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OZET

POEMS sendromu, polinéropati ve multisistemik tutulum ile seyreden oldukca ender gérilen bir plazma hticre diskrazisidir. Semptom-
lardan plazmasitom tarafindan salgilanan vaskdiler endotelyal biiyime faktori sorumlu tutulmaktadir. Distal simetrik sensérimotor po-
lindropati klinigi ile basvuran, yani sira organomegali, endokrin bozukluk ve deri degisiklikleri de olan olgunun immtinelektroforezin-
de serum ve idrarda M proteini saptanmasi nedeniyle POEMS sendromu dustintilmustur. Edinsel néropatilerin ayirici tanisinda akla
gelmesi gereken bu sendrom ender gdrtilmesi nedeniyle sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: POEMS sendromu, periferik sinir sistemi hastaliklari.
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Presented with characteristic polyneuropathy and multisystemic manifestations, POEMS syndrome is a rare plasma cell disorder. Vas-
cular endothelial growth factor, secreted by plasmacytoma, is considered responsible for these symptoms. The first symptoms in this
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patient were arthralgia, distal sensory impairment ascending proximally and motor impairment of distal lower extremities. By immu-
noelectrophoresis, M protein in serum and urine was detected. In addition to polyneuropathy and monoclonal gammopathy, the pa-
tient presented with organomegaly, endocrine dysfunction and skin changes, and was diagnosed as POEMS syndrome. This rare
syndrome should be included in the differential diagnosis of acquired neuropathies associated with multisystemic manifestations.

Key Words: POEMS syndrome, peripheral nervous system diseases.

GiRiS

ik olarak 1938 yilinda rapor edilen ve Crow-Fukase
sendromu olarak da bilinen POEMS sendromu; poliné-
ropati, organomegali, endokrinopati, monoklonal ga-
mopati ve deri degisiklikleri bulgularinin bas harflerin-
den meydana gelmistir (1). Hastaligin patofizyolojisi he-
ntz anlasilamamistir. En dnemli bulgularindan biri peri-
ferik sinirlerin tutulumuna bagli gelisen kronik, ilerleyici
seyirli, distal, sensérimotor polinéropatidir. Sinir hasari-
nin belirgin bir 6zelligi bulunmamaktadir ancak bazi an-
jiyogenik faktorler, eritropoetin ve vaskdler endotelyal
buylme faktérd (VEGF) ile iliskili olabilecegi dngordil-
mektedir. Hastalik tanisindaki en buyuk gtigltik, cogu
zaman protein elektroforezinde saptanamayan M pro-
teinlerinin, daha sensitif olan immluinfiksasyon testiyle
saptanabilir olmasidir. Sunulan olgu, POEMS sendromu
tani kriterlerini tam olarak karsilayan ve sistemik olarak
literatlirde oldukca ender rapor edilmis asiri cilt alti yag
doku kaybinin eslik ettigi bir olgudur.

OLGU

Yetmis bes yasinda erkek olgu, iki yildir stiregelen ba-
caklarda agri ve yirtime gucligu ile basvurdu. Hastanin Resim 1. Ekstremite killarinda uzama ve siyahlasma, hiperpig-
ekstremite distalinden baslayan uyusma, karincalanma ve ~ Mentasyon.
sogukluk hissinin bir yil icinde yavas bir sekilde asagidan yu-
karlya dogru ilerledigi 6grenildi. Takip eden bir yil icinde
ortaya cikan her iki bacakta yavas ilerleyen glgstzlik ne-
deniyle hasta son alti aydir destekle yriyebilir haldeydi.
Hastanin mevcut yakinmalarina, ciltte renk degisikligi ve
killanmada artis, ayaklarda sislik, kilo kaybi, halsizlik ve is-
tahsizlik eklendigi belirtildi. Basvurdugu merkezde bag do-
kusu hastaligi tanisiyla oral prednizolon 8 mg/gun ve aza-
tiyoprin 100 mg/guin tedavisi baslandigi ve fayda gérme-
digi 6grenildi. En son basvurdugu merkezde ise kronik inf-
lamatuvar demiyelinizan polinéropati (CIDP) tanisi aldig
Ogrenildi. Hasta belirtilen sikayetlerle klinigimize yatirildi.

0Oz gecmisinde, multinodtiler guatr ve glokom olan
hastanin soy ge¢misinde 6zellik yoktu.

Fizik muayenesinde; comak parmak, pletora, tim
vlicutta yaygin hiperpigmentasyon ve ekstremite killa-
rinda uzama ve siyahlasma, kserodermi, cilt altinda be-
lirgin lipoatrofi mevcuttu (Resim 1,2). Elektrokardiyog-
rafisi normaldi. Tansiyon 110/70 mmHg, nabiz 70/da-
kika ve ritmikti, solunum sesleri olagandi. Vicut agirl-
g1 55 kg idi.

