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Opis przypadku chorej z zespotem POEMS
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The POEMS syndrome with coexisting endocrinopathy — case report
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Streszczenie

W niniejszej pracy przedstawiono rzadki przypadek chorej z zespotem POEMS i wspélistniejacymi endokrynopatiami.
W akronimie zawarto schorzenia wchodzace w sktad zespotu: polineuropatia, organomegalia, endokrynopatie, gamma-
patia monoklonalna (biatko M), zmiany skérne. Zwigzek migdzy polineuropatig i dyskrazja plazmocytéw opisal Crow
w 1956 roku. Nazwe POEMS w 1980 roku wprowadzit Bardwick, ktéry w akronimie zawarl gléwne, wspdtistniejace choro-
by. Polisymptomatyczny obraz kliniczny, postepujacy przebieg oraz niejednoczasowo$¢ wystepowania objawoéw istotnie
utrudniaja diagnostyke.

W opisywanym przypadku pierwsze objawy choroby o 3 lata wyprzedzily ostateczne rozpoznanie. Nalezaly do nich:
polineuropatia sensomotoryczna, obrzeki obwodowe, zmiany osteosklerotyczne kosci, zmiany skérne, organomegalia.
Jako pierwsza z endokrynopatii pojawila si¢ niedoczynnos¢ tarczycy, wymagajaca terapii substytucyjnej. Postawienie
wczesnej diagnozy utrudnit brak biatka monoklonalnego w surowicy lub/i moczu, ktérego obecnos¢ jest wymaganym
kryterium diagnostycznym. W immunoelektroforezie nie wykazano biatka M, dopiero na podstawie testu immunofiksacji
wykryto biatko M w surowicy oraz w moczu. Po 3 latach od wystapienia pierwszych objawéw pojawil sie wtérny brak
miesigczki w przebiegu hipogonadyzmu hipogonadotropowego.

W leczeniu zastosowano poczatkowo monoterapie steroidami, a nastepnie melfalan z prednizonem. Z uwagi na progresje
choroby zastosowano leczenie talidomidem. Uzasadnienie terapii wynika z potencjalnej roli czynnika wzrostu srédbtonka
naczyniowego (VEGF, Vascular Endothelial Growth Factor) w patogenezie zespolu POEMS, a dzialanie talidomidu antagoni-
zuje ten czynnik. Dzialaniem niepozadanym terapii bylo zaostrzenie sie polineuropatii. Po zaniechaniu terapii talidomi-
dem, wlaczono chemioterapie wedlug zmodyfikowanego schematu Vincristine Adriblastine Dexamethasone (VAD).
Przedstawiony przypadek wskazuje na konieczno$¢ bezterminowej obserwacji pacjentéw z zespotem POEMS w zwigzku
z mozliwoscia pojawienia sie innych schorzen w przebiegu choroby. Przy wspoélistnieniu polineuropatii z dyskrazja pla-
zmocytoéw nalezy bra¢ pod uwage te rzadka chorobe i przeprowadzi¢ wnikliwg diagnostyke w kierunku innych schorzen
zawierajacych sie w akronimie POEMS.

(Endokrynol Pol 2007; 58 (3): 238-243)

Stowa kluczowe: zesp6t POEMS, endokrynopatie, polineuropatia czuciowo-ruchowa, gammapatia monoklonalna

Abstract

We present a case of a woman with unique multisystem disorder — POEMS syndrome and endocrine abnormalities coexi-
sting with it. The POEMS acronym comprises the dominant features: polyneuropathy, organomegaly, endocrinopathy,
monoclonal protein (M protein), skin changes. Association between plasma cell dyscrasia and polyneuropathy, was descri-
bed in 1956 year by Crow. The main features were coined in the acronym POEMS by Bardwick in 1980 year. The polisymp-
tomatic clinical picture, progressive course and no-concurrent manifestations of main features impede the diagnosis.

In this case, the first symptoms were the sensimotor polyneuropathy, peripheral oedema, osteosclerotic bone lesions, skin
changes, organomegaly. They proceded diagnosis by 3 years. The first endocrinopathy was hypothyroidism. Definite dia-
gnosis was delayed because we couldn’t detect the presence of M protein. Immunoelectophoresis didn’t detect it, but
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analysis by immunofixation detected M protein in serum and urine. Within 3 years of the first symptoms, she developed

hypogonadism hypergonadotropic.

