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Résumé

Les auteurs rapportent le cas d’un syndrome de POEMS rétrospectivement diagnostiqué au cours de la
prise en charge médicale d’une embolie pulmonaire bilatérale chez un patient de 44 ans sans
antécédents médicaux particuliers. Au moment du diagnostic de cette embolie pulmonaire, le patient
présentait aussi une neuropathie périphérique, un hémangiome gloméruloide, des ocedemes
périphériques, une hépatomegalie et une protéinurie. 1l a été traité par des anticoagulants, diurétiques
et corticoides. L’évolution, dans un premier temps a été favorable avec la disparition des cedémes et de
la dyspnée. Le patient est décédé trois mois plus tard dans un tableau de détresse respiratoire faisant
suspecter une récidive d’embolie pulmonaire malgré une anticoagulation correcte.

Les auteurs recommandent que la découverte d’une embolie pulmonaire sans cause évidente soit
évoquée dans le cadre plus global d’un syndrome de POEMS et traité comme tel.

Mots-clé : Embolie pulmonaire. Syndrome de POEMS. Détresse respiratoire.

Abstract

The authors report the case of a retrospectively diagnosed POEMS syndrom during the medical
management of bilateral pulmonary embolism in a 44-year-old patient with no particular medical
history. At the time of this pulmonary embolism diagnosis, the patient also presented polyneuropathy,
glomeruloid hemangioma, peripheral edema, hepatomegaly and proteinuria. He was treated by
anticoagulants, diuretics and corticoids. At first, the clinical conditions improved with the
disappearance of edema and dyspnea. Three months later the patient died in a state of respiratory
distress, suspecting recurrence of pulmonary embolism despite correct anticoagulation.

The authors advocate that the discovery of a pulmonary embolism without apparent cause is evoked in
the more comprehensive context of a POEMS syndrome and treated as such.
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1. Introduction pour la premiére fois en 1980 par
Bardwick, ce syndrome a été largement
rapporté par les Japonais [1, 2]. Mais au fil
des années, des cas ont été observés en
Europe [3], en Amérique [4] et en Afrique
[5]. Le syndrome de POEMS est rare et sa
prévalence évaluée a 0,3 pour 100 000 en
Inde en 2003 [6]. Son expression clinique
est polymorphe avec presque toujours une

Le syndrome de POEMS est un syndrome
paranéoplasique multiviscéral encore appe-
Ié syndrome de Takatsuki ou syndrome de
Crow-Fukase. Il associe une polyneuro-
pathie (P), une organomeégalie (O), une
endocrinopathie (E), une gammapathie
avec une protéinurie monoclonale a chaine
Iégere (M) et des signes cutanés (S). Décrit
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neuropathie associée a I’un au moins des
signes suivants: protéinurie, cedémes, ano-
malies osseuses ou cutanées, organomega-
lie. Les manifestations cardiorespiratoires
(toux, hypertension artérielle pulmonaire,
insuffisance cardiaque droite) et thrombo-
tiques (accident vasculaire cérebral ische-
mique, thrombose veineuse rétinienne)
constituent des signes de mauvais
pronostic [7, 8]. Nous rapportons ici un cas
de syndrome de POEMS observé a
I’occasion de la recherche étiologique
d’une embolie pulmonaire.

2. Observation

Patient de 44 ans, enseignant, sans anté-
cédents médicaux particuliers, a été admis
dans le Service de Cardiologie du Centre
National Hospitalier et Universitaire de
Cotonou pour dyspnée et cedémes.

Le début de la symptomatologie remon-
terait a 6 mois avant I’admission, marqué
par la survenue progressive d’un cedéeme
bilatéral des membres pelviens associé a
des sensations surtout nocturnes de
brhlures et des crampes des pieds. C’est
I’apparition d’une dyspnée au repos avec
toux seche, douleur basithoracique a type
de point de cote et d’une ascite, sans notion
de fievre, qui a motive son hospitalisation.
A I’admission, le patient était asthénique,
apyrétique (36°C) et polypnéique (fré-
quence respiratoire & 38 cycles/min). On a
noté un cedeme généralisé des membres
pelviens et une ascite, une hépatomégalie
douloureuse avec turgescence des veines
jugulaires, une condensation pulmonaire
basale bilatérale. L’angioscanner pulmo-
naire a mis en évidence une embolie
pulmonaire bilatérale.

Par ailleurs, on a constaté en plus un
syndrome neurologique périphérique avec
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abolition bilatérale du réflexe achilléen. Au
niveau des membres pelviens, on a observé
une tumeéfaction irréguliere pulsatile et
soufflante du tiers inférieur de la cuisse
droite avec des varices poplitées.
L’echodoppler des vaisseaux des membres
inférieurs a permis d’observer une masse
polylobée échogene au-dessus du creux
poplité droit de 20 cm de grand axe avec
une compression vasculaire locale. Le
réseau veineux était libre de toute throm-
bose.

