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POEMS Syndrome: case report
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SINOPSE

Os autores relatam o caso de um paciente do sexo masculino com astenia, edema,
polineuropatia, hepatoesplenomegalia, linfadenopatia, múltiplas disfunções endócrinas,
alterações de pele, lesões osteoescleróticas e discreto pico monoclonal de IgA e cadeias
leves do tipo lambda. Obteve-se o diagnóstico de síndrome de POEMS. A síndrome de
POEMS, apesar de rara, deve entrar no diagnóstico diferencial de diversas doenças mul-
tissistêmicas.

UNITERMOS: Síndrome de POEMS, Síndrome de Crow-Fukase, Polineuropatia, Linfa-
denopatia.

ABSTRACT

A case of a man with asthenia, edema, polyneuropathy, hepatosplenomegaly, lympha-
denopathy, multiple endocrine disfunctions, skin changes, sclerotic bone lesions and mild
IgA and lambda light chains monoclonal spike. The diagnostic of POEMS syndrome was
made. POEMS Syndrome, although rare, must be included in the differential diagnosis of
many multisistemic disorders.

KEY WORDS: POEMS Syndrome, Crow-Fukase Syndrome, Polyneuropathy, Lympha-
denopathy.

I NTRODUÇÃO

A síndrome de POEMS, também
conhecida como síndrome de Crow-
Fukase, é um distúrbio multissistêmi-
co associado com discrasias de plas-
mócitos. A discrasia mais comumente
associada é o mieloma osteoescleróti-
co, embora outras discrasias sangüí-
neas tenham sido relatadas (1).

A acrônimo POEMS foi primeira-
mente descrita por Bardwick et al. (2)
para facilitar o reconhecimento das
principais características da síndrome:
P para polyneuropathy, O para orga-
nomegaly, E para endocrinopathy, M
para monoclonal gammopathy e S skin
changes. A patogênese permanece obs-
cura, mas têm-se encontrado níveis
séricos elevados de fator de crescimen-
to vascular endotelial nesses pacientes,
sugerindo envolvimento na patogêne-
se da síndrome (3). Proteína M, inter-
leucina (IL)-1, IL-6 e fator de necrose
tumoral-alfa (TNF-α) também estão en-
volvidos na patogênese dessa síndrome.

A síndrome de POEMS, embora
rara, deve ser incluída no diagnóstico
diferencial de polineuropatias, lesões
osteoescleróticas, discrasias de plas-
mócitos, neoplasias, doenças do teci-
do conjuntivo, infecções e vasculites.

R ELATO DE CASO

Paciente masculino, 47 anos, com
história de há 2 anos iniciar com pa-
restesias e edema em membros infe-
riores, seguidos por astenia, disten-
são abdominal e tumoração em re-
gião cervical. Apresentava também
impotência sexual e escurecimento
da pele. Negava febre ou sudorese
noturna, mas referia uma leve perda
ponderal.

Ao exame físico, apresentava pali-
dez de mucosas, porém em bom esta-
do geral. Sinais vitais estavam normais.
Os sistemas cardíaco e respiratório não
evidenciavam nenhuma alteração.
Apresentava hepatoesplenomegalia e

ascite ao exame abdominal, e edema
de membros inferiores. À inspeção vi-
sual, evidenciou-se ginecomastia e
duas lesões eritematosas com aproxi-
madamente 0,5 cm, próximo à região
periumbilical e em dorso. Apresenta-
va adenopatia de 7 cm em região in-
guinal direita e uma outra de 4 cm em
região cervical anterior esquerda. O
exame neurológico mostrou hiporrefle-
xia difusa. Havia, à fundoscopia, pre-
sença de papiledema.

No raio X do abdome observavam-
se lesões osteoblásticas na pelve. Cin-
co delas com aproximadamente 1 cm
de diâmetro, localizadas no osso ilíaco
esquerdo; uma com 10 × 4 cm no osso
ilíaco direito; e outra com aproxima-
damente 1,5 cm no osso púbico esquer-
do. As duas últimas lesões apresenta-
vam um halo radiotransparente (Figu-
ra 1).

