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Резюме 

POEMS-синдром – редкое системное заболевание, которое проявляется следующими основными симптомами: 
полинейропатия, органомегалия, эндокринопатия, парапротеинемия, кожные изменения. Представлен клини-
ческий случай POEMS-синдрома у пациента 42 лет. Диагноз верифицирован после появления и нарастания 
экстраневральных симптомов, таких как выраженные отёки, дыхательная недостаточность, эндокринопатия, 
гепатоспленомегалия, лимфоаденопатия. По результатам дополнительного исследования выявлена харак-
терная для этого заболевания парапротеинемия. Проведён курс специфической терапии в гематологическом 
отделении, отмечен положительный эффект. В  связи с мультисистемным поражением органов возможно 
наличие разнообразных дебютов заболевания, что затрудняет правильную диагностику и назначение соот-
ветствующей терапии.

Ключевые слова: РOEMS-синдром, парапротеинемия, полинейропатия, органомегалия

Для цитирования:  Быков Ю.Н., Бендер Т.Б., Васильев Ю.Н., Бохна А.С., Широкова А.В., Василькова С.В., 
Меринова Н.И. Клиническое наблюдение POEMS-синдрома: трудности диагностики и лечения. Байкальский 
медицинский журнал. 2022; 1(1): 57-63. doi: 10.57256/2949-0715-2022-1-1-57-63



Байкальский медицинский журнал, 2022, Том 1, № 1 Baikal Medical Journal, 2022, Vol. 1, No 1

58
Клинические случаи 

Case reports

Clinical observation of POEMS syndrome:  
Difficulties in diagnosis and treatment

Bykov Yu.N. 1, Bender T.B. 1, Vasiliev Yu.N. 1, Bokhna A.S. 2, Shirokova A.V. 1,  
Vasilkova S.V. 1, Merinova N.I. 1

1  Irkutsk State Medical University, Irkutsk, Russia

2  Irkutsk Regional Clinical Hospital, Irkutsk, Russia

Abstract 

POEMS syndrome is a rare systemic disease that manifests with the following main symptoms: polyneuropathy, 
organomegaly, endocrinopathy, paraproteinemia, skin changes. A clinical case of POEMS syndrome in a 42-year-old 
patient is presented. The diagnosis was verified after the appearance and increase of extraneural symptoms, such 
as severe edema, respiratory failure, endocrinopathy, hepatosplenomegaly, lymphadenopathy. Additional examinations 
of the patient revealed paraproteinemia which is typical for this disease. The patient had a course of specific therapy 
in the hematology department that caused a positive effect. Due to multisystem organ damage, there may be a variety 
of onsets of the disease, which makes correct diagnosis and prescription of appropriate therapy difficult.
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Введение

Термин «POEMS-синдром» был предложен 
P.A. Bardwick и соавт. в 1980 г. и представляет со-
бой аббревиатуру, образованную из первых букв 
английских названий наиболее частых симптомов 
заболевания: Polyneuropathy – полинейропатия, 
Organomegaly – органомегалия, Endocrinopathy – 
эндокринопатия, M protein – М-градиент и Skin 
changes – кожные изменения [1]. Однако в сокра-
щении не получили отражения многие другие, не-
редко встречающиеся, важные признаки этой па-
тологии. Несмотря на эти ограничения, данный 
термин практически вытеснил более ранние на-
звания заболевания (синдром Crow – Fukase, бо-
лезнь Takatsuki). 

Ещё в 1956 г. R.S. Crow описал двух больных 
с плазмоцитомой, у которых имелась тяжёлая по-
линейропатия в сочетании с рядом других призна-
ков, включающих лимфаденопатию, пигментацию 
кожи, симптом белых ногтей, значительное сниже-
ние массы тела. Выявленные симптомы были рас-
ценены автором как паранеопластические прояв-
ления, связанные с плазмоцитомой [2]. 

В 1974 г. K. Takatsuki и соавт. описали ассо-
циацию миеломы с эндокринопатией, гиперпиг-
ментацией кожи. Они впервые заявили, что по-
добное сочетание может быть новым синдромом, 
и в связи с частым выявлением данного симпто-
мокомплекса у жителей японских островов пред-
ложили название – японская системная болезнь. 
Однако по  результатам более поздних исследо-
ваний, частота встречаемости данного синдрома 
в других этнических группах оказалась сопоста-
вимой с его распространённостью у японцев [3]. 

