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Ozet

POEMS sendromu plasma hiicre diskrazileri grubu igerisinde incelenen genellikle kendini
norolojik defisitlerle gosteren patogenezi bilinmeyen nadir bir multisistemik hastaliktir. Plazma
hiicre diskrazili olgularin %?2'sinden azinda goriilmektedir. Sendromun bes ana bulgusu
polindropati, organomegali, endokrinopati, monoklonal protein ve deri lezyonlaridir.

Asagida polindropati, hepatosplenomegali, lenfadenomegali (LAM), primer hipotiroidi ve
hipogonadizm, IgA hafif zincir yiiksekligi, hiperpigmentasyon ve femur basindaki sklerotik
lezyonuyla klasik bir POEMS sendromu vakasi ve konu ile ilgili literatiir bilgileri sunulmustur.

Anahtar kelimeler: Polinoropati, hepatosplenomegali, lenfadenomegali, hipotiroidi,
hipogonadizm

Summary

POEMS syndrome is classified in plasma cell dyscrasis and comes to clinic with neurolojic
deficits. Its pathogenesis is unknown and it is a rare multisystemical disease. It takes less than
2 percent of the plasma cell dyscrasions. The five main findings rare polyneuropathy,
organomegaly, endocrinopathy, monoclonal protein and skin lesions.

Polyneuropathy, Hepatosplenomegaly, lymphadenopathy, Primary  hypothyroidi,
Hypogonadism, IgA low Chain increase, hyperpigmentation, Femur head sclerotic lesion
involving classical POEMS syndrome case and the literature related with the subject is given
in the section below.

Key words: Polyneuropathy, hepatosplenomegaly, lymphadenopathy, hypot-hyroidi,
hypogonadism
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GIRIS

POEMS Sendromu polinéropati, organomegali, endokrinopati, monoklonal protein ve deri
degisiklikleri ile karakterize nadir bir hastaliktir. Sendromu, ilk olarak 1956'da Crow tarafindan
ve daha sonra 1968'de Fukase tarafindan tarif edilmistir (V). Nakanishi ve arkadaslari Crow-
Fukase sendromu adin1 vermisler (1), ayrica Takatsuki sendromu olarak da bilinmektedir (1-3),

Bu sendromun en belirgin 6zelligi, plazma hiicre diskrazisi ile iliskili duysal ve motor
polinéropatidir. Diger ana bulgu olan organamegali, endokrinopati, M-proteini ve deri
degisikliklerine ek olarak, periferik 6dem, asit, plevral efiizyon, ates, terleme ve clubbing gibi
bulgularda saptanabilir.

Tedavi segenekleri vakadan vakaya farkliliklar gostermektedir. Plazma hiicre diskrazisi
tedaviye cevap verir ise sendromun diger bulgularinin da biiyiik 6l¢iide iyilestirir.

OLGU

Giresun dogumlu eczaci, 45 yasinda erkek hastamiz, kol ve bacaklarda gii¢ kayb1, kilo kayb1
sikayetleriyle, Subat 2000 tarihinde Haseki Egitim ve Aragtirma Hastanesi 3. Dahiliye Klinigi'ne
basvurmustur.

Cocuklugundan beri el ve ayaklarda, 6zellikle sogukta daha da artan morarma ve uyusma
sikayetleri olan hasta, 3 yil 6nce bir iiniversite hastanesine bagvurmus, yapilan tetkiklerinde papil
O6demi, minimal splenomegali saptanmis. Kranial MR'da patoloji saptanmamis ve akrosiyanoz
tanis1 konmus. Bize bagvurma tarihinden 9 ay oncesine kadar akrosiyanoz disginda ek bir
yakimmasi yok iken bacaklarda ani gii¢ kayb1 gelismesi ve ilerlemesi ilizerine hasta ileri tetkik
amaciyla klinigimize yatirilmigtir.

Ozgegmisinde depresyon Oykiisii ve 2 ay dnce tespit edilmis hipertansiyonu disinda 6zellik
yoktu.