At first, the monotherapy with corticosteroids was used, then — melfalane with prednisone. Due to the progression of the
disease, a thalidomide was used in therapy (it is anti-VEGF agent). One of the side effects of the treatment of thalidomide
is the progression of polyneuropathy, which was observed in this patient. After finishing this therapy she received chemo-

therapy.

This case report imposes the necessity of constants observation of patients with POEMS syndrome because there is
a possibility of their developing other disorders. In the event of coexistence polyneuropathy and plasma cell dyscrasia, this

disease should be taken into consideration.

(Pol ] Endocrinol 2007; 58 (3): 238-243)

Key words: POEMS syndrome, endocrinopathy, sensimotor polyneuropathy, monoclononal protein

Wstep

Zespot POEMS (zespot Crow-Fukasa, z. Takatsuki) jest
rzadkim schorzeniem ukladowym, definiowanym jako
wspolistnienie polineuropatii, organomegalii, endokryno-
patii, gammapatii monoklonalnej oraz zmian skérnych.
Celem pracy jest przedstawienie przypadku 43-let-
niej chorej z zespotem POEMS i towarzyszacymi en-
dokrynopatiami. Od maja 2002 roku pacjentka skarzy-
la sie na postepujace ogoélne oslabienie, bdle, parestezje
czesci dystalnych koficzyn dolnych z towarzyszacymi
obrzekami podudzi, rumiefi w okolicy twarzy, zasinie-
nie podudzi i dloni, szczegdlnie w zakresie paliczkéw
dystalnych. W 2003 roku z powodu progresji objawéw
przeprowadzono diagnostyke szpitalng. W badaniu
przedmiotowym poza zmianami skérnymi i obrzekami
podudzi stwierdzono powiekszenie watroby i Sledzio-
ny. W badaniu neurologicznym wykazano porazenie
zgiecia grzbietowego, niedowlad zgiecia podeszwowe-
go stop, odruchy Sciegniste w zakresie koficzyn dolnych
oslabione, okostnowe — zniesione. Poza tym stwier-
dzono niedoczulice o typie skarpetek, zniesienie czu-
cia wibracji do poziomu talerzy biodrowych. Préba
Romberga dodatnia tylnosznurowa, ch6d brodzacy.
W badaniach dodatkowych stwierdzono nieprawidlowe
wartosci liczby plytek krwi — trombocytoze (330 x 10%1)
— oraz niedob6r witaminy B, (116 pg/ml). W immuno-
elektroforezie nie stwierdzono nieprawidlowosci. Nie wy-
kazano obecnosci bialka monoklonalnego ani laficuchéw
lekkich w surowicy, moczu oraz w ptynie mézgowo-rdze-
niowym. Na podstawie oznaczerr hormonu tyreotropo-
wego (TSH, thyroid stimulating hormone) (5,14 ujm./ml)
i wolnych hormonéw tarczycy (fT, — 8,89 pmol/l, T,
— 3,73 pmol/l) rozpoznano jej niedoczynnosé¢ i wlaczo-
no substytucyjng dawke preparatu lewoskretnej tyrok-
syny (L-T,). Nie dokonano oceny innych endokryno-
patii. W badaniach obrazowych (USG i tomografia kom-
puterowa [TK]) narzadéw jamy brzusznej stwierdzono
hepatosplenomegalie. Wyniki mielogramu i trepano-
biopsji byly prawidlowe. Na podstawie badania elek-

tromiograficznego rozpoznano uszkodzenie na pozio-
mie widkien ruchowych i czuciowych nerwéw
koficzyn dolnych. Na podstawie badania somatosen-
sorycznego potencjaléw wywotanych wskazano na za-
burzenia przewodzenia w drogach czuciowych, w ich
odcinku obwodowym. Przeprowadzona diagnostyka
nasunela podejrzenie zespotu POEMS. Rozpoznanie
utrudnil brak wynikéw badan potwierdzajgcych gam-
mapatie monoklonalng. W terapii obok preparatu L-T,
zastosowano prednizon (70 mg/d), bez pozytywnego
efektu. W 2005 roku podczas kolejnej hospitalizacji po-
szerzono diagnostyke. W wywiadzie poza progresja
neuropatii pojawil sie¢ wtérny brak miesiaczki. Wyniki
badan laboratoryjnych nie r6znily sie istotnie w poréw-
naniu z wynikami poprzednimi. Stezenie TSH w trak-
cie substytucji preparatem L-T, mieécilo si¢ w zakresie
wartosci referencyjnych. Poszerzenie diagnostyki o test
immunofiksacji pozwolilo na wykrycie w surowicy
iw moczu biatka monoklonalnego klasy IgA o fancuchu
lekkim typu lambda. Wyniki trepanobiopsji i mielogra-
mu byly nadal prawidlowe. W badaniu MR kregoslupa
L-S, kosci miednicy i koéci udowych opisano liczne ogni-
ska sklerotyzacji. Po uplywie 6 miesiecy powtérzono
trepanobiopsje — plazmocyty (CD 38+) stanowity oko-
to 5% wszystkich komoérek. Na podstawie uzyskanego
wyniku zdiagnozowano zespét POEMS. Z powodu
duzej réznorodnosci postulowanych w pi§miennictwie
endokrynopatii w zespole POEMS dokonano oceny
hormonalnej. Wyniki przedstawiono w tabeli I.

