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RESUMEN

Caso clínico: Se describe el caso de una paciente
de 54 años con papiledema bilateral asociado a sín-
drome de POEMS. En el estudio se determinó la
presencia de hipertensión intracraneal y se instauró
tratamiento con acetazolamida.
Discusión: La manifestación oftalmológica del
POEMS suele ser el papiledema, cuya etiología
puede ser infiltrativa, por hipertensión intracraneal,
inflamatoria y por aumento de la permeabilidad
vascular. El correcto estudio y tratamiento del ede-
ma de papila, según su diferente etiología, permiti-
rá el control de la clínica visual del paciente.

Palabras clave: POEMS, papiledema, gammapatía
monoclonal, neuropatía periférica, mieloma múlti-
ple, rituximab.

ABSTRACT

Case report: We present the case of a 54-year-old
woman with papilledema associated to POEMS
syndrome. The presence of intracranial hyperten-
sion was detected and treatment started with aceta-
zolamide.
Discussion: The most common ophthalmological
pathology in POEMS syndrome is papilledema, the
etiology of which could be infiltrative, intracranial
hypertension, inflammation or an increase of the
vascular permeability. The correct diagnosis and
treatment of papilledema, depending on its etiology,
should permit an acceptable visual outcome to be
achieved (Arch Soc Esp Oftalmol 2008; 83: 709-
712).

Key words: POEMS, papilledema, monoclonal
gammopathy, peripheral neuropathy, multiple mye-
loma, rituximab.
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INTRODUCCIÓN

El síndrome de POEMS es una rara entidad sisté-
mica relacionada con el mieloma múltiple y se defi-
ne por la presencia de: polineuropatía (sensitivomo-
tora de tipo mixto y predominio desmielinizante),
organomegalia, endocrinopatía, componente mono-

clonal (gammapatía monoclonal IgA- λ o IgG) y
lesiones cutáneas (hiperpigmentación difusa, acro-
paquia).

Según los criterios establecidos por Dispienzieri
se requieren dos criterios mayores (polineuropatía y
componente monoclonal) y al menos un criterio
menor (lesiones óseas escleróticas, enfermedad de



Castleman, organomegalia, edema, endocrinopatía,
cambios cutáneos o papiledema) para el diagnósti-
co de síndrome de POEMS (2).

CASO CLÍNICO

Paciente de 54 años de edad que presenta pares-
tesias en extremidades inferiores y papiledema bila-
teral, mayor en ojo izquierdo (OI) que en ojo dere-
cho (OD) y con hemorragias en capa de fibras ner-
viosas en OI (fig. 1). La paciente refería pérdidas
visuales transitorias aunque al diagnóstico se
encontraba oftalmológicamente asintomática, con
una agudeza visual (AV) de 1.0 en ambos ojos y una
campimetría computerizada SITA Standard 24:2
normal. Se había practicado una resonancia magné-
tica nuclear (RMN), que fue normal y un electro-
miograma (EMG) con polineuropatía mixta. En la
analítica se halló una gammapatía monoclonal IgA-λ
y en la exploración cutánea se observaron áreas de
hiperpigmentación y acropaquia (fig. 2). Fue diag-
nosticada de enfermedad de POEMS y se inició tra-
tamiento con Melfalan 250 µg/kg/día durante 5 días
cada 6 semanas y prednisona 30mg cada 48 horas
que se mantuvo durante 1 año.

En 2000 presentó una disminución de la AV. La
exploración objetivó una agudeza visual máxima
corregida de 0,5 en cada ojo, asociada a un defecto
pupilar afererente relativo (DPAR) en el OD. Esto
no es frecuente en el papiledema asociado a
POEMS pero no existía ninguna otra neuropatía
óptica asociada.También se apreció afectación de la
visión de colores en el mismo ojo (4/15 en el test de

Ishihara) y una progresión del edema de papila. En
el campo visual se evidenció aumento de la mancha
ciega bilateral y un escotoma arciforme en OI
(fig. 3).

