Caso clinico

Un varon de 56 afios de edad, sin antecedentes personales de interés, consultd en
Dermatologia por lesiones cutaneas de 1 mes de evolucion asociadas a astenia, malestar
general, episodios de flushing y pérdida de peso. A la exploracion llamaba la atencion
una hiperpigmentacion generalizada con areas parcheadas de aspecto palido, asociadas a
hipertricosis y una marcada leuconiquia de todas las ufias de manos y pies, asi como un
edema con fovea de predominio en hemicuerpo derecho. Posteriormente, el paciente
desarrollo una lesion vascular en torax (Fig. 1a-1c). La biopsia de piel de la espalda
mostré un aumento de celularidad de aspecto fibroblastico entremezclada con haces
gruesos de colageno, sin depdsito de mucina, hallazgos similares al escleromixedema
(Fig. 2a 'y 2b). Por otro lado, tras la exéresis quirdrgica de la lesion vascular, el estudio
histolégico mostrd una hiperplasia endotelial reactiva en forma de hemangioma capilar
lobulillar con areas de I6bulos capilares con proliferacion endotelial y luces vasculares en
su interior, asemejandose a glomérulos renales, siendo el diagndstico compatible con
hemangioma glomeruloide (Fig. 2c y 2d).

Se solicitaron estudios complementarios en los que se puso de manifiesto una gammapatia
monoclonal IgG tipo lambda en suero, una polineuropatia sensitivo-motora
desmielinizante y un hiportiroidismo e hipogonadismo hipogonadotropo. En el TAC se
observaron focos de osteoesclerosis en columna lumbar y signos de hipertension
pulmonar.

Juicio clinico
Con la conjuncion de estos hallazgos y tras comentar el caso en sesion conjunta con el
servicio de Hematologia se diagnostico al paciente de sindrome de POEMS.

Discusion

El sindrome de POEMS, que corresponde a las siglas inglesas de poliendocrinopatia,
organomegalia, endocrinopatia, proteina-M y cambios cutaneos, es un sindrome
paraneoplasico raro debido a un trastorno de células plasmaticas *. Los hallazgos cutaneos
aparecen en hasta un 90% de los pacientes con sindrome de POEMS 2. A pesar de que se
trata de un sindrome bien definido en la literatura, la mayoria de informacion relacionada
con los hallazgos cutaneos se basan en descripciones de casos aislados o pequefias series
de casos. Los hallazgos méas frecuentes son la hiperpigmentacion, hipertricosis,
leuconiquia, sintomas vasculares (acrocianosis, fendmeno de Raynaud, hiperemia, rubor)
y el desarrollo de hemangiomas, siendo el hemangioma glomeruloide el mas
especificamente asociado, a pesar de no ser el que aparece con mas frecuencia. Como
hallazgos menos frecuentes se han descrito cambios esclerodermiformes, atrofia facial,
hipocratismo y calcifilaxis 1.
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