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Resumen

Introduccion: El sindrome de polineuropatia, organomegalia, endocrinopatia,
proteina monoclonal y alteraciones cutaneas (POEMS) es una enfermedad rara y
compleja asociada a trastornos de las células plasmaticas, al igual que el mieloma
multiple. Se caracteriza por una serie de manifestaciones clinicas que afectan
multiples sistemas del organismo, lo que plantea un diagnéstico significativo.
Objetivo: Describir las manifestaciones clinicas y el manejo diagndstico del
sindrome de POEMS mediante la presentacion detallada de un paciente con
esta enfermedad.

Presentacion del caso: Se presenta un paciente masculino de 54 afios con
antecedentes de mieloma multiple y tuberculosis. Durante su evaluacién, se
identificaron esplenomegalia, disfuncion tiroidea y gammapatia monoclonal. El
paciente mostro sintomas de polineuropatia, incluyendo debilidad muscular y
alteraciones sensoriales. Se realizaron andlisis de laboratorio, que confirmaron
la presencia de proteinas monoclonales, y estudios de imagen que evidenciaron
la organomegalia.

Discusion: Elsindrome de POEMS presenta unaampliagamade manifestaciones
clinicas, lo que complica su diagnédstico y manejo. La identificacion temprana de
proteinas monoclonales es crucial, y se requiere un enfoque multidisciplinario
que incluya exdmenes fisicos exhaustivos, andlisis de laboratorio y estudios
de imagen. Este caso ilustra la importancia de un diagndstico oportuno y un
tratamiento integral, destacando que la colaboraciéon entre especialidades
médicas es fundamental para optimizar los resultados clinicos y mejorar la
calidad de vida de los pacientes afectados por esta compleja condicién.
Conclusion: El caso presentado resalta la complejidad diagndstica y terapéutica del
sindrome de POEMS, caracterizado por su presentacion multisistémica que incluye
organomegalia, gammapatia monoclonal, endocrinopatias y neuropatia periférica.
Palabras clave: sindrome POEMS; polineuropatias; gammapatia monoclonal;
esplenomegalia.

POEMS syndrome. An unusual case with organomegaly,
monoclonal gammopathy and thyroid endocrinopathy. Case Report

Abstract

Introduction: POEMS syndrome (Polyneuropathy, Organomegaly, Endocrinopathy,
Monoclonal Protein, and Skin Changes) is a rare and complex disease associated
with plasma cell disorders, such as multiple myeloma. It is characterized by a series
of clinical manifestations that affect multiple systems in the body, posing significant
diagnostic challenges.

Objective: Describe the clinical manifestations and diagnostic management of POEMS
syndrome through a detailed presentation of a patient with this disease, emphasizing
the importance of a multidisciplinary approach in its identification and treatment.
Case report: A 54-year-old male patient with a history of multiple myeloma and
tuberculosis was presented. During his evaluation, splenomegaly, thyroid dysfunction,
and monoclonal gammopathy were identified. The patient exhibited symptoms of
polyneuropathy, including muscle weakness and sensory disturbances. Laboratory
analyses confirmed the presence of monoclonal proteins, and imaging studies
demonstrated organomegaly.

Discussion: POEMS syndrome presents a wide range of clinical manifestations,
complicating its diagnosis and management. Early identification of monoclonal
proteins is crucial, and a multidisciplinary approach is required, including thorough
physical examinations, laboratory analyses, and imaging studies. This case illustrates
the importance of timely diagnosis and comprehensive treatment, highlighting that
collaboration among medical specialties is essential to optimize clinical outcomes
and improve the quality of life for patients affected by this complex condition.
Conclusion:The presented case highlights the diagnostic and therapeutic complexity
of POEMS syndrome, characterized by its multisystem presentation that includes
organomegaly, monoclonal gammopathy, endocrinopathies, and peripheral neuropathy.
Keywords: POEMS sindrome; polyneuropathies; monoclonal gammopathy;
splenomegaly.
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Introduccion