Nie stwierdzono zaburzen gospodarki weglowoda-
nowej i wodno-elektrolitowe;j.

W badaniu USG tarczycy wykazano jej nieznacz-
ne powiekszenie (objetos¢ plata prawego 13,33 cm?,
lewego — 11,5 cm?), z prawidlowa echogenicznoscia,
bez zmian ogniskowych. Obraz nadnerczy i narzadu
rodnego w ocenie USG i TK byl w normie. Z powodu
nieznacznej hiperprolaktynemii i nieprawidlowego
jej profilu dobowego wykonano rezonans magne-
tyczny (MR, magneting resonanse) przysadki. Nie
stwierdzono patologicznych zmian ogniskowych
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Tabela I

Wyniki oznaczeri hormonalnych i przeciwcial przeciwtarczycowych u chorej z zespolem POEMS

Table I

Laboratory assays of hormone and anti-thyroid antibodies in the patient with POEMS syndrome

Hormon/przeciwciato Wynik Normy laboratoryjne
Kortyzol — godzina 8.00 7.1 ug/di 5-25 pg/dl
PTH 24,7 pg/ml 10-69 pg/ml
HGH 1,93 ujm./ml 0-15 ujm./ml
IGF-1 132,9 ng/ml 123-406 ng/ml
PRL — profil dobowy 534...535...536...537...539...54 mjm./ml 40-530 mjm./ml
FSH 86,7 mjm./ml 3-14 mjm./ml
LH 20,3 mjm./ml 1,1-11,6 mjm./ml
E, < 20 pg/ml 20-160 pg/ml
TSH w trakcie substytuciji L-T, 1,49 ujm./ml 0,4-4,0 ujm./ml
anty-TPO 125/ 0-60 j./
anty-Tg 158,8./1 0-60 j./
anty-TSH-R Nie stwierdzono

PTH (parathyroid hormone) — hormon polipeptydowy; HGH (human growth hormone) — hormon wazrostu; IGF-1 (insulin-like growth factor) — insulinopodobny
czynnik wzrostu; PRL — profil dobowy; FSH (follicle-stimulating hormone) — hormon folikulotropowy; LH (/uteinizing hormone) — hormon luteinizujacy;
TSH (thyroid stimulating hormone) — hormon tyreotropowy; anty-TPO (thyroid peroxidase) — przeciwciata przeciwko peroksydazie tarczycowej; anty-Tg

(thyroglobulin) — przeciwciata przeciwko tyreoglobulinie

w przysadce, ale opisano wnikanie przestrzeni pod-
pajeczynéwkowej w obreb siodla. W terapii od 2005
roku po jednoznacznym rozpoznaniu zespolu PO-
EMS zastosowano melfalan z prednizonem. Wobec
braku skutecznosci tego leczenia zastosowano tali-
domid z deksametazonem.

Z powodu znacznej progresji polineuropatii, po
5 miesigcach leczenia odstawiono talidomid i wtaczo-
no chemioterapie wedlug zmodyfikowanego progra-
mu Vincristine Adriblastine Dexamethasone (VAD): dokso-
rubicyna + deksametazon. Po 5 cyklach uzyskano sta-
bilizacje choroby. Z uwagi na rozleglo$¢ zmian kostnych
nie zastosowano radioterapii.

Omoéwienie

Zesp6l POEMS jest bardzo rzadka choroba uktadowa,
w ktérej wspolistnieja: polineuropatia, organomegalia,
endokrynopatie, gammapatia monoklonalna i zmiany
skorne. Choroba dotyczy najczesciej chorych w 5.-6.
dekadzie zycia, czesciej mezczyzn [1-3]. Mediana prze-
zycia na podstawie réznych opracowan wynosi 12-165
miesiecy, a 5-letnie przezycie dotyczy okoto 60% cho-
rych [1, 2].