Патогенез и этиология POEMS-синдрома мало 
изучены. По данным ряда авторов, в основе пато-
генеза лежит цитокиновая реакция. У пациентов 
с POEMS-синдромом отмечено значимое повыше-
ние интерлейкина (IL) 1, фактора некроза опухо-
ли α (TNF-α, tumor necrosis factor α), и IL-6, эндо-
телиального фактора роста сосудов (VEGF, vascular 
endothelial growth factor) [4]. Избыток VEGF сти-
мулирует высокую пролиферативную активность 
эндотелиоцитов, эндотелиоз, на фоне которого 
возможно развитие микротромбозов, что приво-
дит к системности проявлений заболевания [5, 6]. 
Высокая пролиферативная активность IL-6 спо-
собствует развитию тромбоцитоза, остеосклеро-
за, изменений в  лимфатических узлах, увеличе-
нию продукции адренокортикотропного гормона 
(АКТГ), что может привести к гиперпигментации 
[6]. В качестве вероятной причины запуска цито-
киновой реакции рассматривают вирус герпеса че-
ловека 8-го типа [5, 6]. 

Средний возраст дебюта POEMS-синдрома – 
40–60 лет [6], течение медленное, но неуклонно 
прогрессирующее. Как правило, одним из пер-
вых клинических проявлений заболевания явля-

ется дистальная полинейропатия с преобладани-
ем моторных нарушений в нижних конечностях, 
приводящая к развитию вялых дистальных паре-
зов, снижению двигательной активности пациента, 
вплоть до полной обездвиженности [7]. Пациенты 
часто предъявляют жалобы на парестезии, онеме-
ние в стопах, которые по мере развития заболева-
ния прогрессируют и становятся выраженными.

Моноклональная плазмоклеточная пролифе-
рация – второй по частоте после полинейропа-
тии (95–100 %) симптом заболевания. Но с учётом 
наличия отрицательного М-градиента у большин-
ства пациентов с POEMS-синдромом [8] (ввиду 
крайне низкого уровня моноклональной гаммапа-
тии при этой патологии) рекомендовано проведе-
ние более чувствительного диагностического ме-
тода (электрофореза белков плазмы с  иммуно-
фиксацией).

Органомегалия встречается у половины паци-
ентов и чаще всего представлена гепатосплено-
мегалией и лимфаденопатией (чаще генерализо-
ванной) [9].

К проявлениям эндокринопатии относят эрек-
тильную дисфункцию у мужчин, нарушение мен-
струального цикла у женщин, гинекомастию, ги-
потиреоз, надпочечниковую недостаточность, ги-
перпаратиреоз [10].

В половине случаев встречаются кожные из-
менения в виде гиперпигментации пальцев, скле-
ротических изменений, акроцианоза, ангиомато-
за кожи [11].

Из дополнительных симптомов следует отме-
тить отёки (периферические отеки конечностей, 
асцит, гидроторакс, гидроперикард), очаги де-
струкции в костной ткани (остеосклеротические 
изменения), тромбоцитоз, очаги пневмосклеро-
за, невыраженную протеинурию, микрогемату-
рию, лихорадку неясного генеза, потерю веса [12].

Диагностические критерии POEMS-синдрома 
подразделяют на большие (полинейропатия, моно-
клональная плазмоклеточная пролиферация, скле-
ротические изменения костей, повышение VEGF) 
и малые (органомегалия, увеличение внесосуди-
стого объёма жидкости, эндокринопатии, кожные 
изменения, отёк диска зрительного нерва, тром-
боцитоз). Диагноз является достоверным при на-
личии не менее трёх больших критериев (причём 
полинейропатия и моноклональная плазмокле-
точная пролиферация являются обязательными) 
и одного малого [13]. 

Клинический пример

Пациент А., 42 года, житель Республики Буря-
тия. Считает себя больным с октября 2015 г., когда 
впервые появились покалывание и онемение в сто-
пах. Пациента беспокоили онемение нижних ко-
нечностей, периодическая боль в спине. Обращал-
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ся к неврологу по месту жительства. Рекомендо-
вано проведение магнитно-резонансной томогра-
фии (МРТ) поясничного-крестцового отдела по-
звоночника. Выявлен остеосклероз позвонка LIII. 
Лечился с диагнозом дорсопатия поясничного от-
дела позвоночника без существенного эффекта. 

