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Синдром POEMS – паранеопластический синдромокомплекс, возникающий в результате новообразова-

ния плазматических клеток. Основными критериями данного синдрома являются полинейропатия (P), 

органомегалия (О), эндокринопатия (E), моноклональная гаммапатия (М) и кожные проявления (S). Ука-

занные симптомы часто игнорируются и расцениваются как проявления сопутствующих заболеваний, а 

постановка диагноза и начало лечения задерживаются на неопределенно долгое время, через которое па-

циенты становятся уже инвалидами. Из-за редкости этого заболевания в литературе имеется лишь не-

большое количество описаний клинических случаев и обзоров, посвященных данной теме. В данной ста-

тье авторы анализируют современные сведения об этиологии и патогенезе заболевания, его клинических 

проявлениях и основных принципах лечения. 
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POEMS-синдром – редко встречающий-

ся полиорганный паранеопластический син-

дромокомплекс, связанный с плазмоклеточ-

ной дискразией, впервые описанный в 1956 

г. R.S. Crow, который, в течение пяти лет, 

изучал пациентов с диагнозом «множествен-

ная миелома». Исследователь пришёл к вы-

воду, что сочетание плазмоклеточной опухо-

ли с полинейропатией не является большой 

редкостью, так как подобное сочетание 

наблюдалось у 2 из 14 пациентов [1]. 

 В 70-80 годы японскими исследователя-

ми опубликован ряд наблюдений пациентов 

с похожими симптомами, что дало основание 

для введения термина «японская системная 

болезнь» или болезнь Takatsuki [2, 3]. В по-

следующие годы данный синдром стал выяв-

ляться не только у жителей Японии, но и у 

европейцев [4, 5]. В 1980 г. американским 

учёным P. Bardwick предложена аббревиатура 

POEMS по первым буквам основных симпто-

мов – полинейропатия (P), органомегалия (O), 

эндокринопатия (E), моноклональная гамма-

патия (M), изменения кожи (S) [6]. 

Этиология и патогенез  заболевания 

остаются до настоящего времени неизвестны. 

Некоторые исследователи считают, что пер-

систенция вируса герпеса 8-го типа способна 

вызвать в организме человека POEMS-

синдром. За счёт продукции вирусного ин-
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терлейкина-6 (ИЛ-6), аминокислотная после-

довательность которого на 1/2 аналогична 

человеческому ИЛ-6, происходит гиперпро-

дукция фактора роста эндотелия сосудов 

(VEGF) [7]. VEGF, воздействуя на рецепто-

ры эндотелиоцитов, вызывает быстрое и 

обратимое увеличение проницаемости со-

судов и играет важную роль в ангиогенезе. 

Китайские учёные доказали, что ИЛ-1β и ИЛ-

6 стимулируют выработку VEGF, а уровень 

ИЛ-12 коррелирует с тяжестью заболевания 

[8]. В исследовательской работе Ноцца уста-

новлено, что уровень VEGF при POEMS-

синдроме в 5-10 раз выше по сравнению со 

здоровыми людьми из контрольной группы. 

Считается, что уровень VEGF, превышаю-

щий 1 мкг/мл, является патологическим. 

Проявление полинейропатии связывают с 

проникновением комплемента и тромбина в 

периневральное пространство из-за повы-

шенной проницаемости сосудов, разрушая 

нервные клетки и вызывая эндоневральный 

отек [9, 10, 11]. Таким образом, уровень 

VEGF можно использовать как биомаркер 

для мониторинга этого заболевания. 

Диагностика.  Для данного синдрома 

выделяют 2 основные группы диагностиче-

ских критериев – большие и малые. К боль-

шим критериям относят: повышение уровня 

VEGF, полинейропатию, моноклональную 

плазмоцитарную инфильтрацию костного 

мозга, склеротические изменения костной 

ткани или болезнь Кастлемана. Малыми кри-

териями являются: органомегалия, увеличе-

ние внесосудистого объёма жидкости (пери-

ферические отёки, плевральный выпот или 

асцит), эндокринопатия, кожные изменения, 

отек диска зрительного нерва, тромбоцитоз / 

полицитемия [7, 12]. Могут наблюдаться и 

другие симптомы: утолщение дистальных 

фаланг пальцев рук, снижение массы тела, 

легочная гипертензия / рестриктивные забо-

левания лёгких, тромботические нарушения, 

диарея, снижение концентрации витамина 

В12. Для постановки диагноза «POEMS-

синдром» необходимы не менее 3 больших 

критериев (при этом моноклональная гамма-

патия и полинейропатия являются обязатель-

ными) и 1 малого.  

