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Редким вариантом парапротеинемического гемобластоза, дебютирующего с поражения периферической 
нервной системы, является POEMS-синдром (Polyneuropathy — полиневропатия, Organomegaly — органо-
мегалия, Endocrinopathy — эндокринопатия, M-protein — М-протеин, Skin Changes — кожные изменения). 
На первое место в клинике данного онкогематологического заболевания выходит прогрессирующая сенсо-
моторная полиневропатия, являющаяся причиной первичного обращения к неврологу задолго до оказания 
профильной гематологической помощи. В статье приведен обзор научных публикаций последних лет, посвя-
щенных этому заболеванию. Обс уждаются его патогенетические механизмы. Представлено собственное 
клиническое наблюдение пациентки 62 лет, заболевание которой дебютировало с полиневропатии, сопро-
вождающейся изменениями показателя М-протеина, органомегалией при отсутствии костно-деструктив-
ных изменений, что затруднило процесс диагностики. Среди дополнительных клинических признаков наблю-
дались лихорадка, отеки (асцит, экссудативный плеврит), гипопротеинемия, изменения в периферической 
крови (умеренный лейкоцитоз при снижении уровня эритроцитов и тромбоцитов, что является нетипич-
ным), поражение почек и сердечно-сосудистой системы. Несмотря на специфическую терапию, состояние 
пациентки осложнилось развитием инфекционных осложнений и закончилось летальным исходом. Данное 
клиническое наблюдение иллюстрирует необходимость тщательного дифференциального поиска возможной 
причины полиневропатии неясного генеза.
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A rare version of paraproteinemic hemablastosis, with the onset characterized by Peripheral Nerve Disease, is PO-
EMS-syndrome (Polyneuropathy, Organomegaly, Endocrinopathy, M-protein, Skin Changes). In the foreground of the 
clinical picture of this oncohematological disease is progressive sensorimotor polyneuropathy, which is the reason 
for the primary reference to a neurologist long before the provision of specialized hematological care. The article 
provides an overview of recent scientifi c publications devoted to this disease. Its pathogenetic mechanisms are dis-
cussed, as well as the basis of endothelial growth factor. The authors present their own clinical observation of a 
62-year-old patient. The onset of the disease was characterized by polyneuropathy accompanied by changes in the 
M-protein index, organomegaly in the absence of bone-destructive changes, which made the diagnosis diffi  cult. Ad-
ditional clinical signs included fever, edema (ascites, exudative pleurisy), and hypoproteinemia, changes in peripheral 
blood (moderate leukocytosis with a decrease in the level of erythrocytes and platelets, which is atypical), kidney and 
cardiovascular damage. Despite the specifi c therapy, the patient’s condition was complicated by the development of 
infectious complications and was fatal. This clinical observation illustrates the need for a careful diff erential search 
for a possible cause of non-polyneuropathy of unknown genesis.
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Полиневропатии (ПНП) — группа гетерогенных 
расстройств, причиной которых может быть пато-
логия вне периферической нервной системы (ПНС). 
Вот почему на сегодняшний день существуют опре-
деленные трудности диагностики и определения 
этиологии ПНП. 

Среди всех ПНП отдельный пласт занимают па-
ранеопластические полиневропатии. При этом у 3% 
пациентов с новообразованиями встречаются онко-
гематологические заболевания [1]. Неврологические 
расстройства связаны с патогенетическими механиз-
мами основного заболевания либо являются ослож-
нением химиотерапии — так называемые химио-
индуцированные полиневропатии [2]. Заболевание 
крови может дебютировать симптомами поражения 
ПНС, что встречается при POEMS-синдроме, множе-
ственной миеломе и других парапротеинемиях [3–5]. 