El sindrome de polineuropatia, organomegalia,
endocrinopatia, proteinas  monoclonales
y cambios cutaneos (POEMS) es una
afeccion multisistémica poco comun, con
una patogénesis aun indefinida. Presenta
una amplia variedad de manifestaciones
sistémicas que a menudo se confunden
con comorbilidades triviales, lo que retrasa
su diagndstico entre 12 y 16 meses, este
retraso puede provocar graves secuelas en
los pacientes, llevando a discapacidades
severas que los postran en cama o en silla de
ruedas debido a la neuropatia establecida. La
incidencia estimada del sindrome de POEMS
es de aproximadamente 0,3 casos por cada
100 000 personas, afectando principalmente a
personas mayores y hombres, lo que coincide
con la prevalencia del mieloma multiple. Este
sindrome afecta multiples érganos, por lo que
sus sintomas son diversos’.

Ademas de las caracteristicas principales del
sindrome de POEMS, otras manifestaciones
importantes se encuentran presentes; entre
ellas incluyen papiledema, retencién excesiva
de liquido extravascular, anomalias Oseas
esclerdticas y niveles elevados del factor de
crecimiento endotelial vascular (VEGF). Aunque
la fisiopatologia del sindrome es compleja, se
ha sugerido que la interaccion de diversas
citoquinas producidas por células plasmaticas
clonales y policlonales juegan un papel crucial
en la angiogénesis y en la permeabilidad
microvascular, elementos clave en el desarrollo
de este sindrome. El VEGF se ha identificado
como la citoquina mas relevante para la
progresion de esta enfermedad; sin embargo,
la eficacia ambigua de la terapia anti-VEGF
sugiere que su papel se define mejor como
mediador de la progresion del sindrome?.

Para el diagnéstico del sindrome de POEMS,
se utilizan criterios clinicos que se dividen en
mayores y menores. Los criterios mayores
incluyen la presencia de polineuropatia,
gammapatia  monoclonal y  disfuncion
endocrina, mientras que los criterios menores
abarcan manifestaciones como organomegalia,

anomalias éseas, retencion de liquidos y niveles
elevados de VEGF. La combinacion de estos
criterios ayuda a establecer un diagnostico
adecuado y oportuno del sindrome?®.

Con estos antecedentes el
estudio tiene como objetivo describir
las manifestaciones clinicas y el manejo
diagnodstico del sindrome de POEMS mediante
la presentacion detallada de un paciente con
esta enfermedad.

presente

Presentacion del caso

Paciente masculino de 54 afios, de raza negra,
procedente de Bucaramanga, Colombia,
con antecedentes de mieloma multiple
diagnosticado hace aproximadamente
dos afos, para lo que recibié tratamiento
quimioterapéutico a base de bortezomib y
dexametasona, ademas fue considerado
candidato a trasplante de progenitores
hematopoyéticos, el cual se realizd hace
seis meses. Sin embargo, como secuela del
tratamiento, desarrollé disfuncion tiroidea vy
neuropatia periférica.

Al momento del ingreso, el paciente se
encontraba en tratamiento activo para
tuberculosis pulmonar primaria, la cual fue
diagnosticada hace aproximadamente seis
meses, para lo que recibid isoniazida (350 mg/
dia) y rifampicina (600 mg/dia), encontrandose
en la fase de continuacion del esquema
antituberculoso de primera linea.

A pesar de que el paciente ha mantenido
buena adherencia a su tratamiento para la
tuberculosis y no reporté efectos adversos
relevantes previamente, en el uUltimo mes
presentd varios sintomas que motivaron
su ingreso al servicio de urgencias;
estos incluyeron fatiga, pérdida de peso
significativa (8 kg), fiebre subjetiva vy
diaforesis nocturna.

