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Prezentujeme piipad pacientky s tézkou chronickou polyneuropatii (trvajici 3 mésice), lymfadenopatii, organomegalii, hypertrichdzou
a jinymi projevy, u které probéhlo diagnostické upfesnéni a terapie. Stav pacientky vyZadoval konzultace s neurologem, hematologem,
oftalmologem, rehabilitacnim lékafem a infektologem. Na zacatku u ni bylo zvazovdno onemocnéni typu klasické chronické demyelini-
zujici polyneuropatie (CIDP) vzhledem k relevantnimu klinickému nalezu. Lé¢ba intravendznimi imunoglobuliny nevedla k signifikantni
klinické regresi projevi polyneuropatie. Pozdéji bylo zjisténo, Ze se jedna o syndrom POEMS - vzacna diagndza, kde je hematologické
vysetieni klicové. Tento akronym znamend Polyneuropathy, Organomegaly, Endocrinopathy, Monoclonal protein, Skin changes. U nasi
pacientky jsme skutecné pozorovali kazdy z téchto 5 symptom. Na konci neurologické manifestace vyrazné regredovaly po specia-
lizované terapii v ramci fakultni hematologické kliniky (vcetné autologni transplantace kmenovych bunék). Kvalita Zivota pacientky je
t. ¢. dostatecné dobrd, jinymi slovy invalidizace téméf zmizela diky multioborové spolupraci. Jsou zde diskutovany riizné podrobnosti
z diagnostického procesu pfi syndromu POEMS, ktery obsahoval v tomto pfipadé hospitalizaci na naSem neurologickém oddéleni.
Diskuze lé¢by syndromu je také soucésti tohoto ¢lanku. Syndrom POEMS je vzacné onemocnéni s komplexni patogenezi a s postizenim
rliznych organd, u kterého neurolog hraje dulezitou roli pfi diferencidlné-diagnostickém upfesnéni.

Klicova slova: POEMS, CIDP, autologni transplantace kmenovych bunék, multioborové spoluprace.

A rare syndrome where our multidisciplinary approach significantly helped the patient

In this case report we present the diagnostic process and treatment of a patient with severe chronic polyneuropathy (lasting
around 3months), lymfadenopathy. hepatosplenomegaly, hypertrichosis and other symptoms. The patient’s condition required
consultations with a neurologist, a hematologist, an ophtalmologist and also with a rehabilitation specialist and infectologists.
The diagnose classic chronic inflammatory demyelinating polyradiculoneuropathy (CIDP) was considered in the beginning
due to relevant clinical manifestations. Intravenous immunoglobulins did not lead to significant clinical improvement of the
polyneuropathy. Afterwards, it was found that our patient suffers from POEMS syndrome — a rare diagnosis where the hemato-
logical examination is crucial. This acronym means Polyneuropathy, Organomegaly, Endocrinopathy, Monoclonal protein, Skin
changes. Our patient did exhibit all five of those symptoms. In the end, the neurological manifestations improved significantly
after specialized treatment (including autologous transplantation of stem cells). The patient’s quality of life improved, i.e. disability
disappeared almost completely thanks to multidisciplinary care. We discuss different aspects of the diagnostic process in POEMS
syndrome which included hospitalization in our neurology clinic. The treatment plan is also presented here. POEMS syndrome is
a rare and complex disease where the neurologist plays an important role in the differential diagnostic clarification.

Key words: POEMS, CIDP, autologous stem cell trasplantation, multidisciplinary care.

