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OzZET

POEMS sendromu, polindropati, organomegali, endokrinopati, monoklonal gammopati, ve cilt de-
gisiklikleri ile karakterizedir. Optik disk odemi hastaliga eslik edebilmektedir. Bu ¢calismada gegici gor-
me azalmast sikayetleri olan 32 yasindaki POEMS sendromlu bir erkek hastamn sunumu yapilmigstir.
Hastann bilateral gérme keskinlikleri 9/10 idi. Oftalmoskopik muayenesi sirasinda optik disk 6demi iz-
lendi ve gorme alam testlerinde kor noktada genisleme bulgusu saptandi. Kronik optik disk édemi gibi
oftalmolojik bulgular bu nadir sistemik hastalikta izlenebileceginden, optik disk ddeminin ayirici tani-
sinda POEMS sendromu da yer almalidir.

Optic Disc Edema in POEMS Syndrome: A Case Report
SUMMARY

POEMS syndrome is characterized with polyneuropathy, organomegaly, endocrinopathy, monoclo-
nal gammopathy, and skin changes. Optic disc edema may accompany the disease. In this study, a 32-
year-old man with POEMS syndrome having transient decrease of vision complaints was presented. The
patient’s visual acuities were 9/10 bilaterally. Optic disk edema was observed during his ophthalmosco-
pic examination, and enlarged blind spots sign was determined in visual field tests. As ophthalmologic
signs such as chronic optic disc edema may be observed in this rare systemic disease, POEMS syndro-
me should be involved in the differential diagnosis of optic disc edema.
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iriner inkontinans1 mevcuttu. Sistemik steroidler ve yedi kez plas-
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goriilmemisti.

ma degisimi ile tedavisi yapilmasina ragmen hastaliginda remisyon

POEMS sendromu; polindropati (P), organomegali (O), endok-
rinopati (E), monoklonal gammopati (M) ve cilt degisiklikleri (S) i-
le karakterize nadir bir multisistem bozuklugudur.! Optik disk 6de-
mi (genellikle papilodem olarak rapor edilmektedir), osteosklerotik
kemik lezyonlari, lenfadenopati ve periferik 6dem gibi bulgular da
hastaliga eslik edebilmektedir. Optik disk 6demi, POEMS sendrom-
lu olgularin %58-73"tinde tammlanmustir.' Sebebi bilinmeyen bu
hastalik, kronik bir seyir gosterebilmektedir. Tedavide kullanilan
sistemik kortikosteroidler, radyoterapi, kemoterapi, cerrahi ve ke-
mik iligi transplantasyonu gibi yontemler kismi, bazi hastalarda da
tam remisyonu saglayabilmektedir. Burada, POEMS sendromu olan
ve hastaligin sistemik semptom ve bulgularina ilave olarak bilateral

optik disk 6demi gelisen 32 yasinda bir erkek hasta sunulmustur.

Olgu Sunumu

Otuz iki yasindaki erkek hasta, birka¢ aydir bulunan, her iki
g6zde 5-10 dakika siiren gegici gérme azalmasi sikayetiyle bagvur-
du. Tibbi hikayesinde iki yildir alt ekstremitelerde karisik tipte
(sensori-motor) polindropati, hepatomegali, hipotiroidizm, adrenal
yetmezlik, Ig A ve lambda monoklonal gammopati, ve cilt hiper-
pigmentasyonu ile karakterize POEMS sendromu tanisi bulunmak-
taydi. Bunlara ek olarak, mediastinal ve aksiller lenfadenopati,

plevral ve perikardiyal efiizyon, asit, periferik 6dem, impotans ve fotografi.

b

Sekil 1. Sag (a) ve sol (b) gozlerde optik disk odemini gosteren fundus
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Oftalmolojik muayenesinde; diizeltilmis gérme keskinligi bilate-
ral 9/10 olan hastamn her iki géziinde subkonjonktival hemorajisi bu-
lunmaktaydi. Fundus bakisinda bilateral kabarik optik diskleri goriil-
mekteydi (Sekil 1a ve b). Geri kalan okiiler muayenesi, kranial bilgi-
sayarli tomografisi ve lomber ponksiyonda agilis basinglar1 normaldi.
Spinal s1v1 protein diizeyleri 1928 mg/l (normal simr: 150-450 mg/l)
idi. Gorme alani testlerinde bilateral kor nokta genislemesi bulgusu
vardi (Sekil 2a ve b). Gorsel uyarilmig potansiyel (VEP) testi, gérme
yollarinda ileti defekti gosteriyordu (Sekil 3a ve b).

Sekil 2. Sag (a) ve sol (b) gozlerde kér nokta genislemesini gosteren gérme
alani testi.

Hastanin bir y1l sonraki kontrol muayenesinde hala bilateral be-
lirgin optik disk 6demi bulunmaktaydi ve diizeltilmis gérme kes-
kinlikleri her iki gézde 10/10 idi. O tarihten sonra hasta kontrol
muayenelerine gelmedi.

