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Caso clinico

Varén de 35 afios adicto a drogas por via parenteral e in-
halada que fue ingresado por tumoracion laterocervical
derecha, que en 2 meses habia triplicado su tamafio. Entre
sus antecedentes personales destacaban:

1. Infeccion por el VIH estadio C3 (tuberculosis disemi-
nada hacia 2 afios) en buena situacién inmunolégica y vi-
rolégica (300 linfocitos T CD4+/pul y carga viral indetecta-
ble) tras tratamiento antirretroviral con zidovudina,
lamivudina y efavirenz, y la posterior sustitucién de zido-
vudina (por toxicidad medular) por estavudina y nueva
sustitucién de este farmaco por abacavir.

2. Hepatopatia crénica por el VHC sin datos de cirrosis.

3. Polineuropatia mixta grave desde 3 afos antes, inter-
pretada como de probable de origen multifactorial (infec-
cién por el VIH, tratamiento previo con estavudina, uremia,
enolismo y nutricién deficiente).

4. Gammapatia monoclonal IgA k diagnosticada 2 afios
antes con excrecion de cadenas ligeras (\ y k) en orina,
sin que un estudio 6seo (radiografico y gammagrafico) y
una biopsia de médula 6sea mostraran alteraciones.

5. Insuficiencia renal con proteinuria en rango no nefré-
tico y deterioro progresivo del aclaramiento en 2 afos, que
habia llevado a iniciar un programa de hemodialisis 10 me-
ses antes.

6. Trombosis venosas profundas de repeticion en ambas
extremidades inferiores y un episodio de tromboembolismo
pulmonar, comprobandose déficit grave de proteina S; an-
ticoagulado con acenocumarol desde hacia un afio.

7. Hipotiroidismo subclinico.

8. Excoriaciones hiperqueratésicas e hiperpigmentadas
atribuidas a rascado frecuente por prurito permanente.
Seis meses antes habia ingresado por hemorragia digesti-
va secundaria a ulcus géstrico, sin que la biopsia géstrica
aportara informacién diagnéstica.

En la exploracién fisica se encontraba afebril, desnutrido,
con cierta dificultad para la marcha, pero consciente y orien-
tado. La piel mostraba una coloracién oscura (etnia gitana),
con numerosos tatuajes y lesiones hiperqueratésicas e
hiperpigmentadas en las extremidades. La auscultacién
cardiorrespiratoria era normal, y en el abdomen se palpaba
hepatoesplenomegalia de 3 cm por debajo de la arcada cos-
tal. Llamaba la atencién una gran masa laterocervical dere-
cha, en la zona de insercion del catéter yugular de hemodia-
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lisis, polilobulada, algo eritematosa y con algunas zonas
fluctuantes a la palpacion (fig. 1). La analitica mostraba: he-
moglobina, 11 g/dl; hematdcrito, 33%; VCM, 89 f1; 4.720 leu-
cocitos/pl (53% neutréfilos; 32% linfocitos), 126.000 pla-
quetas/pl; creatinina, 6,01 mg/dl; urea, 87 mg/dl; sodio,
141 mEq/l; potasio, 5,4 mEq/1; calcio, 7,2 mg/dl; fésforo,
7,2 mg/dl; proteinas totales, 5,2 g/dl; AST, ALT, FA, GGT y
bilirrubina normales; VSG, 90 mm/h; aumento monoclonal
de IgA tipo k en sangre (1.000 mg/dl) y excrecién en orina
de cadenas ligeras tipo A (40 mg/dl) y (31 mg/dl); hormo-
na tirostimulante, 5,42 mU/dl; tiroxina libre, 0,7 pg/ml. La
radiografia de torax mostraba una tumoracion extrapleural
en hemitérax izquierdo sin derrame pleural asociado, que
no era apreciable en las radiografias previas de los dltimos
meses (fig. 2).

Evolucion

Se realizaron dos punciones-biopsia (la segunda guiada
por ecografia) sobre un conglomerado adenopético hiper-
vascularizado, siendo todas las tinciones y cultivos negati-
vos, incluidos los realizados en medio de cultivo para mico-
bacterias, y la citologia de la segunda mostré escasas
células con rasgos plasmocitoides.

Durante el estudio, el paciente falleci6 de forma inespe-
rada, victima de una hiperpotasemia por abandono volun-
tario de las sesiones y/o posible obstruccion del catéter de
dialisis.

Se practicé necropsia que mostré en el conglomerado ade-
nopatico laterocervical derecho, ganglios abdominales y re-

Figura 1. Masa latero-
cervical derecha, con caté-
ter yugular para didlisis.