POEMS-синдром — паранеопластический син-
дром, при котором наблюдаются периферическая 
невропатия, органомегалия, эндокринопатия, кож-
ные изменения и выявление М-градиента в протеи-
нограмме (POEMS — Polyneuropathy, Organomegaly, 
Endocrinopathy, M-protein, Skin Changes). Впервые 
данное состояние было описано R. Crow в 1956 г. 
[6], а позже приведены клинические наблюдения 
S. Shimpo [7] и K. Takatsuki [8]. В более ранних ис-
точниках это заболевание обозначалось как синдром 
Crow-Fukase или болезнь Takatsuki [9]. Современное 
название в виде аббревиатуры предложено в 1980 г. 
P.A. Bardwick и соавт. [10]. Считается, что этот син-
дром возникает в основном у жителей японских 
островов, поэтому другое название данного забо-
левания — японская системная болезнь. Распро-
страненность заболевания в Японии составляет 0,3 
на 100 000 человек, его дебют наблюдается в возрас-
те 40–60 лет [11]. К настоящему времени описано 
около 200 случаев POEMS-синдрома в зарубежной 
литературе и единичные случаи — в отечественных 
публикациях [12–16]. 

Как правило, первыми симптомами заболевания 
являются слабость в конечностях, парестезии, чув-
ство зябкости и онемения в конечностях. Двига-
тельные нарушения в виде прогрессирующих вялых 
дистальных парезов доминируют над сенсорными. 
Течение полиневропатии, как правило, хроническое, 
прогрессирующее. Вместе с тем описаны случаи 
с острым началом ПНП, что являлось причиной по-
становки первоначального диагноза «синдром Гийе-
на–Барре» [17, 18].

При осмотре можно выявить увеличение печени, 
селезенки, лимфатических узлов. Изменения в лим-

фатических узлах могут носить как неспецифиче-
ский характер, так и быть обусловлены ангиофол-
ликулярной гиперплазией — болезнью Кастлемана 
[19]. Органомегалия выявляется примерно в полови-
не случаев заболевания [13]. 

Нередко у пациентов наблюдаются отеки, в том 
числе генерализованные (плевральный выпот, ас-
цит, гидроперикард), эндокринные расстройства, 
встречающиеся чаще органомегалии. Эндокрино-
патия в 50% случаев проявляется гипогонадизмом, 
в 20% — гинекомастией или галактореей, в 15% — 
надпочечниковой недостаточностью, у 10% пациен-
тов отмечается гипотиреоз, в 5% случаев — сахар-
ный диабет и гиперпаратиреоз [20].

Выявление М-градиента методом электрофореза 
белков сыворотки возможно лишь у 15–20% паци-
ентов, поэтому необходим более чувствительный 
метод определения моноклональных иммуноглобу-
линов — иммунофиксация [21].

Кожные изменения часто представлены пигмен-
тацией без специфических особенностей результа-
тов биопсии. Гиперпигментация напоминает изме-
нение цвета кожи при первичной надпочечноковой 
недостаточности. Возможны также гипертрихоз, 
плетора, акроцианоз, гиперемия, гломерулярная ге-
мангиома кожи и лейконихия [22].

Отек диска зрительного нерва, тромбоцитоз (до 
500–600 × 109/л) и полицитемия наряду с органоме-
галией, отеками, эндокринопатией и кожными из-
менениями входят в число малых диагностических 
критериев. Помимо ПНП и секреции парапротеина 
к большим критериям относятся склеротические 
изменения костной ткани или болезнь Кастлемана. 
Существенную роль в развитии заболевания играет 
фактор роста эндотелия сосудов (VEGF), повыше-
ние которого достоверно коррелирует с развитием 
симптоматики [23]. Диагноз считается достоверным 
при обязательном наличии ПНП и парапротеинемии, 
выявлении или костных изменений, или повышении 
уровня VEGF и одного из малых критериев (табл. 1) 
[24]. 

В основе данного симптомокомплекса лежит ин-
дуцированное VEGF повышение проницаемости 
сосудистой стенки и ангиогенеза, что формирует ге-
мангиомы кожи, отечный синдром и органомегалию 
[25]. Также показана роль ИЛ-6, ИЛ-1β и ФНО-α [12]. 
ПНП развивается вследствие отложения иммунных 
комплексов в vasa nervorum и эпиневрии, что опо-
средованно вызывает демиелинизацию толстых мие-
линизированных волокон, проявляющуюся преиму-
щественно нарушением глубокой чувствительности 
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[25] либо развитием двигательных форм ПНП [17]. 
Клиническая картина ПНП и данные электронейро-
миографии (ЭНМГ) при POEMS-синдроме соответ-
ствуют хронической воспалительной демиелинизи-
рующей полиневропатии [26]. Заподозрить наличие 
этого симптомокомплекса возможно после присо-
единения системных проявлений или при наличии 
диспротеинемии [12]. 