Kryteria diagnostyczne zespolu POEMS przedsta-
wiono w tabeli II [1, 2].

Do rozpoznania konieczne sg 2 duze i 1 mate kryte-
rium. Opisana chora spelnia kryteria rozpoznania ze-
spotu POEMS — oprdcz 2 wielkich kryteriéw wystapily
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Tabela II
Kryteria diagnostyczne zespotu POEMS wedtug Dispenzieri
iwsp. [1, 2]

Table II
Criteria for the diagnosis of POEMS syndrome — Dispenzieri
etal [1,2]

Wielkie kryteria Polineuropatia monoklonalna

Dyskrazja plazmocytéw

Sklerotyczne zmiany kosSci
Choroba Castlemana
Organomegalia

Endokrynopatie

Obrzeki

Zmiany skérne

Obrzek tarczy nerwu wzrokowego

Pateczkowato$¢ paliczkdw
Zmniejszenie masy ciata
Trombocytoza

Policytemia

Potliwos$¢

Mate kryteria

Czeste
wspélistnienie

Mozliwe
wspélistnienie

Nadcisnienie ptucne

Choraba restrykcyjna ptuc
Choroba zatorowo-zakrzepowa
Béle stawowe

Kardiomiopatia zastoinowa
Goraczka

Obnizone stezenie witaminy B,,
Biegunka
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endokrynopatie, zmiany osteosklerotyczne kosci, orga-
nomegalia, trombocytoza i zmiany skdrne.

Najwazniejsza cecha zespolu jest ostra, postepuja-
ca polineuropatia czuciowo-ruchowa (z dominacja
komponenty ruchowej) spowodowana demielinizacja,
a zwigzana z dyskrazjg komorek plazmatycznych [1-4].
Objawia sie obwodowymi ubytkami czuciowo-rucho-
wymi z dosrodkowg progresja.

U wszystkich chorych stwierdza sie obecno$¢ bial-
ka monoklonalnego M klasy IgG lub IgA, skladajacego
sie najczesciej z lancuchéw lekkich lambda lub tylko
tancuchéw lekkich [2, 4, 5]. Jest to jedna z cech réznicu-
jacych zespét POEMS od szpiczaka (przewaga tancu-
chow lekkich kappa). Biatko M u chorych z zespolem
POEMS stwierdza sie gléwnie we krwi (85-90%), rzad-
ko w moczu [5]. W detekcji biatka monoklonalnego
i laficuchéw lekkich pomocny jest test immunofiksacji
[1,2]. W trepanobiopsji, w przeciwiefistwie do szpicza-
ka mnogiego, stwierdza sie niewielka ilos¢ plazmocy-
tow — 2-5% wszystkich komoérek szpiku. Szpik jest
bogato komérkowy i/lub wykazuje ,pobudzenie ko-
morkowe”. W opisywanym przypadku, w momencie
rozpoznania caloé¢ obrazu klinicznego wskazywala na
zesp6l POEMS, ale brakowato jednego z podstawowych
kryteriow — obecnosci biatka monoklonalnego. Biatko
M w surowicy i moczu zostalo wykryte dopiero po oko-
to 2,5-rocznej obserwacji testem immunofiksacji. W po-
czatkowo wykonywanych badaniach szpiku réwniez
nie stwierdzono cech sugerujacych zesp6t POEMS. Wy-
kazano je dopiero w kolejnych badaniach — po uply-
wie 3 lat od pierwszych objawéw. Typowym objawem
w zespole POEMS s3 zmiany osteosklerotyczne kosci
pojedyncze lub mnogie — w przeciwienstwie do szpi-
czaka, gdzie dominujg zmiany osteolityczne, bez towa-
rzyszacej bolesnosci [1-6]. Organomegalia dotyczy
gléwnie watroby (50-60%), $ledziony, weziéw chion-
nych [1-5]. Udokumentowana chorobe Castlemana ma
11-30% chorych [1, 2, 7, 8]; réwniez endokrynopatie
czesto towarzysza tej jednostce chorobowej — 50-70%
[1-5, 9-12]. Najczestsze sa: pierwotna niedoczynnosé
tarczycy [1-5, 13], ginekomastia [1, 2, 4, 14] i impoten-
Cja u mezczyzn, zaburzenia miesigczkowania [1-6, 14],
hipogonadyzm (hipo-/hipergonadotropowy) [1-3, 8, 9],
hiperprolaktynemia [1, 2, 4, 14, 15], cukrzyca [1-3, 13,
16]. Opisywano zaburzenia czynnosci przytarczyc, nad-
nerczy (pierwotna i wtérna niedoczynnos¢) [1, 2, 5, 10],
wtérng niedoczynnosé tarczycy [1-3], akromegalie [17].
Poréwnanie czesto$ci wystepowania endokrynopatii
z 3 oSrodkéw przedstawiono w tabeli I1I.

