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OLGU SUNUMU

POEMS Sendromu: Olgu Sunumu

POEMS sendromu, tipik olarak polindropati, organomegali, endokrinopati, monoklonal gammopati
ve deri degisikliklerinin goéruldigu multisistem nadir bir hastaliktir.Siklikla polinéropatinin ilk
semptom olmasi ve karekteristik 6zelliklerinin Kronik Inflamatuar Demyelinizan Polinéropati
(CIDP)'ye benzemesinden dolayi yanliglikla CIDP tanisi alir. CIDP’de tedaviye iyi yanit alinabilirken
POEMS’te ayni tedavi etkili olmaz. Biz bu bildiride; kas glgsizligu, belirgin halsizlik ve
ekstremitelerde parestezi ile ortaya ¢ikan, yiksek doz immun globulin tedavisine yanit alinamayan,
progresif polinéropatili bir POEMS olgusunu sunuyoruz.

Anahtar Kelimeler: POEMS sendromu, CIDP, Polinéropati

POEMS Syndrome:Case Report

POEMS syndrome (POEMS) is a rare multi-system disease which is typically associated with
polyneuropathy, organomegaly, endocrinopathy, monoclonal gammopathy and skin changes.
Because the peripheral neuropathy is frequently the overriding symptom and because the
characteristics of the neuropathy are similar to that chronic inflammatory demyelinating
polyneuropathy (CIDP), patients are frequently misdiagnosed with CIDP. Therapies that may be
effective in patients with CIDP and not effective in patients with POEMS. We report herein a case
of POEMS with progressive polyneuropathy resistant to high-dose intravenous immunoglobulin
therapy, who presented with muscle weaknes, marked fatigue and paresthesia of the upper and
lower extremities.
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Giris

Crow-Fukase Sendromu yada Takatsuki Hastalii olarak da bilinen POEMS
sendromu; polindropati(P),  organomegali(O), endokrinopati(E), monoklonal
proteinler(M) ve deri degisiklikleri(S) ile karekterize, multisistem bir bozukluktur(9,11). ilk
kez 1956 yilinda Crow tarafindan bildirilen bu sendrom, 1968 yilinda Fukase tarafindan
daha ayrintili olarak tanimlanmistir(8). En belirgin bulgulari, kronik progresif polinéropati
ve motor gugsizluktir. Bas harfleri ile POEMS ismini olusturan belirtiler disinda;
sklerotik kemik lezyonlari, periferik 6dem, asit, effiizyon, polisitemi, gligstzlik ve gomak
parmak gibi daha bir ¢ok belirti eslik eder(12,13). POEMS tanisi koymaya yonelik belirli
bir test yoktur, farkli semptom ve bulgular bir araya getirilerek tani konur. Literatlirde
POEMS tanisi igin bildirilen bir gok seri bulunmakta ve farkli sayida tani kriterleri ileri
surllmektedir(11,12,13). Dispenzieri ve arkadaglari 2003’te yayinladiklari 99 olguluk bir
seride tanida kullaniimak Uzere mindr kriterleri belirlemiglerdir. Bu mindr kriterler;
sklerotik kemik lezyonlari, Castleman Hastaligi, organomegali, 6dem, endokrinopati,
deri degisiklikleri ve papilédemden olugsmaktadir(1). Mayor kriterler ise polinéropati ve
monoklonal plasmaproliferatif hastaligin bulunmasidir. POEMS tanisi i¢in iki mayor ve
en az bir minér kriterin bulunmasi yeterli gérilmektedir(1,3,4). Yukarida sayilan minér
kriterler disinda kalan bulgular ise POEMS’e eglik ettigi bilinen ve POEMS’e eslik
edebilen bulgular olarak iki bashk altinda toplanmistir. POEMS’e eslik ettidi bilinen
bulgular gomak parmak, kilo kaybi, trombositoz, polisitemi ve hiperhidrozdan olusurken
POEMS’e eslik edebilen bulgular pulmoner hipertansiyon, restriiktif akciger hastalgi,
trombotik diatez, artralji, kardiyomyopati, ates, B12 dusukligi ve diareyi
icermektedir(1,3,13). Yishay ve Eran 2005 yilinda yayinladiklari bir calismada yeni tani
kriterlerinin yetersiz oldugunu ve tani kriterlerinin yeniden diizenlenmesi gerektigini ileri
surmektedir(4). POEMS tanisinda dikkat edilmesi gereken bir bagska konu da Kronik
inflamatuar Demyelinizan Polindropati(CIDP) ile ayriminin yapilmasidir. Baslangic
bulgusu olan polinéropatinin karekteristik 6zellikleri CIDP ile benzer oldugundan, siklikla
CIDP olarak yanlis tani konabilmektedir(3). Biz bu bildiride CIDP seklinde baglayan ve
zaman iginde POEMS sendromunun diger bulgularinin da tabloya eklendigi bir olguyu
sunuyoruz.
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34 yasindaki bayan hastanin ilk yakinmasi
ayaklarda baslayip bacaklara yayilan gli¢gsuzlik seklinde
ortaya ¢ikmis. Yaklasik 3,5 ay icinde ilerleyen glg¢sizIUk
nedeniyle yataga bagimli duruma gelmis. Klinigimize
gelisinde yapilan ilk muayenesinde fizik muayene
bulgularinin normal sinirlar iginde oldugu gorildu. Hasta
esmer gorunimliydli  ve yakinlarindan hastaligin
baslamasindan sonra cilt renginin koyulastigi 6grenildi.
Noérolojik muayenesinde her doért ekstremitede derin
tendon refleksleri alinamadi. Babinski bilateral ilgisiz
bulundu. Kas glcu, ust ekstremite proksimallerinde 2/5,
distallerinde 1/5 olarak degerlendirildi. Her iki alt
ekstremite kas gucu de Uste ekstremiteye benzer sekilde
proksimallerde 2/5, distallerde 1/5 olarak degerlendirildi.
Bunlarin disinda patolojik bulguya rastlanmadi.