Fizik muayenesinde genel durum iyi, biling agik, koopere, aktif idi. Anemi ve ikter yoktu.
Bilateral submandibuler, 1 cm boyutunda LAM mevcuttu. Tiroidi ele gelmiyordu. Solunum
sistemi muayenesi normaldi. Kardiovaskiiler sistem muayenesinde, TA 120/70 mm Hg, kalp tepe
attmi 80/dk ritmik, ek ses Ufliriim yoktu. Periferik nabizlar alintyordu. Batin muayenesinde
midklavikular hatti 10-12 cm gegen, inguinale kadar uzanan diizglin yiizeyli hepatomegali ve
midklavikuler hatt1 6-7 cm gecen diizgiin yiizeyli agrisiz splenomegali tespit edildi.

Cilt muayenesinde, iist ekstremite parmaklarinda skleroz, iist kol, dirsek ekleminin iizerinde
ekstansor ylizde ve bacaklarda hiperpigmentasyon mevcut idi. Clubbing pozitif bulundu.

Rutin kan biyokimyasi tetkiklerinden patolojik olanlar1 iirik asit 7.4 md/gl, alkalen fosfataz
202 IU/, total demir baglama kapasitesi 191 pg/dl, total kolesterol 97 mg/dl iken digerleri
normal degerlerde idi.

Rutin hemogram tetkikinde eritroit sedimantasyon hizinin saatte 39 mm olmasi haricinde bir
patoloji saptanmadi.



Tam idrar tahlilinde pH 5.0, 1 gr/l protein, mikroskopik incelemede her sahada nadir 16kosit,
8-10 eritrosit, 2-3 graniiler silendir, 1-2 hyalen silendir, bol bakteri ve candida mevcuttu.
Yirmidort saatlik idrar tetkikikde patolojik diizeyde proteiniiri saptanmadi.

Bence Jones (-), GFR 31,8 ml/dk, B mikroglobulin 7,35 (0,71-2,58) mg/L, HIV (-), HBsAg
(-), Anti HCV (-), sT3 1,13, sT4 0,66, TSH 8,5, 16kosit formiiliinde %75 PNL, %18 lenfosit, %7
monosit mevcuttu.

FANA (-), Anti ds DNA 0,626 (N: <0.95 AU/ml), C3 10 mg/dl, RF (-), CRP (-) Gruber
Widal (-) ve Wright (-) bulundu.

EKG'de sol ventrikiil hipertrofisi bulgular1 mevcuttu. Akciger grafisinde bir 6zellik yoktu.

KLINIiK iZLEM

Ug yil 6nce akrosiyanoz, minimal splenomegali, papilla 6demi saptanan ve gekilen kranial
MR'da patoloji tespit edilmeyen hasta, bacaklarda ani gelisen gii¢ kayb1 nedeniyle klinigimize
bagvurdu. Noroloji konsiiltasyonu sonrasinda yapilan EMG'de aksonal agirlikta mikst tip
polindropati saptandi. Yapilan g6z muayenesinde bilateral papilla 6demi tespit edildi.
Tekrarlanan kranial MR'da bu patolojiyi aciklayacak bir lezyon bulunamadi. Splenomegali ve
hepatomegali nedeni ile yapilan portal sistem doppler USG'de karaciger eko yapisinda
parlaklagma, kaba goriiniim, portal ve splenik vende genisleme, hepatik arterde yiiksek direncli
akim bulgular1 mevcuttu. Hepatit markerleri, HIV (1) ve HIV (2) negatif idi. Karaciger biyopsisi
sonucunda, portal septal fibrozis, mononiikleer hiicre ve prolifere hepatositler tespit edilen
hastaya gastroskopi planlandi ve gastroskopide konjestif gastropati, mukozada kabalagma, yaygin
petesial odaklar saptandi. T3 ve free T3 degerleri diisilk, TSH yiiksek tespit edildi. Kronik
karaciger hastalig1 ve hipotiroidi yoniinden istenilen tiroid peroksidaz antikoru, antitiroglobulin
antikoru, LKMA, AMA ve SMA negatif olarak saptandi. Mikst tip polindropati ayirici tanisi i¢in
istenilen kriyoglobulin, p-ANCA ve c-ANCA negatif idi. Dis eti biopsisinde amiloidoz negatif
saptandi. Hasta idiopatik portal hipertansiyon, primer hipotiroidi ve mikst tip polindropati
tanilariyla hipotiroidi tedavisine baglanarak ayaktan izlenmek iizere taburcu edildi. Ancak bir ay
sonraki kontroliinde asit gelismesi iizerine hasta tekrar interne edildi. Asit mayii yiiksek albumin
gradientli idi. Patolojik incelemesinde atipik hiicreye rastlanmadi. Hiicre sayist mm?®'de 280 idi ve
%096 lenfosit hakimiyeti mevcuttu. Asit sivisinda aside resistans bakteri saptanmadi. PPD 20 mm
idi.

