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POEMS syndrom je vzacnou klinickou jednotkou s velmi riznorodym chovanim a klinickou manifestaci. Patii do skupiny onemocnéni
znamych jako plazmocelularni dyskrazie a je pro néj typicky soucasny vyskyt monoklonalni gamapatie spolu s periferni neuropatii
a loziskovym osteosklerotickym postizenim skeletu.

Nase sdéleni ukazuje na trech kazuistickych pfipadech odlisnou manifestaci této klinické jednotky spole¢né s posouzenim moznych
diagnostickych a lIécebnych ptistupt k jedinciim s POEMS syndromem.

Cilem je jednak pfiblizeni tohoto méné znamého onemocnéni ze skupiny monoklonalnich gamapatii a také zejména prakticky pristup

k diagnostice jedincl se sou¢asnym vyskytem paraproteinu a periferni neuropatie.
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POEMS syndrome

POEMS syndrome is a rare clinical entity with a very variable behaviour and clinical manifestation. It belongs to a group of diseases
known as plasma cell dyscrasias and is characterised by a coincidence of monoclonal gammopathy with peripheral neuropathy and

focal osteosclerotic bone lesions.

Using three case reports, our paper presents different manifestations of this clinical entity as well as an assessment of possible diagnostic
and therapeutic approaches to individuals with POEMS syndrome.
The aim is to present this less known condition from the group of monoclonal gammopathies as well as the practical approach to dia-
gnosing individuals with concurrent paraprotein and peripheral neuropathy.
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Uvod

POEMS syndrom (P = polyneuropatie, O =
organomegalie, E = endokrinopatie, M = mo-
noklonalni gamapatie, S = ,skin” — kozni 1éze)
je vzacnou klinickou jednotkou patfici do sku-
piny plazmoceluldrnich dyskrazif (1). Na rozdil
od mnohocetného myelomu se vyskytuje ze-
jména u mladsich jedinct a ma ponékud méné
agresivni prbéh (2). Pfesto je progndza one-
mocnéni nepfizniva, s uddvanym medianem
celkového preziti 33-165 mésicd, a nemocnf
¢asto zmirajf na projevy srde¢niho ¢i rendlniho
selhdni, s refrakternimi edémy, ¢i na infekeni
komplikace (3).

Typickymi pfiznaky POEMS syndromu jsou
obligatorni chronickéd progresivni polyneu-
ropatie spolu s pfitomnosti monoklonalniho
imunoglobulinu (paraproteinu), ktery je témér
vylu¢né charakteru lehkého fetézce lambda.
Ostatni charakteristické znaky akronyma (orga-
nomegalie, endokrinopatie a koznfzmény) jsou
zastoupeny s rbznou frekvenci a nékdy je jejich
odhalenf obtizné. Castokrat jsou proto nemocni
lé¢eni pod nespravnou, zejména neurologickou
diagnozou.

Drivéjsi diagnosticka kritéria byla znacné be-
nevolentni a umoznila zahrnout pod diagnézu
POEMS syndromu i fadu nepfibuznych jednotek
pouze pfi nédhodné koincidenci nékterych uvede-

nych priznakl (3). Soucasna doporuceni vytvofila
mnohem pfisnéjsi model, ktery odradzi jednak
pritomnost typickych pfiznakd, jednak se opira
o etiopatogenezi onemocnéni (tabulka 1) (4).

Nase prace predklada tii kazuistickd sdélenf
u nemocnych s POEMS syndromem s pouka-
zanim na odlisnou manifestaci i chovani této
klinické jednotky, moznosti jeji diagnostiky a lé-
Cebné pristupy.

Kazuistika 1

Jednaosmdesétilety nemocny byl nékolik
let veden pod neurologickou diagnézou chro-
nické zénétlivé demyeliniza¢ni polyneuropatie,
CIDP (Chronic Inflammatory Demyelinating
Polyneuropathy). Po dobu sledovani na neuro-
logii sestdvala lé¢ba z malych davek kortikoste-
roidU (prednison), pouze s minimalnim efektem.
Z ddvodu zachytu monoklonainiho imunoglo-
bulinu (paraproteinu) byl odeslan k dosetrent
na nasi kliniku, kde v prabéhu tydenniho pobytu
byla stanovena diagnéza POEMS syndromu s vy-
jadfenim vétsiny typickych pfiznakd.