С апреля 2016  г. отмечал постепенно нарас-
тающую слабость в ногах, изменилась походка, 
в мае 2016 г. возникли отеки нижних конечностей. 
Проходил всестороннее обследование в  Респу-
бликанской клинической больнице им. Н.А. Се-
машко в г. Улан-Удэ. С июня 2016 г. по данным 
ультразвукового исследования (УЗИ) определял-
ся небольшой выпот в перикарде в левой плев-
ральной полости. Тогда же фиксировались отёки 
на ногах, повышение показателя ревматоидного 
фактора (РФ), а также медиастинальная, подмы-
шечная лимфаденопатия, очаговые образования 
тел позвонков грудного отдела, очаговые обра-
зования средней доли правого лёгкого (лимфоу-
зел, очаговый пневмосклероз) по данным МРТ. 
В общем анализе крови фигурировал тромбоци-
тоз 500–650 × 109/л. В августе 2016 г. у пациента 
развился острый коронарный синдром; по дан-
ным коронарографии определён стеноз огибаю-
щей артерии до 70 %, проведено стентирование. 
В октябре 2016 г. ревматологом по месту житель-
ства выставлен диагноз: системная склеродермия, 
синдром Шегрена. Проконсультирован в ФГБНУ 
НИИР им. В.А. Насоновой в октябре 2016 г. Ис-
следовались специфические маркеры склеродер-
мии: анти-scl-70, анти-Цетром А, АЦЦП (антите-
ла к циклическому цитруллинсодержащему пепти-
ду), РФ, анти-Ro/SS-A. Получены отрицательные 
результаты, ревматологический диагноз был снят.

В январе 2017 г. впервые обратился в невро-
логическое отделение клиник ФГБОУ ВО ИГМУ 
Минздрава России с жалобами на слабость, оне-
мение, покалывание в ногах, преимущественно 
в дистальных отделах, отёки нижних конечностей 
до середины голеней, изменение походки, общую 
слабость. Больной обследован: выявлен тромбо-
цитоз 554–636 × 109/л, повышение С-реактивного 
белка (СРБ) до 45,7 мг/л, повышение глобулинов 
альфа-1, альфа-2, гамма-глобулинов; по данным 
электронейромиографии (ЭНМГ) выявлены при-
знаки демиелинизирующего поражения моторных 
и сенсорных волокон нервов нижних конечностей. 
Выставлен диагноз: хроническая воспалительная 
демиелинизирующая полинейропатия, перифери-
ческий квадрипарез, легко выраженный в руках, 
выраженный в дистальных отделах ног. Проведе-
но лечение: метилпреднизолон 1000 мг внутривен-
но (в/в) капельно № 5, иммуноглобулин человече-
ский 400 мг/кг 25000 мг в/в капельно № 5. Отмече-
на положительная динамика: отёки уменьшились, 
несколько улучшилась ходьба, при выписке реко-
мендован приём таблетированного преднизолона 

в дозе 60 мг/сут. в течение 1,5 мес. с постепенной 
отменой под наблюдением врача поликлиники. 

В июле 2017  г. пациент повторно поступает 
в неврологическое отделение клиник ФГБОУ ВО 
ИГМУ Минздрава России с ухудшением. Жало-
бы: наросла слабость в ногах, стал ходить с опо-
рой на трость, дистальные отделы ног похудели, 
возобновились отеки до середины голени, стал 
периодически падать при ходьбе за счёт парезов 
ног, появились потливость стоп, ладоней, общая 
слабость, покалывание, онемение в кистях. По ре-
зультатам проведённого обследования выявлены: 
тромбоцитоз 695 × 109/л, белок в общем анали-
зе мочи 0,02 г/л. По данным ЭНМГ от 13.07.2017 
обнаружены признаки грубого демиелинизиру-
ющего поражения моторных и сенсорных воло-
кон нервов нижних конечностей. Проведено ле-
чение: метилпреднизолон 1000 мг в/в капельно 
№ 5. На фоне лечения отмечалась положитель-
ная динамика в виде уменьшения отёков и улуч-
шения ходьбы. 

В сентябре 2017  г. осмотрен гематологом 
в  г.  Улан-Удэ. Выставлен диагноз: хроническое 
миелопролиферативное заболевание? Тромбоци-
темия? Носитель полиморфизма генов в гетеро-
зиготной форме (IТGA2), по гемозиготному типу 
АI1. Рекомендован приём ацетилсалициловой кис-
лоты и клопидогреля. В октябре 2017 г. по месту 
жительства больному проведена трепанобиопсия: 
выявлены признаки, характерные для эссенциаль-
ной тромбоцитемии. 