La presión del líquido cefalorraquídeo era
28 cmH2O (valores normales inferiores a
25 cmH20). Ante la confirmación de hipertensión
intracraneal se instauró tratamiento con acetazola-
mida 250 mg cada 8 horas durante 1 semana, tras la
cual se normalizó la presión intrarraquídea.

Al cabo de 1 mes el cuadro sistémico empeoró
por lo que el servicio de hematología propuso un
trasplante de médula ósea, que la paciente rechazó.
Se decidió sustituir el tratamiento con Melfalán por
Rituximab, un anticuerpo monoclonal anti-Ag
CD20.

La última exploración, practicada tres meses des-
pués del tratamiento con Rituximab, mostró una AV
corregida de la unidad en ambos ojos (AO), un
DPAR en OD, una afectación parcial de la visión de
los colores verde y rojo y, a la evaluación perimétri-
ca mostraba, un aumento de la mancha ciega en AO
con un escalón nasal en OI (fig. 4). En el fondo de
ojo se apreciaba un edema de papila crónico bilate-
ral. El cuadro visual se hallaba controlado sin nece-
sidad de tratamiento. 
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Fig. 1: Papiledema en ojo izquierdo.

Fig. 2: Acropaquia. Dedo en palillo de tambor.

Fig. 3: Aumento de la mancha ciega y defecto arciforme
superior en el campo visual del ojo derecho.



DISCUSIÓN

En raras ocasiones el papiledema es la manifesta-
ción inicial de enfermedades sistémicas como el
síndrome de Guillain-Barré o el síndrome de
POEMS [1].

A nivel oftalmológico, pueden presentar papile-
dema (37-73 %) (2), drusas peripapilares y/o neo-
vascularización coroidea peripapilar. El edema de
papila suele ser crónico bilateral con aumento de la
mancha ciega, con o sin afectación de la AV (según
grado evolutivo), pero sin evolución a atrofia ópti-
ca. 

Con respecto a la patogenia-fisiopatología, exis-
ten diversas teorías: fenómeno de vasculitis en la
papila (2,5), infiltración del nervio óptico (2,5),
hiperproteinorraquia e hipertensión intracraneal
(2,5) y, por último, aumento de la permeabilidad
vascular mediado por citoquinas (3).

Hasta la actualidad los tratamientos más habitua-
les eran la radioterapia (sobre lesiones osteoescleró-
ticas localizadas y plasmocitomas), los agentes que-
lantes (melfalán y ciclofosfamida) y los corticoides,
siendo desplazados en este momento por terapias
más específicas tal como los anticuerpos monoclona-

les como el rituximab (anti CD20) en dosis de 4 infu-
siones de rituximab 375 mg/m2 en intervalos sema-
nales (4) o los anti VEGF como el bevacizumab.

El tratamiento del edema de papila sólo será
necesario en caso de clínica visual y dependerá de
la etiología. Ante un paciente con síndrome de
POEMS y edema de papila debe realizarse una pun-
ción lumbar para conocer su presión intracraneal. Si
es superior a 25 cm de H2O consideraríamos que
existe hipertensión intracraneal y que ésta sería la
causa del papiledema. Entonces realizaremos trata-
miento con acetazolamida vía oral hasta la estabili-
zación clínica. Caso de no mejorar, se plantearía la
posibilidad terapéutica de realizar una fenestración
de la vaina del nervio óptico, aunque en nuestro
conocimiento no constan casos que precisaran
fenestración en este tipo de pacientes. Si la presión
intracraneal fuera inferior a 25 cm de H2O se consi-
deraría que el edema de papila sería secundario a un
proceso infiltrativo y se valorarían diversas opcio-
nes terapéuticas entre las que se hallan los corticoi-
des sistémicos a altas dosis o la braquiterapia sobre
el nervio óptico o el uso más reciente de anticuer-
pos monoclonales (5).
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Fig. 4: Escalón nasal en el campo visual del ojo izquierdo.