Sekil 2.

Elektronéromyografi incelemesi yapilan hastanin
elektrofizyolojik bulgular agir dizeyde aksonal duysal ve
motor néropati ile uyumlu bulundu. BOS proteini yiksek
bulundu. CIDP tanisi ile immunglobulin ve steroid
tedavileri uygulandi. Tedaviler sonucunda hastanin
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durumunda iyilesme izlenmedigi gibi genel durumunda
bozulma ve dider sistemlerle ilgili patolojik bulgular
ortaya ¢ikmaya basladi. Sinir biopsisi yapildi; agir
derecede lif kaybi gOsteren aksonal néropati ile uyumlu
olarak rapor edildi. Abdominal ultrasonografik
incelemede hepatomegali saptandi. Cilt rengindeki
koyulasma arttl, 6nce ayaklarda olmak Ulzere 6dem
ortaya c¢ikti (Sekil 1), parmaklarda ¢omak parmak
goérinumd ve ciltte kuruluk dikkat gekti (Sekl 2).

Bu bulgularla POEMS sendromu dusundlen olgunun
protein elektroforezinde gama bandinda artis gdzlendi.
Periferik yaymada hipersegmentasyon, polimorf nikleer
I0kosit %74, lenfosit %26, trombosit artmis sayida rulo
formasyonu saptandi. Kemik iligi biopsisi hipersellller ve
myeloid/eritroid hlicre oraninda artis, hipersellilerite,
megakaryositer seride proliferasyon ve dispoez, atipik
lenfoid hucre varli§i kronik myeloproliferatif hastalig
destekledi. Bu slre¢ iginde solunum sikintisi baglamis
olan hastada plevral efflizyon, kalp yetmezligi ve
hipoalbuminemi ortaya c¢ikti. Hastanin yaygin eklem
agnilart vardi ve basit agr kesiciler ile rahatlama
saglanamiyordu. Tanisi netlestirilen hasta hematoloji
klinigine nakledildi ancak oradaki tedavisi devam
ederken kaybedildi.

Tartisma

Poems Sendromu’nun insidansi 5. ve 6. dekadlarda
pik yapar(12). Ayirict tanida dlzeyi O&lgllemeyen
monoklonal gammopati(MGUS), CIDP, primer sistemik
amiloidozis ve krioglobulinemi yer almaktadir(3).