Помимо отеков и кожных изменений внешний вид 
пациента характеризуется истощением мышечной 
массы и потерей жировой клетчатки. Важным для 
прогноза заболевания является наличие легочной ги-
пертензии и пневмофиброза, выраженность которых 
коррелирует с уровнем воспалительных факторов 
[27]. Возможно поражение почек, проявляющееся 
протеинурией, микрогематурией, а при длительном 
течении — хронической почечной недостаточно-
стью. В литературе описаны тяжелые артериальные 
тромбозы различной локализации, встречающиеся 
в 20% случаев [28]. К другим дополнительным кли-
ническим признакам относятся гипертрофическая 
артропатия (пальцы в виде барабанных палочек, 
ногти в виде часовых стекол), гипопротеинемия, 
поражение сердечно-сосудистой системы (кардио-
миопатия с явлениями систолической дисфункции, 
стенокардия, безболевые инфаркты миокарда), ли-
хорадка и похудение, возможны диарея, тенденция 
к гиперкоагуляции [15].

На рис. 1 представлена частота различных сим-
птомов, встречающихся при POEMS-синдроме [29].

Приводим собственное клиническое наблюдение. 
Пациентка Г., 62 года, санитарка. Обратилась 

с жалобами на слабость в ногах, больше в стопах, 
онемение и зябкость стоп, периодическое жжение 
в них, общую слабость, повышение температуры 
до субфебрильных цифр. Данные жалобы с конца 
июня 2019 г., их возникновение связывает с укусом 
клеща, которого удалила самостоятельно и за меди-
цинской помощью не обращалась. Обследована по 
месту жительства на нейроинфекции — клещевой 
энцефалит и лайм-боррелиоз исключены. В июле 
2019 г. госпитализирована в неврологическое отде-
ление с диагнозом «полиневропатия неуточненного 
генеза». Неврологический статус на момент поступ-
ления: сознание ясное, менингеальных знаков нет. 
Черепные нервы без особенностей. Передвигается 
с помощью трости. Тонус мышц не изменен. Сила 
в руках — 5 баллов, в ногах — 4 балла в проксималь-
ных отделах, 3 балла — в дистальных. Сухожильные 
рефлексы на руках живые, на ногах отсутствуют. Па-
тологических рефлексов нет. Гипестезия — ухудше-
ние поверхностной чувствительности в дистальных 
отделах нижних конечностей. Снижение вибрацион-
ной и мышечно-суставной чувствительности в сто-
пах. Пальценосовую пробу выполняет удовлетво-
рительно, пяточно-коленную оценить трудно из-за 
слабости в ногах. 

В соматическом статусе — температура тела 
37,2 °С, кожные покровы бледные, акроцианоз, 
пастозность предплечий и кистей, отеки голеней 
и стоп, больше слева, гиперпигментация голеней. 

В легких дыхание жесткое, ослаблено в нижних от-
делах, «крепитирующие» хрипы в нижних отделах 
с обеих сторон, частота дыхания 24 в минуту. Тоны 
сердца приглушены, ритмичные, единичные экстра-
систолы. ЧСС 96 в минуту. АД 130/80 мм рт. ст. Жи-
вот мягкий, чувствительный в эпигастрии, печень 
по краю реберной дуги. Стул и мочеиспускание не 
изменены. 

Общий анализ крови: лейкоциты 11,91 × 109/л 
(4,37–9,68), эритроциты 2,84 × 1012/л (3,7–4,87), 
гемоглобин 75 г/л (106–135), гематокрит 22,8% 
(32,9–41,2), тромбоциты 180 × 109/л (186–353), СОЭ 
96 мм/ч (норма 0–30 мм/ч). 

