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Observations:

Le POEMS (Polyneuropathie, Organomégalie, Endopattie, gammapathie Monoclonale, et «
Skin changes ») syndrome est une maladie multisygtée rare. A c6té des criteres obligatoires
gue sont la polyneuropathie et la gammapathie monale, les manifestations dermatologiques

sont fréquentes et variées.

Obervation n°1 :

Un homme de 70 ans était hospitalisé pour tabléaadarque évoluant depuis plusieurs mois.
avait comme antécédents un myélome multiple a lg@@bta diagnostiqué en 2003, traité par
autogreffe de cellules souches hématopoiétiqgueslenalidomide associé a une corticothérapie et
une neuropathie périphérigue a anti-MAG (myelineasted-glycoprotein). L'examen clinique
révélait des cedemes des membres inférieurs, assacime ascite (Fig 1) et un épanchement
pleuro-péricardique exsudatif. On observait uneehgigmentation généralisée, prédominant aux
extrémités (Fig 2) apparue de facon progressivpuide quelques années, et un aspect
sclérodermiforme particulierement marqué en regharddos (Fig 3). Les examens biologiques
montraient un pic monoclonal a IgG lambda et peterett d’éliminer les diagnostics de maladie
d’Addison, d’hémochromatose, de maladie de Bierroar de sclérodermie systémique. La
tomographie par émission de positons montrait @ssoms ostéocondensantes vertébrales et
iliaques, et I'électromyogramme confirmait la neuathie périphérique. Les critéres cliniques et
biologiques étaient réunis pour retenir le diagicode POEMS. Le taux sérique élevé de VEGF

(Vascular Endothelial Growth Factor) confortait diegnostic. L'évolution était fatale en raison

d’une insuffisance rénale sur anasarque.



Observation n°2 :

Un homme de 42 ans, chimiste dans l'industrie, ot pour seul antécédent une prostatite
chroniqgue, se voyait découvrir de maniére fortuitke multiples ostéocondensations
asymptomatiques (L1, L5 et créte iliagque droite). diagnostic initialement évoqué était celui de
fluorose osseuse d'origine professionnelle en raidune exposition a I'acide fluorhydrique
pendant 15 ans. La progression quelques moistatdsde ces Iésions ostéocondensantes justifiait
I'hospitalisation du patient pour réalisation d’bilan étiologique. L'examen clinique montrait une
gynécomastie bilatérale, des paresthésies des rasnmférieurs, des troubles digestifs (diarrhées,
douleurs abdominales), un amaigrissement de 10&g, atlénopathies jugulaires et axillaires
bilatérales ainsi que des Iésions cutanées a typsadies hyperpigmentées du flanc et du cou (Fig
4), une hypertrichose majeure (Fig 5), des angidmiasreux multiples (Fig 6), un aspect infiltré de
la peau (visage, tronc, extrémités) avec sclérgtiadt la présence de Iésions nécrotiques du tronc
et des membres supérieurs avec aspect livédoideéephérie (Fig 7). Lélectromyogramme
confirmait la présence d'une neuropathie sensitiéenyélinisante. Le fond d'ceil révélait la
présence d’'un cedeme papillaire bilatéral sans symaiblogie oculaire. Le bilan endocrinologique
mettait en évidence une hypotestostéronémie assaciée hyperoestrogénie, et une élévation de la
FSH et de la LH. Le scanner abdominal montrait hapatosplénomégalie, des adénopathies
médiastinales ainsi qu’une ascite avec liquide @astia la ponction. La biopsie d’adénopathie
axillaire était en faveur d’'une maladie de Castelndans sa forme fibrohyaline. La recherche
répétée d’'un composant monoclonal dans le sangyriless et I'ascite était négative. L'association
d’'une polyneuropathie a 2 critéres majeurs (malddi€astelman et Iésions ostéocondensantes) et
5 critéres mineurs (hépatosplénomégalie, ascittga@mopathie, cedéme papillaire au fond d’ceil et
Iésions cutanées typiques) faisait retenir lemtatic de POEMS. Une corticothérapie systémique
était introduite mais I'évolution était rapidemdatale avec état cachectique et extension rapige de

Iésions nécrotiques.