Figura 2. Radiografia de
torax que muestra la masa
extrapleural izquierda.
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Figura 3. Infiltrado ce-
lular de la masa tumoral
que muestra una rica
red de vasos de paredes
finas y acumulaciones de
células con rasgos plas-
mocitoides. (Hematoxili-
na-eosina, x400.)

troperitoneales, un infiltrado difuso con células de tamario
homogéneo (entre 20 y 30 ) con citoplasmas bien delimita-
dos y densos, de coloracion eosinéfila y nicleos centrales con
nucléolo prominente y cromatina adosada a la membrana
nuclear (aspecto vesiculoso). Se observaba un elevado indi-
ce mitético y algunas células presentaban formas plasmoci-
toides (fig. 3). En el pulmoén izquierdo existia una masa de
6 cm de didametro méximo, adherida a la pleura con las mis-
mas caracteristicas histoldgicas, y en la submucosa gastrica
una discreta plasmocitosis policlonal, sin lesiones ulceradas
en mucosa. La médula 6sea no estaba afectada. El estudio
inmunohistoquimico mostraba una neoplasia con elevada
fraccién de crecimiento y fenotipo positivo para MUM1,
CD38, CD138 y \; y negativo para p53, CD3, CD20, y cade-
nas pesadas. La deteccién de productos de latencia del virus
de Epstein-Barr (LMP-1 y EBER) fue positiva en la mayoria
de las células tumorales y el estudio del virus herpes huma-
no tipo 8 (HHV-8) mediante reaccién en cadena de la poli-
merasa (PCR) fue negativo. Existia asi mismo una amiloi-
dosis sistémica AA masiva en rifiones, suprarrenales y
tiroides, junto al hallazgo de numerosas lesiones tuberculo-
sas calcificadas con escasa actividad granulomatosa, siendo
las tinciones negativas para bacilos dcido-alcohol resisten-
tes. Un estudio retrospectivo de la biopsia gastrica mostré
escasas acumulaciones de células plasmocitoides tipo \.

Diagnostico

1. Linfoma plasmabléstico con expresion clinica de sin-
drome POEMS.

2. Amiloidosis tipo AA con afectacién masiva renal,
adrenal y tiroidea, posiblemente secundaria a tuberculosis
residual extensa.

Comentarios

La presencia de una masa de rapido crecimiento en la que
se han descartado infecciones piégenas y reactivacién de tu-
berculosis en un paciente infectado por el VIH debe hacer
considerar un linfoma como primera posibilidad diagnéstica,
ya que en este colectivo su incidencia es hasta 100 veces su-
perior que en la poblacién no infectada por el virus!. La exis-
tencia de una masa extrapleural también de rapido creci-
miento, la gammapatia monoclonal IgA y la afectacion
géstrica orientaba ademas hacia un plasmocitoma o un linfo-
ma plasmablastico también relacionados con el VIH desde
hace anos?® y cuya diferenciacién histolégica no siempre es
facil®’. También es interesante resaltar que aunque el fenoti-
po del tumor era \ (como suele ser habitual en el 95% de estos
tumores) la expresion periférica fue discordante (cadenas k).

El sindrome POEMS es un acrénimo acuriado por Bar-
wick en 19808, que viene definido por polineuropatia, orga-
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nomegalia, endocrinopatia, pico monoclonal y trastornos cu-
taneos (de la palabra inglesa skin, piel). No existe una tnica
prueba que establezca el diagnéstico, el cual viene dado por
la presencia de los dos criterios mayores (polineuropatia y
pico monoclonal) y al menos uno de los otros criterios. Otros
fenémenos asociados descritos son: desarrollo de insuficien-
cia renal, hipertension pulmonar e insuficiencia cardiaca,
trombosis venosas y arteriales, acropaquia y derrames pleu-
ral o ascitico®. Su origen es desconocido e incluso se ha llega-
do a dudar de su existencia como entidad nosoldgica, aunque
parece clara su relacién con ciertos mielomas, la enferme-
dad de Castleman y otras neoplasias hematolégicas. Algu-
nas de ellas estdn asociadas a la infeccién por el HHV-810y
se ha especulado en su génesis con un hipotético desequili-
brio de citocinas inflamatorias, interleucinas, factor de ne-
crosis tumoral y el factor de crecimiento endotelial.

Nuestro paciente presentaba: a) polineuropatia desde ha-
cia afios, habitualmente el primer sintoma de este sindrome;
b) organomegalias; ¢) trastornos endocrinos como hipotiroi-
dismo y una probable insuficiencia suprarrenal (aunque
también explicables por la amiloidosis); d) pico monoclonal
de inmunoglobulina, y e) trastornos cutdneos. Sin embargo,
estos fendmenos podian ser explicados por otras causas in-
tercurrentes (déficit nutricional, téxicos, amiloidosis, rasca-
do por prurito) lo que retrasé el diagnéstico hasta la apari-
cién de la masa. Es necesaria por tanto una gran sospecha
clinica para el diagnéstico de sindrome POEMS, cuya impor-
tancia reside en que puede ser el heraldo que preceda al de-
sarrollo de una neoplasia hematoldgica en estos pacientes.
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