Resim 2. Yzde lipoatrofi.
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Ndrolojik muayenesinde; hastanin bilinci agik, koopere
ve oryente idi. Konusma ve anlama tamdi. Kraniyal ve se-
rebellar sistem muayenesi normal sinirlardaydi. Motor sis-
tem muayenesinde, alt ekstremitede 4/5 dtizeyinde para-
parezi ve doért yanli DTR kaybi mevcuttu, patolojik refleks
saptanmadi. Duyu muayenesinde eldiven ¢orap tarzi duyu
kusuru saptand.

Yapilan laboratuvar incelemelerinde, karaciger ve
bébrek fonksiyonlari, elektrolitler, hemogram, sedimen-
tasyon ve C-reaktif protein tetkikleri normal sinirlardayd.
Tiroid fonksiyon testleri normal bulundu. Serum testeste-
ron duzeyi dustik saptandi (1.33 ng/mL). Serum IgA yuik-
sekligi (598 mg/dL) disinda diger immtinglobulinler nor-
mal sinirlardaydi. Protein elektroforezi normal olan hasta-
nin serum immuinfiksasyon elektroforezinde; IgA lambda
monoklonal gamopatisi saptandi. idrar protein elektrofo-
rezi normalken idrar immtnfiksasyon elektroforezinde,
lambda hafif zinciri saptandi (< 30 mg/dL). Vaskdilit ve tu-
mor belirtecleri negatifti. Beyin omurilik sivisi (BOS) ince-
lemesinde; protein ytiksek (87.5 mg/dL), glukoz, Na ve Cl
normal sinirlardaydi. BOS IgG indeksi normal sinirlardaydi
(0.55). BOS direkt muayenesinde hticre saptanmayan
hastanin bakteriyolojik ve virolojik incelemelerinde tireme
ve mikroorganizma gdézlenmedi. Akciger ve uzun kemik
direkt grafileri normaldi. Toraks bilgisayarli tomografisin-
de, sol hiler bélgede 2 mm boyutunda lenf noddild disin-
da patoloji saptanmadi. Batin ultrasonografisinde hepa-
tosplenomegali saptandi. Tum viicut iskelet sistemi man-
yetik rezonans gértintlleme tetkikinde, kemiklerde oste-
osklerotik lezyon saptanmadi. Sural sinir biyopsisi, ileri de-
miyelinizasyon ile uyumlu bulundu. S-100, NFP, Massson-
trikrom, Kongo red ve HE boyamalarda miyelin kaybi sap-
tandi. Cilt biyopsisinde, deri altinda ileri derecede lipoat-
rofi ve fibrozis gézlendi. Elektromiyografi (EMG) tetkiki,
demiyelinizan karakterde aksonal hasarin da eslik ettigi
sensdrimotor polinéropati ile uyumlu idi. Ust ekstremite-
de median ve ulnar sinir duyusal iletim hizlari dustk (35
ve 26 m/saniye), amplittidleri kii¢llmus (6 ve 4 pv), distal
latanslari ise uzamis (3.1 ve 4.2 msn) olarak saptandi.
Median ve ulnar motor sinir, bilesik kas aksiyon potansi-
yel amplittidleri belirgin ddstik (2 ve 1 pv), sinir iletimleri
iimli derecede yavaslamis (41 ve 37 m/saniye), median
motor distal latansi ise uzamis (4.1 msn) idi. Alt ekstremi-
tede sural sinir, posterior tibial motor ve fibtler motor si-
nir aksiyon potansiyelleri elde edilemedi. igne EMG ince-
lemesinde, her iki tibialis anterior kasinda denervasyonun
eslik ettigi kronik nérojenik motor tinit potansiyeli (MUP)
degisiklikleri ve MUP kaybi vardi. Hipotenar kas ve biseps
brakii kaslarinda ise anlamli patoloji bulunmadi. Kemik ili-
gi biyopsisinde hiposeltiler kemik iligi bulgulari gézlendi.
Her lg seriye ait hematopoietik hticrelerde belirgin azal-
ma ve bir adet nonparatrabekdiler lenfoid htcre toplulu-
gu izlendi. Aspirasyon yayma ve imprint preperatta her

l¢ seriye ait hematopoietik hticreler olagan morfolojide
idi. Ayrica erken eritroblastlarda artis izlenmisti (plazma
hiicre sayisi < %5).

Olgunun tedavisinde, melfalan 14 mg/gln dért gln
stireyle ve dért kuir prednizolon 250 mg/gun Ug¢ gln su-
reyle intravendz olarak uygulandi. idame tedavisi predni-
zolon 16 mg/gln olarak dlizenlendi. Hastanin semptom
ve bulgularinda degisiklik olmadi. Kemoterapi tedavisi du-
zenlenmek amacliyla hasta hematoloji klinigine devredildi.