Prezentujeme kazuistiku 42leté pacientky  rovana akutné na Neurologickém oddéleni  pro slabost dolnich koncéetin a pocit mraven-
vietnamského plvodu. Pacientka byla refe- v Karlovarské krajské nemocnici v zaii 2021  ¢eni na vech koncetinach. Stézovala si na ne-
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schopnost chiize, na podlamovani kolen a na
progredujici slabost akrélnich ¢asti koncetin.
Obtize trvaly zhruba 2 tydny, mirnéjsi potize
s chlizi vnimala jiZz od zac¢atku ¢ervence 2021.
Na zacatku obtiZzim nevénovala pozornost.
Vyhledala |ékafe az v okamziku, kdy uz cely ty-
den nebyla schopna jit na toaletu bez pomoci
rodiny. Je nutné zdUdraznit, Ze tato pacientka
byla v prvni poloviné zafi 2021 dimitovéna
z oddéleni ORL v Karlovych Varech, kde pro-
béhla extirpace zvétsené lymfatické uzliny
supraklavikuldrné vpravo s biopsii. Vysledek
biopsie tehdy jesté nebyl k dispozici. Od srp-
na 2021 byla sledovana na hematologické
ambulanci pro suspekci na lymfoproliferativni
onemocnéni. CT krku a hrudniku s kontrastni
latkou ukdzalo mnohocetné sklerotické léze
ve skeletu velikosti do 10 mm, s kompletni
sklerotizaci obratlového téla Th1. Vysetieni
probéhlo pfed prvnim kontaktem s neurolo-
gem. Laboratorni vysetfeni prokazalo malé
mnozstvi paraproteinu. Na ultrasonografii
dutiny bfisni byla nalezena hepatosplenome-
galie. Dle dokumentace byla diagnéza chro-
nické hepatitidy B (zndmd jiz od roku 2010).
V z&fi 2021 jsme pfi prvnim neurologickém
vysetieni registrovali tézky deficit.

Z objektivniho nalezu pfi
vysetreni v Karlovarské
nemocnici

Pfi védomi, orientovand vsemi kvalitami.
Hlavové nervy: bez poruch. Horni koncetiny
(HKK): motorika v ramennich kloubech bez
oslabeni, stisk symetricky, ptiméreny, sila
extenze prstt HKK bez oslabeni, hypestezie
od loketni oblasti doll, oboustranné, bez
tézké hypotrofie, reflexy C5/C6 vyrazné sni-
zené bilaterdlné. Dolni koncetiny (DKK): sila
flexe a extenze v kycelnich kloubech = 4+/5
oboustranné, motorika v kolennich kloubech
byla vleze v 3irsi normé, reflexy L2/52 nevy-
bavné opakované (i po relaxaci). Taktilni ¢iti:
od kolena doll hypestezie nebo dysestezie,
nelze pfesné zjistit rozsah ani druh postizeni.
Lasegue - negativni. Akralné: sila dorzalni
flexe = 2/5 vlevo, = 1/5 vpravo. Sila plantarni
flexe = 2/5 oboustranné. Neni schopna samo-
statné chlize, neciti podlahu po vertikalizaci
sdopomoci. Byla schopna vertikalizace pouze
s pomoci dvou osob. Byla pozorovana nesta-
bilita stoje (ne pouze akralné, ale i v kolennich
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kloubech, i kdyz vleze nebyla motorika v ko-
lennim kloubu porusena). Dochazelo k pod-
lamovani v kolenou a souc¢asné byla popsana
i senzorickd ataxie. Vibra¢ni ¢iti na konceti-
nach: anestezie od kolen distalné, symetricky.
Byla pfivezena na voziku. Je nutné doplnit, Zze
byla pfitomnd i hypertrichéza.

Syndromologicka diagnéza byla v neuro-
logické ambulanci stanovena jako ,subakutni
polyneuropatie viech koncetin bez poruch
hlavovych nervi”. Zde zdlraznime, Ze dia-
gnostika polyneuropatie neni vzdy jednodu-
chy ukol (Ambler, 2013). B€hem hospitalizace
v Karlovych Varech byla kontaktovéna he-
matolozka, kterd zvazovala lymfoprolifera-
tivni onemocnéni. Pozdéji bylo zjisténo, ze ve
druhé poloviné kvétna 2021 méla pacientka
poprvé v zivoté prechodné brnéni levé ruky
od zapésti dolli a obcasné brnéniv chodidlech
oboustranné.V kvétnu 2021 méla dojem, ze to
jsou nezdvazné potize. Obtize pficitala stresu,
ve skutec¢nosti slo ale o prvni manifestace to-
hoto onemocnéni.

