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Einleitung

Patienten mit der Diagnose einer Monoklona-
len Gammopathie unklarer  Signifikanz
(MGUS) oder eines Multiplen Myeloms haben
eventuell schon von der seltenen Diagnose
des POEMS-Syndroms gehoért. Hinter den
Buchstaben verbergen sich die Hauptsymp-
tome dieses Syndroms: Polyneuropathie
(Stérungen im Bereich der Hand- und Ful3-
nerven), Organomegalie (vergrofl3erte innere
Organe, z.B. Leber), Endokrinopathie (Sto-
rungen des Hormonstoffwechsels, z.B. Diabe-
tes), Monoklonales Protein (Immunglobulin G
[lgG] oder A [IgA]) und Hautveranderungen
(Skin). Da das Vorkommen von monoklona-
lem Protein eine Voraussetzung fir die Diag-
nose eines POEMS-Syndroms darstellt, ist es
nicht verwunderlich, dass gerade MGUS- und
Myelom-Patienten mit dem Syndrom Berih-
rungspunkte haben koénnen. Aufgrund der
vielfaltigen Beschwerden, die mit der Erkran-
kung einhergehen kénnen, steht das eigent-
lich sehr seltene POEMS-Syndrom relativ
haufig als mdgliche Diagnose zur Diskussion.

Symptome

Das POEMS-Syndrom wird aufgrund seiner
vielen verschiedenen Erscheinungsformen
haufig als ,Chamaleon” bezeichnet und die
Auspragung der Beschwerden unterscheidet
sich von Patient zu Patient. Es wird zumeist
zwischen dem 50. und 70. Lebensjahr diag-
nostiziert. Betroffene klagen haufig tber beid-
seitige, symmetrische Kribbelmissempfindun-
gen, MuskelkrAmpfe und selten auch
Schmerzen in den Handen und FuRRen. Die
OrganvergrolRerung kann z.B. durch ein Vol-

legefuihl aufgrund einer vergroRerten Leber
oder Milz auffallen. Haufig wird sie aber erst
in einer Ultraschall-, CT- oder PET-Unter-
suchung entdeckt. Aulerdem kann es zu
Lymphknotenschwellungen kommen. Stérun-
gen des Hormonstoffwechsels sind oft sehr
unspezifisch. So klagen viele Patienten tber
vermehrtes Schwitzen oder eine unspezifi-
sche Midigkeit und Lustlosigkeit mit vermin-
derter korperlicher Belastbarkeit. Bei Frauen
kann eine evtl. noch bestehende Regelblu-
tung unregelmaflig werden oder ausfallen.
Méanner bemerken oft eine Zunahme des
Brustumfangs. Auch eine neue Neigung zu
Bluterglissen oder Wassereinlagerungen in
den Beinen werden oft von POEMS-Patienten
beschrieben. Wenn die Wassereinlagerungen
im Auge auftreten, kann es zu Sehstdrungen
kommen. Fur Betroffene am eindrucksvolls-
ten sind meist die Hautveranderungen. Hier
fallt eine starke Braunung auf, manchmal
auch nur bestimmter Hautregionen, ohne
dass die Patienten viel in der Sonne gewesen
sind. Die Farbveranderungen gehen oft ein-
her mit einer zunehmenden Derbheit, die be-
sonders im Bereich der Finger und Zehen
unangenehm sein kann. Frauen beschreiben
oft eine Zunahme der Kdrperbehaarung.

Zusammenfassend lasst sich sagen, dass die
Symptome des POEMS-Syndroms vielgestal-
tig und oft sehr unspezifisch sind. Dies kann
einerseits dazu fuhren, dass die Diagnose zu
oft in den Raum gestellt wird, denn meist wird
eine andere Ursache gefunden. Andererseits
sieht man bei vielen POEMS-Patienten, dass
die Symptome Uber langere Zeit verkannt
wurden.
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Diagnose