Nejzavaznéjsim pfiznakem byla polyneu-
ropatie s tézkym poskozenim axonu i myelinu,
nemocny nebyl schopen normélini chiize. V ramci
fyzikdIniho vysetreni zapadaly do zvazované dia-
gnozy zvétsené axilari uzliny, u nichZ histobiop-
tické vysetfeni prokézalo Castlemanovu chorobu

Onkologie 2011; 5(3): 151-154

(benigni angiofolikuldrni hyperplazie s pfimési
plazmocytl). Navic byla zfejma hyperpigmentace
hrudniku a zad spolu s hypertrichézou, ztlusténim
klze a cetnymi hemangiomy na trupu i konceti-
nach. Vysetfeni endokrinnfho spektra zachytilo
zvysené hladiny prolaktinu, FSH, odpadt kortizo-
lu, vyssi glykemii a hladinu Gpeptidu. Doplnéné
vysetfenf kostni dfené prokdzalo hrani¢ni zastou-
peni lymfoplazmocytoidnich bunék (5,29%) a v sé-
ru byla potvrzena pfitomnost monoklonalniho
imunoglobulinu IgG lambda.

Nemocny mél navic pfitomny i nékteré
z dalsich znak{ patficich mezi diagnosticka kri-
téria POEMS syndromu, jako je trombocytdza
(485x10%1), pfitomnost osteosklerotickych 1ézi
(na obou paznich kostech) a védhovy Ubytek.
VSechna uvedend vysetfenivedla po peclivé roz-
vaze ke stanoveni diagnézy POEMS syndromui.

Po rozpoznéni diagndzy byl pacient lécen dle
recentnich doporucenti, tedy loziskovou aktinote-
rapif cilenou na osteosklerotické |éze obou pazf
a axilarni lymfadenopatii a nasledné konvencni
chemoterapii (melfalan + prednison). Po tera-
pii doslo ke zlepseni celkového stavu s posile-
nim svalové sily s obnovenim chdize a s vyraz-
nym zmensenim axildrnich lymfatickych uzlin.
Znormalizovaly se hodnoty krevniho obrazu a en-
dokrinniho spektra spolu s poklesem (nikoli vsak
vymizenim) monoklonalniho imunoglobulinu.
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Pres klinicky vyraznou regresi projevd periferni
senzomotorické neuropatie nedoslo k podstat-
nému zlepseni vysledkd EMG vysetieni.

Dalsi prabéh byl typicky s nékolika ataka-
mi progrese (obvykle v odstupu 6-24 mésicd),
|éCenymi konvencni chemoterapif (kombinace
alkyla¢nfho cytostatika a steroid{) s naslednym
dosaZenim remise onemocneni. Po 11 letech
trvani choroby nemocny zemftel na progresi re-
frakterni srdecnf slabosti po kardiochirurgickém
zadkroku z dlvodu hemodynamicky zédvazné
aortalnf stendzy.

Kazuistika 2

Druhym kazuistickym pozorovanim byla 43le-
ta zena, asi 2 roky léc¢end azathioprinem s predni-
sonem pro neurologickou diagnézu CIDP. Na nasi
klinice byla vysetfena pro nalez paraproteinu IgG
lambda (7,2 g/1). Kromé zakladniho neurologické-
ho postizeni méla fadu dalsich komorbidit, presto
vstupni klinicky obraz ani soubor laboratornich
vysetfeni vstupné neved| k diagndze, i kdyz byl
i POEMS syndrom jednou ze zvazovanych dife-
rencidlné diagnostickych moznosti.

Nemocna byla obéznf's pfftomnosti dlouho-
dobé $patné kompenzovaného diabetu mellitu
2. typu, proto také byla polyneuropatie z&asti
prisuzovana diabetu, zejména pfi zcela normal-
nim histologickém nélezu z biopsie surdiniho
nervu. Vstupnf ultrazvukové vysetfenf prokdzalo
mirné zvetdend jatra v ddsledku steatdzy, slezina
i dostupné lymfatické uzliny byly nezvetSené,
zvyklé konfigurace. Jedind odchylka v endo-
krinnim spektru odpovidala diabetu s vyssi-
mi sérovymi hladinami inzulinu a G-peptidu.
FyzikaIni vysetfeni neprokazalo, az na nékolik
drobnych hemangiomd, vyznamneéjsi odchylky
a odpovidalo celkovému habitu. Krevni obraz
i biochemické spektrum byly ve fyziologickém
rozmezi. Vysetieni kostni diené (v¢etné trepa-
nobiopsie a imunohistochemie) nezachytilo
pritomnost klondlnich plazmocytl a rtg snimek
skeletu nepotvrdil zvazované osteolytické Ci
osteosklerotické Iéze. Stav byl proto diagnosticky
uzavirdn jako monoklonalni gamapatie nejistého
vyznamu (MGNV), bez nutnosti hematologické
lé¢by, s ponechanim nemocné v dispenzarmi pé-
¢i neurologické i hematologické ambulance.

