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INTRODUGAO

A sindrome de POEMS é uma entidade clinica rara, sem muitos
dados na literatura atual sobre sua real prevaléncia e etiologia.
Afirma-se que, segundo alguns relatos, essa prevaléncia possa
variar de 1:40000 para 1:60000 e é dependente de fatores éticos
e geograficos. Sabe-se que a produgdo aumentada de citocinas
tais como IL-1B, IL-6, TNF alfa e fator de crescimento endotelial
vascular(VEGF) parecem exercer papel importante na patogénese
da doenga. Para diagnéstico sdo utilizados critérios, atualizados
em 2019. Os critérios de entrada sdo polirradiculoneuropatia (
tipicamente desmielinizante) e proteina sérica monoclonal
elevada. Lesdes osseas escleroticas, VEGF elevado e presenga
de doenga de Castleman (Rara desordem neoplasica
linfoproliferativapoliclonal de ganglios linfaticos) séo os critérios
maiores. Os critérios menores incluem organomegalia,
endocrinopatia, alteragdes caracteristicas da pele, papiledema,
sobrecarga de volume extravascular e trombocitose. Com apenas
um critério de cada classe o diagndstico estara firmado, sendo
importante frisar que existem outros achados que podem fazer
parte da doenga, mas nédo do diagnéstico final.

O objetivo deste trabalho é relatar o caso de uma paciente acima
de 60 anos com ptose palpebral e espessamento palpebral
importante em ambos os olhos com quadro tipico, e portanto
diagnéstico de Sindrome de POEMS.

RELATO DO CASO

S.U.S, branca , 76 anos com antecedentes de Diabetes Mellitus,
Hipertensdo Arterial, e hipotireoidismo ambas em tratamento e
controladas , procedente de Duque de Caxias- RJ encaminhada
ao Departamento de Plastica Ocular do Hospital Oftalmolégico
Santa Beatriz com desejo de cirurgia de palpebras e ptose em
ambos os olhos. Apresentava queixa de “ peso “ nas pélpebras,
olhos pequenos e lacrimejamento em ambos os olhos ha mais de
6 meses. Nega antecedentes familiares com historico
semelhante.

Relatou apresentar diagnéstico confirmado de sindrome de
POEMS h& 6 meses e estd em acompanhamento multidisciplinar
com reumatologista, oncologista e clinico geral. A doenga foi
confirmada apoés fechar critérios que envolviam neuropatia
periférica , gamapatia monoclonal, lesdes osteoescleroticas e
doenga de Castleman . Na eletroneuromiografia foi observado
maior perda axonal e desaceleragdo consideravel dos segmentos
intermediarios do nervo.

Ao exame oftalmoldgico: acuidade visual(AV), com melhor
corregdo 20/40 em olho direito( OD ) e 20/40 em olho esquerdo (
OE ). Cetoscopia e biomicroscopia ambos os olhos : Ptose
palpebral severa com espessamento palpebral importante, leve
lagoftalmo, leve acumulo de filme lacrimal em palpebra inferior,
sem flacidez horizontal em palpebra inferior, cérnea transparente
e com auséncia de lesdes, camara anterior formada, pseudofacica
com Lente intraocular tépica e transparente. Medidas e
movimentos extraoculares ( MOE ) : sinal de Bell preservado AO,
movimentos extraoculares sem alteragdes AO, sulco palpebral
medindo 11 mm em OD e 10 mm em OE, distancia margem
reflexo 1: - 1,00 mm AO , distancia margem reflexo 2: - 0,50 mm
AO , toénus musculo frontal aumentado, fungdo do musculo
elevador da palpebra superior ( MEPS ) medindo 11 mm OD e 10
mm OE. Fundoscopia AO com nervo Optico e escavagdo
fisioldgicos, retina aplicada com mécula livre.

O setor de plastica ocular contra indicou q cirurgia de corregéo de
ptose AO diante prognéstico ruim, baseado nas medidas e exame
oftalmolégico  completo.  Foi orientado acompanhamento
semestral
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Tabela 1. Critérios diagnésticos para Sindrome de POEMS

Critéios maiores
Polineuropatia
Doenga monoclonal de plasmocitos

Critérios menores
Lesdes osteoesclerdticas
Doenga de Castleman
Organomegalias (bago, figado ou linfonodos)
Sobrecarga de volume (edema periférico, ascite,
derrame pleural)
Endocrinapatias (adrenal, tiredide, hipofise, pancreas,
gbnadas, para-tiredide)
cutaneas .
pletora, hemangiomata, "unhas brancas")
Papiledema

Manifestagbes associadas,
Bagueteamento dos dedos
Perda de peso
Trombocitose
Policitemia
Hiperidrase

Ges cutaneas,
hemangiomata, “unhas brancas”)
Papiledema

. pletora,

Diagnostico de POEMS = 2 critérios maiores + 1 critério menor

Modificado de Dispenzieri et al. POEMS syndrome: Definitions and
long-term outcome. Blood 2003; 101:249.%

Imagem 1: Ptose severa em
_ambos os olhos

DISCUSSAO:

Na sindrome de POEMS a ptose apresenta-se de forma grave
associada ao estreitamento horizontal e vertical da fenda
palpebral ( devido a hipoplasia do musculo levantador da palpebra
superior). Inconsistentemente , o paciente tenta compensar a
ptose por meio da contragdo da musculatura frontal e dos
musculos corrugadores, ou mudando o posicionamento da
cabeca, através da elevagdo do queixo. O estimulo constante dos
musculos da face pode causar cefaleia tensional e produzir um
sulco horizontal na fronte e vertical. Existem outras alteragdes que
podem estar associadas como estrabismo , ambliopia e
supercilios arqueados. O progndstico cirirgico da ptose no caso
dessa doenca é reservado e deve-se basear nos dados numéricos
das medi¢des realizadas durante o exame oftalmolégico.
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