Биохимический анализ крови: С-реактивный бе-
лок 155,48 мг/л (норма 0,01–5 мг/л), фибриноген 
1772 мг/дл (норма 190–430 мг/дл), общий белок 52 г/л 
(норма 64–83 г/л), альбумин 21 г/л (норма 35–52 г/л), 
креатинин 139 мкмоль/л (норма 44–80 мкмоль/л), 
мочевина 15,4 ммоль /л (норма 2,9–8,2 ммоль/л), 
свободный тироксин (Т4 свободный) 23,46 пмоль/л 
(норма 11,5–22,7 пмоль/л), снижение содержания 

Т а б л и ц а  1
Диагностические критерии POEMS-синдрома

POEMS-синдром
(4 критерия)

1.   М-протеин в крови (обычно λ-типа).
2.  Периферическая невропатия.
3.  Один из 3 больших признаков: склеротиче-

ские изменения костей, болезнь Кастлемана, 
высокий уровень сосудистого эндотелиаль-
ного фактора роста (VEGF).

4.  Один из 6 малых признаков: органомегалия, 
отеки, эндокринопатия (исключая сахарный 
диабет и гипотиреоидизм), типичные изме-
нения кожи, отек диска зрительного нерва, 
тромбоцитоз, полицитемия

Т а b l e  1 
Diagnostic criteria of POEMS-syndrome

POEMS-
syndrome
(4 criteria)

1.  M-protein in the blood (usually λ-type).
2.  Peripheral neuropathy.
3.  One of 3 signifi cant signs: sclerotic bone 

changes, Castleman’s Disease, high vascular 
endothelial growth factor (VEGF).

4.  One of 6 minor signs: organomegaly, edema, 
endocrinopathy (excluding diabetes mellitus 
and hypothyroidism), typical skin changes, 
papilledema, thrombocytosis, polycythemia
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Рис. 1. Частота различных симптомов при POEMS-синдроме
Fig. 1. Frequency of various symptoms in POEMS-syndrome
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электролитов: калий 3,21 ммоль/л (норма 3,5–5,1), 
натрий 135 ммоль/л (норма 136–146).

Анализ белков сыворотки крови методом элек-
трофореза — обнаружен М-градиент; белковые 
фракции: альбумин 36,7% (норма 55,8–65), альфа-
1-глобулин 7,4% (норма 2,2–4,6), альфа-2-глобулин 
16,7% (норма 8,2–12,5), бета-глобулин 8,2% (норма 
7,2–14,2), гамма-глобулин 21,58 (М-градиент +9,5) 
(норма 11,5–18,5).

Общий анализ мочи: цвет желтый, прозрачная, 
относительная плотность 1016, pH 5 (5–7), белок 
3,45 г/л, эритроциты 629,3 клеток/мкл, лейкоциты 
136,7 клеток/мкл. Белок Бенс-Джонса в моче не об-
наружен.

Пациентка проконсультирована нефрологом, за-
ключение: вторичная нефропатия.

УЗИ органов брюшной полости: левая доля пе-
чени 170 × 65 мм (норма 100 × 60 мм), правая — 
175 × 110 мм (норма 150 × 100 мм), в малом тазу 
визуализируется свободная жидкость в небольшом 
количестве. Над правым куполом диафрагмы анэхо-
генное пространство толщиной 45 мм (минималь-
ное количество), над левым куполом диафрагмы 
анэхогенное пространство толщиной 68 мм, объем 
~550 мл. Заключение: гепатомегалия, небольшой ас-
цит, двусторонний гидроторакс (больше слева). 

Проведена стимуляционная ЭНМГ нижних ко-
нечностей. При стимуляции левого большеберцового 
нерва моторный ответ не получен. При стимуляции 
правого малоберцового нерва с короткого разгиба-
теля большого пальца моторный ответ не получен, 
с передней большеберцовой мышцы моторный от-
вет получен, его дистальная латентность увеличена, 
амплитуда значительно снижена. При стимуляции 
правого и левого икроножных нервов сенсорный от-
вет не получен. Заключение: признаки выраженного 
аксонально-демиелинизирующего поражения  иссле-
дованных нервов обеих нижних конечностей. 

Пациентка осматривалась гинекологом, эндокри-
нологом, ревматологом и инфекционистом. На мо-
мент осмотра патологического процесса, который 
мог быть причиной данного состояния пациентки, 
не выявлено.