Vzhledem k postupnému horsenf celkovych
pfiznakl bez efektu imunomodula¢ni terapie
byla nemocné opétovné presetfena na nasem
pracovisti v ro¢nim odstupu. Klinicky byl zfejmy
vysev vicecetnych hemangiom, v laborator-
nim spektru jsme noveé zachytili anémii, v kostnf
dreni pak byla prokazana fokalni akumulace klo-
nélnich plazmatickych bunék spolu s ndlezem
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nékolika osteolytickych defektl v oblasti kalvy.
Konvencnim 99mTc-scintigrafickym vysetie-
nim a naslednym cilenym CT pak byl zachycen
drobny okrsek osteoplastické/osteosklerotické
remodelace v distalnf ¢asti sterna. Tyto nalezy
podpofily diagnosticky zavér osteosklerotické
formy plazmocytomu a tim i kompletizaci dia-
gnostickych kritérif POEMS syndromu.

Naslednd lé¢ba spocivala v cilené radiote-
rapif sterna a vysokodavkované chemoterapii
s podporou autologni transplantace perifernich
kmenovych bunék s protrahovanou konsolidac-
ni terapif alkylacnimi psobky a kortikosteroidy.
Tato Ié¢ba vedla k parcidlni remisi onemocnénti
s normalizaci hemogramu, k poklesu mono-
klondlniho imunoglobulinu s vymizenim pa-
tologickych plazmocytl v kostni dieni, nadale
ale s perzistenci pomérné vyrazné neuropatie
dolnich koncetin.

Zajimavy trend ukdzalo vysetfeni VEGF, které
bylo provadéno v rdmci grantového projektu.
Pfi retrospektivné pojatém rozboru bylo mozné
prokézat nékolikandsobné vyssi hladiny u aktiv-
niho onemocnénf (tedy dokonce v dobé, kdy
stav nesplioval kritéria POEMS syndromu, ale
byl hodnocen jako MGNV), spolu s dosazenim
lé¢ebné odpovedi hodnoty klesaly az k normal-
nimu rozmezi. Po 3 letech stabilniho pribéhu
doslo k pozvolnému nardstu hladin VEGF, kte-
ry byl asi po 6 mésicich nasledovan celkovym
zhordenim stavu s erupci novych hemangiomu
a progresi onemocnéni vyznacujici se pfedevsim
zhorsenim projevd senzomotorické periferni
neuropatie (byt se stabilni hodnotou parapro-
teinu), navic i s pfitomnostf pleuralnich vypotkd
a otokl dolnich koncetin. Vzhledem k celkové
velmi zavaznému stavu byla zahajena chemote-
rapie rezimem RD (lenalidomid, dexametazon),
pfi které se stav postupné velmi vyrazné zlepsil.
V soucasné dobé je nemocna v chemoterapii,
celkové v dobré kondici s Upravou laborator-
nich parametrd i klinického stavu a s opétovnou
schopnosti chlze.

Kazuistika 3

Pétadvacetilety mlady muz byl na nasi kli-
niku pfivezen ve velmi vdzném stavu, 3 dny
pred Vanocnimi svatky pro vyraznou dusnost,
celkovou slabost, s téZkou paraparézou dolnich
koncetin s upoutanim na 1Gzko, polyserositidou
(pleurdlni vypotky, perikardidIni vypotek, ascites,
otoky dolnich koncetin) a vahovym Ubytkem
25kg v prabéhu 8 mésict. Anamnéza sestavala
z jediného podstatného zdznamu o prodélané
polyradikuloneuritidé pfed necelym rokem, |é-
¢ené azathioprinem a methylprednisolonem.

Po lé¢bé polyradikuloneuritidy na spadovém
neurologickém pracovisti byl nemocny pfedan
do lazenské rehabilitacni péce, kde po né&jakou
dobu prosperoval, nésledné v asi 3mési¢nim od-
stupu od ukonceni imunosupresivni terapie
se vsak stav zacal postupné horsit a dospél
do uvedeného dramatického vyusténi.