Endokrynopatie moga wystepowac juz w chwili
rozpoznania lub pojawiac sie p6Zniej w przebiegu cho-
roby. W czasie terapii obserwuje si¢ niekiedy poprawe
zaburzen hormonalnych. Sasano i wsp. [16] opisali cho-
rego z hipogonadyzmem hipogonadotropowym, gdzie

po 3-miesiecznej steroidoterapii uzyskano normalizacje
stezen gonadotropin. Mechanizm rozwoju zaburzen
endokrynnych w zespole POEMS jest niejasny. U przed-
stawionej chorej poczatkowo rozwinela sie pierwotna
niedoczynnos¢ tarczycy, a po uplywie 3 lat doszlo do
przedwczesnego wygasniecia czynnosci hormonalnej
jajnikéw. Ta rozbieznosé¢ czasowa dowodzi mozliwosci
rozwiniecia sie innych endokrynopatii w przebiegu
zespolu POEMS. Hiperprolaktynemia u tej pacjentki
wiaze sie prawdopodobnie z zespolem czeéciowo pu-
stego siodta.

Zmiany skoérne dotycza 68-80% chorych i przyjmuja
postac plethora, hiperpigmentacji, przebarwiefy, naczy-
niakéw lub teleangiektazji, sinicy obwodowej, nadmier-
nego owlosienia, zmian twardzinopodobnych [1-5, 15—
—19]. Czeste sg obrzeki obwodowe. Do znacznie rzadziej
wystepujacych objawéw w zespole POEMS naleza:
obnizenie masy ciala, paleczkowatos¢ dystalnych palicz-
kéw w przebiegu choroby restrykcyjnej pluc, trombocy-
toza, policytemia [1-4] i niedob6r witaminy B, , [20]. Nad-
ci$nienie plucne [21], kardiomiopatia zastoinowa [22], za-
krzepy zylne i tetnicze, niewydolnoé¢ nerek moga by¢
przyczyng zgonu chorych z zespotlem POEMS [1-4].

Patogeneza tej jednostki chorobowej jest nieznana.
Pewna role moga odgrywac lancuchy lekkie lambda
z powodu ich niezwykle czestej obecnosci (95% przy-
padkow), ale histopatologicznie nie zostato to potwier-
dzone [1, 2]. Obserwuje sie zwiekszone stezenia cytokin
[I-18, 11-6 i czynnika martwicy nowotworéw (TNF-c,
tumor necrosis factor @) [1, 2, 23-28], ktore sa wyzsze niz
u chorych ze szpiczakiem, oraz obniZone steZenie erytro-
poetyny [29]. Najwieksza role przypisuje sie czynnikowi
wzrostu $rédblonka naczyniowego (VEGF, Vascular En-
dothelial Growth Factor), ktéry wydzielany przez trombo-
cyty i plazmocyty promuje rozplem naczyn, angiogene-
z¢, migracje monocytéw i makrofagéw, a w efekcie
— obliteracje naczyn [1, 2, 23, 30]. Ttumaczy to zjawi-
sko organomegalii, obrzekéw i zmian skérnych. Jego
rola w polineuropatii jest mniej jasna, bierze sie pod
uwage zaburzenia ukrwienia nerwéw. Obserwuje sie
takze podwyzszone stezenie tkankowego inhibitora me-
taloproteinaz-1 (TIMP-1, tissue inhibitor of metaloprotei-
nases-1) [1, 2].

