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GIRIS

POEMS sendromu; polindropati, organomegali, endokrinopati, monoklonal pro-
tein, deri degisiklikleri ile karakterize bir sendromdur. Vakalarin tiimiinde goz-
lenen monoklonal gamopati ve periferik noropati disinda osteosklerotik kemik
lezyonlari, Castleman hastalig1 (anjiyofolikiiler lenf nodu) artmis serum vaskiiler
endotel bityime faktorii (VEGF) seviyeleri, organomegali, endokrinopati, 6dem,
tipik cilt degisiklikleri, plevral efiizyon, asitler, eritrositoz veya trombositoz, pa-
pilodem gibi ozelliklerin bir veya daha fazlasiyla karakterize edilir [1]. POEMS
sendromunun daha az siklikla kullanilan diger isimleri osteosklerotik miyelom,
Takatsuki sendromu veya Crow-Fukase sendromudur [2,3].

PATOFIiZYOLOJi

VEGE, endotel hiicrelerini hedef almasi, vaskiiler gegirgenlikte hizli ve geri do-
niislii bir artisa neden olmasi ve anjiyogenezdeki 6nemli rolii nedeniyle hastalikla
en iyi sekilde iligkilendirilmis olan sitokindir [4,5].

POEMS sendromunda mikroanjiyopati, 6dem, efiizyon ve artmis vaskiiler ge-
girgenlik, neovaskiilarizasyon, polindropati, pulmoner hipertansiyon, l6kositoz
ve trombositozun da etkisi ile VEGF gibi proinflamatuar sitokinlerin asir1 tiretil-
mesi patofizyolojiden sorumlu tutulmugtur [6,7]. POEMS tanili hastalar multipl
miyelomlu hastalardan daha yiiksek diizeyde interlokin-1 beta (IL-1B), timor
nekroz faktorii alfa (TNF-alfa) ve interlokin-6 (IL-6) ‘ya sahiptir [6]. Hem IL-1B’
nin hem de IL-6'nin VEGF iiretimini uyardig1 gosterilmistir [8]. Trombositlerin
[9] veya plazma hiicrelerinin [10,11], vaskiiler ge¢irgenligi arttiran giiglii bir in-
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Tablo 2: POEMS sendromunda kullanilan farkh tedaviler
Rejim Kosullar Sonug

1-3 kemik lezyonu olan hastalar

1 0
Rl (kemik iligi tutulumu olmamasi) >%30 yanit
0,
Melfalan-Dexametazon ~ ASCT i¢in uygun olmayan hasta A)l 00 YEGF Ve
norolojik yanit
Otolog kok hiicre ASCT igin uygun ve kok hiicre 0
nakli(ASCT) toplanabilmis hasta %100 yant
Talidomid- Daha 6nce arteryal olay VEGF yanit1 ancak
Dexametazon olmamasi toksik noropati riski
Norolojik ve VEGF
Lenalidomid- Daha 6nce arteryal olay yaniti agisindan RT
Dexametazon olmamasi veya ASCT” den 6nce
etkili goriinmekte
TF 0
Bc.).r tezomib iceren Genellikle ikinci basamakta V].?GF yamit e
rejimler Norolojik iyilesme % 95

Anti-VEGF antikorlari: Bazi vaka raporlari, anticytokine /anti-VEGF aktivi-
tesi olan ajanlarin (6rnegin, bevacizumab) kullanilmasinin bu hastaligin belirti
ve semptomlarinin bir kisminin veya tamaminin iyilestirilmesinde yardimci ola-
bilecegini diisiindiirmekteydi [55,56]. VEGFnin POEMS sendromunda rolii goz
oniine alindiginda bevacizumab mantikli goriinmekteydi ancak bu tedavinin bazi
vaka serilerinde artmis mortaliteye neden oldugu gosterilmistir. Artmis morta-
liteyi agiklayabilen bir hipotez, yliksek VEGF seviyelerine uzun siire maruz kal-
diktan sonra hipertrofik endotelyal hiicrelerde VEGF 6zelliginin neden oldugu
apoptozdur. Bu masif apoptozis, daha sonra, vaskiiler kagcak sendromunu indiik-
leyen neovaskiilarizasyonun yikimini tetikler [5,51].

POEMS sendromunda kullanilan farkl tedavi yontemleri tablo 2 de gosteril-
mistir [52,57,58,59,60,61].
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