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Q IDENTIFICACAO
. QUADRO CLIiNICO

@ CONDUTA

Quadro Clinico

Feminino, 45 anos

Edema generalizado de inicio abrupto
Fraqueza progressiva e dor nos membros inferiores
Escurecimento difuso da pele

Espessamento cutaneo de abdome, regiao pélvica e pernas

Internada para investigacao de Sindrome Edemigénica



Fotos fornecidas pela paciente










. Hipoteses Diagnosticas

ESCLEROMIXEDEMA AMILOIDOSE




Investigacao

m
EXAMES LABORATORIAIS l

EXAMES DE IMAGEM

BIOPSIA




EXAMES LABORATORIAIS

Anemia MegaloblasticaeB12 §
Trombocitose

DHEA §

Hipocortisolismo

D dimero#

EXAMES NORMAIS

Funcao renal

Funcao hepatica

Funcao tireoideana

Eletrolitos

Sorologias para hepatites e HIV
FAN




IMUNOELETROFORESE

Método: Imunofixacdo em gel de agarose
Imunoeletroforese Total: Observada presencga de Banda
Monoclonal frente aos antisoros

lgG, Cadeia Leve Kappa e
Cadeia Leve Lambda.
Distribuicéo

homogénea de Baixa
Intensidade frente aos

antisoros IgA e IgM.

Conclusao: Compativel com Gamopatia
biclonal do tipo IgG Kappa

e cadeia Leve Lambda.







ELETRONEUROMIOGRAFIA

NOME DO PACIENTE:

IDADE:

DATA DO EXAME:
INDICACAO CLINICA: “Eletroneuromiografia de 4 membros"

SUMARIO:

NEUROCONDUCAO

Neurocondugio Motora

Foram avaliadas as amplitudes dos Potenciais de A¢ao Muscular Composto

(CMAPs), as laténcias distais e proximais e a velocidade de condugao

motora.

Fizeram p

fibular profundo, bilateralmente:

e Auséncia de CMAPs no trajeto do nervo tibial, bilateralmente.

o Amplitudes dos CMAPs reduzida no trajeto do nervo fibular, bilateralmente.

o As amplitudes dos CMAPs e as velocidades de condugdo encontram-se dentro
dos limites da normalidade, no trajeto dos demais nervos estudados.

o Nio foi estudado a porgdo distal do nervo ulnar esquerdo.

arte desse estudo a avaliagio dos nervos mediano, ulnar, tibial e

Neurocondugio sensitiva
Foram avaliadas as amplitudes dos Potenciais de A¢fio Sensitivos (SNAPs) e

a velocidade de condugio sensitiva.
Fizeram parte desse estudo a avaliacio dos nervos radial, mediano, ulnar e

fibular superficial, bilateralmente:

e Amplitude dos SNAPs reduzidas no trajeto do nervo mediano direito.

o As amplitudes dos SNAPs ¢ as velocidades de condugdo encontram-se dentro
dos limites da normalidade, no trajeto dos demais nervo.

eNio foi estudado o nervo mediano e radial esquerdo.

Respostas Tardias

Ondas F
Foram estudados os Nervos Tibial e Ulnar, bilateralmente.
e [aténcia da onda F dentro dos limites da normalidade no nervo ulnar e ausente

no tivial, bilateralmente.

Sugere neuropatia
axonal SENSITIVA e
MOTORA com sinais de
atividade (desnervacao/
reinervacao)



HEMANGIOMA GLOMERULOIDE?




0 ) p SR AN
a8 7 gGlomérulo renal S
P 4 Ny A
" { @ u‘."a. h .
v ‘ » » :‘,u \ ) '
) ot 0 e @ vy
W ( o Y iR "
i’ Pun o '” s 3
X W
{ ; v b=t !’0?"9; g P g
) L Rl ° v ¢ y
L} - §‘ " a ‘s 9 » “
) D\ G - N W
. L B ‘s A f
A q PO .
. -
Ry REOR e 6
’ . l\ b3
Qﬂ ¢ W i ;0 S ¢ \ 7‘g
-, » g
20 .)"“."\ ettt adh.
;' 3 A }‘ ¥ e & './ !)‘
VAL TV & ek % oy

L4 4

o N
&
\ y
- 5o
- 7
;7 @ ¢ p (
-
A -
P -

Je

W






\

4

PICO

POLINEUROPATIA ORGANOMEGALIA ENDOCRINOPATIA MONOCLONAL SKIN CHANGES




Epcinon

* : syndron

e Prevalénciade 0,3 /100.000
habitantes, sendo superior no Japao

e Adultos de meiaidade 50-60 anos . Pomes Syndrome

L~ 96.033

| JAPAN { - 0.3 per 100,000

e Predominancia masculina

JAMA Oncol. 2021 Sep 1;7(9):1383-1391.



FISIOPATOLOGIA

TNF a

Citocinas pro inflamatorias IL-1b

o VegF
e TNF 4
o IL-1b
o IL-6

An Bras Dermatol. 2011 Nov-Dec;86(6):1167-73

IL-6

Neuropatia periferica desmielinizante
Hepatoesplenomegalia
Disfuncio endocrina

Edema

Ativacao do gene da pro-opiomelanocortina

Pigmentacao cutanea

Proliferacao plasmocitaria
Gamopatia monoclonal
Trombocitose

Doenca de Castleman

Hemangiomas




Veg F Fator de crescimento endotelial vascular

\ e Edema periférico
_/,'_.‘ » e Derrame pleural
) e Hemangiomas
/ | e Papiledema
|
Vi
Y s _2s
& ol 4 e Ajudar no diagostico
N

Monitorizar atividade da

JAMA Oncol. 2021 Sep 1;7(9):1383-1391.