Adicionalmente, el paciente reporté la
aparicion de tos hemoptoica, la cual describid
como episodios de tos productiva con esputo
tefiido de sangre, lo cual podria indicar una
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exacerbacion o complicacion
relacionada con la tuberculosis.

pulmonar

También refirid dolor anginoso, descrito como
un dolor toracico de tipo opresivo, localizado
en el centro del pecho, este dolor se presentd
de manera episodica y estuvo asociado a
esfuerzo fisico o estrés emocional.

Al examen fisico, el paciente se encontraba
en aceptables condiciones  generales
y hemodindmicamente estable. A nivel
abdominal se evidencié un abdomen blando,
depresible, no doloroso a la palpacién, con
una esplenomegalia palpable a 3 cm por
debajo del reborde costal, y ruidos intestinales
presentes. A nivel osteomuscular, se evidencio
dificultades para la marcha y disminucién de
la turgencia cutanea. Neuroldégicamente, sus
esferas mentales estaban conservadas, sin

embargo, presento hipoestesia, termoalgésica
y abatiestesia, ademas de disminucion de los
reflejos osteotendinosos rotuliano y aquiliano
y disminucion de la fuerza muscular en los
miembros inferiores.

Durante la hospitalizacion, se realizaron
analisis de sangre, cultivos, radiografias
de térax y estudios de imagen avanzados,
en donde los resultados revelaron Ia
presencia de gammapatia monoclonal
(inmunofijacion en suero con reporte de
indicador de gammapatia monoclonal
(IGG-Lamba) y disfuncién tiroidea (TSH
16,33 HulU/ml, T4 libre 0,5822 Lng/dl)).
Por otro lado, se realizd una evaluacion
neurolégica completa, incluyendo estudios
de conduccién nerviosa y electromiografia
(Tabla 1), para diagnosticar y caracterizar la
neuropatia periférica.

Tabla 1. Hallazgos encontrados en la electromiografia

Parametro Hallazgo

Descripcion

Velocidad de conduccion
nerviosa motora (VCM)

Latencia distal motora
anos y tibiales)

Amplitud del potencial de ac-
cion motora (CMAP)

Velocidad de conduccion

nerviosa sensitiva (VCS) cos principales

Amplitud del potencial de ac-
cion sensitivo (SNAP)

Frecuencia de actividad es-
pontanea (descargas fibrilantes)

Extremidades superiores: 32 m/s;
inferiores: 28 m/s

6,5 ms (promedio en nervios medi-

Extremidades superiores: 1,8mV;
inferiores: 0,9mV

No detectable en nervios periféri-

No detectable en extremidades
superiores e inferiores

Presencia moderada en musculos
tibiales anteriores

Reduccién significativa en am-
bas extremidades.

Valores prolongados en com-
paracién con los rangos nor-
males.

Valores bajos, indicativos de
compromiso motor.

Ausencia de respuestas sensiti-
vas registradas.

Sin respuestas sensitivas evi-
dentes en los estudios realiza-
dos.

Actividad espontanea registrada
en reposo.

En esta evaluacion se observo una reduccion
significativa en la velocidad de conduccién
nerviosa motora (VCM) en todas las
extremidades (superiores e inferiores), lo que
indica un compromiso motor de grado leve a
moderado. Ademas, la latencia distal motora
prolongada refleja una desaceleracién en la
conduccién de los impulsos nerviosos, lo
que sugiere dano en las fibras nerviosas. La

baja amplitud del potencial de accién motora
(CMAP) en las extremidades refuerza la idea de
un deterioro motor. En cuanto a la conduccion
sensitiva, la ausencia de respuestas (VCS
y SNAP) indica un déficit en la funcion
sensorial, sugiriendo que la neuropatia afecté
tanto la parte sensitiva como a la motora del
sistema nervioso periférico. Finalmente, la
presencia de actividad espontanea (descargas
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fibrilantes) en los musculos tibiales anteriores
es un hallazgo tipico de las neuropatias, que
sefiala dafo axonal o desmielinizante en las
fibras nerviosas. Estos hallazgos globales
sugirieron una neuropatia sensitivo-motora,
compatible con intensidad leve a moderada en
este paciente.