В декабре 2017  г. больной в третий раз по-
ступил в неврологическое отделение Клиник 
ФГБОУ ВО ИГМУ Минздрава России с жалобами 
на ухудшение состояния: наросла слабость в ниж-
них и верхних конечностях, больше выраженная 
в дистальных отделах конечностей; передвигался 
при помощи трости; бывали падения из-за сла-
бости в ногах; чувствительные нарушения в сто-
пах и кистях; общая слабость; отеки нижних ко-
нечностей; имелось затруднение дыхания, чувство 
нехватки воздуха в горизонтальном положении; 
произошла потеря веса (до 6 кг за месяц); отмечал 
осиплость голоса. Неврологический статус: лёгкая 
дисфония (грубость, приглушённость голоса); сни-
жен глоточный рефлекс; резко снижен кашлевой 
рефлекс. Объём активных движений ограничен 
в дистальных отделах конечностей за счёт парезов. 
Мышечный тонус в конечностях слегка снижен. 
Сила мышечных групп: в руках в проксимальных 
отделах – 5 баллов, в дистальных отделах – 4 бал-
ла; в ногах в проксимальных отделах – 3,5 балла, 
в дистальных отделах – 1 балл, до степени плегии 
в мышцах-разгибателях стоп. Избирательных ами-
отрофий нет. Сухожильные рефлексы с конечно-
стей не вызываются. Отмечена болевая гипестезия 
по полиневритическому типу в ногах. 

По результатам методов дополнительного ис-
следования выявлены лёгкая анемия, лимфоци-
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тоз, лейкопения, гипопротеинемия, снижение 
альбуминов, гипергаммаглобулинемия, повыше-
ние СРБ, эритроцитурия, бактериурия, лейкоци-
турия. При проведении эхокардиографии выявлен 
гидроперикард; на УЗИ органов брюшной поло-
сти – асцит, двухсторонний гидроторакс. По дан-
ным мультиспиральной компьютерной томографии 
(МСКТ) органов грудной клетки имеется двухсто-
ронняя застойная пневмония, лимфаденопатия ме-
диастинальная и подмышечная, абдоминальная, 
гепатоспленомегалия, множественные остеоскле-
ротические образования тел позвонков грудного 
отдела позвоночника, грудины (больше данных, 
свидетельствующих об эностозах).

Через 4 дня от момента поступления развилось 
значительное ухудшение состояния – появилось 
повышение температуры тела до 37,5–38 °С, на-
росла одышка, усилились отёки (лица, рук, ног 
до уровня верхних третей бёдер). Пациент был пе-
реведён в палату интенсивной терапии и реани-
мации (ПИТиР), интубирован, переведён на ис-
кусственную вентиляцию лёгких в связи с грубы-
ми дыхательными нарушениями. 

В условиях ПИТиР проведено обследование. 
В  анализах крови: анемия лёгкой степени, ско-
рость оседания эритроцитов – 33 мм/ч, тромбо-
циты в норме, гипопротеинемия, незначительное 
повышение Д-димера.

ЭНМГ: грубое поражение моторных и сенсор-
ных волокон нервов нижних и верхних конечно-
стей; грубое поражение моторных волокон ди-
афрагмальных нервов с двух сторон (парез диа-
фрагмы).

Получены отрицательные результаты в рамках 
поиска аутоиммунного (антитела к ганглиозидам, 
антистрептолизин-О, РФ, антиядерные антитела, 
антитела к двухспиральной ДНК), онкологическо-
го (онкомаркеры, проведены фибробронхоскопия, 
фиброгастродуоденоскопия, УЗИ органов брюш-
ной полости, почек, мочевого пузыря, щитовидной 
железы, МСКТ органов грудной клетки) и тубер-
кулёзного (исследована мокрота на предмет ми-
кобактерий методом полимеразной цепной реак-
ции) процессов. 

По результатам УЗИ щитовидной железы вы-
явлена шейная лимфаденопатия с обеих сторон, 
по результатам УЗИ паховых лимфоузлов – при-
знаки умеренной паховой лимфаденопатии с обе-
их сторон. 

Отмечалось повышение белка сывороточно-
го амилоида до 340,00  мг/л (при норме менее 
6,4 мг/л). Однако гистологическое исследование 
кожи области живота, слизистой желудка и брон-
хов с окраской конго красным не выявили отло-
жений амилоида.