Исследования показали, что заболевание 

встречается преимущественно у взрослых, 

чаще на пятом-шестом десятке лет жизни. 

Средний возраст на момент постановки диа-

гноза в периоды с 2000 по 2010, с 2010 по 

2014 и с 2015 по 2019 года составлял 45, 48 и 

51 год (р=0,021) соответственно [13].  

По данным регистра Китайской Народ-

ной Республики, при первичной постановке 

диагноза периферическая нейропатия встре-

чалась в 60,44% случаев, отёчный синдром – 

в 15,72%, эндокринопатии – в 9,87%, кожные 

изменения – в 8,05% и органомегалия – в 

2,13% [14, 15].  

Периферическая полинейропатия явля-

ется одним из самых ранних симптомов дан-

ного заболевания и проявляется хронической 

прогрессирующей по «восходящему» типу 

сенсомоторной полинейропатией. Пациенты 

первоначально жалуются на зябкость и пока-

лывание в нижних конечностях. В дальней-

шем присоединяются вялые парезы, которые 

со временем начинают превалировать над 

сенсорными нарушениями. Поражение не-

рвов верхних конечностей выражено в мень-

шей степени, чем нижних. Лишь у неболь-

шой части пациентов выявляется интенсив-

ная нейропатическая боль [16, 17, 18]. На 

ранней стадии заболевания ошибочно ставят в 

диагнозе хроническую воспалительную деми-

елинизирующую полинейропатию (ХВДП), 

которая клинически не отличается от поли-

нейропатии при POEMS-синдроме. Однако в 

отличие от ХВДП, поражающей дистальную 

часть нейрона, при POEMS-синдрома страда-

ют вставочные нейроны [19, 20].  

Моноклональная плазмоклеточная про-

лиферация. Белок-М представляет собой им-

муноглобулин G или A и почти всегда λ-типа 

[9]. У всех больных выявляется монокло-

нальный белок. Однако из-за его крайне низ-

кого уровня, М-градиент при электрофорезе 

белков сыворотки выявляется лишь у 15–20% 

пациентов в сыворотке крови и/или в моче 

[14]. Концентрация этого белка при POEMS-

синдроме в среднем около 10 мг/л. 

Поражения костей. Склеротическое по-

ражение костей выявляется примерно у 95% 

пациентов, однако, некоторые отчёты из Ки-

тая показали более низкий уровень пораже-

ния – 27-41%, которые могут указывать на 

этническую принадлежность. Поражения ко-

стей могут быть склеротическими, литиче-

скими или смешанными с образованием ане-

вризматических костных кист. Примерно у 
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половины больных обнаруживают единичное 

поражение кости, тогда как у других – мно-

жественные. Таз, позвоночник, рёбра и прок-

симальные отделы конечностей являются 

наиболее распространёнными местами кост-

ных поражений [21].  

Органомегалия. Проявляется гепатомега-

лией, спленомегалией, лимфаденопатией, а 

также кардиомегалией [9].  

Увеличение внесосудистого объёма 

жидкости. Клинически проявляется в виде 

гидроторакса, асцита и гидроперикарда, ко-

торые обусловлены повышенной сосудистой 

проницаемостью и гипоальбуминемией. В 

сочетании с выраженным снижением массы 

тела за счёт потери жировой клетчатки и 

мышечной атрофией это придаёт пациентам 

характерный внешний вид [13]. 

Эндокринопатия. Наиболее частым про-

явлением эндокринопатии при POEMS-

синдроме считаются гипотиреоз, гипопарати-

реоз, сахарный диабет, гипогонадизм, надпо-

чечниковая недостаточность и гиперпролак-

тинемия. В работе A. Dispenzieri у 84% паци-

ентов встречалась эндокринопатия. При этом 

у большинства больных выявлялось одно-

временное поражение четырёх систем: гона-

ды, щитовидная железа, поджелудочная же-

леза и надпочечники [12]. 

Кожные изменения. Кожные проявления 

при POEMS-синдроме выявляются часто и 

включают в себя гиперпигментацию, геман-

гиому, гипертрихоз (особенно конечностей 

или лица, встречающийся в четверти случа-

ев), эритему, акроцианоз, симптом «белых 

ногтей», склеродермоподобные изменения 

кожи изменения, атрофии лица [12].  

