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POEMS sendromu

Crow Fukase sendromu

Osteosklerotik	miyelom

PEP	(plazma	hücreli	diskrazi,	endokrinopati,	polinöropati)	sendromu

Takatsuki sendromu



Patogenez
• Açık değil

• Miyelomdan farklı

1. Başlıca: nöropati, endokrinopati, sıvı yüklenmesi

2. Kemik ağrısı, renal yetersizlik, plazma hücre artışı yok

3. VEGF yüksek

4. Prognoz daha iyi

5. Lambda zincir hakim (>%95)

Dispenzieri A, Am J Hematol 2019
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Somatik mutasyon 
profili MM’den farklı

Nagao Y, Leukemia 2019



Epidemiyoloji

• Japon, N=392 (2012-2015)

• Prevalans: 0.3/100,000

• Ortanca yaş: 54 (21-84), ≤65y: %84

• E/K:~1.5

• Nöroloji/Hematoloji:60/40

Suichi T, Neurology 2019



Klinik
1. POEMS tanısı için tüm özellikler şart değil

2. POEMS içinde yer almayan önemli özellikler

• Papilödem, 

• Ekstravasküler sıvı yüklenmesi,

• Sklerotik kemik lezyonları

• Trombositoz/Eritrositoz

3. POEMS’in Castleman varyantı

Dispenzieri A., Am J Hematol 2019



Klinik
Polinöropati %100

Organomegali (HM, SM, LAP) %67

Castleman hastalığı %19

Endokrinopati %66

Gonadal aks bozuklukları %34

Monoklonal plazma hücre hastalığı %100

Deri değişiklikleri %78

Hiperpigmentasyon %68

Suichi T, Neurology 2019

Nakanishi T, Neurology 1984

Dispenzieri A, Blood 2003



Klinik
Papilödem %34

Ekstravasküler sıvı yüklenmesi %62

Periferik ödem %60

Sklerotik ± litik kemik lezyonları %92

Trombositoz %30

Eritrositoz %15

Pulmoner hipertansiyon %10

BOS proteini artışı %100

VEGF yüksekliği* %86

Suichi T, Neurology 2019

Nakanishi T, Neurology 1984

Dispenzieri A, Blood 2003



Periferik nöropati
• Olmazsa olmaz

• Ayaklarda başlar: uyuşma, soğukluk hissi, parestezi

• Önce duysal, sonra motor.

• Distal, simetrik, progresif, proksimale yayılım 

• Otonomik nöropati, kranyal sinir tutulumu beklenmez

• Tekerlekli sandalye veya yatağa bağımlı: %30

• Aksonal dejenerasyon ve demiyelinizasyon

Dispenzieri A., Am J Hematol 2019
Suichi T, Neurology 2019



Organomegali

• Masif organomegali beklenmez

• LAP: Castleman

Dispenzieri A., Am J Hematol 2019
Suichi T, Neurology 2019



Endokrinopati
• Hipogonadizm: %70

• Adrenal aks bozuklukları: adrenal yetersizlik

• Hiperprolaktinemi

• Jinekomasti/galaktore

• DM: toplumda sık

• Hipotiroidi: toplumda sık

Dispenzieri A., Am J Hematol 2019
Suichi T, Neurology 2019



Monoklonal gammopati

• M proteini <2 g/dL: %93

• Hemen hemel her zaman: lambda

• IgG/IgA/IgM: %52/%47/%1

• Ortanca plazma hücre oranı: %2.4

• Plazma hücre oranı >%10: <%15

Dispenzieri A., Am J Hematol 2019
Suichi T, Neurology 2019



Deri değişiklikleri

Enciso L, J Clin Case Rep 2017

A

Glomeruloid hemanjiyom (%47) A

Hiperpigmentasyon (%23) B

Clubbing/leukonichia (%6/%30) C

Hiperkeratoz D

Skleroderma görünümü (%26) D

Tedaviye yanıtlı



Osteosklerotik kemik lezyonları

Dispenzieri A., Am J Hematol 2019
Shi X, Clin Lymph Myeloma Leukemia 2015



Kimde şüphelenilmeli?