Béhem hospitalizace na Neurologickém
oddéleni bylo provedeno vysetreni paterfe
pomoci nativniho vysetfeni MR v rozsahu
od C7 po S1. Byl nalezen patologicky ob-
raz kompletni sklerotické transformace té-
la Th1, bez myelopatie v rozsahu vysetieni.
Doplnéné CT mozku bylo s normalnim na-
lezem. Byla provedena lumbdlni punkce. Na
zékladé likvorologického nalezu bylo mozné
potvrdit nasi klinickou suspekci na zanétlivou
polyneuropatii: celkova bilkovina byla vyrazné
zvysena (2,76 g/l pfi normé nasi laboratofe
do 0,47 g/1), pocet leukocytl v likvoru byl
v normé, kromé toho byla nalezena velmi
vyznamna elevace orosomukoidu v likvoru
(35 mg/l), vysetreni likvoru na borrelie bylo
negativni. V krvi byla prokdzana negativita
anti-GAD a také anti-MAG, déle byly negativni
i protilatky IgG a IgM proti gangliosidtm v kr-
vi (konkrétné GM1, GM2, GM3, GD1a, GD1b,
GQ1b, GT1b). V elektromyografii dominoval
obraz tézké motorické polyneuropatie na DKK
bez akutni axonopatie, ddle nerovhomérné
postizeni senzitivnich nerv(. Postizeni sen-
zitivnich nervi bylo mirnéjsi oproti postizeni
nervd motorickych. V oblasti PHK byl kon-
statovan inkompletni blok vedeni n. ulnaris,
s tézkou demyelinizaci (teoreticky v3ak nelze
vyloucit preexistujici chronickou kompresi
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nervu v kubitdlnim tunelu) a kromé toho
i lehké demyeliniza¢ni postizeni na ostatnich
nervech HKK. F-vina byla vyrazné prodlou-
zend v oblasti pravého n. peroneus (75,4 ms)
a pouze minimalné v oblasti levého. F-vina
nebyla viibec vybavna v oblasti levého n. ti-
bialis. Bylo nalezeno i vyrazné prodlouzeni
DML u n. peroneus a n. tibialis, v oblasti n. me-
dianus a n. ulnaris byly DML v normé. Zavér
z naseho EMG vysetreni byl: senzomotoric-
ké demyeliniza¢ni polyradikuloneuropatie
s pfevahou postizeni na motorickych nervech.
Doporucena byla [é¢ba i. v.imunoglobuliny.

Béhem hospitalizace na Neurologickém
oddéleni byl registrovan definitivni vysledek
biopsie.

Zavér patologtli po konzultaci
s vysSim pracovistém

Lymfatickd uzlina s parakortikalni klondlni
plazmocytdzou (IgG lambda). Diferencialné
diagnosticky byla zvazovana infiltrace lym-
fatické uzliny plazmocytomem (plazmocytar-
nim myelomem), pfipadné enormné plazmo-
cyticky diferencovany B-lymfom - napf. lym-
fom margindlni zény nebo MALT-lymfom,
ktery se vsak jevil jako nepravdépodobny,
nebot diagnosticka kritéria tohoto lymfomu
nebyla splnéna. Déle klonalni benigni plaz-
mocytdza lymfatické uzliny a vzacné i klonal-
ni plazmocytéza u plazmocelularni varianty
Castlemanovy choroby.

Po aplikaci 90 g Kiovigu béhem 5 dnl
doslo jen k velmi mirné regresi neurologického
deficitu. Bylo domluveno konzilium s onkohe-
matologem v Plzni. Probéhlo infektologické
konzilium pro nelé¢enou hepatitidu, byla
zahdjena terapie Entecavirem. Nasledné by-
la pfelozena na oddéleni akutni rehabilitace
v Karlovarské krajské nemocnici.

V¥ijnu 2021 byl stav pacientky opakované
konzultovan s neurologem. BEhem pobytu na
rehabilita¢nim oddéleni doslo k mirnému sub-
jektivnimu zlepSeni sobéstacnosti pacientky.
Ergoterapeutem byla edukoviéna, jak zvladat
rdzné ¢innosti s paraparézou. Nicméné pretr-
véval tézky deficit na DKK akralné (s omezenim
pohybu na invalidni vozik). Probéhlo mimo
jiné o¢nikonzilium pro potize se zrakem trva-
jici dva mésice. Oftalmolog nasel retinopatii
vpravo bez specifikace, co se tyce etiologie
ocniho postizeni.
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Obr. 1. PET CT s 'sfluorodeoxyglukézou; me-
tabolicky aktivni postizeni pravé klicni kosti
asterna