TARTISMA

POEMS akronimi, sendromun bes énemli bulgusunu
isaret etmesine ragmen, sklerotik kemik lezyonlari, Castle-
man hastali§i, comak parmaklar, kilo kaybi, 6dem ve he-
matolojik patolojiler siklikla birlikte bulunmaktadir (2,3).
Hastaligin dogru isimlendirilmesi ve tani konulabilmesi icin
karakteristik periferik polinéropatinin olmasi sarttir. Perife-
rik néropatinin sendromun énde gelen semptomu olmasi,
klinik ve elektrofizyolojik bulgularin CIDP'ye benzemesi ne-
deniyle, olgular cogu zaman CIDP veya énemi bilinmeyen
monoklonal gamopati olarak yanlis tani alabilmektedir
(4). Bu olgu, ekstremitelerin distalinde belirgin olan uyus-
ma, sogukluk ve glicstzltk sikayetlerinin yani sira eklem
agrilari nedeniyle dért yil boyunca 6ncelikle romatoid art-
rit ve ardindan CIDP tanilariyla degisik merkezlerde izlen-
mis ve tedavi edilmistir.

POEMS sendromu tanisi, plazma hticre diskrazisi ve po-
linGropati major kriterlerine ek olarak bir majér kriter ve en
az bir minor kriterin eklenmesiyle konulur (5). Olguda de-
miyelinizan tipte aksonal hasarin da eslik ettigi sensérimo-
tor polindropati ile uyumlu elektrofizyolojik bulgular elde
edildi. immtinfiksasyon elektroforezinde saptanan monok-
lonal gamopati ile birlikte iki adet major kriteri karsilayan
hasta deri degisiklikleri, organomegali ve endokrinopati ne-
deniyle Ui¢ adet mindr kritere sahipti. Ayrica kilo kaybi, art-
ralji ve comak parmak gibi destekleyici sistemik bulgulari
mevcuttu. POEMS sendromunda periferik polinéropatiden
sorumlu sitokin VEGF'dir (6-8). Yeni tani kriterleri arasinda
bulunan VEGF ytiksekligi teknik nedenlerle hastamizda ba-
kilamadi. Bu nedenle olgumuz, iki major kriter ve tic minér
kriter ile POEMS sendromu tanisi aldi.

Monoklonal serum proteini cesitli plazma hticre diskra-
zilerinde gérilebilmektedir. Serum protein elektroforezi
yaklasik 1/3 hastada, monoklonal proteini géstermede ye-
tersiz kalmaktadir (9). Daha duyarli olan immtinfiksasyon
yontemiyle saptanan monoklonal proteinlerin ¢cogu lamb-
da hafif zincirine sahiptir. Olgumuzun protein elektrofore-
zinde monoklonal protein gdsterilemezken, yapilan serum
ve idrar immdnelektroforezinde lambda hafif zincirine sa-
hip monoklonal protein saptandi. Kemik iligi biyopsisinde
hiposeltilarite ve plazma hticrelerinin < %5 oldugu gérdil-
du. Genel olarak énemi bilinmeyen monoklonal gamopa-
tide lenfoplazmositik infiltrasyonun %710'dan az oldugu,
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multipl miyelomda ise bu infiltrasyonun %10’un tzerinde
oldugu bilinmektedir (10,11). Bu nedenle kemik iligi bi-
yopsisinde elde edilen sonuglar, monoklonal gamopatiyi
destekler nitelikteydi.

POEMS sendromunda gdrtlen endokrinopati oldukca
genis bir yelpazeye sahiptir. En sik glukoz metabolizmasi
bozukluklari ve hipogonadizm gériilmektedir (12). Hasta-
mizda, hipogonadizm, hipotiroidi ve bozulmus glukoz to-
leransi mevcuttu.

Deri degisiklikleri, %50-90 oraninda ve genellikle hi-
perpigmentasyon seklinde gortilmektedir. Olgumuzda,
ekstremitelerde killarin uzamasi ve siyahlasmasi, comak
parmak ve pletora mevcuttu. Cilt biyopsisinde, asiri fibro-
zis ve lipoatrofi saptandi. Simdiye kadar, literattrde tek ol-
gu sunumu ve bir derleme icinde lipoatrofiden bahsedil-
mistir (13,14).

Sonug olarak, simetrik, kronik, progresif ve steroid te-
davisine yanit vermeyen polinéropati olgularinda, monok-
lonal gamopati varlidi arastirimali ve POEMS sendromu
tanisi agisindan dikkatli olmalidir. POEMS, oldukca ender
gorllen bir polinéropati nedeni olmasina ragmen, erken
tani hekime tedavi olanagi saglayacaktir.
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