Seinstauréunmanejointegraltraslaconfirmacion
del diagnéstico de sindrome de POEMS, una
entidad poco frecuente dentro de los sindromes
paraneoplasicos, asociada a trastornos de
células plasmaticas. El diagnéstico se realizd
en base a los criterios diagnésticos descritos
en la literatura especializada, entre los cuales se
identificaron dos criterios mayores obligatorios:
polineuropatia simétrica distal progresiva de
tipo desmielinizante, documentada mediante
estudios de conduccién nerviosa, y presencia
de un trastorno de células plasmaticas con
evidencia de gammapatia monoclonal tipo
IgA lambda detectada por inmunofijacién en
suero. Adicionalmente, se cumplieron varios
criterios menores, entre ellos: organomegalia
hepatoesplénica leve, endocrinopatia
(hipotiroidismo primario), alteraciones cutaneas
y pérdida de peso no intencionada, lo que
en su conjunto permitié establecer de forma
concluyente el diagnostico.

Como parte del manejo especifico para el
mieloma multiple asociado —considerado
una de las manifestaciones neoplasicas
subyacentes al sindrome de POEMS— se
inicié tratamiento con bortezomib (1,3 mg/
m?) subcutaneo los dias 1, 4, 8 y 11 de cada
ciclo, asociado con dexametasona 20 mg por
via oral en los dias 1-2 y 8-9, como parte del
esquema quimioterapéutico de primera linea.
Simultaneamente, se mantuvo el tratamiento
para tuberculosis pulmonar activa, confirmada
previamente mediante baciloscopia y cultivo,
en fase de continuacién con isoniazida 350 mg/
dia y rifampicina 600 mg/dia, por un periodo
proyectado de 4 meses mas, bajo estricta
vigilancia de adherencia, efectos adversos y
funcién hepatica.

En relacion con la disfuncidon tiroidea, se
instauro tratamiento con levotiroxina sddica 50

mcg/dia, ajustando la dosis segun evolucién
clinica y valores séricos de TSH, con controles
cada 6 a 8 semanas para garantizar una terapia
de reemplazo adecuada.

Evolucion y seguimiento

Durante la hospitalizacion y en los controles
posteriores, el paciente presentdé mejoria
significativa de la sintomatologia respiratoria,
con disminucién de la tos hemoptoica vy
la fatiga. La pérdida de peso se estabilizd
mediante seguimiento por nutricion y hubo
una reduccién notable de las diaforesis
nocturnas. En cuanto al dolor anginoso, cedio
completamente con el manejo instaurado sin
necesidad de una intervencion adicional.

Se realizaron controles de laboratorio
periédicos que incluyeron inmunofijacién
en suero, el que mostrd persistencia de la
gammapatia monoclonal, perfil tiroideo (TSH
Y T4 libre) cada 8 semanas, observando
mejoria progresiva con la terapia de reemplazo
hormonal, funcion hepatica y hematologia
completa para monitorear posibles efectos
secundarios del tratamiento antituberculoso y
la quimioterapia, sin alteracion significativa.

Discusion

El caso presentado corresponde a un paciente
con diagnostico confirmado de sindrome de
POEMS, y presenta varias caracteristicas
clinicas y paraclinicas relevantes que son
representativas de esta entidad (polineuropatia,
organomegalia, endocrinopatia, gammapatia
monoclonal y alteraciones cutaneas), una
entidad rara y compleja. Este sindrome suele
presentar un desafio diagndstico debido a su
presentacion heterogénea, lo que también se
evidencié en el paciente. La coexistencia de
mieloma multiple, hipotiroidismo y neuropatia
periférica es tipica del sindrome de POEMS,
lo que subraya la necesidad de un enfoque
diagnostico y terapéutico multidisciplinario*®.