Tekrarlanan kan tetkiklerinde globulinde ilk yatigina gore artig vardi. Yapilan protein
elektroforezinde B globulin artis1 ve gamma bandinda poliklonal artis saptandi. Istenilen
immiinelektroforezde ise Ig A 1200(45-380), kappa hafif zincir 1350 (650-1800), lamda hafif
zincir 1360 (350-900) saptanmasi tlizerine kemik iligi aspirasyon ve biyopsisi yapildi. Kemik iligi
aspirasyonunda normoselliiler kemik iligi (%45 selliilarite), kesintisiz myelopoez, eritroid dizide
hipoaktivite, lenfosit artis1 ve %3 plazma hiicresi tespit edildi. Kemik iligi biopsisi de normal
olarak saptandi.

Tekrarlanan akciger grafisinde solda minimal siv1 ve sol akciger alt lobda irregiiler yer yer
mikronodiiler karakterde infiltrasyon sahalar1 goriintiilendi. Cekilen toraks BT'de dorsal
vertebralarda, kostalarda, sternumda, sol humerus basinda (metastaz ile uyumlu) sklerotik alanlar
ve T4, TS5 vertebra korpuslarinda litik sahalar saptanmasi iizerine yapilan tiim viicut kemik
sintigrafisinde dorsal 3., 4. ve 5. vertebralarda, sag omuzda, sol sakroiliak eklemlerde, her iki



femurun distalinde aktivite artig1 tespit edildi. Raporda goriilen aktivite artiglarinin, kemik iligi
hastaligini diislindiirdiigii belirtildi.

Hastada polindropti progresif seyrediyordu ve asit mayii artti. Kemik lezyonlariin ayirici
tanisinda prostat kanseri i¢in yapilan tetkikler negatif olarak tespit edildi.

Hastada polindropati, organomegali, lenfadenopati, IgA lamda hafif zincir yiiksekligi, primer
hipotiroidi hiperpigmentasyon ve kemik lezyonlarmin bir arada bulunmasi bize POEMS
sendromu tanisini diislindiirdii.

Testosteron diizeyinin de diisiik gelmesi iizerine hipogonadizm de endokrinopatiye eklendi.
POEMS sendromuna, pulmoner hipertansiyonun da eslik edebilecegi gdz oniine alinarak yapilan
EKO'da pulmoner arter basinci 35 mm Hg olarak bulundu. Nefes darlig1 sikayetinin de eklenmesi
lizerine yapilan solunum fonksiyon testinde restriktif bozukluk tespit edildi. Hasta CTF
Romatoloji ABD ile konsiilte edildi. Oncelikle hiperpigmentasyona eslik eden spinozik likenimsi
papiiller cilt lezyonlarindan cilt biopsisi alindi. Biopsi materyalinin patolojik incelenmesinde,
bazal tabakada goriilen pigmentasyon artist POEMS ile uyumlu bulundu. Amiloid birikimine
rastlanmadi. Vertebradaki sklerotik ve litik alanlardan agik biopsi yapildi. Sonug olarak
patolojide intersitisyel alanda seyrek plazma hiicreleri ve lambda, kappa pozitifligi saptandi. Bu
bulgularla POEMS tanis1 kesinlesen hastaya 4-6 haftada bir tekrarlamak iizere 4 giin siire ile 16
mg/gilin melphalan ve 80 mg/giin steroid tedavisine baslanarak aylik kontrollere gelmek iizere
taburcu edildi.

TARTISMA

POEMS sendromu plasma hiicre diskrazileri grubu igerisinde incelenen genellikle kendini
norolojik defisitlerle gosteren patogenezi bilinmeyen nadir bir multisistemik hastaliktir ve
plazma hiicre diskrazili olgularin %2'sinden azinda goriiliir.

Bizim vakamiz, kronik progresif polindropati, 1gA lambda hafif zincir yiiksekligi,
hepatosplenomegali, asit, bilateral papil Odemi, plevral eflizyon, difiiz ve pargali deri
hiperpigmentasyonu, pulmoner hipertansiyon ve endokrinopati (hipotiroidi, hipogoma-dizm) gibi
cok sayida klasik 6zelliklere sahipti.