O raio X de tórax demonstrou um
pequeno derrame pleural à direita e
duas lesões osteoblásticas em escápu-
la direita.
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A ultra-sonografia abdominal con-
firmou o achado de esplenomegalia e
ascite, sem outras alterações.

Na tomografia computadorizada de
tórax, demonstrou linfadenopatia me-
diastinal, e uma cintilografia óssea evi-
denciou um aumento difuso da capta-
ção do radiofármaco em ilíaco direito.
À eletroneuromiografia, demonstrou
padrão misto de polineuropatia em
membros superiores e inferiores.

Exames laboratoriais demonstra-
vam anemia de doença crônica, com
leucócitos e plaquetas normais. Notou-
se também um leve aumento da creati-
nina, uma leve hipercalemia e níveis
normais de sódio, cálcio e glicose.
Havia aumento pouco significativo da
fosfatase alcalina, com níveis normais
de bilirrubina e transaminases. Os tes-
tes de coagulação estavam inalterados.
Sorologias para vírus das hepatites C
e B, vírus da imunodeficiência adqui-
rida, vírus linfotrópicos humanos de
células T I e II, sífilis e toxoplasmose
foram negativas. Anticorpo antinuclear
foi negativo. Reação de Mantoux, não
reator.

O paciente apresentava baixos ní-
veis de tiroxina livre e testosterona to-
tal; níveis elevados de hormônio esti-
mulador da tireóide (TSH) e prolacti-
na. O teste de estimulação com a cor-
trosina foi normal. O exame bioquími-
co do líquido de ascite mostrou um
gradiente de albumina soro-ascite que
sugeria fortemente hipertensão portal.
O exame citológico mostrou predomi-
nância de linfomonócitos. A cultura do

líquido de ascite foi negativa. O derra-
me pleural era um exsudato.

Este paciente foi submetido seqüen-
cialmente à biópsia de linfonodos in-
güinal, cervical e paratraqueal, que evi-
denciaram hiperplasia linfóide inespe-
cífica. A biópsia da crista ilíaca de-
monstrou necrose óssea. A biópsia he-
pática foi normal e a biópsia de uma
das lesões de pele demonstrou heman-
gioma capilar.

A eletroforese de proteínas séricas
não demonstrou nenhuma alteração.
Entretanto, a dosagem específica das
imunoglobulinas e das cadeias leves
mostrou um aumento de IgA e lamb-
da, respectivamente. O teste de imu-
nofixação evidenciou um discreto pico
monoclonal de IgA e lambda (Figura 2).

Em suma, o paciente apresentava
uma patologia crônica que se manifes-
tava com polineuropatia, hepatoesple-

nomegalia e adenopatias; múltiplas en-
docrinopatias caracterizadas por hipo-
gonadismo, hiperprolactinemia e hipo-
tireoidismo; pico monoclonal de IgA e
lambda; alterações de pele; e lesões
osteoscleróticas em vários ossos. Além
disso, havia papiledema e ascite. As-
sim, firmou-se o diagnóstico de síndro-
me de POEMS.

O paciente foi tratado ambulatorial-
mente com 4 ciclos de melfalan e pred-
nisona. Durante esse período, apresen-
tou perda progressiva de função renal,
piora do derrame pleural e da ascite,
motivando uma nova internação hos-
pitalar. Houve piora importante da fun-
ção renal, necessitando hemodiálise,
evoluindo para óbito após longo perío-
do de ventilação mecânica devido a
insuficiência respiratória e choque sép-
tico por pneumonia.

D ISCUSSÃO

A síndrome foi primeiramente des-
crita como exclusiva da população ja-
ponesa (4), mas hoje já existem rela-
tos na literatura de casos nas popula-
ções caucasiana e indiana. Acomete
ambos os sexos, embora 75% dos ca-
sos sejam do sexo masculino (2). A
doença manifesta-se geralmente na
quarta ou quinta década de vida.