Commentaires:

Le POEMS syndrome est une maladie multisystémigue en Europe, touchant typiquement

I’'hnomme autour de 50 ans.

La physiopathologie du POEMS repose sur une pramuatxcessive de VEGF, facteur de
croissance de I'endothélium vasculaire, par lesmtxytes dans un contexte de gammapathie

monoclonale.

Des critéres diagnostiques ont été proposés en &l Dispenzieri et al. [1] : polyneuropathie et

prolifération monoclonale sont des critéres obbgas, associés a un ou plusieurs des critéeres
majeurs parmi lésions osseuses, maladie de Castleamgmentation des taux plasmatiques de
VEGF, et un ou plusieurs des criteres mineurs sitsvaorganomeégalie, surcharge du compartiment
extra-vasculaire (cedéme, pleurésie, ascite), embpathie, signes cutanés, cedeme papillaire,

thrombocytose ou polycythémie.

L'atteinte cutanée est trés fréquente, présents daxiron 90 % des cas, et directement liée a la
production accrue de VEGF. Bien que non spécifiqgiase modifiant pas le pronostic, les Iésions

cutanées peuvent permettre d'évoquer le diagnasti@mment lorsqu’elles sont associées entre
elles. Il existe en moyenne trois manifestationtamées présentes simultanément chez un méme

patient [2].

Lhyperpigmentation est I'une des manifestationtanées les plus fréquentes (47 a 76 %) [2] [3].
Elle peut étre généralisée ou localisée sur legmmites, les faces d’extension des membres, le dos,

le cou et les aisselles.



Les hémangiomes sont aussi fréquents que I'hypemigation (47 a 86 % des patients d’aprés les
séries les plus récentes) [2] [3]. lls sont mudtiptlans la quasi-totalité des cas, et prédomingnt s
le tronc et les racines des membres. Larchitectgi@méruloide a [Ihistologie est quasi
pathognomonique de la pathologie mais est loirrel’t plus fréquente (moins d’un tiers des cas).
Lhémangiome est la Iésion cutanée apparaissarst ldgrhase la plus précoce de la maladie et peut

donc précéder le diagnostic de POEMS [4].

Lhypertrichose, présente dans 38 a 52 % des ¢d48][2est une autre manifestation classique. Elle
touche particulierement les extrémités, mais nptezniere observation illustre le fait qu’elle peut

étre parfois diffuse.

L'épaississement sclérodermiforme (26 a 57% des[2hf3] touche le plus souvent les extrémités
puis le tronc. L'examen histologique montre uneéside dermique avec hyperplasie vasculaire
dans 37 % des cas [3]. L'association de cette udussclérose » a une hyperpigmentation peut

faire suspecter a tort une sclérodermie systéntqueonstitue I'un des diagnostics différentiels.

Un cedéme secondaire a une augmentation de la palidééaasculaire est classiquement décrit
chez les patients atteints de POEMS, aboutissafipa un véritable tableau d’anasarque. Des
Iésions cutanées secondaires a l'apparition tr@gdeade I'oedéme (« acute edemal/cutaneous

distension syndrome ») ont également été rappaojiges

Les autres manifestations dermatologiques du POEBN@Erome sont : une atteinte unguéale a
type de leuconychie ou dhipprocatisme digital [3]Jn acrosyndrome (acrocyanose voire
phénomene de Raynaud) [2], une lipoatrophie facatpiise [3], un livedo nécrotique [3] et une

calciphylaxie [6].



Conflits d’intéréts : aucun



Figure 1 : Edéme des membres inférieurs, aschigpatrpigmentation généralisée (obs. 1)
Edema of the lower limbs, ascites and generalized hyper pigmentation

Figure 2 : Hyperpigmentation prédominante aux ewité&s (obs. 1)
Hyper pigmentation of the extremities

Figure 3 : Aspect sclérodermiforme du dos (obs. 1)
Scleroder miform aspect of the back

Figure 4 : Plages hyperpigmentées du flanc (obs. 2)
Hyper pigmented areas of the flank

Figure 5 : Hypertrichose diffuse (obs. 2)
Diffuse hypertrichosis

Figure 6 : H&Emangiomes multiples (obs. 2)
Multiple hemangiomas

Figure 7 : Livedo nécrotique du bras (obs. 2)
Necrotic livedo of thearm
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