Bardwick ve arkadaslar1 kendilerinin iki vakasini ve 1979 yilindan itibaren literatiirden elde
ettikleri 39 vakay1 inceleyerek, bu sendromun klinik ve radyolojik belirtilerini ve hastaligin en
cok goriilen karakteristik 6zelliklerinin bag harflerini birlestirerek meydana getirdikleri POEMS
terimini 6nermislerdir ).

Bizim vakamizda da POEMS terimini olusturan karakteristik 6zelliklerin besi de mevcuttu.

Nakanishi ve arkadaglari yaptiklart bir caligmada 102 Japon hastayi, diinyanin diger
yerlerinden bildirilmis 52 vaka ile karsilastirmislar ve Japon olmayan hastalarda, ana
semptomlarin daha az, kemik lezyonlarmin daha ¢ok oldugunu belirtmislerdir (3.

Martin J. Soubrier ve arkadaslari, Fransa'da 1977 ile 1992 yillar1 arasinda néroloji, dahiliye
ve romatoloji boliimlerinde 25 POEMS tanist almis hasta ile Nakanishi ve arkadaslarinin
inceledikleri 102 Japon vakasimi, Mayo Klinik'in 16 vakasini ve literatiirde taradiklar1 Asyali
olmayan 98 vakay1 karsilastirmiglardir. 25 hastalik serinin 17'si erkek ve ortalama yas 48 idi.
Diger serilerde de hastalar, siklikla erkek ve 40-50 yaslarindaydilar. Hastalarda bes ya da daha



fazla semptomun bir arada bulunma sikligi; 25 hastalik seride % 84, Japon hastalarda %95,
Asyal1 olmayan hasta serisinde ise %78 oranindaydi 4.

25 hastalik seride, hastalarin %84'tinde ilk semptom polindropati idi. Diger serilerde ise %50

oraninda ilk semptom polinéropati idi. Diger vakalarda ilk semptomlar agrili diare, kosta timorii
veya diffiiz iskelet osteosklerozisi ile ilgili bulgular ve demdi .

Hastamiz ilk olarak basvurdugu hastanede akrosiyanoz tanisi almist1. ilk yatisinda yapilan
tetkiklerinde sadece minimal bir splenomegali ve papilla 6demi tespit edildigi icin, ancak 3 yil
sonra polindropati ve diger bulgularin tabloya eklenmesi ile tanis1 konabildi.

Yaymlanan vakalarin ¢ogunda simetrik motor ve duysal ndropati ve alt ekstremite derin
tendon reflekslerinde azalma tesbit edilmis ve hi¢ bir hastada kranial ve otonom sinir tutulumu
saptanmamuisgtir. Bir hasta hari¢ digerlerinde, polindropati tedavi edilmedigi taktirde progresif bir
seyir gdstermistir (4,

Literatiirde taranan hastalarin biiylik cogunlugunda, EMG'de demyelinizasyon ve aksonal
dejenerasyonun birarada oldugu gdsterilmistir. Bizim vakamizda ise aksonal agirlikli mikst tip
ileri derecede polindropati saptanmistir.

Polindropatinin patogenezi bilinmemekle birlikte, bazi vakalarda endoneurium ve
subperineriumda bulunan M protein depolanmalarinin immunfloresan ile agiga ¢ikarilmasi ve
monklonal IgM kappa fraksiyonunun antimyelin aktivitesinin bir hastada kanitlanmasi bize
immun bir mekanizmay1 diisiindiirmektedir (¢-%),

POEMS sendromunda sinir biopsisi tipik olarak segmental demyelinizasyonun eslik ettigi
axonal dejenerasyonu gostermektedir (9.

Viard ve arkadaglar1 ise immunfloresan ve amiloid negatif endondral kan damarlarinin
etrafinda nonfibriler birikimler tespit etmisler ve ndropatinin vaskiilopatiye sekonder
olabilecegini vurgulamiglardir (10),

Martin J. ve arkadaglart yaptiklari karsilastirmali bir caligmada, papil 6demini kendi
serilerinde %50, Japon vakalarda %62, Asyali olmayan hastalarda ise %84 oraninda tespit
etmiglerdir . Bu vakalarin ¢ogunda papil 6demi, periferal 6dem ile iliskili bulunmustur.
Intrakranial basing, papil 6demi olan bazi vakalarda yiiksek, bazilarinda ise normal tespit
edilmistir 1D,

Bizim vakamizda bilateral papil 6demi saptandi. Kranial MR normal smirlardaydi ve papil
O0demine periferik 6dem de eslik ediyordu.