Vstupnf screening mozného infekéniho, ma-
ligniho ¢&i systémového onemocnéni byl negativ-
ni. V laboratornim spektru ¢néla vyrazné trom-
bocytdza (1016x 10%1) a pritomnost nevelkého
monoklonalniho gradientu IgG lambda. Ostatnf
laboratornf parametry viak byly bez vyraznéjsi al-
terace v¢etné opakované normdalnich hladin CRP,
celkové bilkoviny, urey, kreatininu, albuminu, on-
komarkert, imunologickych a endokrinnich testd.
Zobrazovaci metody (rtg srdce a plic, ultrazvuk
biicha, ECHO) neprokazaly kromé vypotkl v pleu-
rélnfa perikardialnf dutiné vyznamnéjsi postizenf
parenchymatéznich organd, aspirdt pleurdiniho
vypotku i ascitu vyznél ve smyslu transsudatu bez
pritomnosti aktivovanych ¢i malignich bunék,
s negativnim kultiva¢nim ndlezem. Histobioptické
vysetfen( kostni dfené stejné jako likvorologické
vysetfeni byly v mezich normy.

Podezfeni na diagnézu POEMS syndromu
vyrazné podeprely vysledky zobrazovacich vy-
setienti skeletu (rtg, MRl a zejména PET/CT), ktera
prokézala rozsahlé osteolyticko-osteosklerotické
postizeni levého femoru, posléze i obratld, zeber
a dlouhych kosti. Diagnéza POEMS syndromu
byla potvrzena cilenym odbérem z osteolytické
|éze v oblasti pravého klicku, ktery prokdzal kom-
paktnf infiltrat monoklondlnich plazmatickych
bunék, k diagndze prispéla rovnéz i podstatné
zvysend hladina VEGF.

Nemocny byl Iécen loZiskovou radioterapif
osteolytickych lézf a vysokoddvkovanou chemo-
terapif v rdmci pfipravy na autologni transplantaci
kostni drené. Vlastni sbér perifernich kmenovych
bunék vsak byl nevytézny a komplikovéan tézkou
neutro a trombopenif, a to ve dvou nasledujicich
pokusech v 3mésicnim intervalu. V dal$im priibé-
hu byl proto nemocny Ié¢en konvenénim che-
moterapeutickym reZimem (melfalan, prednison)
svyraznym efektem. Doslo k vymizeni pleurdiniho
i perikardidlniho vypotku, ascitu i otokd dolnich
koncetin, Upravé celkové kondice s nardstem
hmotnosti, normalizaci krevniho obrazu, poklesu
M-proteinu a zejména k obnové normalni chiize,
byt zatim s podporou peroneélnich trmen(i.

V soucasnosti je nemocny bez chemote-
rapie, v remisi onemocnéni. Celkové je ve vel-
mi dobré kondici jak fyzické, tak i psychické.
Opétovné studuje vysokou skolu a v dil¢im
Uvazku se vratil i do zaméstnani.



Diskuze

POEMS syndrom je velmi heterogenni one-
mocnéni s variabilnf pfitomnosti doprovodnych
pfiznakld. Kromé nezbytné pfitomnosti poly-
neuropatie a monoklondlni gamapatie nemusf
byt pfi diagndze ostatni pfiznaky patrné, nebo
mohou zUstat skryty za dalSimi komorbiditami,
jako tomu bylo v pfipadé druhého kazuistického
sdéleni. Navic soucasné pritomnost neuropatie
a monoklondlni gamapatie je pomérné casta,
s uddvanou frekvenci 29-71% (5-8). Vétsina
piipadd je v dUsledku koincidence zvysené frek-
vence obou stavl ve vyssim veku, pfesto je ale
pfitomnost neuropatie u nemocnych s mono-
klondlInimi gamapatiemi ¢ast&jsim jevem nez
v ostatni populaci (9).

Vlastni diferencialni diagnostika neuropatie
spolu s pfitomnosti monoklonalniho gradien-
tu je velmi Siroka (10, 11). Vétsina asociovanych
gamapatif je typu IgM, nebot aktivni doména
imunoglobulinu IgM ma protildtkovou aktivitu
proti oligosacharid@im na povrchu lipidovych
molekul (glykolipid®) ¢i bilkovin (glykoprotei-
nt) v perifernim nervstvu. Nejcastéjsi takovou
zndmou protildtkou je MAG protilatka (myelin
associated glycoprotein), znamé jsou ale na-
pfiklad i GD1b a disialosylové gangliosidové
protilatky, GM1 gangliosidové protildtky, GD1a
gangliosidové protilatky, sulfatidové a GM2 gan-
gliosidové protilatky (12). Asociace neuropatie
s monoklonalnim imunoglobulinem IgA ¢i lgG
je mnohem vzacnéjsi a casto je pfipisovana sou-
bézné systémové amyloiddze. Obdobné mohou
pusobit i kryoglobuliny, které precipituji v chla-
du a poskozuji drobné cévy vedouci k nerviim.
V pfipadé malignich monoklondlnich gamapatif
mohou vzacné poskodit nervy i pfimo maligni
burky invadujici do okoli perifernich nervd.

