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AMAG

Polinéropati, endokrinopati, organomegali, monoklonal gamopative deridegisikliklerile
karakterize olan POEMS sendromu, plazma hiicre bozuklugu ile giden paraneoplastik bir
sendromudur. Etyolojide neoplastik hiicreler tarafindan salgilanan vaskdler endotelyal
bliyume faktori (VEGF) gibi sitokinler tablodan sorumlu tutulmaktadir. Genellikle
baskin klinik gériinim polindropati olmak ile beraber kilo kaybi, trombositoz, papil
o6dem, hipogonadizm, diyabetes mellitus, hipotiroidi, hiperpigmentasyon da tabloya
eslik edebilir. Genellikle polinéropatinin ilk semptom olmasi, klinik prezentasyon
acisindan kronik enflamatuvar demiyelinizan polinéropatiye (CIDP) benzemesi
nedeniyle olgular CIDP tanisi alabilimektedir. Polinéropati ve monoklonal plazma hiicre
bozuklugunun yani sira birer adet major ve mindr tani kriterinin olmasi ile klinik tani
koyulur. Klinigimizde takip ettig§imiz 6n planda POEMS sendromu disiintlen olgumuzu
literatir esliginde tartismayi amacladik.

OLGU

Bilinen iskemik serebrovaskiiler hastalik (SVH) 6ykiist olan 48 yasinda erkek hasta, son
3 ayda 25 kg kaybi ve progrese olan ylirime glgligu sikayetiyle basvurdu. EMG’sinde alt
ekstremitelerde belirgin agir diizeyde aksonal tip sensory motor polinéropatiile uyumlu
elektrofizyolojik bulgular saptanan hastanin beyin omurilik sivisinda (BOS) protein
yuksekligi gorildi. Etyolojiye yonelik yapilan tetkiklerinde ostradiol, prolaktin, CA 15-3
yuksekligi ve hepatomegali saptandi. Deksametazon slipresyon testinde de kortizol
dizeyi yliksek bulundu. Servikal ve inguinal lenfadenopatileri olan hastaya malignite 6n
tanisi yapilan PET-BT’de asetabular ve pelvik yapilarda distk dereceli lenfoproliferatif
hastalik distindiiren litik lezyonlar gérilda. Protein elektroforezinde ise monoklonal
gamaglobulinemi saptandi. Yapilan kemik iligi biyopsisinde plazma hiicre orani %6-8
olarak degerlendirilirken atipitik plazma hiicreleri gérildi Polinéropati, organomegali,
endokrinopati, monoklonal gamaglobulinemi, ciltte hiperpigmentasyon saptanan
hastaya POEMS sendromu 6n tanisiyla 5 glin 500mg/gtin IVMP ve idame olarak 40mg/
glin metilprednizolon tedavisi uygulandi. Takiplerinde solunum sikintisi gelisen hasta
yogun bakimda izleme alindi ve exitus oldu.

TARTISMA

Sonug olarak simetrik, kronik progresif polindropati ile giden multisistemik tutulumlu
olgularda POEMS sendromu akilda tutulmasi gereken ayirici tanilar arasinda olmalidir.
On planda tani olarak POEMS sendromu diisiiniilse bile bazi olgularda ilk bulgular
tani kriterlerini tam olarak karsilamayabilir. Bu nedenle hastalar yakindan takip
edilir ise gelisen majoér ve mindr bulgular daha erken asamalarda saptanabilir. Erken
tani sayesinde tedavi i¢in zaman kazanilmig olmakla beraber hastaligin mortalite ve
morbiditesinde ciddi miktarda azalma saglanabilir.
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