Dispenzieri A., Am J Hematol 2019

Açıklanamayan	
polinöropa*

Tedaviye	dirençli	
assit/periferik	ödem

Açıklanamayan	
organomegali/
jinekomas*

POEMS



Tanı

Dispenzieri A., Am J Hematol 2019

Zorunlu	majör	kriterler 1.	Periferik	nöropa6	(6pik	olarak	demiyelinizan)

1	+	2 2.	Monoklonal	plazma	hücre	prolifera6f	hastalığı	(~%95	lambda)

Diğer	majör	kriterler 1.	Castleman	hastalığı

Herhangi	biri 2.	Osteosklero6k	kemik	lezyonları

3.	VEGF	yüksekliği	(3-4	x	üst	sınır)

Minör	kriterler 1.	Organomegali	(HM,	SM,	LAM)

Herhangi	biri 2.	Ekstravasküler	sıvı	yüklenmesi	(periferik	ödem,	assit,	plevral	efüzyon)

3.	Endokrinopa6	(adrenal,	.roid,	hipofiz,	gonadal,	para6roid,	pankrea.k)

4.	Deri	değişiklikleri	(hiperpigmentasyon,	hipertrikoz,	glomeruloid

hemanjiyomlar,	beyaz	Zrnaklar,	pletora,	akrosiyanoz)

5.	Papilödem

6.	Trombositoz/eritrositoz

Ek	özellikler Hiperhidroz,	çomak	parmak,	kilo	kaybı,	pulmoner	HT,	ishal,

restrik6f	akciger	hastalığı,	vitamin	B12	düşüklüğü



Tanısal değerlendirme

Dispenzieri A., Am J Hematol 2019



Risk değerlendirmesi

• Mayo Clinic: albümin< 3.2 g/dL, ileri yaş, tedavi ile 
hematolojik yanıt alınamamasi

• Çin: >50 yaş, plevral efüzyon, pulmoner HT, 
eGFR<30 mL/dk

• Castleman

• Sıvı yüklenmesi, papilödem, pulmoner semptomlar, 
çomak parmak, VEGF yüksekliği

Dispenzieri A., Am J Hematol 2019



Tedavi algoritması
Kemik	iliği	biyopsisinde	klonal	plazma	hücreleri

Tutulu	alanlara	küra*f	dozlarda	RT

>2	kemik	lezyonu

Sistemik	tedavi

3-6	ayda	bir	detaylı	değerlendirme

Hayır Evet

Hayır Evet

Dispenzieri A., Am J Hematol 2019

İyi	bir	destek	tedavisi

1C 1C



Tedavi seçenekleri

Dispenzieri A., Am J Hematol 2019

Tedavi Sonlanım

Radyoterapi küra6f	+	semptoma6k;	10-y	OS:	%70,	6-y	PFS:	%62,	başarısızlık	12	ay

Mel-Dex 12	siklüs:	hematolojik	yanıt:	%81,	VEGF	ve	nörolojik	yanıt:	%100	(1A)

Kor6kosteroidler %50’de	belirgin	klinik	düzelme

Cy-Dex En	az	%50’de	belirgin	klinik	düzelme

OKIT Tümünde	anlamlı	klinik	iyileşme,	10-y	OS:	%89,	6-y	PFS:	%72.	(1A)

Thal-Dex İyi	yanıt	alınan	olgular	var,	birinci	basamak	değil	(1B)

Len-Dex %75-95	klinik	iyileşme	ve	VEGF	yanıZ,	3-y	OS:	%90,	PFS:	75	(1A)

Bortezomib Hematolojik	ve	VEGF	yanıtları	%100,	nöropa6!	(1B)

Bevacizumab Sonuçlar	tutarsız,	ölümler	bildirilmiş.

Len Bor Thal

VEGF TNF



Yanıt değerlendirmesi

Dispenzieri A., Am J Hematol 2019



“Teşekürler” 