Dulezitym znakem, ktery podporuje dia-
gndzu POEMS syndromu, je pfitomnost osteo-
sklerotického postizeni. U POEMS syndromu
existujf dva typy kostni manifestace: prolifera-
tivni zmény a fokalnf kostnf léze (13, 14). V 95%
jsou udavany typické osteosklerotické léze, ¢ast
|ézf ale mUze byt lytickych s pfitomnosti sklero-
tického lemu, nebo smisenych s rdznym zastou-
penim sklerotického a lytického postizeni (1).
Rozsah postizeni skeletu nekoresponduje vzdy
se zavaznosti onemocnéni, na druhou stranu
je zachyt osteosklerotickych 1ézi pro POEMS
syndrom patognomonicky. P¥inosnd jsou proto
zejména zobrazovaci vysetieni. Jak je ale zfejmé
z predloZenych pozorovani, ne vzdy si vystacime
pouze s rentgenovym zobrazenim, mnohdy
jsou k diagnostice treba sofistikovanéjsi zobra-
zovaci metody. Suverénni se pak zda ve svétle
soucasnych poznatkd vysetfeni PET/CT, které
kromé rozsahu celotélového postizeni ozfejmf
i aktivitu onemocneénia piipadné extraskeletalnf
manifestace. Na druhou stranu je zfejmé, Ze toto
vysetieni je dostupné pouze na nékolika praco-
vistich a jeho indikace by méla byt podlozena
fadnym zhodnocenim klinickym a v neposlednf
fadé i farmakoekonomickym. Naopak velmi jed-
noduché a piinosné je zhodnoceni fyzikédiniho
nélezu, které mUze v pfipadé prikazu koznich
morf zna¢né ulehcit diagnosticky algoritmus.
Samoziejmé se odviji od peclivosti kazdého
vysetfujiciho Iékafe a je zapottebf ijisté miry
zkusenosti k odliseni nefyziologickych nalezd.

Hlavnim patogenetickym faktorem zod-
povédnym za vyskyt POEMS syndromu je dle
soucasnych poznatkl nerovnovaha mezi cyto-
kinovou siti mezi prozanétlivymi cytokiny IL-13,
I-6 a TNFa (15). Za vlastni impulz zodpovédny
za vznik onemocnéni a jeho projevy je pova-

Tabulka 1. Diagnosticka kritéria POEMS syndromu — Mayo clinic criteria z roku 2003 (3) a 2007 (4)

zovéana molekula vaskuldrniho endotelidiniho
rlstového faktoru (VEGF, vascular endothelial
growth factor). Zvysenf vaskuldrni permeability
a angiogeneze vede k organomegalii, otokim
i koznim hemangiomtm (16). Proto se také VEGF
stal jednim z klicovych parametr(i a jednim z hlav-
nich kritérif diagnostiky POEMS syndromu (17, 18).
Bohuzel viak nepatff vysetieni sérovych hladin
VEGF k rutinnim analytickym metodam a k jeho
posouzeni je proto tfeba specializovanych labora-
tort. Stejné jako vysetfeni PET/CT tak patif indikace
a zejména interpretace vysledku do rukou speci-
alizovaného a zkuseného pracovnika.

Ostatnf pfiznaky onemocneént (tabulka 1) je
vetsinou tieba cilené posuzovat a jejich pfitom-
nost spise dokresluje celkovy obraz onemoc-
néni, nez aby vedla k samostatné Uvaze o této
raritnf jednotce. Zasadni je proto pfi sou¢asném
zachytu paraproteinémie a periferni neuropatie
na moznost POEMS syndromu pomyslet, pfi-
padné pak nemocného sméfovat na prislusné
diagnostické pracovisté.