A síndrome apresenta envolvimen-
to de múltiplos órgãos e possui uma
manifestação clínica variada. Polineu-
ropatia periférica está presente em

Figura 1 – Le-
sões osteoblásti-
cas na pelve com
halo de radio-
transparência: as-
pecto de “olho-de-
boi”.

Figura 2 – Imuno-
fixação: pico mo-
noclonal em IgA
(seta maior) e ca-
deia leve tipo
lambda (seta me-
nor).ELP G A M K L

Serum 1
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100% dos pacientes (2). O curso clíni-
co é de uma neuropatia simétrica, sen-
sitiva e distal, seguida por paresia com
progressão proximal (4). Outros acha-
dos comuns no sistema nervoso são
papiledema e aumento de proteínas no
líquido cerebroespinhal (2,5).

A visceromegalia geralmente apre-
senta-se como hepatoesplenomegalia e
linfadenopatias (4). O exame histoló-
gico dos linfonodos aumentados de-
monstra hiperplasia angiofolicular
(4,6).

Uma variedade de endocrinopatias
tem sido descrita na síndrome de PO-
EMS (4). As mais comumente encon-
tradas são hipogonadismo, ginecomas-
tia e intolerância à glicose. Outros dis-
túrbios endócrinos são hipotireoidis-
mo, impotência sexual, hiperprolacti-
nemia, hiperestrogenemia e, menos co-
mumente, insuficiência adrenal (2,4).

A gamopatia monoclonal é detec-
tável em 75-90% dos casos, embora
possa ocorrer em pequenas concentra-
ções (4). As cadeias leves circulantes
do componente M são quase invaria-
velmente IgG ou IgA do tipo lambda
(3,4).

Hiperpigmentação difusa é o sinal
cutâneo mais comum (7). Outras ma-
nifestações são adelgaçamento da pele
(alterações de pele escleroderma-like),
hipertricose, fenômeno de Raynaud e
hemangiomas com características his-
topatológicas assemelhando-se ao glo-
mérulo renal, sendo esta última consi-
derada como a alteração cutânea mais
específica da síndrome (4,7).

Outras manifestações descritas são
hipertensão pulmonar (8) e hiperten-
são porta (9). Ascite (não associada à
hipertensão porta), derrame pleural e

insuficiência renal progressiva também
têm sido descritos (4,10).

Além dos sinais e sintomas des-
critos, as lesões ósseas também ca-
racterizam a síndrome de POEMS. As
mais comuns são as lesões osteoes-
cleróticas (1,4,5). O mieloma múlti-
plo é geralmente caracterizado por
lesões osteolíticas, mais freqüente-
mente em crânio e coluna. Apenas 1-
3% dos mielomas múltiplos são ca-
racterizados por lesões osteoescleró-
ticas únicas ou múltiplas (4). As le-
sões são de gênese indeterminada e
caracterizam-se radiologicamente por
lesões espiculadas, com áreas hiperos-
tóticas com halo de radiotransparência,
descritas como lesões em “olho de
boi”. Apresentam predileção pela pel-
ve e por locais de fixação de ligamen-
tos na coluna.

O tratamento baseia-se em agen-
tes quimioterápicos. Melfalan isola-
do ou em associação com outro qui-
mioterápico ou esteróide tem sido ad-
ministrado na maioria dos pacientes
(4). Plasmaferese, imunoglobulina
endovenosa, além de outros quimio-
terápicos ou esteróides isoladamen-
te têm sido administrados, com re-
sultados variáveis, principalmente
naqueles pacientes em que houve fa-
lha terapêutica. Uma porcentagem
dos pacientes com lesões osteoescle-
róticas solitárias responde à radiote-
rapia, à cirurgia ou a ambos (3,4).
Freqüentemente, pacientes com a sín-
drome de POEMS possuem melhor
prognóstico do que aqueles que apre-
sentam o mieloma múltiplo clássico
(11). Em nosso relato, a resposta ao
tratamento foi pobre e o paciente
evoluiu para o óbito.
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