Рентгенография костей таза: костно-травмати-
ческих деструктивных изменений не выявлено. 
Кранио графия: без остеодеструкции. 

По рекомендации гематолога выполнена стер-
нальная пункция, данных за миеломную болезнь 
не выявлено. По данным пункции задней ости под-
вздошной кости слева в миелограмме выявлены плаз-
моциты — 0,4%. Диагностирована моноклональная 
гаммапатия неясного генеза. AL-амилоидоз? Реко-
мендована биопсия слизистой желудка или прямой 
кишки с окраской биоптата на амилоид.

Во время пребывания в стационаре состояние 
пациентки ухудшилось. Резко возникли боли за гру-
диной, сопровождающиеся чувством страха смерти, 
одышкой, кашлем, которые усиливались в горизон-
тальном положении. Выполнены ЭКГ, анализ на 
тропонин. Консультирована кардиологом: острый 
коронарный синдром был исключен (ишемическая 

болезнь сердца: постинфарктный кардиосклероз 
(передний инфаркт миокарда с зубцом Q неизвест-
ной давности)). Тем не менее нарастала температу-
ра, пациентка стала дезориентирована и переведена 
в реанимационное отделение. 

На серии магнитно-резонансной томографии 
(МРТ) головного мозга в 3 стандартных проекци-
ях, серии постконтрастных МРТ в белом веществе 
больших полушарий отмечаются множественные, 
местами сливные очаги дисциркуляторного харак-
тера размерами до 14 × 17 мм, перивентрикулярный 
лейкоареоз шириной до 7 мм (Fazekas-2). При кон-
трастном усилении очаги не накапливают контраст. 
Множественные лимфатические узлы верхних отде-
лов шеи размерами до 7 мм по короткой оси.

При рентгенографии органов грудной клетки вы-
явлен двусторонний гидроторакс, в связи с чем вы-
полнена плевральная пункция справа. Плевральная 
жидкость исследована, исключены кандидоз, ту-
беркулезный процесс. Двусторонний гидроторакс 
подтвержден результатами эхокардиоскопии (ЭХО-
КС) — объем плевральной жидкости составляет до 
370 мл справа, до 400 мл слева. Также при проведе-
нии эхокардиографии выявлено снижение локальной 
сократимости левого желудочка в бассейне передней 
нисходящей артерии, огибающей ветви левой коро-
нарной артерии в срединных и апикальных отделах. 
Снижение глобальной сократимости левого желу-
дочка. Фракция выброса левого желудочка — 40% 
(по Симпсону). Концентрическая гипертрофия лево-
го желудочка. Дилатация левых камер. Относитель-
ная недостаточность митрального клапана. Склероз 
аорты. Минимальный диффузный гидроперикард. 
Исключен острый коронарный синдром и инфекци-
онный миокардит. 

С диагностической целью проведена люмбаль-
ная пункция с исследованием ликвора (стандартный 
анализ, исследование на вирусы герпес-группы), ко-
торая не выявила изменений. 

Выполнена биопсия прямой кишки с окраской 
биоптата на амилоид — амилоидоз исключен. 

Гистологическое исследование биоптата почки: 
тромботическая микроангиопатия (хроническая ста-
дия) с вовлечением сосудов микроциркуляторного 
русла мелкого и среднего калибра. Морфологиче-
ская картина наиболее характерна для поражения 
почек при POEMS-синдроме. 

Повторная консультация гематолога: учитывая 
гистологическое заключение, нельзя исключить 
POEMS-синдром. 

Обсуждение. Ведущим синдромом у пациент-
ки являлась сенсомоторная полиневропатия в виде 
грубо выраженной аксонально-демиелинизирующей 
невропатии периферических нервов нижних конеч-
ностей. 

Второй группой симптомов были органомегалия 
и отеки: гепатомегалия и асцит, сопровождаемые 
гипоальбуминемией. Снижение уровня общего бел-
ка, вероятно, обусловлено высоким синтезом белков 
острой фазы (С-реактивного белка и фибриногена, 
увеличение в 2 раза альфа-1-глобулина и альфа-2-
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глобулина). Помимо асцита имелись пастозность 
верхних конечностей, отеки голеней и стоп, а также 
двусторонний гидроторакс. При эхокардиографии об-
наружен минимальный диффузный гидроперикард.