Dotychczas nie ustalono skutecznej terapii zespotu
POEMS. Leczenie obejmuje radio-, chemio- i steroido-
terapie [1, 2, 31]. Ogniska osteosklerotyczne pojedyn-
cze lub na ograniczonym obszarze sg wskazaniem do
radioterapii [1, 2]. W przypadku rozsianych zmian wig-
cza sie leczenie systemowe. Podejmuje si¢ proby lecze-
nia zmian kostnych #*Sm-EDTMP oraz ¥5r [1, 2, 32].
W chemioterapii stosuje sie zwiazki alkilujace jako mo-
noterapie lub w skojarzeniu ze steroidami. Niekt6rzy
chorzy dobrze reaguja na monoterapie steroidami [1, 2].
Stosuje sie takze autologiczng transplantacje hemato-
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Tabela III

Porownanie czestosci wystegpowania endokrynopatii na podstawie zestawieri z 3 osrodkow wedtug Dispenzieri i wsp. [2]

Table III

Comparison of frequency the endocrinopathy which are included in POEMS syndrome on the basis of the reports from three

medical centers — Dispenzieri et al. [2]

Endokrynopatia Dispenzieri i wsp. Soubier i wsp. Nakanishi i wsp.

[%] [%] (%]

n=99 n=25 n =102

Zaburzenia osi gonadalnej 55 Brak danych Brak danych
Zaburzenia funkcji nadnerczy 16 Brak danych Brak danych
Hiperprolaktynemia 5 Brak danych Brak danych
Ginekomastia/mlekotok 18 Brak danych Brak danych
Cukrzyca 3 36 25
Niedoczynno$¢ tarczycy 14 36 Brak danych
Nadczynno$¢ przytarczyc 3 Brak danych Brak danych
Tabela IV

Kliniczne i laboratoryjne cechy réZnicujgce jednostki chorobowe, w ktorych polineuropatia obwodowa wspdtistnieje z dyskrazjg

plazmocytow wedtug Dispenzieri i wsp. [1]

Table IV

Clinical and laboratory features which help to difference peripheral neuropathy associated with plasma cell dyscrasia

— Dispenzieri et al. [1]

Objaw MGUS POEMS Szpiczak mnogi Amyloidoza Krioglobulinemia
Obwodowa neuropatia 5% 100% 1-8% 15-20% 25%
Czuciowa/motoryczna Czuciowa, Gtéwnie ruchowa Czuciowa Czuciowa, Gléwnie czuciowa
polineuropatia Ataksja czuciowo- czuciowo-ruchowa
-ruchowa
Organomegalia - ++ + ++ ++
Zmiany skérne - ++ + + +++
Monklonalne taricuchy cigzkie IgM > IgG >  IgG > IgA > IgM IgG > IgA IgG > IgA > IgM > IgG > IgA
IgA IgM
Monoklonalne fancuchy lekkie Kappa Lambda Kappa Lambda Kappa
% plazmocytéw w szpiku <10 <5b > 10 <10 <b
Zmiany kostne - +++ +++ - -
Sklerotyczne Lityczne
Sklerotyczne i lityczne
Trombocytoza - ++ - +/++ +
Anemia - + ++ + ++

poetycznych komérek macierzystych poprzedzong in-
tensywna chemioterapia [1, 2, 31-33]. Nowe leki
w terapii to talidomid i lenalidomid, ktére hamuja
VEGFiTNF [1, 2, 32, 34, 35]. Zastosowanie talidomidu
ograniczaja dzialania niepozadane — miedzy innymi
zaostrzenie polineuropatii — co obserwowano u opi-
sywanej chorej. Proby stosowania gammaglobulin [36],
plazmaferezy, INF-a, immunosupresji, kwasu trans-
retinowego nie przyniosty oczekiwanych rezultatéw
(1,2, 32].
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W diagnostyce réznicowej nalezy uwzglednié szpi-
czaka mnogiego, lagodna monoklonalng gammapatie
(MGUS, monoclonal gammopathy of undetermined signifi-
cance), amyloidoze, krioglobulinemie (tab. IV) [1, 2, 37].

Podsumowanie

Przedstawiony przypadek chorej dowodzi znacznych
trudnosci diagnostycznych i terapeutycznych w zespole
POEMS. Wynika to z niejasnej patogenezy i braku
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mozliwosci leczenia przyczynowego, jak rowniez
z polisymptomatycznego obrazu klinicznego. W chwi-
li pojawienia sie pierwszych symptoméw choroby cze-
sto niemozliwe jest postawienie diagnozy, poniewaz nie
wszystkie skladowe pojawiaja sie jednoczesnie. Rozpo-
znanie polineuropatii nie jest problemem, ale koniecz-
ne do ustalenia rozpoznania biatko monoklonalne lub
jego laficuchy lekkie sg nierzadko trudne do wykrycia.
Endokrynopatie oraz inne schorzenia moga by¢ obecne
w momencie rozpoznania lub pojawic¢ sie w trakcie trwa-
nia choroby. Polisymptomatyczny charakter choroby
skfania do bezterminowego monitorowania chorych.
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