Bitiin POEMS olgularinda klinik tabloda ¢ok belirgin
olan bir periferik néropati bulunur. Motor tutulusu duysal
semptomlar takip eder. Semptomlar ayaklardan baslar,
uyusukluk, Urperme ve UslUme hissi olur. Noéropati
distalde ve simetrik bir tutulus sergiler, progresyon
gOstererek proksimale yayilir. Bazi hastalar agridan
yakinirlar(1). Néropati genellikle CIDP’yi taklit eder.
POEMS noropatisinde motor tutulugs daha baskindir,
iletim hizlar belirgin sekilde azalir ve latansi uzar. igne
EMG'de distal fibrilasyon potansiyelleri, genis polifazik
motor Unit potansiyelleri goralur(8,14). Ju-Hong Min ve
arkadaslar 2005 yilinda yayinladiklari bir calismada
POEMS sendromunda sinir iletimindeki azalmanin alt
ekstremitelerde daha belirgin ve ara segmentlerdeki
etkilenmenin distal etkiienmeden daha belirgin oldugunu
bildirmektedir. Yine ayni ¢alismada soz ettikleri segment
incelemesi ile erken tani sansi olacagini ileri
strmektedirler(8). Sinir biyopsisinde aksonal
dejenerasyon ve primer demyelinizasyon saptanir.
Amiloid veya immunglobulin depolanmalari olmayan,
endondral 6dem ve dagilmis myelin tabakalar da
izlenebilir(15). Bizim olgumuzda da ayaklardan baslayan
glgsuzlik, uyusma ve Usume hissi yakinmasi vardi.
ENMG incelemesinde motor ve duysal sinirleri tutan
aksonal 6zellikte noropati tesbit edildi. Sinir biyopsisinin
agir derecede lif kaybi gOsteren aksonal dejenerasyonla
uyumlu oldugu rapor edildi.
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Hastalarin yarisinda karaciger palpe edilebilecek
kadar buyuktir. Ancak bizim olgumuzda fizik muayenede
ele gelmeyen ancak batin ultrasonografisi ile tesbit
edilebilen  bir hepatomegali saptandi. POEMS
hastalarinda %11-30 oraninda Castleman Hastalgi
bulundugu ileri sirilmekle beraber ¢ogu POEMS
hastasina lenf nodu biyopsisi yapiimamaktadir(12,1316).
Bizim olgumuzda da lenfadenopati tesbit ediimemis ve
lenf biyopsisi yapilmamistir.

POEMS sendromu ile beraber en sik gorilen
endokrin anomaliler, primer ve sekonder hipotroidizm,
hipogonadizm, adrenokortikal yetmezlik, diyabetes
mellitus ve  paratroid hormon  anormallikleridir.
Dispenzieri ve arkadaslari 99 olgudan olusan serilerinde
hastalarin %67’sinde en az bir endokrinopati tesbit
etmislerdir. Hipotroidizm ve diabetes mellitus en sik
gorilen endokrinopatilerdir. Troid fonksiyon testleri
normal sinirlarda bulunan hastamizda klinikte izlendigi
sure icinde kan sekeri yukseklikleri tesbit edilmis ve
Diabetes Mellitis tanisi konmustu. Erkeklerde erekiil
disfonksiyon, kadinlarda menstriel siklus bozukluklar
seklinde ortaya cikan hipogonadizm de en sik endokrin
bozukluklardan biridir. Hastamizda gonadal hormon
degerleri  Olglilmedi ancak anemnezden 3-4 aydir
menstruel kanamalarinin olmadigi 6grenildi.

Monoklonal plasmaproliferatif hastallk POEMS’in en
6nemli bulgularindan biridir. Monoklonal proteinler g¢ok
kiguk olduklarindan immun fiksasyon yapiimayan
hastalarin  lgte birinde serum elektroforezi ile
saptanamayabilir(1,3).  Bizim  olgumuzun  protein
elektroforezinde gama bandinda artis saptandi. Kemik
iligi biyopsisinde gorilen hiperselliiler degisiklikler de
monoklonal plasmoproliferatif hastaliyi desteklemektedir.

Tum olgularin %50 ile 90’1 arasindaki oranlarda deri
degisiklikleri  bildiriimektedir. En yaygin degisiklik
hiperpigmentasyondur. Ekstremitelerde normalden kaba
ve uzun tlylenme olabilir. Deride kalinlagsma,
akrosiyanoz beyaz tirnak ve c¢omak parmak ta
tanimlanan deri bulgular igindedir(12). Biz olgumuzda
hiperpigmentasyon, kuru deri beyaz tirnak ve gomak
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