L’¢électromyogramme a confirmé une
neuropathie périphérique bilatérale.
L’échodoppler cardiaque a révélé une dila-
tation cavitaire droite, une insuffisance
tricuspidienne modérée avec une hyper-
tension artérielle pulmonaire (PAPS a
52 mm Hg). Le reste du bilan a révélé a
I’échographie  abdomino-pelvienne, une
hépatomégalie homogéene sans dilatation
des veines hépatiques. Les examens des
urines ont montré une protéinurie a
500 mg/24 h et ceux du sang ont montré
une protidémie normale a 64 g/L, tout
comme les transaminases, la numération
formule sanguine et la C-Reactive protein.
A ce stade, devant ces éléments, le
diagnostic retenu était celui de cceur
pulmonaire aigu compliquant une tumeur
du membre pelvien droit associée a une
neuropathie périphérique. Le patient a été
mis sous anticoagulant et traitement
diurétique suivi d’une bonne évolution.
Deux semaines aprés, une exérese de la
tumeur du membre pelvien droit a été
réalisée. 1l s’agissait d’une tumeur poly-
lobée en forme de haricot de 18 cm de
grand axe et appendue a la veine saphéne
et dont I’étude histologique était en faveur
d’un hémangiome gloméruloide de la veine
saphéne droite.

En définitive, I’association neuropathie
périphérique, hémangiome gloméruloide,
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cedemes, hépatomégalie et protéinurie a
fait évoquer le diagnostic de syndrome de
POEMS. Le patient a été transféré dans le
service d’hématologie ou une corticothé-
rapie complémentaire a été instituée. Trois
mois plus tard le patient est décédé dans un
tableau de détresse respiratoire fébrile.

3. Discussion

Le POEMS est une affection multisys-
témique qui accompagne habituellement
un myeélome ostéosclérosant ou un plasmo-
cytome solitaire [9, 10]. Il regroupe une
organomégalie, une neuropathie périphéri-
que, une endocrinopathie, une protéinurie
monoclonale et une atteinte cutanée. La
pathogénie de ce syndrome n’est pas
connue et il serait lié a une dysfonction des
cellules plasmatiques. L’élévation des taux
plasmatiques des cytokines inflammatoires
(IL1B, IL6, TNF) et du vascular endothe-
lial growth factor (VEGF) semblent jouer
un réle dans la genése de cette atteinte
multi-systémique [10 - 12]. Il a été prouveé
que les cytokines IL1 et IL6 stimulent les
ostéoclastes, les fibroblastes et I’agrégation
des plaquettes qui secretent les VEGF [13].
Les VEGF jouent un réle central dans les
différentes altérations du POEMS et
constituent un élément de surveillance dans
la prise en charge de ce syndrome [14]. En
effet les VEGF augmentent la perméabilité
capillaire, la prolifération et I’hypertrophie
vasculaire, I’activation et la migration des
monocytes [15]. Il en résulte différents
symptdmes tels que les cedemes, I’ogano-
mégalie, lathrombose vasculaire, les attein-
tes cutanées, osseuses et la neuropathie
périphérique qui serait d’origine ischémi-
que (microangiopathie thrombotique) [14].
Le syndrome de POEMS est rare; ses
manifestations cliniques tres variées et non
specifiques ne facilitent pas son diagnostic.
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Sa prévalence a été estimée a 0,3 pour
100 000 en Inde en 2003 [6] mais ce
syndrome est plus fréquent au Japon [4,
16]. Un seul cas a été rapporté en Cote
d’Ivoire en 2005 et concernait une patiente
Francaise de race blanche [5]. L'age moyen
de survenue se situe entre 40 et 50 ans avec
une predominance masculine [9, 10, 17].
Le cas que nous avons décrit se trouve bien
dans cette tranche d’ages.

Sur le plan diagnostic, la neuropathie
périphérique et I’hémangiome gloméruloi-
de (HG) étaient les principales manifesta-
tions cliniques qui ont fait suspecter le
diagnostic chez notre patient. En effet, la
polyneuropathie est I'élement constant,
retrouvé dans 100 % des cas [3, 4, 16]. Il
s’agit d’une polyradiculonévrite chronique
se manifestant par des paresthésies des
pieds (71 %), des douleurs (12 %), des
troubles de la marche (17 %), une aréflexie
diffuse (68 %) et des troubles de la sensi-
bilité profonde (78 %). Selon Dispenzierri
[4] la polyneuropathie est le plus souvent
révelatrice et constitue un critere majeur
dans le diagnostic du syndrome de
POEMS. La douleur a type de brdlure et
I’aréflexie ont été observees chez notre
patient.