Tartisma

Crow-Fukase sendromu olarak da bilinen POEMS sendromu, ilk
olarak 1980 yilinda Bardwick ve ark. tarafindan ana klinik bulgulari-
na dayanilarak tammlanmugtir.' Bu hastaligin ortalama baslangic yast
46’dir (sinurlar: 26-80 yas) ve erkekleri daha siklikla etkilemektedir
(erkek:kadln:2:1),1’3 Sendromda; santral ve periferik sinir sistemi,

endokrin bezler, deri, iskelet, retikiiloendotelyal ve immiinohemato-
poetik sistemlerde bozukluklar meydana gelmektedir."
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Sekil 3. Sag (a) ve sol (b) gozlerde P100 dalgalarimin pik latanslarimin uzun
ve amplitiidiiniin kii¢tik oldugunu (gorsel yollarda ileti defekti) gosteren
gorsel uyarilmis potansiyeller

Bu nadir hastalikta periferik ndropati, hepatosplenomegali, dia-
bet, hipotiroidizm, monoklonal gammopati, cilt pigmentasyonu ve
hipertrikozis, erkeklerde jinekomasti ve impotans, kadmlarda oligo-
menore veya amenore gibi ¢esitli multisistem bulgular1 var olabil-
mektedir. Hastalikta iiretilen monoklonal protein, neredeyse tama-
men lambda hafif zincir iceren IgG veya IgA 6zelligini tasimakta-
dir. Rapor edilen diger bulgular arasinda yaygin 6dem, lenfadeno-
pati, plevral efiizyon, asit ve optik disk 6demi yer almaktadir.** Bu
sendromun patogenezinde ¢esitli teoriler 6ne siirlilmesine ragmen,
klinik bulgularin ¢ogunlukla bir plasma hiicre diskrazisi veya mik-
rovaskiiler okliizyona ikincil olustugu diistiniilmektedir."** Hasta-
miz, sendromun karakteristik olan major sistemik tutulumlarim ta-
simaktaydi.

POEMS sendromunda tanimlanan orbital tutulumlar icerisinde
optik disk 6demi ve infiltratif orbitopati yeralmakla birlikte, bu has-
talarda goriilen en sik okiiler bulgu ilkidir ve prevalansi %58-73 a-
rasinda degismektedir.' Bu hastalarda optik disk 6demi gelisimi,
intrakranial basing artisindan bagimsizdir.’ ve genellikle gegici gor-
me bulanikligy, iyi gérme keskinligi, kor nokta genislemesi ve gor-
me alaninda progresif daralma ile birlikte bulunur.” Intrakranial ba-
sing artist olaya eslik ediyorsa, optik disk 6demi, ‘papilédem’ ola-
rak rapor edilmektedir. POEMS sendromundaki disk 6deminin, op-
tik sinir veya sinir kilifinin lenfoid hiicrelerle infiltrasyonuna bagl
olusabilecegi; veya plasma ve lenfoid hiicreler tarafindan olusturu-
lan otoantikorlarin sinir gévdesi i¢inde birikerek bir ndropati ve op-
tik disk 6demi tablosu olusturmalartyla gelisebilecegi hipotez edil-
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mistir."** Ayrica, anormal plasma hiicreleri tarafindan iiretilen sito-
kinler (IL-6 ve IL-1B) de damar duvarlan iizerine etkiyip vaskiiler
permeabiliteyi arttirarak optik disk édemine yolagiyor olabilirler.’
Bu olguda, optik disk 6demi, intrakranial basing artisi ile birlikte
degildi; gegici gorme bulaniklig ataklari, iyi gérme keskinligi ve
gorme alaninda kor nokta genislemesi bulunmaktaydi. Olgumuzda-
ki gecici gérme azalmasi ataklarinin klasik papilddemde goriilene
gore uzun olmasi, bu iki durumun gelisim mekanizmalarinin farkl
olmasina baglanabilir.

Bu hastalik ilk olarak Japon erkeklerde rapor edilmistir, fakat

ponlar disindaki hastalarda POEMS sendromunun ¢esitli klinik tab-
lolarimin téimiiniin gelismeyebilecegi bildirilse de;’ bizim olgumuz
optik disk 6demiyle birlikte tiim major klinik 6zellikleri tagimak-
taydi.

Bu olgu, kronik bilateral optik disk ddemi gibi oftalmik semp-
tom ve bulgular1 da igerebilen nadir bir sistemik hastali§i sunmak-
tadir. Papilddem, POEMS sendromunun erken bir bulgusu olabile-
ceginden, optik disk 6deminin ayirici tanisinda bu sendromun var
olabilme ihtimali de oftalmologlar tarafindan gz oniinde bulundu-

sonralar1 Japon olmayan erkek ve kadinlarda da saptanmistir. Ja- rulmalidir.
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