Tab.1. Syndrom POEMS — smysl akronymu
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Obr. 2. PETCTs ®fluorodeoxyglukdzou; metabo-
licky aktivni postiZeni jedné uzliny v oblasti vnitin/
skalenové skupiny vievo

Polyneuropathy

prikaz polyneuropatie véetné EMG

Organomegaly

organomegalie, adenomegalie

Endokrinopathy

prikaz endokrinologické poruchy

Monoclonal gammopathy

monoklonalni gamapatie

Skin changes

kozni zmény

Hematoonkologicka klinika v Plzni vyjadfila
suspekci na POEMS syndrom. Pravé tam byla
zahdjena specializovand hematologickd [é¢ba -
viz déle v textu. Na konci fijna 2021 byla nase
pacientka propusténa domu z rehabilita¢niho
oddéleni. Pfi dimisi z rehabilitatniho oddéleni
jsme pozorovali progresi objektivniho nalezu
ve srovnani se stavem z konce zafi (plegie dor-
zalni flexe oboustranné, nebyla schopna udélat
vice nez jeden krok, kromé toho referovala
dysestezii celych DKK od Th12 dold).

V listopadu 2021, tfi tydny po propusténi
zrehabilita¢niho oddéleni, byla rehospitalizo-
vana a probéhla dalsi telefonicka konzultace
s hematolozkou v Plzni. Objektivné byla na
konci listopadu nalezena progrese proxi-
malni parézy v oblasti DKK - konkrétné sila
flexe a extenze v kycelnim kloubu vlevo byla
= 4/5, vpravo = 3/5, sila extenze v kolennich
kloubech byla = 2/5 oboustranné. Kontrolni
oftalmologické konzilium vyloucilo zhorseni
jizzndmé retinalni patologie.

Péce poskytnuta
Hematoonkologickym
oddélenim ve FN Plzen

Na Hematoonkologickém oddéleni v Plzni
byla zajisténa vysoce specializovana péce.

Ve druhé poloviné z&fi 2021 byla na nase
pracovisté referovéna 41leta pacientka s téz-
kym neurologickym deficitem (vyse specifi-

kovany) pro lymfadenomegalii krénich uzlin
se suspektnim nalezem lymfomu v histologii
odebrané kréni uzliny. Doplnéno bylo kom-
plexni hematologické vysetreni, kde byla zji3-
téna paraproteinemie IgG lambda v kvantité
7,9 g/, z volnych lehkych fetézcl dominujici
lambda fetézec v kvantité 167,3 mg/l, kappa
pak 45,2 mg/| (ratio 3,7). V krevnim obraze
byla jen mirnd trombocytéza - 490 tis., ostatni
nalez v normé. V biochemickém nélezu bylo
pozorovéno jen zvyseni celkové bilkoviny na
85,8 g/, ostatni ndlezy v normalnich hodno-
téch. Doplnéno bylo jesté PET CT vysetfeni,
kde byla metabolicka aktivita patrna v uzli-
nach vnitfni scalenové oblasti, pak v pravé
kli¢ni kosti, sternu a oblasti Th1/2. Probéhlo
vysSetieni hormonl stitné Zlazy, kde byly na-
lezeny vys3si hodnoty TSH pfi mirné struma
nodosa. Po kompletaci vysledkd byl pfipad
hodnocen jako POEMS syndrom se spInénim
viech kritérii - senzomotorickd demyelini-
zacni polyneuropatie + lymfadenomegalie
s hepatomegalii + struma nodosa s vy$sim
TSH + monoklonalni paraprotein + vice¢etna
sklerotickd loZiska skeletu + skin changes ve
smyslu hypertrichézy. Vysetieni kostni die-
né nebylo provedeno pro vyraznou poruchu
hybnosti a obtiznou domluvu k tomuto vyko-
nu. Jelikoz dochazelo klinicky k dalsi progre-
si neurologického nalezu, bylo rozhodnuto
o zahdjeni hematologické 1é¢by. Z moznosti