Lécba POEMS syndromu vychdzi ze skutec-
nosti, Ze se jedna o plazmocelularnf dyskrazii
a je tedy plné v kompetenci hematoonkolo-
ga. Jisté je mozné zmirnit pfidruzené pfiznaky
symptomatickym ovlivnénim, zdsadnf je ale
stale celkova chemoterapie s radioterapii os-
teosklerotickych 1ézi. Jak dokladuji cetné pfi-
pady ze svétového pisemnictvi, nejucinnéjsi-
mi lécebnymi reZzimy jsou standardni chemo-
terapeutické protokoly pouZivané pro lécbu
mnohocetného myelomu, u mladsich jedincd
je pak vhodné zafazeni autologni transplantace
kostnidfené (1, 19-21). Efektivitu téchto rezimd
dokladuji i lé¢ebné odezvy dokumentované
v nasem souboru nemocnych. Diskutabilnf je
zafazeni novych preparatd, jako je thalidomid

“Mayo clinic criteria 2003"*

“Mayo clinic criteria 2007"**

Velka kritéria Mala kritéria

Velka kritéria

Mala kritéria Pfidruzené priznaky

Polyneuropatie lymphadenomegalie

Organomedgalie: hepatomegalie, splenomegalie,

Polyneuropatie

Organomegalie Palickovité prsty

Otoky (otoky koncetin, plicni ¢i perikardidIni

Monoklonalni gamapatie wpotek, ascites) Monoklonalni gamapatie Otoky Véhovy ubytek
Endokrmlopatle (nadlvelg\{lny/, svt\Fna Zla.za.’ hyp(ifvyz,a, Osteoclerotické kostni léze  Endokrinopatie Trombocytéza
pohlavni hormony, pfistitna téliska, slinivka brisni)

Koz Zmeny (hyperpigmentace, hypertrichoza, Castlemanova choroba Kozni zmény Hyperhidréza
hemangiomy, plethora, akrocyanoza)
Edém papily Zvysena hodnota VEGF Edém papily Plicni hypertenze/

restriktivni nemoc plic

Castlemanova choroba

Prijem

Osteoclerotické kostni léze

Nizké hladiny vitaminu B12

*Pro diagndzu jsou potiebnd obé velkd a alespori jedno malé kritérium
**Polyneuropatie s monoklonalni gamapatii nebo Castlemannovou chorobou musi byt pfitomny u vsech nemocnych. Pro diagnézu je pak treba alespor jedno

dalsi velké a jedno male kritérium
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¢i bortezomib, a to z ddvodu jejich neuroto-
xického pUsobeni, které mize jesté prohlou-
bit pfitomnou periferni neuropatii. Pfesto
jsou zaznamendny Uspésné pokusy v lécbé
POEMS syndromu témito preparéty (22-24).
Nejnadéjnéjsim z nové fady tzv. ,l1ékd s bio-
logickym mechanizmem ucinku” se tak zda
byt lenalidomid, ktery na rozdil od pfedeslych
nema neurotoxické Ucinky a soucasné dokaze
postihnout patologickou plazmocytarni popu-
laci mnohem cilenégji nez konvencni lécebné
pristupy. Diskutabilni je pouziti pfimych inhi-
bitorl VEGF (bevacizumab) (25-27). Zatimco
nékterd sdélenf potvrzuji pfiznivy Ucinek této
|écby veetné Ustupu neuropatické bolesti (25),
v jinych pracich byl zaznamenan po kratké epi-
zodé zlepseni vyvoj refrakterniho onemocnént
s progresivnimi otoky a naslednym Umrtim
(26, 27). Za pficinu této nepfiznivé odpovedi
je povazovan nejspise vliv zvysené apoptdzy
motorickych neuront a endotelidlnich bunék
z dlvodu prekotného poklesu VEGF.

Jak vyplyvé z predlozenych kazuistickych
sdéleni, POEMS syndrom je sice vzacnou Kkli-
nickou jednotkou, mlzZe se viak vyskytnout
i umladych jedinct a jeho nasledky v pfipadé
nerozpoznané diagnézy mohou byt fatalnf.

Cilem naseho sdéleni nebylo obsazeni celé
problematiky POEMS syndromu, ani rozbor dife-
rencidlni diagnostiky veskerych stavd s piftom-
nosti monoklonalni gamapatie spolu s periferni
neuropatif. Naopak, hlavnim Ukolem bylo zejména
upozornit na tuto vzacnou jednotku ve snaze o co
nejrychlejsi a racionalni diagnosticky pristup, tedy
aby bylinemocni's monoklondlnimi gamapatiemi
v kratkém casovém useku odeslani na prislusna
pracovisté a predeslo se tak opozdéné diagndze
s rozvojem ireverzibilniho postizeni.
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