En cuanto a la coexistencia del mieloma
multiple y el sindrome de POEMS, esta
relacién es significativa, ya que el mieloma
puede ser un precursor del desarrollo de
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POEMS. La produccién de citocinas por
las células plasmaticas malignas puede
desencadenar la cascada de eventos
patolégicos que caracterizan este sindrome.
En este caso, el paciente presentd el
diagndstico previo de mieloma mudltiple,
lo que complicé su diagndstico y manejo.
Por otro lado, la presencia de gammapatia
monoclonal de tipo IgG-lambda sugiere un
vinculo entre el mieloma y el desarrollo de
sintomas neurolégicos, endocrinolégicos y de
organomegalia asociados con POEMS. Este
hallazgo es consistente con la literatura, que
documenta que un numero significativo de
pacientes con POEMS tiene antecedentes de
trastornos hematologicos, incluidos el mieloma
multiple y otras gammapatias monoclonales,
es asi como la identificacién y manejo
temprano del mieloma multiple es crucial,
dado que la progresién de esta enfermedad
puede exacerbar los sintomas y complicar el
tratamiento del sindrome de POEMS®.

La polineuropatia periférica, caracteristica
principal del sindrome de POEMS, en el
paciente fue confirmada mediante estudios
de conduccion nerviosa y electromiografia,
revelando neuropatia sensitivo-motora leve a
moderada. Esta presentacion es consistente
con las descripciones en la literatura, que
indican que la neuropatia en POEMS es
predominantemente simétrica, ascendente y
afecta tanto la funcidn sensitiva como motora
de manera bilateral. Aunque en otros reportes
se observa paresia severa en mas del 50% de
los casos, el paciente mostré disminucién de
la fuerza motora sin alcanzar dicha gravedad.
En términos de organomegalia, la literatura
describe la hepatomegalia, esplenomegalia y
linfadenopatia como hallazgos frecuentes®®.
En este caso, la esplenomegalia palpable
concuerda con estas observaciones.

Entre las alteraciones endocrinas
descritas en POEMS, se incluyen el
hipotiroidismo, la insuficiencia suprarrenal
y la hiperprolactinemia'™. En este caso, el
paciente presentd hipotiroidismo primario,
que fue manejado con levotiroxina, lo que
coincide con las endocrinopatias mas

comunmente reportadas. Sin embargo, no
se observaron otras endocrinopatias en el
momento del diagndstico, lo que puede
deberse a la variabilidad individual en la
expresion del sindrome.

La gammapatia monoclonal presente en
este paciente es un elemento clave para el
diagnodstico diferencial ya que la literatura
indica que los pacientes con POEMS suelen
tener gammapatias monoclonales tipo IgG o
IgA"". En este caso, la inmunofijacion en suero
confirmoé una gammapatia monoclonal de tipo
lgG-lambda, alineandose con los hallazgos
mas frecuentes en la literatura.

El uso de bortezomib como parte del esquema
de tratamiento del paciente es consistente
con las recomendaciones actuales para el
manejo del sindrome de POEMS y mieloma
multiple. Segun estudios previos, como los
reportados por Pramanik et al., el bortezomib
ha demostrado eficacia en este contexto,
logrando tasas de respuesta muy buena parcial
(VGPR) o completa (CR) en hasta el 69% de
los casos. El paciente toler6 adecuadamente
la terapia, sin toxicidades neuroldgicas
significativas, lo cual es relevante dado el
riesgo potencial de neuropatia inducida por
el farmaco. Ademas, la combinacion de
bortezomib con dexametasona ha mostrado
beneficios tanto en el control hematoldgico
como en la reduccion de la sintomatologia'.