CRITERIOS DIAGNOSTICOS

TABLE 1 Criteria for the diagnosis of POEMS syndrome®

Mandatory major criteria . Polyneuropathy (typically demyelinating)

. Monoclonal plasma cell-proliferative disorder (almost always i)
Other major criteria . Castleman disease?
(one required) . Sclerotic bone lesions

. Vascular endothelial growth factor elevation
Minor criteria . Organomegaly (splenomegaly, hepatomegaly, or lymphadenopathy)
. Extravascular volume overload (edema, pleural effusion, or ascites)

. Endocrinopathy (adrenal, thyroid,” pituitary, gonadal, parathyroid, pancreatic®)

1
2
3
4
5
6
7
8
9

. Skin changes (hyperpigmentation, hypertrichosis, glomeruloid hemangiomata,
plethora, acrocyanosis, flushing, white nails)

10. Papilledema
11. Thrombocytosis/polycythemia®

Other symptoms and signs Clubbing, weight loss, hyperhidrosis, pulmonary hypertension/restrictive lung disease,
thrombotic diatheses, diarrhea, low vitamin B4, values

2 criterios obrigatorios +1critério maior +1critério menor

Am JHematol 2019 Jul-94(7):812-827



ALTERACOES DERMATOLOGICAS

Table 1 Prevalence of cutaneous manifestations in POEMS
syndrome

Patients, no. (%)
Feature (n=107)

Hyperpigmentation 50 (47)
Hemangioma 50 (47) 90“
Hypertrichosis 41 (38)
Acrocyanosis 36 (34)
White nails 32 (30)
Sclerodermoid changes 28 (26)
Raynaud phenomenon 21 (20)
Hyperemia/erythema 21 (20)
Flushing 17 (16)
Rubor 12 (11)
Clubbing 6 (6)

Int J Dermatol. 2013 Nov;52(11):1349-56.z



HEMANGIOMAS CUTANEOS

e Nevo Rubi
Case Rep Dermatol. 2015 Apr 21;7(1):61-9. L Hemangioma capilar LObU|ar

e Hemangioma Glomeruloide

X

An Bras Dermatol. 2011 Nov-Dec;86(6):1167-73. J Eur Acad Dermatol Venereol. 2024 Jun;38(6):e518-20.




HEMANGIOMA GLOMERULOIDE

A B e

e Manifestacao cutanea mais
especifica da Sindrome POEMS

e Multiplo ou unico

e Mais comum no tronco e
extremidades

e Podem preceder os demais

sinais e sintomas da sindrome



HEMANGIOMA GLOMERULOIDE HEMANGIOMA CAPILARLOBULAR

[}
x{\\

Int J Dermatol. 2013 Nov;52(11):1349-56. Cortesia Dr Daniel Obadia




HIPERPIGMENTAQAO HIPERTRICOSE ACROCIANOSE
3 i " !W ¢ .‘ J i =

N TR

Case Rep Dermatol. 2015 Apr 21;7(1):61-9.

UNHAS ESBRANQUICADAS ALTERACOES ESCLERODERMIFORMES

Int J Dermatol. 2013 Nov;52(11):1349-56. Case Rep Dermatol. 2015 Apr 21;7(1):61-9.



TRATAMENTO

@® CORTICOIDE
® RADIOTERAPIA

bevacizumab

® QUIMIOTERAPIA
@® TALIDOMIDA E LENALIDOMIDA

@® ANTIVEGF (BEVACIZUMABE) —
® BORTEZOMIBE

@® TRANSPLANTE AUTOLOGO DE CELULAS TRONCO

J Neurol. 2019 Jan;266(1):268-277



PROSSEGUINDO COM O CASO...

HISTOPATOLGGICO E IMUNOHISTOQUIMICA DA MEDULA OSSEA

Auséncia de plasmocitos monoclonais, auséncia de infiltracao
linfomatosa

HISTOPATOLOGICO DE LINFONODO INTRACAVITARIO

Tecido linfoide sem atipias

RADIOGRAFIAS
Auséncia de lesoes escleroticas




. AGUARDA DOSAGEM DE
VEGF SERICO

EM USO DE
CORTICOTERAPIA

o ACOMPANHAMENTO
MULTIDISCIPLINAR

L —



CRITERIOS DIAGNOSTICOS ANTERIORES

TABELA 1: Critérios diagnosticos para a sindrome POEMS

MAIORES Polineuropatia
Alteracao plasmoproliferativa monoclonal

MENORES Lesoes Osseas escleroticas
Doenga de Castleman

Organomegalia (hepatomegalia, esplenomegalia, linfadenopatia)

Edema / derrame de serosas

Endocrinopatia (adrenal, tireoidiana, hipofisaria, gonadal, paratireoidiana, pancreatica)
Alteracoes de pele (hiperpigmentacao, hipertricose, pletora, hemangiomas cutaneos,
alteracao esclerodermiforme)

Papiledema

Outras associacoes conhecidas Baqueteamento digital, perda ponderal, trombocitose, policitemia, hiperidrose

Associacoes possiveis Hipertensao arterial pulmonar primaria, doenca pulmonar obstrutiva, tromboses,
artralgias, cardiomiopatia, febre, diarreia, hipovitaminose B12

Diagnodstico: Presenca obrigatoria dos dois critérios maiores e de, pelo menos, um critério menor associado

An Bras Dermatol. 2011 Nov-Dec;86(6):1167-73



“TAKE-HOME MESSAGE"

IMUNOELETROFORESE

Observada presenca de Banda
Monoclonal frente aos antisoros
lgG, Cadeia Leve Kappa e
Cadeia Leve Lambda.
Distribuicéo

homogénea de Baixa
Intensidade frente aos

antisoros IgA e IgM.
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