1é¢by (alkyla¢ni latky, proteasomové inhibi-
tory, imunomodula¢ni 1é¢ba) byla zvolena
lé¢ba (Dispenzieri, 2012) s lenalidomidem
a kortikoidy s myslenkou nasledné autologni
transplantace (Baa et al., 2021). Byla zahdjena
terapie lenalidomidem 10 mg jednou denné
vzdy 3 tydny, pak tyden pauza a dexametha-
sone 20 mg tbl jednou tydné. Celkem byly
podany 4 cykly, posledni cyklus byl zahajen
v lednu 2022. Klinicky ndlez se mirné zlepsil,
pacientka byla schopnd jiz chlize s pomoci na
kratkou vzdalenost a vyrazné zregredovalo
brnéni koneckd prstl DKK i HKK. Laboratorné
doslo k poklesu paraproteinu na 2,8 g/l, celko-
vé tedy 0 65 %. Jednalo se o dosazeni parcialni
remise. Naslednym krokem byla mobiliza¢ni
chemoterapie vysocedavkovanym cyklofosfa-
midem (CPA) - na zacatku bfezna 2022 byla
podana dévka 1,5 g/m? (celkem podéno 2 g
CPA). Od nésledujiciho dne byly podéavany
rdstové faktory G-CSF. CPA tolerovala. V po-
loviné birezna 2022 doslo k dostate¢nému
vyplaveni perifernich progenitorovych CD
34 bunék, které byly uspésné odebrény, ces-
tou zavedeného centralniho Zilniho katétru do
v. femoralis - celkem odebrano 11,03 x 10¢/kg.
Jde o mnozstvi dostate¢né pro provedeni az
dvou autolognich transplantaci. K vlastni au-
tologni transplantaci byla pozvana na konci
bfezna 2022. Pfi pfijeti byla vdobrém celkovém
stavu, sobésta¢na, mobilni na invalidnim
voziku, ale s pomoci schopna kratké chiize,
subj. bez zasadnich obtizi, klinicky pfitomna
levostranna krénilymfadenopatie 3 x 2 cm. Jako
predtransplantacni piiprava byl pouzit vysoce-
davkovany melphalan - davka 140 mg/m? -
celkem 260 mg melphalanu. Autologni
transplantace byla provedena v dubnu
2022 - podana polovina pGvodné naseparo-
vaného a kryokonzervovaného autologniho
transplantatu s obsahem 2,33 x 108/kg nukle-
arnich bunék a 5,82 x 10°/kg CD34 pozitivnich
bunék. Pfevod $tépu probéhl bez kompli-
kaci. BEhem pobytu nedoslo k zddnym
zasadnim komplikacim. Po chemoterapii
doslo k tplné regresi kr¢ni lymfadenopatie.
Pro chronickou hepatitidu B s pozitivnim
PCR testem byla Ié¢end entecavirem. Prvni
kontrola po transplantaci probéhla v druhé
poloviné kvétna 2022 s vyraznym zlepsenim
klinického stavu, pacientka jiz zvladala chG-
zi s pomoci lépe nez vstupné, doma plné
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sobéstac¢na, uzliny neznatelné, v krvi hod-
nota M proteinu nizkd - jen 1,2 g/I, hodnoty
hormond stitné zlazy Uplné v normé. Posledni
kontrola v ramci tohoto pracovisté vzhledem
k datu vytvoreni kazuistiky probéhla v srpnu
2022 s dalim zlep3enim stavu s trvajici velmi
dobrou parcidlni remisi, paraprotein jen 1 g/I.
V dalSim horizontu je pldnovano sledovéni
klinického stavu, hodnot paraproteinu a kon-
trolni PET vysetfeni.

