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OLGU SUNUMU CASE REPORT

BASAGRISI VE INME ATAGI iLE PRESENTE OLAN BiR POEMS OLGUSU
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OZET

POEMS sendromu multisistemik tutulus ve polinéropati ile seyreden, nadir goriilen bir plazma hiicre diskrazisidir.
Plazmositom tarafindan salgilanan vaskiiler endotelial biiylime faktérii semptomlardan sorumludur. Bu makalede ilk
klinik prezentasyonu basagrisi ve iskemik serebrovaskiiler olay olan bir POEMS olgusu sunulmustur.

Anahtar Sézciikler: POEMS sendromu, stroke, basagrisi, polindropati.

A POEMS CASE PRESENTING WITH HEADACHE AND STROKE
ABSTRACT

POEMS syndrome is a rare plasma cell disorder which is characteristic multisystemic manifestations and polyneuropathy.
Vascular endotelial growth factor secreted by plasmocytoma is responsible fort he symptoms. Described in this article is a
POEMS case that on first clinic presentation appeared to be an ischemic cerebrovascular disorder and headache.
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GIRIS bacaklarda 6dem ve hissizlik nedeniyle
yuriiyemedigi oOgrenildi, etyoloji belli degildi.
Norolojik muayenede biling acik, kismen oriente
fakat tam kooperasyon kurulamiyordu. Meninks
irritasyon kamti saptanmadi. Kas giict Ustte 4/5,
altta 3/5 seklinde idi. Patolojik refleks saptanmadi.
DTR’ ler iistte ve altta alinamadi. Koopere olmadig:
icin serebellar ve duyu muayenesi yapilamadu.
Hastanin cekilen kraniyal MRG’ inde; serebellar
hemisferlerde o6zellikle sol lobda ve her iki
oksipital lobda (solda daha belirgin olmak tizere)

POEMS sendromu, polinoéropati,
organomegali, endokrinopati, M protein varlig1 ve
cilt degisiklikleri ile karakterize nadir goriilen bir
hastaliktir.  Genellikle noérolojik  defisitlerle
prezente olur. Polinéropati en sik goriilen
norolojik bulgu olmasina ragmen farkli klinik
tablolar da goriilebilmektedir. Burada POEMS
sendromunun nadir bir prezentasyonu olan
tekrarlayici inmeler sonucu tani konan bir olgu

sunulmustur. kortikal-subkortikal mesafede lokal T2-FLAIR
OLGU sinyal artis1 ve akut enfarkt ile uyumlu diffizyon
kisitlamas1 saptandi. On planda mikroembolik

Elli bes yasinda bayan hasta. U¢ giin énce enfarkt diisliniildii, demiyelinizan, mitokondrial
enseden baslayip basa yayilan agn sikayeti olmus, (MELAS), enfeksiyoz  (septik  endokardit?,
ertesi glin konusma ve biling bozuklugu gelismesi ensefalit?)  olasiliklarinin dislanmasi 6nerildi
lizerine acil servise basvurmus, cekilen kraniyal (Resim I). Hastada siniis ven trombozunu dislamak
MRG sonucuna gore serebellar patoloji (etyoloji ?) icin cekilen kontrastli beyin MRG venografide
disiintilerek klinigimize yonlendirilmis. sinuslerin  acitk  oldugu gorilldi. Lomber
Yakinlarindan alinan anamnezde yaklasik 2 yildir ponksiyonda 20  lokosit  saptandi, BOS
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Arikan ve ark.

Resim I. Serebellar hemisferlerde ve oksipital loblarda difuzyon kisitlamasi.

proteini 116 mg/dl idi. Enfeksiyon
parametrelerinin negatif gelmesi ve BOS
bulgularinin da uyumlu olmamasi nedeniyle