Определение белковых фракций методом элек-
трофореза выявило лишь повышение глобулинов 
альфа-1, альфа-2, гамма-глобулинов. Электрофо-
рез белков с иммунофиксацией позволил выя-

вить в зоне гамма-глобулинов гомогенную фрак-
цию, которая была идентифицирована как PIgG 
lambda тип, что позволило сделать вывод о нали-
чии моноклональной секреции (парапротеинемии) 
у данного пациента.

Проведено лечение: метилпреднизолон 1000 мг 
в/в капельно № 7; оксигенотерапия; антибиоти-
котерапия (эртапенем, ванкомицин, метронида-
зол, флуконазол); диуретическая терапия (фуро-
семид, спиронолактон); коррекция гипопротеине-
мии и кислотно-щелочного равновесия. 

На фоне проведённого лечения отмечалась по-
ложительная динамика: появились рефлексы с су-
хожилия бицепса, улучшился кашлевой рефлекс, 
наросла сила в кистях, снова мог совершать мини-
мальные движения в стопах, стал лучше дышать, 
значительно уменьшились отеки. 

Пациент повторно проконсультирован ге-
матологом Иркутской областной клинической 
больницы (ИОКБ), выставлен диагноз: POEMS-
cиндром: вторичная хроническая воспалитель-
ная демиелинизирующая полинейропатия, сме-
шанная (моторно-сенсорно-вегетативная) фор-
ма, выраженный квадрипарез периферического 
характера с преобладанием в дистальных отде-
лах нижних конечностей; моноклональная се-
креция Aλ; остеосклероз 3-го и 4-го поясничных 
позвонков; гепатоспленомегалия, медиастиналь-
ная и абдоминальная лимфаденопатия, анасарка 
(гидроторакс, гидроперикард, асцит, перифери-
ческие отеки); тромбоцитоз в анамнезе; кардио-
мегалия с диастолической дисфункцией и сохра-
нённой фракцией выброса. Хроническая сердеч-
ная недостаточность IIА, функциональный класс 
3. Рекомендовано проведение курсов цитостати-
ческой терапии (алкеран, бортезомиб) в услови-
ях гематологического отделения.

В конце декабря 2017 г. пациент был экстуби-
рован, переведён в общую палату неврологическо-
го отделения, предъявлял жалобы на выраженную 
слабость в конечностях с преобладанием в дис-
тальных отделах, затруднённое дыхание из-за мо-
кроты, скапливающейся в трахее (сохраняется ос-
лабленный кашлевой рефлекс), общую слабость. 

Через несколько дней пациент был переведён 
в гематологическое отделение ИОКБ с рекомен-
дацией продолжить приём гормональной терапии 
в таблетированной форме: преднизолон 60 мг/сут. 
через день длительно, до стабилизации состоя-
ния, с контролем по выраженности двигательно-
го дефекта. 

После проведённой специализированной тера-
пии в условиях гематологического отделения до-
стигнута относительная ремиссия заболевания, по-
ложительная динамика, в том числе регресс невро-
логической симптоматики. Из отделения пациент 
ушёл с опорой на ходунки, с рекомендацией дис-
пансерного наблюдения у невролога и гематолога 
по месту жительства.
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Заключение 

Приведённый клинический случай демонстри-
рует необходимость более широкой информиро-
ванности врачей разных специальностей о такой 
патологии, как POEMS-синдром. Зачастую па-
циенты с этой нозологией в течение длительно-
го времени наблюдаются с диагнозом полиней-
ропатии неуточнённого генеза или хронической 
воспалительной демиелинизирующей полиней-
ропатии, не получая адекватной специфической 
терапии. В большинстве случаев дебют заболе-
вания происходит с экстраневральных симпто-
мов, таких как гинекомастия [6], гиперпигмен-
тация, гипотиреоз, эректильная дисфункция, пе-
риферические отеки [14], одышка [15]. В литера-
туре описаны случаи развития POEMS-синдрома 
у пациентов с ревматоидным артритом [16] и ми-
еломной болезнью [7]. Лабораторные исследова-
ния даже при наличии классической клинической 
картины заболевания не всегда показывают ожи-
даемое увеличение уровня VEGF [17] и наличие 
моноклональной гиперсекреции [8], что свиде-
тельствует о наличии атипичных форм POEMS-
синдрома и  требует дальнейшего изучения ме-
ханизмов патогенеза этого заболевания. Особое 
значение имеет проведение электрофореза бел-
ков плазмы крови с иммунофиксацией, что по-
зволяет выявить в зоне гамма-глобулинов гомо-
генную фракцию. 
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