Имелись изменения кожи — бледность и акроциа-
ноз, гиперпигментация нижних конечностей. 

Также у пациентки наблюдалась гиперкоагуляция 
с тромботической микроангиопатией сосудов почек. 

Для POEMS-синдрома характерно поражени е 
сердечно-сосудистой системы (кардиомиопатия 
с явлениями систолической дисфункции, стенокар-
дия, безболевые инфаркты миокарда), что наблю-
далось у нашей пациентки. Выявлена МР-картина 
церебральной микроангиопатии: умеренный слива-
ющийся лейкоареоз.

Таким образом, при анализе критериев POEMS-
синдрома у пациентки Г. были выявлены 2 больших 
критерия (полиневропатия — клиническая и под-
твержденная данными ЭНМГ) и М-протеин в кро-
ви (λ-типа). Последний был установлен методом 
электрофореза, что встречается только в ¼ случаев. 
Среди малых критериев отмечены органомегалия 
с отеками, изменение кожи и ее придатков. Наблю-
дались также гиперкоагуляция в виде ангиопатии 
сосудов мелкого и среднего калибра почек и пора-
жение сердечно-сосудистой системы. Для достовер-
ного диагноза было необходимо наличие еще одного 
большого критерия, но оба возможных отсутствова-
ли: типичных остеосклеротических изменений вы-
явлено не было, а уровень VEGF не исследовался. 
В миелограмме по данным пункции задней ости 
подвздошной кости были выявлены плазмоциты, что 
подтверждало наличие гаммапатии и требовало диф-
ференциального диагноза в первую очередь с дру-
гими плазмоклеточными расстройствами. В табл. 2 

представлены диагностические критерии основных 
плазмоклеточных расстройств [24], которые были 
исключены у данной пациентки. 

Также дифференциальный диагноз POEMS-
синдрома включает такие заболевания, как болезнь 
Кастлемана, криоглобулинемия, первичный амило-
идоз, а также системные заболевания соединитель-
ной ткани. Все эти нозологические формы были ис-
ключены. Так, при криоглобулинемии наблюдается 
триада (пурпура, полиартралгии, положительные се-
рологические пробы на антитела к вирусу гепатита 
С) [30], что отсутствовало у пациентки. Первичный 
амилоидоз исключен при биопсии прямой кишки 
и почки. От 4 до 9% случаев имеет место сочета-
ние POEMS-cиндрома и болезни Кастлемана, нали-
чие которой считается одним из больших критери-
ев первого [24]. Ангиофолликулярная гиперплазия 
лимфатических узлов делится на очаговую и муль-
тицентрическую формы, последняя и ассоциируется 
с POEMS-cиндромом [31]. Для нее характерно рас-
пространенное увеличение лимфатических узлов, 
гепатоспленомегалия, лихорадка и другие симптомы 
интоксикации (повышенная усталость, потеря мас-
сы тела, вечерняя и ночная потливость), что связано 
с увеличением продукции IL-6 [32]. По данным МРТ 
головного мозга у пациентки были выявлены мно-
жественные лимфатические узлы верхних отделов 
шеи размерами до 7 мм по короткой оси. Биопсия 
лимфатических узлов не проводилась (при болезни 
Кастлемана ожидается фолликулярная гиперплазия 
с патологически повышенной внутрифолликуляр-
ной васкуляризацией, поражение чаще характерно 
для шейных лимфоузлов) [31]. 