ensefalit 6n tanmis1 dislandi. Hasta inme hastasi
olarak degerlendirildi, noroloji servisine yatirildi
ve antiagregan tedavi baslandi. Hastanin tam kan
sayiminda trombositozu (502000 / um) mevcuttu.
Etyolojiye yonelik olarak trombofili paneli, protein
C-S, Faktor 5 diizeyleri, vaskiilit markerlar1 (ANA,
AMA, ASMA, ANCA, antikardiyolipin antikor),
tiroid otoantikorlar: istendi; anti-TPO yiiksekligi
(93,7 IU/MI) disinda patolojik deger saptanmadi.
Oykiisiinden Hashimato tiroidit gecirdigi 6grenildi.
Enfarktlarinin sadece arka dolasimda olmasi
nedeniyle ayirict tanida olan PRES (posterior
reversibl ensefalopati sendromu), tansiyonlarinin
normal olmasi iizerine dislandi. Cekilen MR
anjiografide vertebral arterlerde
psodosakkiilasyonlar, tortiyozite, yer yer stenotik
segmentler, sol vertebral arterde
psddoanevrizmatik goriiniim izlenmesi {izerine
sistemik vaskiilit nedenleri dislandi (Resim II).
Hastanin takibi sirasinda uyku halinin artmasi
tizerine kraniyal MRG tekrarlandi ve sol talamusta
yeni gelisen akut enfarkt izlendi (Resim III).

Yapilan sistemik muayenesinde maskiilen
ylz goriinlimd, hirsutizm tablosu, viicutta yaygin
olarak hiperpigmente makuller, pretibial 6dem ve
hepatomegali olmasi disinda 6zellik yoktu. Odem
etyolojisine yonelik yapilan alt ekstremite USG
normal sinirlardaydi, vendz yetmezlik saptanmada.
Kalp yetmezligine yonelik yapilan EKO’da 1° mitral
ve trikiispit yetmezligi disinda bulgu izlenmedi.
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Yapilan hormonal tetkikler normal
sinirlardaydi.  Yapilan EMG'de st ve alt
ekstremitelerde duysal yanitlar elde edilemedi,
altta motor yanitlar da alinamazken iistte motor
amplitiidler ufalmis, hizlar1 yavaslamis olarak elde
edildi ve bulgular aksonal dejenerasyonla
seyreden polinéropati olarak degerlendirildi.
POEMS diisiiniilen hastadan c¢alisilan protein
elektroforez sonucunda Ig A lambda gamopatisi
saptandi ve hastanin POEMS tanisi Kesinlesti.
Hastaya yapilan kemik iligi  aspirasyon
biyopsisinde normoseliiler kemik iligi bulgulari
gozlendi. Hastaya 5 giin 1000mg metilprednizolon
tedavisi verildi ve noropatik agrilarina yodnelik
pregabalin baslandi. Takiplerinde hastanin uyku
hali geriledi, pretibial 6deminde gerileme oldu,

destekle mobilize hale geldi. Hasta halen
hematoloji ile birlikte takip edilmektedir.
TARTISMA

POEMS Sendromu; nadir goriilen bir

monoklonal plazma hiicre diskrazisidir. Motor
belirtilerin baskin oldugu kronik progresif
sensorimotor polindropati ¢ogu zaman hastaligin
ilk ve en sik gorilen bulgusudur. Sklerotik kemik
lezyonlari, asit, efiizyon, periferik 6dem,
trombositoz, comak parmak, kilo kaybi, tromboza
egilim gibi bulgular tanm kriterleri arasinda
bulunmasa da hastalarda gozlenebilen diger
bulgulardandir.

Patofizyolojisi net olarak anlasilamamistir.
Son yillarda yapilan ¢alismalarda sitokinlerin
ozellikle de vaskuler endotelyal growth faktor



Bir POEMS olgusu

Resim III. Sol talamus medialinde akut enfarkt.

(VEGF)'lin klinik tabloya neden oldugu ve hastalik
aktivitesinden sorumlu oldugu diisiiniilmektedir
(1). IL-1 beta ve IL-6'nin VEGF {iiretimini arttirdigi
gosterilmis, bazi hastalarda IL-6 diizeyleri ve
hastalik siddeti arasinda korelasyon oldugu ve
beyin omurilik sivisi, perikard ve asitte IL-6'nin
yuksek oldugu gosterilmistir (2, 3). Bunun tizerine
2007 yilinda VEGF ytiksekligi major tam kriterleri
arasina girmistir (4) (Tablo ).

Polindropati ve monoklonal plazma hiicreli
proliferatif bozukluk her hastada olmasi gereken
zorunlu major kriterlerdir. Bunlara ek olarak 1
major ve 1 minor tani kriterinin eklenmesi kesin
POEMS Sendromu tanisi koydurur. Zorunlu major
kriterlere 1 minor kriter eklenmesi durumunda ise
olasi POEMS Sendromu denilmektedir. Bizim
hastamizda da 2 major ve 5 mindr kriter mevcuttu,
VEGF diizeyi ise bakilamadu.