Diskuze

POEMS je vzacny syndrom (prevalence
0,2-0,3/100000 lidi), jehoz klinicky obraz obsa-
huje postizeni rGznych organt: polyneuropatie,
organomegalie, endokrinopatie, monoklonalni
gamapatie, kozni zmény (skin). Jedna se o mul-
tisystémové onemocnéni s autoimunitni sloz-
kou. V patogenezi tohoto onemocnéni vzdy
dulezitou roli hraje monoklonalni bunécna
plazmocytarni proliferace. V nasem pfipadé
se neurologické symptomy objevily na Gplném
zacatku onemocnéni, kratce pred rozvojem
lymfadenopatie. Stav nasi pacientky vyzadoval
multioborovou spolupréci (konzultace s neu-
rologem, hematologem, patologem, rehabi-
lita¢nim lékafem, oftalmologem). Z hlediska
koznich symptomd se u pacientky vyskytla
pouze hypertrichéza. Endokrinologické vyset-
feni nebylo provedeno. Béhem hospitalizace
v Plzni byla pfi laboratornim screeningu zjis-
téna elevace hodnoty TSH. Lze zdUraznit, ze
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pacientka neabsolvovala vysetfeni pohlavnich
hormont ¢i hormont nadledviny. Vaskularni
endotelialni ristovy faktor (VEGF) maze byt
dllezitym markerem u tohoto onemocnéni,
véak v tomto pfipadé hladina VEGF mérena
nebyla (z organizacnich divodu).

Na zacatku diagnostického patrani (za-
fi 2021) neurolog zvazoval diagnézu CIDP
(Chronic inflammatory demyelinating poly-
radiculoneuropathy) na zakladé anamnézy
a klinickych projevid polyneuropatie. Kromé
toho pfitomnost hepatitidy B v Iékafské do-
kumentaci také muze vést ke suspekci na dia-
gnozu CIDP s hepatitidou B jako trigger. Byl
zvazovan mimo jiné i mozny vliv o¢kovani
proti covidu-19, které absolvovala v dubnu
2021. Pfi prvnim vysetfeni na neurologii
v Karlovych Varech vznikla otazka, zda se
nemohlo jednat o postvakcinaéni syndrom
Guillain-Barré s transformaci do CIDP. V této
situaci neurolog ani nemél jesté k dispozici
vysledky biopsie z lymfatické uzliny. Nicméné
byl klinicky dilezity nalez v oblasti patere
(viz vyse) a nasledné byl pozorovan minimalni
efekt terapie i. v.imunuglobuliny. Na zakladé
téchto skutec¢nosti bylo v tomto pfipadé ziej-
mé hledat jinou diagnézu nez CIDP. Bereme
na védomi, ze ve védecké literatufe se mluvi
o refrakterni formé CIDP (Godil et al., 2020).
U této nemocné po hematologické 1é¢bé
(viz vy3e) doslo k vyrazné regresi neurologic-
kého deficitu. Polyneuropatie byla jen jed-
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nim z projevll tohoto vzacného onemocnéni,
ale pro pacientku byla subjektivné nejtézsi
symptom. U pacientky nebyly respiracni ob-
tize, které jsou asociované s horsi prognézou
(Allam et al., 2008). 1 v jinych statech byly po-
psany pripady POEMS, u kterych na zacatku
neurologové uvazovali o CIDP, ale skute¢né
se jednalo o POEMS, kdy hematologicka te-
rapie také pomohla (Li et al., 2017). Dodali
bychom mimo jiné, ze syndrom POEMS
by mohl postihnout i détského pacienta
(Sevketoglu et al., 2008). Po dimisi z hema-
tologického oddéleni bylo pacientce do-
poruceno kontrolni neurologické vysetieni
na oddéleni v Karlovych Varech. Nicméné,
kratce potom ndm pacientka oznamila, Ze
na kontrolu nepfijde, protoze se citi velmi
dobfre. Misto dalSich vy3etfeni se rozhodla
odletét na dovolenou do Asie.

| kdyZ se nejednd o casté onemocnéni,
tento syndrom by mél byt soucasti Sirsi dia-
gnostické rozvahy v pfipadé polyneuropatie.
Nékteré publikace informuji o tom, Ze na za-
Catku diagnostického patrani mlze byt skutec-
né obtizné odlisit CIDP od syndromu POEMS
(Chow et al., 2018). Nase zkusenost se tomu
podoba. Zavérem bychom zdUraznili, ze mul-
tioborové spoluprace této pacientce vyznamné
pomohla. Nase pacientka bude nadale sledo-
vana ve Fakultni nemocnici v Plzni, kde na jafe
2023 ma probéhnout kontrolni hematologické
konzilium.
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