La literatura también menciona el trasplante
autdlogo de células madre hematopoyéticas
(ASCT) como una opcion para lograr
remisiones duraderas en pacientes con
POEMS, especialmente en aquellos con
mieloma multiple y neuropatia severa. Este
procedimiento se ha asociado con tasas de
respuesta alentadoras y una mejora en la
calidad de vida de los pacientes, al eliminar
la poblacion celular patolégica responsable
de la gammapatia monoclonal. Sin embargo,
la elegibilidad para ASCT depende de
varios factores, incluidos la respuesta al
tratamiento inicial, la edad del paciente, su
estado general de salud y la ausencia de
comorbilidades significativas. La evaluacion
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cuidadosa del riesgo y beneficio es crucial,
dado que el trasplante conlleva un riesgo de
complicacionesy requiere un manejo riguroso.
En la practica clinica, se ha observado que los
pacientes que responden adecuadamente a
la terapia previa, como el uso de bortezomib
y otros agentes quimioterapéuticos tienden a
tener mejores resultados postrasplante. Por lo
tanto, el ASCT se considera una opcion viable
para aquellos pacientes con POEMS que han
agotado otras alternativas de tratamiento
y que presentan un perfil adecuado para el
procedimiento14,

Es fundamental destacar que la respuesta
al tratamiento del sindrome de POEMS vy
la tuberculosis en este paciente ha sido
positiva, lo que sugiere una interaccion
favorable entre ambos manejos. La
terapia con bortezomib y dexametasona
para el mieloma multiple ha contribuido
significativamente a la mejoria de los
sintomas neuroldgicos y endocrinoldgicos
del POEMS, mientras que el régimen de
tratamiento antituberculoso ha permitido un
control efectivo de la tuberculosis pulmonar,
evidenciado por la buena adherencia del
paciente y la ausencia de efectos adversos
relevantes. Este enfoque terapéutico integral
no solo ha mejorado la calidad de vida del
paciente, sino que también ha facilitado la
recuperacion de su estado funcional general,
resaltando la importancia de un manejo
multidisciplinario en casos complejos donde
coexisten multiples condiciones patoldgicas.

El seguimiento a largo plazo es fundamental en
estos pacientes para monitorear la respuesta al
tratamiento y detectar recaidas tempranas. El
paciente continuara con controles periddicos
con evaluaciones clinicas y paraclinicas, que
incluiran estudios hematolégicos y de funcién
organica para ajustar el tratamiento segun
sea necesario. La literatura sugiere que los
pacientes con buen control de la gammapatia
monoclonal y sin progresion de la neuropatia
tienden a tener una mejor calidad de vida y
supervivencia prolongada. Sin embargo, las
recaidas siguen siendo frecuentes y requieren
un manejo terapéutico adaptativo'®®,

Limitaciones del estudio: Este reporte
presenta ciertas limitaciones, como la falta
de seguimiento a largo plazo y de estudios
comparativos para evaluar la eficacia del
tratamiento en pacientes con presentaciones
similares. Ademas, la experiencia reportada
se limita a un solo caso, lo cual dificulta
la generalizacion de los hallazgos y su
aplicabilidad en otras poblaciones. Se sugiere
que futuros estudios clinicos evallen casos
adicionales con caracteristicas similares para
profundizar en la relacién entre el mieloma
multiple y el sindrome de POEMS, asi como
en la eficacia de terapias multidisciplinarias en
estos pacientes.

En conclusion, el caso presentado resalta
la complejidad diagnéstica y terapéutica
del sindrome de POEMS, caracterizado por
su presentacién multisistémica que incluye
organomegalia, gammapatia monoclonal,
endocrinopatiasyneuropatiaperiférica. Este
informe pone de manifiesto la importancia
de un enfoque diagndstico exhaustivo y un
manejo multidisciplinario, especialmente
en pacientes con comorbilidades
como mieloma multiple y tuberculosis.
La coexistencia de estos trastornos,
aunque rara, subraya la necesidad de
un seguimiento clinico detallado para
optimizar los resultados y mejorar la calidad
de vida de los pacientes. El tratamiento,
incluido el uso de bortezomib, requiere
una monitorizacion cuidadosa debido a
los beneficios y riesgos asociados, lo que
refuerza la importancia de un enfoque
integral en casos tan complejos.

Aprobacion y consentimiento informado

La identificacion del participante en el estudio
es andénima y confidencial, informacion previa
antes de firma del consentimiento de la
persona para su publicacion.
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