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Cutaneous manifestations of Poems syndrome: a case report 

RESUMEN
El síndrome de POEMS se refiere a la presencia de polineuropatía, organomegalia, endocrinopatía,  gammopatía monoclonal 
y cambios en la piel, como una rara manifestación paraneoplásica de una discrasia de células plasmáticas monoclonales. 
Múltiples manifestaciones cutáneas se han descrito con hipertricosis e hiperpigmentación siendo la más común. Además, 
y con menos frecuencia, los pacientes pueden presentar tumores vasculares, cambios unguales, piel esclerodermiforme y 
acrocianosis. Presentamos el caso de una paciente con hipertricosis, hiperpigmentación, tumores vasculares, opacidad ungual 
y acrocianosis, hallazgos que contribuyen al diagnóstico de síndrome de POEMS.
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ABSTRACT
POEMS syndrome refers to the presence of Polyneuropathy, 
Organomegaly, Endocrinopathy, Monoclonal gammopathy 
and Skin changes, as a rare paraneoplastic manifestation 
of a monoclonal plasma cell dyscrasia. Multiple cutaneous 
manifestations have been described with hypertrichosis and 
hyperpigmentation being the most common. In addition, and less 
frequently, patients may present with vascular tumors, ungual 
changes, sclerodermiform skin and acrocyanosis. We present 
the case of a patient with hypertrichosis, hyperpigmentation, 
vascular tumors, ungual opacity and acrocyanosis, findings 
contributing to the diagnosis of POEMS syndrome.
Keywords: Syndrome, POEMS, Polyneuropathy, Organomegaly, 
Endocrinopathy, M Protein, and Skin Changes Syndrome.

INTRODUCCIÓN

El síndrome de POEMS es un raro trastorno paraneoplásico 
multisistémico con mieloma osteosclerótico y aumento de 
los niveles séricos y plasmáticos del factor de crecimiento 
endotelial vascular (VEGF)1,2, también conocido como 
síndrome de Takatsuki o Crow-Fukase3. Este fenómeno 
consiste en polineuropatía y paraproteinemia secundaria 
a una discrasia de células plasmáticas monoclonales; 
ambas características para hacer diagnóstico definitivo. 
El acrónimo se refiere a polineuropatía, organomegalia, 
endocrinopatía, gammopatía monoclonal y alteraciones de 
la piel; con hiperpigmentación, hipertricosis y hemangiomas 
que son los hallazgos más comunes3-5.

CASO CLÍNICO

Una mujer de 50 años de edad consulta en nuestro hospital 
con astenia y debilidad significativa en las extremidades 
inferiores. Durante la hospitalización se documentaron 
hepatoesplenomegalia y adenopatías axilares, mediastinales 
e intraabdominales junto con polineuropatía desmielinizante 
motora predominantemente de las extremidades inferiores 

Dermatol Peru 2019; 29 (3): 192-194



DERMATOL PERU 2019; VOL 29 (3)   193

en la electromiografía. Un pico monoclonal en la region 
gamma de la electroforesis serica de la proteína, y una 
gammopatía monoclonal IgG Kappa en la inmunofijación, 
con lesiones osteoescleróticas en los cuerpos vertebrales 
de T2, T6, T12 y L3, sacro y cuello femoral derecho. Ante 
la sospecha clínica del síndrome de POEMS se solicitó 
una evaluación dermatológica, encontrando: historia de 
acrocianosis con exposición al frío, hiperpigmentación 
e hipertricosis en el tronco y las extremidades, opacidad 
ungual (Figuras Nº 1 y 2), cambios escleróticos en la 

Figura Nº 2. Opacidad ungual.

Figura Nº 2. Cambios escleróticos de la piel, hiperpigmentación e hipertricosis 
en las extremidades. 

Figura Nº 3. Pápulas eritematosas-violaceosas y nódulos con laguna roja en 
la dermoscopia. 

piel de antebrazos asintomáticas, eritematosas-violaceas 
y nódulos con lagunas rojas en la dermoscopia (Figura 
Nº 3), compatibles con tumores vasculares, que pueden 
corresponder a hemangiomas glomeruloide. Todos estos 
hallazgos constituían un diagnóstico del síndrome de 
POEMS, con trasplante autólogo de médula ósea como 
terapia de primera línea.

DISCUSIÓN

El síndrome de POEMS es un trastorno raro de las células 
plasmáticas, que puede tener múltiples manifestaciones 
cutáneas, que no influyen en el pronóstico de la neoplasia, 
pero son útiles para establecer el diagnóstico. Los hallazgos 
cutáneos se han descrito en el 65% de los pacientes, con 
una serie de casos en los que se producen incluso en el 
91% de los pacientes, con un período medio de 7 meses 
antes del diagnóstico del síndrome3,4,6,7. Informes anteriores 
ha sugerido una relación entre las manifestaciones de la 
piel con los niveles de VEGF, presumiblemente secretada 
por las células plasmáticas clonales y alta durante el 
síndrome de POEMS. Esto se suma a la hipótesis del papel 
fisiopatológico del VEGF, especialmente en la hipertricosis 
y la presencia de múltiples hemangiomas6,8.
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Las características cutáneas son variables siendo la 
hiperpigmentación difusa la manifestación más común en las 
áreas expuestas al sol, reportada en el 93% de los pacientes3. 
Los hemangiomas aparecen como lesiones papulares o 
nodulares firmes en forma de cúpula, eritematosas, violáceas 
o de color marrón, en el tronco y la región proximal de 
las extremidades, con lagunas rojas en la dermoscopia. 
Presentan características histológicas variables, y aunque el 
hemangioma glomeruloide está presente en sólo el 3% de 
los casos se considera un importante marcador cutáneo del 
síndrome de POEMS3,4,9. En general, los tumores vasculares 
son especialmente frecuentes, documentados en el 33-86% 
de los casos. La prevalencia puede ser variable que oscila 
entre el 9% y el 44%, tal vez explicada por la falta de un 
examen dermatológico sistemático.
Otros cambios en la piel incluyen engrosamiento de la piel 
(26%), acrocianosis, a veces asociada con el fenómeno 
Raynaud (34% y 20% respectivamente), hipertricosis 
(38%), especialmente en el lado anterior de las piernas y 
las rodillas, lipoatrofia facial simétrica y bilateral, livedo 
con necrosis y acropatía y leuconiquia (39%)6,10. Las 
manifestaciones poco frecuentes incluyen hiperhidrosis, 
vasculitis necrotizante, calcifilaxia y dermatitis acral3,10. 
La alopecia, la placa pigmentada, la ictiosis y la queratosis 
seborreica son poco frecuentes y se han descrito sólo en 
algunos casos6,11. Algunos pacientes pueden tener una 
respuesta cutánea al tratamiento12.
En conclusión, presentamos un caso de síndrome de POEMS 
con antecedentes de acrocianosis, hiperpigmentación, 
hipertricosis, anomalías unguales, cambios escleróticos en 
la piel y tumores vasculares, que pueden corresponder a 
hemangiomas glomeruloide; constituyendo un trastorno que 
implica un gran número de manifestaciones dermatológicas, 
siendo el dermatólogo uno de los especialistas que podría 
contribuir al diagnóstico de esta entidad.
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