Hepatomegali, 25 vakalik serinin 17'sinde, Mayo Klinik vakalarinin %50'sinde, 102 Japon
hastanin %82'sinde ve Asyali olmayan 98 vakanin %89'unda saptanmustir (¥). Biopsi yapilan
olgularda ya normal histoloji ya da nonspesifik portal infiltrasyon veya portal fibrozis tespit
edilmistir. Asyali olmayan 28 vakanin karaciger biopsisi normal bulunmus ancak 3 tanesinde
idiopatik siroz veya regeneratif nodiiler hiperplazi saptanmistir.

Hastamizin hepatomegalisi mevcut idi, yapilan biopsi sonucunda portal septal fibrozis
saptandi.

Bitter ve arkadaslarinin yaptiklart bir c¢alismada, lenf nodu biopsilerinin yaklasik %60
vakada Castleman hastaligin1 andiran angiofolikiiler lenf nodu hiperplazisi seklinde oldugu
gosterilmistir 12 ve splenomegalinin Castleman hastaliginin splenik lokalizasyonu sonucunda



ortaya ¢iktigi belirtilmistir. Ancak biiylimiis olan dalak histolojisi normalken, lenf nodlarinda
Castleman hastaliginin bulunabilecegi de vurgulanmustir (10-13),

Bizim vakamizda splenomegali de mevcuttu. Ayrica fizik muayenede servical 1 cm'yi
gecmeyen lenfadenomegalileri, toraks BT'de sag paratrekeal alanda 1 cm'yi gegmeyen bir kag
adet lenf nodu saptandi. Bu sebepten dolay1 biopsi yapilmadi.

Multiple myelomun aksine, splenomegali ve hepatomegali POEMS sendromunda daha sik
tespit edilmektedir (14,

POEMS sendromu ile iliskili en sik rastlanan endokrinopatiler jinekomasti, impotans ve
amenoredir. Hipotiroidizm ve glukoz intoleransi da siktir. Endokrinopatilerin etyopatolojisi belli
degildir. Bardwick ve arkadaslari, endokrin dokuya karsi antikor veya hipotalamik-hipofiz
disfonksiyonunu gosteren herhangi bir kanit bulamamislardir @. Reulecke ve arkadaslari, hipofiz
dokusuna kars1 antikor tespit ettikleri bir POEMS sendromu vakasi yaymlamiglardir (1),

Erkeklerde testosteron diizeyleri genellikle diisiik saptanmistir. Martin ve arkadaglarinin
karsilastirmali ¢aligmalarinda, diabetes mellitus veya glukoz intolerans: kendi serilerinde %41,
Japon seride %28, Asyali olmayan seride %48 tespit edilmistir (),

Tiim serilerde impotans ve jinekomasti ¢ok sik rastlanan bir bulgu olarak saptanmistir.
Ayrica amenore, primer ve sekonder hiperprolaktinemi, hiperdstrojenemi ve hipotiroidizm de
diger rastlanan endokrinopatiler arasinda tespit edilmislerdir. Soubrier ve arkadaslarinin 25
kisilik vaka serisinde, %45 oraninda hipotiroidizm saptanirken, Japon seride %20 oraninda
saptanmistir. Hipotiroidizmin ¢ogunlukla primer tip oldugu vurgulanmistir ve genel olarak
hastalarin birden ¢ok endokrinopatiye sahip olduklar1 gosterilmistir (12:16),

Olgumuzda hipotiroidi ve testosteron diistikliigii tespit edildi. Hipotiroidi primer tipteydi ve
tiroid otoantikorlar1 negatif idi. FSH ve LH diizeyleri normal, prolaktin diizeyi ¢ok hafif yiiksekti.

POEMS sendromlu hastalar, osteosklerotik myeloma, soliter plazmasitom, normal veya
sadece hafif¢e yiiksek plazma hiicre oraniyla birlikte olan monoklonal gammopati veya seyrek
olarak da kemik lezyonlarinin eslik ettigi poliklonal gammopatiyi igeren plazma hiicre diskrazisi
formlarini gosterirler. Multipl myelomun eslik ettigi POEMS vakasi ¢ok seyrektir, oldugunda da
osteosklerotik veya mikst (sklerotik, litik) varyantin1 gérebiliriz. POEMS sendromlu hastalarin
yaklasik %70'inde hem serum hem de idrarda monoklonal protein saptanir ve bu proteinlerin %
90" da lambda hafif zincirlerdir.