Ein sicherer Nachweis oder Ausschluss des
POEMS-Syndroms ist daher wichtig. Voraus-
setzung fur die Diagnose ist zunachst das
Vorliegen von monoklonalem Protein oder
Leichtketten im Serum oder Urin, was Uuber
eine Immunfixation nachgewiesen werden
kann. Hierbei erfolgt eine Auftrennung der
enthaltenen Eiweil3e im elektrischen Feld
nach Ladung und GréRe. Bei fast allen
POEMS-Patienten finden sich die monoklona-
len Antikdrper-Unterformen IgG lambda oder
IgA lambda. Die weit tberwiegende Mehrheit
der Betroffenen klagt Uber eine Polyneuropa-
thie. Weitere Befunde machen ein POEMS-
Syndrom wahrscheinlich. Im Blut liegt h&ufig
eine Vermehrung der Blutplattchen (Throm-
bozyten) und der roten Blutkdrperchen vor.
Insbesondere wenn ein Patient Giber Wasser-
einlagerungen klagt, findet sich haufig eine
Erhéhung des Botenstoffes Interleukin-6 und
des fir das GefalBwachstum wichtigen
Wachstumsfaktors VEGF. In der Bildgebung
kénnen lokalisierte Knochenverdichtungen
(Sklerosierungen) auffallen. Die Bildgebung
kann auch hilfreich sein, um eine ggf. asymp-
tomatische OrganvergroRerung aufzudecken.

Nur wenn mehrere dieser Symptome und
Befunde gleichzeitig zutreffen, kann die Diag-
nose eines POEMS-Syndroms gestellt wer-
den.

Behandlung

Den Patienten kann in der Regel gut geholfen
werden. Haufig bringt eine symptomatisch
orientierte Therapie bereits eine Beschwerde-
linderung. Dies kann z.B. eine Entwasse-
rungstherapie bei Flissigkeitseinlagerung
oder eine Ergotherapie bei Polyneuropathie
sein.

Um die Ursache eines POEMS-Syndroms zu
beheben, ist jedoch immer eine intensivere
Therapie notwendig. Aufgrund der Seltenheit
der Erkrankung wird eine Behandlung an ei-
nem Zentrum empfohlen. Hier kdnnen weiter-
fuhrende Untersuchungen durchgefihrt wer-
den, z.B. eine Knochenmarkpunktion und
eine Ganzkdrper-Bildgebung. So kann eine
moglichst schonende, aber dennoch so inten-
siv wie ngtige Therapie fur den einzelnen
Patienten bestimmt werden. Diese kann eine
Chemotherapie beinhalten. Bei manchen Pa-
tienten ist auch eine gezielte Strahlentherapie
ausreichend.

Zusammenfassung

Ein POEMS-Syndrom ist selten und aufwen-
dig zu diagnostizieren. Aufgrund der vielen
Symptome, die es aufweisen kann, wird es
relativ haufig als alternative Diagnose in Be-
tracht gezogen. Oft kann eine andere Ursa-
che fir die Beschwerden gefunden werden.
Dennoch sollte an das seltene Syndrom ge-
dacht und bei Verdacht die notwendige Diag-
nostik und Therapie veranlasst werden.

Lymphknoten-
vergréBerung

Organvergréferung,
hier: VergroBerung
von Leber und Milz

Lokalisierte
Knochenverdich-
tungen

Positronenemissionstomografie (PET) eines POEMS-
Patienten: Die Bildgebung kann entscheidende Hin-
weise bei der Diagnosefindung geben. Deutlich zu er-
kennen ist die VergréRerung von Lymphknoten,
Milz und Leber sowie lokalisierte Knochenverdich-
tungen (mit freundlichem Einversténdnis des Patien-
ten).
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Immunfixation:
Auftrennung von Eiwei3en im elektrischen Feld
nach Ladung und Grol3e

Immunglobuline:
Antikorper

Leichtketten:
Ein Antikorper-Molekil besteht aus zwei leichten
und zwei schweren Eiweil3ketten

Monoklonal:
Von einem einzigen, genetisch identischen Zell-
klon ausgehend oder gebildet

PET:
Positronenemissionstomografie

Polyneuropathie:

Nervenschédigung, die mit Missempfindungen,
wie Kribbeln, Taubheit und Schmerzen, einherge-
hen kann



