA HIPERTROFICA (%) 

Hipocratismo digital 32 
Pcriostosis de huesos tubulares 6 
Paquidennia 53 
Hiperhidrosis 27 
Acroosteólisis 4 
Seborrea J 
Folkulitis 
Gastropatfa hipertrófica 
Derrame sinovial 

o 
4 



DISCUSION 

Un lcrciu de los casos n .. •ponados con sindro1nc de POEMS tuvieron In caractcrbtica 
cardinal e.le la ostcoartroputía hipertrófica: El hipocratismo digital. En favor de este hallazgo~ 
es el hecho de '-lUC dos gr:.mdcs ~crics. una de J:1pón ( l) y otra di: Franciu (5). n1ucstran 
junta."i la alta prevalencia del hipocr:ltismo digital (50%) en síndrome de POEMS. 

Desafortunadamente en otra de las grande~ series. la Clínica Muyo en EU (8) la 
frecuencia de la dcfonnidad en palillo de los dedos sólo es mencionada como pane de ••Otros 
hallazgos·· clínicos. incluyendo hipocratismo digital. 

En nuestra revisión ta prevalencia de hipocratismo digital fue de 33%. porcentaje más 
alto que el rcporlado para muchas de las enfermedades conocidas asociudas a la 
ostcoartropalfa hipertrófica (7). Otros de los elementos claves de la osteartropatía hipertrófica: 
La proliferación pcrióstica de los huesos largos loc¡11i7..uda al final de las extremidades (7) fue 
raramente reportada. Una cxplicnción posible para la falta de reconocimiento puede ser la 
ausencia de búsqueda radiográfica intencionada de esta c;.tracterística. De acuerdo con esto es 
el hecho de que la paquidermia. una de las anonnalidades mayores del síndrome de POE?vlS 
y también de la osteoartropatia hipenrófica. parece ser intencionadamente buscada y 
reporta~ siendo detectada en una alta proporción de los casos (53% ). 

Es obvio entonces que estudios prospectivos investigando las características de la 
osteoartropatía hipertrófica en pacientes con síndrome de PQEr.,.15 es necesaria para definir 
con exactitud la concurrencia de estas dos enfermedades. 

Nosotros observamos que las características clínicas de POEMS se asemejan más a la 
forma primaria de la ostcoartropatía hipertrófica (También conocida como 
paquidermoperiostosis); ya que como este subgrupo peculiar de la osteoartropatía: afecta 
predominantemente individuos masculinos que prcseT'l.tan cambios hipertróficos en piel. 
frecuentemente acompañados de hiperhidrosis (9). 



Oc gran interés es el hecho de que los mecanismos fisiopatogénicos propuestos para 
ambas entidades son -semejantes. Nuestro grupo ha encontrado que los pacientes con 
osteoartropatfa hipertrófica cardiogénica tienen una población plaquetaria anormal. 
caracterizada por la presencia de macrotrombocitos con curvas de distribución de volumen 
alterado ( 10). tales pacientes y Jos que tienen la forrra primaria del síndrome tienen niveles 
plasmáticos elevados del factor antigénico Von Willebrand. lo cuál sugiere la activación de 
células endotelialcs y plaquetarias ( 11 ). estudios ultraestnicturales de hipocratismo digital han 
mostrado signos de activación de las células endotcliales {12). 

Sugiriendo que la osteoartropatía hipertrófica cardiogénica se desarrolla cuando los 
megacariocitos no son fragmentados en las subdivisiones de la circulación pulmonar y debido 
a los shunts de derecha·izquierda. la sangre entra directamente a la circulación sistémica. 
alcanzando los sitios más distales debido al flujo axial y así llevando a la activación de células 
endoteliales con la liberación de factor de crecimiento de fibroblastos. induciendo así la 
osteoartropatfa hipertrófica. ( 10.13). 

El factor (s) de crecimiento propuesto responsable de la proliferación anormal de 
fibroblastos no ha sido identificado. Nuestro grupo ha encontrado niveles plasmáticos 
normales de factor de crecimiento derivado de plaquetas (PDGF) en pacientes con 
osleoa.rtropatía hipertrófica {14). 

En contraste Silveri et al. ha reportado recientemente altos niveles circulantes de esta 
citoquina (15). 

En el síndrome de POEMS. Ja trombocitosis ha sido descrita frecuentemente (5). el daño 
endotclial con aumento de la permeabilidad vascular es una característica relevante a varios 
niveles en los nódulos linfáticos con alteraciones sugestivas del sfndrotne de Castleman ( l ). 
en la piel angiomas( 16.17) y en estructura.~ glomcrularcs ( l .IS.19). Se hu sugerido que la 
~masarca en estos pacientes es debida a aumento de Ju permeabilidad vo.1scular sccundariu ;\ 
dai'io endotclial. Se propone que el <.hiño cntlotelial es secundario u un l"uctor de crccirnicnto 
liberado de la médula ósea. ya que tas carncterísticas clínicas de estos pacientes revierten 
después de rmlh1ci6n o remoción de las lesiones <.'>sca.(5). 



Aunque varias citoquinas incluyendo IL2. IL 6. factor de necrosis tumoral alfa y otras 
han sido candidatos como agentes causales de Jos signos y sfntomas del síndrome de 
POEMS. datos concluyentes no son disponibles. 

En una investigación de niveles plasmáticos de factor de crecimiento epidérmico. el 
factor de crecimiento de fibroblastos y el factor derivado de plaquetas se han encontrado 
nonnales.(20). 

El factor de crecimiento endotelial vascular (VEGFJ también. conocido .como :factor<le 
permeabilidad vascular (VPF). ha sido clonado y se ha reportado que tiene varios efectos 
fisiológicos que incluyen noovascularización y aumento de Ja penneabilidad (21 ). Basados en 
Jos efectos diversos del VEFG y de las características clínicas del síndrome de POEMS. dos 
grupos independientes (21) han encontrado niveles elevados del factor VEFP. postulando 
que dicho factor pudiera ser uno de los elementos humorales participantes en el síndrome de 
POEMS. el origen del VEGF permanece desconocido. 

Watanabe et al. (2 J) sugiere que la organornegaJia y Ja alteración en piel son inducidos 
por ncovascuJarización y v.asopermeabilidad. La osteosclcrosis pudiera ser inducida por la 
diferenciación osteoblástica secundaria al VEGF y finalmente la eliminación del factor VEGF 
podría ser una terapéutica apropiada aJ síndrome de POEMS. 



CONCLUSIONES 

La revisión de Ja Uteratw'a muestra que aJ menos el 32% de Jos pacientes con síndrome 
de POEMS rienen hipocratismo digitaJ. 

Otras manifestaciones características de la osteartropatfa hipertrófica también son 
.frecuentes como: Paquidennia (53%). hiperhidrosis (27%) y aumento del volumen de los 
iobillos (74%). 

Se han propuesto mecanismo patogénicos similares para ambas entidades. 

Proponemos que eJ síndrome de POEMS y Ja osteoanropatía hipertrófica pudieran ser 
"'ariames de un mismo síndrome. 
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