Hastamizda IgA, lambda hafif zincir yiiksekligi saptandi. Kemik lezyonlar1 mikst (sklerotik
ve litik) tarzdaydi. Yapilan kemik iligi aspirasyonunda ve biopsisinde hafif plazma hiicre artigi
disinda bir 6zellik saptanmadi.

Martin ve arkadaslarinin yaptiklar1 25 kisilik seride plazma hiicre diskrazisi, 6 hastada
MGUS, 7'sinde plazmasitom, mikst osteolitik ve osteosklerotik, 7'sinde osteosklerotik myeloma,
3'linde mixt tip myeloma seklindeydi. 2 hastanin ise kemik lezyonu yoktu. Tiim vakalarda M
komponenti mevcuttu ve bu, 12 vakada IgA lambda, 9 vakada IgG lambda ve 4 vakada lambda
hafif zincir seklindeydi. Bu ¢alismada karsilagtirilan diger tiim hastalarin toplam %50'sinde M
komponenti IgA lambda seklinde saptandi ().

POEMS sendromunda en sik goriilen cilt degisiklikleri hiperpigmentasyon ve el ile ayaklarda
deri kalinlagmasidir.



Hipertirikosis, hiperhydrosis ve kutan6z angiomalar da yaygin goriilen deri degisiklikleridir.
Beyaz tirnaklar, Reynaud fenomeni, clubbing ve digital fleksor tendonlarin kontraktiirleri de cilt
degisiklikleri olarak goriilebilmektedir (17,

Hastamizin cilt muayenesinde, st ekstremite parmaklarinda skleroz, st kol, dirsek
ekleminin tizerinde ekstansor yiizde ve bacaklarda pigmentasyon artist mevcuttu. Clubbing
saptandi. Biopside bazal tabakada pigmentasyon artigi tesbit edildi. Yayimnlanan vakalarm
cogunda cilt biopsisinde inflamatuar bir infiltrasyon ya da dermal fibrozisle birlikte olan bazal
tabakada hiperpigmentasyon veya nonspesifik degisiklikler tespit edilmistir, asir1 kollajen
birikimi goriilmemistir (13),

POEMS sendromunda rastlanabilen diger bulgular periferik &dem, asit ve plevral
eflizyondur. Martin ve arkadaglarinin yaptiklart ve diger vakalarla karsilastirdiklart 25 kisiyi
kapsayan retrospektif ¢aligmalarinda vakalarin %91'inde periferik 6dem, %50'sinde asit, %
46'sinda plevral efiizyon saptanmistir; hepatik, renal ve kardiak patoloiler tesbit edilememistir ).

Hastamizda da periferik 6dem, asit ve plevral mayii saptanmistir. Asit mayii incelemesi de
transiida olarak bulunmustur.

Martin ve arkadaslarinin hasta serisinde plazmasitomlu hastalarda radyoterapi veya
radyoterapi ve cerrahi sonrasinda diizelme goriilmiistir. MGUS veya Multiple myelomlu
vakalarda ise tedavi rejimleri vakadan vakaya farklilik gostermistir. Soliter lezyonu olanlarda
plazma hiicre diskrazilerinin diger tiplerine oranla daha iyi bir prognoz oldugu goriilmiistiir.
Ancak prognoz, kemik lezyonlar1 yoklugunda daha kétiilesmistir. Multiple skelorotik lezyonlari
olan hastalarin prognozu ise bu ikisinin ortasindadir. Plazma hiicre diskrazisi tedaviye cevap
verir ise sendromun diger bulgular da biiyiik dlgiide iyilesir veya yok olur ().

Bizim vakamizin kemik lezyonlar1 mikst tarzdaydi. Plazma hiicre diskrazisi i¢in melphalan
ve steroid tedavisi baslandi. Semptomlar1 gerileyen hasta, halen bir {iniversite hastanesi
Romatoloji poliklinigince takip edilmektedir.