L’hémangiome glomérulaire (HG) est une
tumeur vasculaire réactionnelle bénigne
considérée comme un important marqueur
du syndrome de POEMS [18]. Il peut cons-
tituer une manifestation précoce condui-
sant au diagnostic du syndrome. Cependant
quelques cas d’HG isolés ont été rapportés
[19, 20]. Les autres manifestations cuta-
nées telles que I’hyperpigmentation, I’hy-
pertrichose, et les ongles blancs n’ont pas
été observées chez notre patient. Ces
manifestations cutanées sont en effet moins
fréquentes au cours du syndrome et I’'HG
est considéré comme un critere diagnos-
tique mineur [4].
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Si au début, I’hépatomégalie présentée par
notre patient pouvait étre mise sur le
compte d’un foie cardiaque, sa persistance
aprés déplétion en I’absence de dilatation
des veines hépatiques pourrait, dans ce
contexte, étre une manifestation du syndro-
me de POEMS. En effet, I’hépatomégalie
est présente dans prés de la moitié des cas
[21]. La splénomegalie et les adénopathies,
absentes chez notre patient, peuvent étre
observées dans 11 a 30 % des cas [13, 4].
Notre patient présentait une protéinurie a
500 mg/24h. L'atteinte rénale est observée
dans 10 % des syndromes de POEMS. Elle
est I’expression d’une gammapathie mono-
clonale responsable d’une protéinurie de
Bence-Jones [9, 10, 22]. L’immuno-
électrophorese n’ayant pas éte réalisée
chez notre patient, cette précision diagnos-
tigue n’a pu étre atteinte. Néanmoins la
constellation de signes cliniques rend cette
protéinurie trés évocatrice de ce syndrome
d’autant plus que notre patient n’avait
aucune autre cause évidente de protéinurie.
Notre patient n’était pas diabétique mais
des explorations endocriniennes approfon-
dies n’ont pu étre réalisées avant son
déces. En effet, les endocrinopathies consti-
tuent une manifestation centrale du
syndrome de POEMS, méme si leurs bases
physiopathologiques ne sont pas bien
connues. Chez Ghandi [23], dans 84 % des
cas les patients avaient une endocrino-
pathie ; il s’agissait d’hypogonadisme, de
dysthyroidie, d’anomalie du métabolisme
glucidique et d’atteinte surrénalienne.

Des images ostéocondensantes ou ostéoly-
tiques au niveau du rachis et du bassin ont
été rapportées dans 37 % des cas [24].
Mais ces lésions osseuses n’ont pas éte
recherchées dans notre cas en I’absence de
signe d’appel.

Des cas d’hypertension artérielle pulmo-
naire [12], d’insuffisance cardiaque avec
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des lésions coronariennes [25] et des
signes pulmonaires [8] ont été rapportés.
Cependant chez notre patient le seul
élément cardiopulmonaire observé et qui a
éte d’ailleurs a [I'origine de son
hospitalisation était I’embolie pulmonaire
bilatérale, dont le seul facteur étiologique
soupconné est I’HG, une manifestation du
syndrome de POEMS. L’ensemble des
manifestations cardiopulmonaires sont des
complications du syndrome de POEMS et
leurs apparition au cours de ce syndrome
est un signe de mauvais pronostic [7, 8].
Par  ailleurs  I’insuffisance  cardio-
pulmonaire, I’infection et I’insuffisance
rénale sont les principales causes de déces
dans différentes séries [4, 16]. Bien que
I’embolie pulmonaire ne soit pas rapportée
comme complication ou manifestation du
syndrome de POEMS, I’activation plaquet-
taire et I’élévation du taux sanguin des
cytokines inflammatoires au cours de ce
syndrome, permettent d’évoquer la possibi-
lité de I’embolie pulmonaire et le mauvais
pronostic associé. Des études ultérieures
sur des séries plus grandes portant sur un
éventuel lien entre embolie pulmonaire et
syndrome de POEMS sont encouragées.

4. Conclusion

Les auteurs recommandent, devant toute
embolie pulmonaire sans cause évidente,
d’évoquer le syndrome de POEMS. Le
polymorphisme clinique du syndrome de
POEMS et I’acces limité des patients a
nombre  d’explorations  paracliniques
peuvent expliquer que ce syndrome soit
rarement rapporté dans la littérature
africaine.

Les auteurs déclarent ne pas avoir de conflit
d’intérét en relation avec cet article.
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