Отёк диска зрительного нерва. Выявля-

ется у 29-64% пациентов. Обычно диагности-

руется двустороннее поражение, которое яв-

ляется прогностически неблагоприятным 

признаком. Связь между отеком диска зри-

тельного нерва и уровнем VEGF в плазме 

описано в работе китайских врачей. В иссле-

довании выявлено, что снижение уровня сы-

вороточного VEGF коррелировало с умень-

шением отёка диска зрительного нерва после 

лечения [9, 22]. 

Гематологические изменения. У пациен-

тов с POEMS-синдромом часто встречается 

тромбоцитоз (50%), может наблюдаться 

эритроцитоз (15%). Иногда развиваются 

тромботические осложнения. Анемия встре-

чается крайне редко [9]. 

Лечение.  В случае изолированного по-

ражения кости без клональных плазматиче-

ских клеток, обнаруженных при биопсии 

гребня подвздошной кости, лучевая терапия 

является основной терапией. Изолированное 

облучение не только уменьшает клинические 

проявления в течение 3–36 месяцев, но и мо-

жет привести к излечению. Американские 

учёные изучили 35 пациентов с POEMS-

синдромом, получавших лучевую терапию, и 

пришли к выводу, что общая 4-летняя выжи-

ваемость составила 97%, 4-летняя безреци-

дивная выживаемость – 52%, общая 10-

летняя выживаемость – 70% [23]. 

При диссеминированном поражении 

костного мозга, даже при низком проценте 

плазматических клеток, лучевая терапия не 

будет эффективна. Для лечения применяются 

цитостатики (мелфалан, бортезомиб), имму-

номодуляторы (леналидомид, талидомид), 

моноклональные антитела (бевацизумаб), вы-

сокодозная химиотерапия с аутологичной 

трансплантацией стволовых гемопоэтических 

клеток [24, 25]. Li J. с коллегами установили, 

что при использовании химиотерапии уро-

вень полного гематологического ответа со-

ставил 46%, уровень неврологического отве-

та – 95%, а уровень ответа VEGF – 83% [26]. 

Проанализировано 350 больных с POEMS-

синдромом и обнаружено, что пациенты, по-

лучавшие трансплантацию костного мозга, 

имели высокий уровень выживаемости. Са-

мый низкий показатель выживаемости имели 

пациенты, принимавшие леналидомид и дек-

саметазон [27]. 

Прогноз.  Прогноз заболевания зависит 

от множества факторов (сопутствующие за-

болевания, осложнения, своевременное начало 

лечения и его переносимость), однако опреде-

ляющим фактором является своевременность 

постановки диагноза [12, 28, 29]. Количество 

симптомов у больного с POEMS-синдромом 

не оказывает влияние на прогноз. До широко-

го использования высоких доз химиотерапии с 

трансплантацией стволовых гемопоэтических 

клеток медиана выживаемости составляла по-

чти 14 лет. В отчёте Т. Kourelis продемон-

стрировано, что 10-летняя общая выживае-

мость составляла 55% и 79% у пациентов до и 

после 2003 года соответственно [28]. 
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Заключение   

В заключении необходимо отметить, 

что из-за редкой частоты встречаемости 

POEMS-синдром всегда является сложным 

диагнозом, даже в условиях современной 

технологичной медицины. Диагностика дан-

ного патологического состояния требует 

взаимодействия разных медицинских спе-

циалистов, прежде всего гематолога, 

невролога и эндокринолога. Повышение 

осведомлённости о данном патологическом 

состоянии будет способствовать более 

ранней диагностике, своевременному нача-

лу терапии и в целом позволит повысить 

качество жизни больных и увеличить их 

выживаемость [30]. 
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Abstract:  
 

POEMS syndrome is a paraneoplastic syndrome resulting from neoplastic plasma cells. The main criteria for 

this syndrome are polyneuropathy (P), organomegaly (O), endocrinopathy (E), monoclonal gammopathy (M) 

and skin manifestations (S). These symptoms are often ignored and regarded as manifestations of concomitant 

diseases, and diagnosis and initiation of treatment are delayed for an indefinitely long time, after which patients 

become disabled. Due to the rarity of this disease, there are only a small number of case reports and reviews on 

this topic in the literature. In this article, the authors analyze current information about the etiology and patho-

genesis of the disease, its clinical manifestations and the basic principles of treatment. 
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