Cok g¢esitli klinik formlarinin olmasina ragmen, POEMS sendromu ayr1 bir patolojik
antitedir. Plazmasitomlu hastalarin tedavisinden sonra gozlenen semptom ve bulgulardaki
belirgin gerileme, tiimoriin degisik faktorler salgiladigini gostermektedir (19, Bu sebeple
aciklanamayan polindropati vakalarinda serum immunelektroforezi ile M komponenti aranmali
ve eger bulunursa soliter kemik lezyonu mutlaka tedavi edilmelidir.

Bizim vakamizda da goriildiiglii gibi sebebi agiklanamayan ¢esitli sistemik bulgularla
(periferik noropati, cilt ve endokrinolojik tutulum gibi) gelen hastalarda POEMS sendromu
hatirlanmali ve M komponenti israrla aranmalidir.

KAYNAKCA

1. Soubrier MJ, Dubost JJ, Sauvezie BJIM, French Study Group on POEMS Syndrome. POEMS Syndrome: A
study of 25 cases and a review of the literature. The American Journal of Medicine 1994; 97: 543-552

2. Bardwick PA, Zvaifler NJ., Gill GN, et al: Plasma cell dyscrasia with polyneuropathy, organomegaly,
endocrinopathy, M protein and skin changes: The POEMS syndrome. Report on two cases and a review of the
literature. Medicine 1980; 59: 311-318

3. Nakanishi T., Sobue I., Toyokura Y., et al: The Crow-Fukase syndrome: a study of 102 cases in Japan,
Neurology. 1984; 34: 712-720



4. Soubrier MJ., Dubost JJ., Sauvezie BJM, and the French Study Group on POEMS syndrome. POEMS
syndrome: A study of 25 cases and a review of the literature. The American Jour of Med. Vol 97; 543-553

5. Case records of the Massachusetts General Hospital (case 39-1992). N. Engl J. Med 1992; 327: 1014-1021

6. Mendoza AZ., Alberto AR., Gutierrez JB.: POEMS syndrome with neuroarthropathy and nodular regenerative
hyperplasia of the liver. Arthritis and Rhumatism Vol 27, No:9 1053-1057

7. Julien J., Vital C., Vallet JM., Darriet D: Polyneuropathy in Waldenstrom's macroglobulinemia deposition of
m-component on myelin shesths. Arch. Neurol. 1978; 35: 420-425

8. Latou N., Shearman WH., Nemni R., Galassi G., Osserman EF: Plasma cell dyscrasia and peripheral
neuropathy
with a monoclonal antibody to peripheral nerve myelin. V. Engl. J. Med 1980; 303: 618-621

9. Murphy N., Schumacher HR Jr.: POEMS syndrome in systemic Lupus Erythmematosis. J. Rheumatol 1992;
19: 796-799

10. Viard JP., Lesavie P., Boitard C. et al: POEMS syndrome presenting as systemic sclerosis. The American
Journal of Medicine. 1988; 84: 524-527

11. Weinstein JM., Mclean Baird I: POEMS syndrome: a rarely diagnosed multisystem disorder Br. J Hosp Med.
1990; 43: 382-3

12. Bitter MA., Komaiko W., Franklin W.: Giant lymphnode hyperplasia with osteoblastik bone lesions and the
POEMS syndrome. Cancer 1985; 56: 188-194

13. Costa A., Barosi G., Piccolo G, et al: POEMS syndrome with 1gA lambda monoclonal gammopathy.
Haematologica. 1990; 75: 170-172

14. Kyle RA: Multiple myeloma. Review of 869 cases. Mayo clin proc. 1975; 50: 29-40

15. Reulecke M., Dumas M., Meier C.: Spesific antibody activity against neuroendocrine tissue in a case of
POEMS syndrome with 1gG gammopathy. Neurology 1988; 38: 614-616

16. Stewart PM., Mc Intyre MA., Edwards CRW. The endocrinopathy of POEMS syndrome. Scott Med J. 1989;
34: 520-522

17. Shelley WB., Shelley ED: The skin changes in the Crow-Fukase (POEMS) syndrome. Arch Drematol. 1987,
123: 85-87

18. Taikawa O., Nihei Y., Ishikawa H: The skin changes of POEMS syndrome. British Journal of Dermatology
1987; 117: 523-526

19. Fam AG., Rubenstein JD., Rowan DH.: POEMS syndrome. Arthritis and Rheumatism. Vol 29, No:2, 233-
241 (1986)