После проведения дифференциальной диагно-
стики и принимая во внимание гистологическую 

Т а б л и ц а  2
Диагностические критерии плазмоклеточных расстройств, требующих дифференции с POEMS-синдромом

Расстройства Критерии
Моноклональная гаммапатия 
неопределенного значения 
(3 критерия)

1.  Сывороточный моноклональный протеин < 30 г/л.
2.  Опухолевые плазматические клетки в костном мозге < 10%.
3.  Отсутствие органных повреждений (гиперкальциемии, дисфункции почек, анемии, костных деструкций)

Симптоматическая 
множественная миелома 
(3 критерия)

1.  Опухолевые плазматические клетки в костном мозге ≥ 10%.
2.  Присутствие в сыворотке и/или моче моноклонального протеина.
3.  Органные повреждения (гиперкальциемия, дисфункция почек, анемия, повреждение костей)

Микроглобулинемия 
Вальденстрема (3 критерия)

1.  Моноклональный протеин IgM (независимо от размера М-протеина).
2.  > 10% лимфоплазмоцитарной инфильтрации костного мозга лимфоцитами.
3.  Органные повреждения (анемия, тромбоцитопения, конституциональные симптомы, гипервязкость, 

лимфаденопатия или гепатоспленомегалия)

Т а b l e  2
Diagnostic criteria for plasma cell disorders used to diff erentiate from POEMS-syndrome 

Disorders Criteria
Monoclonal gammopathy 
of undetermined signifi cance 
(3 criteria)

1.  Plasma monoclonal protein < 30 g/l.
2.  Tumor plasma cells in the bone marrow < 10%.
3.  Absence of organ damage (hypercalcemia, renal dysfunction, anemia, bone destruction)

Symptomatic multiple 
myeloma (3 criteria)

1.  Tumor plasma cells in the bone marrow ≥ 10%. 
2.  The presence of monoclonal protein in serum and/or urine.
3.   Organ damage (hypercalcemia, kidney dysfunction, anemia, bone damage)

Waldenstrom’s 
macroglobulinemia (3 criteria)

1.  Monoclonal protein IgM (regardless of the size of the M-protein).
2.  > 10% lymphoplasmacytic infi ltration of bone marrow with lymphocytes.
3.  Organ damage (anemia, thrombocytopenia, constitutional symptoms, hyperviscosity, lymphadenopathy or 

hepatolienomegaly)
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картину биоптата почки, а также с учетом нали-
чия имеющихся критериев был поставлен диагноз: 
«POEMS-синдром. Вторичная аксонально-демиели-
низирующая полиневропатия, сенсомоторная фор-
ма. Нижний вялый умеренно выраженный дисталь-
ный парапарез».

После установления диагноза была назначена 
химиотерапия в сочетании с кортикостероидами: 
начато лечение талидомидом 100 мг/сут и преднизо-
лоном 60 мг/сут в течение недели с последующим 
снижением дозы на 5 мг/сут. Именно высокодозная 
химиотерапия с последующей трансплантацией пе-
риферических стволовых клеток считается наиболее 
эффективным методом лечения POEMS-синдрома 
[28]. Применение талидомида или леналидомида 
связано в первую очередь с анти-VEGF-эффектом, 
а положительный клинический ответ  на введение 
этих препаратов подтверждает опухолевую природу 
данного заболевания [33].

Несмотря на назначенную профильную тера-
пию, состояние пациентки сопровождалось разви-
тием рецидивирующих инфекционных осложнений 
(плевропневмония, инфицирование подключичного 
катетера), что на фоне вторичного иммунодефицита 
и общего тяжелого состояния закончилось разви-
тием сепсиса, полиорганной недостаточности и ле-
тальным исходом в сентябре 2019 г. Патолого-анато-
мическое исследование не проводилось.

Таким образом, во всех неясных случаях течения 
ПНП необходимо проводить иммунохимическое ис-
следование сыворотки крови и мочи для исключения 
гематологических заболеваний. Кроме того, до сих 
пор нет единого мнения о том, к какой группе за-
болеваний относится POEMS-синдром — к плазмо-
клеточным опухолям или диффузным заб олеваниям 
соединительной ткани. Следовательно, необходим 
дифференциальный диагноз с системными заболе-
ваниями, в первую очередь с такими, как системная 
склеродермия и системные васкулиты [23]. Также 
есть данные о вирусе герпеса человека 8-го типа 
в качестве вероятной причины заболевания [34]. 

Низкая осведомленность врачей о данной пато-
логии и наблюдающаяся при ней системность пора-
жения обусловливают высокий интерес к проблеме 
диагностики POEMS-синдрома и по сей день. 

Конфликт интересов. Авторы з аявляют об от-
сутствии конфликта интересов. 
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