Tedavide net bir goriis bulunmamaktadir.
Uygulanan tedaviler kemoterapi, kortikosteroidler,
yiksek doz kemoterapiyi izleyen otolog periferik
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kan kok hiicre nakli, belli alana smirh
osteosklerotik lezyonlar varliginda radyoterapi ve
destek tedavisidir.

Hastalikta goriilen polinéropatinin hem
duysal hem de motor etkilenmeye yol agmasi,
distalden proksimale yayilan asendan seyrinin
olmasi, simetrik ve progresif olmasi nedeniyle
kronik inflamatuvar demiyelinizan
polindropatiden ayriminin yapilmasi
gerekmektedir. Tedaviye yanitsiz ek bulgulari olan
polindropati tablolarinda POEMS sendromu ayirici
tanilar arasinda bulundurulmaldir.

POEMS sendromlu hastalarin yaklasik %10
kadarinda serebrovaskiiler olay gorildigi
saptanmis ve polindropati baslangici ile
serebrovaskiiler olay arasinda ortalama 23 ay
zaman oldugu bulunmustur. Serebrovaskiiler olay
gelisiminde mekanizma net olarak ortaya
konulamamustir, olasi etyolojiler, risk faktorleri ve
vaskiiler alanlar ile ilgili bircok teori kii¢ciik olgu
serilerine dayanmaktadir (5).
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Tablo. Tani kriterleri.

Major Kriterler Minor Kriterler

Polindropati Deri degisiklikleri
(hiperpigmentasyon,
hipertrikozis)

Endokrinopati (adrenal,
tiroid, pituiter, gonadal,
paratiroid, pankreas)
Organomegali (hepatomegali,
splenomegali, lenfadenopati)
Ekstravaskiiler sivi fazlalig
(periferik 6dem, plevral
efiizyon, asit)

Papilédem
Trombositoz/Polisitemi

Monoklonal plazma hiicreli-
proliferatif bozukluk

Sklerotik kemik lezyonlari

Castleman hastalig1

VEGF yiiksekligi

Trombositoz gelisimi, kemik iliginde plazma
hiicre artisinin olmasi, VEGF yiksekligi ve
proinflamatuar sitokinlerin artisinin
prokoagulasyona katkida bulunmasi bu
teorilerden bazilaridir (5-7). Tekrarlayict inme
ataklar1 daha nadir izlenmektedir (8-12).
Tekrarlayan inmeler nonaterosklerotik zeminde
intrakraniyal damarlarda stenotik lezyonlarin
goriilmesi, diseksiyonlarin varligi daha ¢ok biiyiik
damar vaskiiliti ile iligkili bulunmus olup bununla
ilgili veriler az sayida olgu olmasindan ve patoloji
ornegi olmamasindan dolay1 sinirhdir (12, 13).

Bizim olgumuzda da plazma hiicre artisinin
yanl sira trombositoz da bulunmaktaydi.Cekilen
MRG anjiografideki vaskiilitik goriniim
tekrarlayan  inmelere  neden  olabilecegini
diisiindiirmekteydi. Steroid ve antiagregan tedavi
baslanmasi sonrasi inmenin tekrarlamamasi ve
muayene bulgularinda gerileme  goriilmesi
serebrovaskiiler olayin altta yatan nedene bagh
oldugunu gosterebilir. Patolojik kanit olmadig icin
kesin vaskilit tanist konulamamistir. POEMS
sendromu ve serebral damar anormallikleri
arasindaki muhtemel iliskiyi daha iyi anlamak i¢in
daha fazla arastirmaya ihtiyac vardir.

Trombositoz gelisen bu hastalarda yas, ek
faktorler, agrinin ve polindropati zemininde
gelisen  giicstzliigiin  mobiliteyi  azaltmasi,
proinflamatuar sitokinlerin, tedavide kullanilan
ilaclarin tromboza egilimi arttirma gibi durumlar
goz oOniinde bulundurularak gerekli hastalarda
antiagregan ya da antikoagulan tedavinin erken
donemde baslanmasi diisiiniilmelidir. POEMS
sendromunda erken tani ve tedaviyle tekrarlayici
inmelerin  Oniine  gecilebilir ve  hastalik
progresyonu dnlenebilir.
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