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РЕФЕРАТ

АКТУАЛЬНОСТЬ. РOEMS-синдром  — редкий мульти-
системный синдром, связанный с  моноклональной 
пролиферацией плазматических клеток или  В-лимфо-
цитов, в основе которого лежит цитокин-опосредован-
ный механизм патогенеза. Несмотря на наличие четких 
критериев постановки диагноза, его своевременная 
верификация затруднена ввиду исключительного поли-
морфизма клинической картины.

ЦЕЛЬ. Изучить клинико-лабораторный профиль и  диа-
гностические маршруты пациентов с POEMS-синдромом.

МАТЕРИАЛЫ И  МЕТОДЫ. В  настоящее ретроспектив-
ное обсервационное исследование включено 40 паци-
ентов с впервые диагностированным POEMS-синдромом, 
получавших лечение в  период с  01.2016 по  09.2025  г. 
в двух крупных гематологических центрах.

РЕЗУЛЬТАТЫ. Медиана возраста пациентов на  момент 
подтверждения диагноза POEMS-синдрома составила 
58 лет (диапазон 28–80 лет), медиана времени от манифе-
стации симптомов до постановки диагноза — 23 мес. (диа-
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ABSTRACT

BACKGROUND. РOEMS syndrome is a rare multisystem 
syndrome associated with monoclonal proliferation of plas-
ma cells or B-lymphocytes and based on cytokine-mediated 
pathogenetic mechanism. Despite the clear diagnostic crite-
ria, timely verification of the diagnosis is challenging due to 
the extreme variability of clinical features.

AIM. To study clinical and laboratory profile as well as diag-
nostic routes of patients with РOEMS syndrome.

MATERIALS & METHODS. This retrospective observation-
al study enrolled 40 patients with newly diagnosed РOEMS 
syndrome treated at two major centers for hematology in 
the period from 01.2016 to 09.2025.

RESULTS. On the date of POEMS syndrome diagnosis, the 
median age of patients was 58 years (range 28–80 years), 
and median time from symptom manifestation to diagnosis 
was 23  months (range 1–146 months). On initial presenta-
tion at the Federal center, 30 % of patients were severely 
disabled and completely immobilized. All of them met two 
essential criteria: polyneuropathy and monoclonal gammo
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пазон 1–146 мес.). На момент первичного обращения в фе-
деральный центр 30 % пациентов находились в состоянии 
глубокой инвалидизации и  полностью утратили способ-
ность к самостоятельному передвижению. У всех было два 
обязательных критерия: полинейропатия и моноклональ-
ная гаммапатия. В  подавляющем большинстве случаев 
полинейропатия была представлена сенсорно-моторной 
формой (87,5 %) с преобладанием смешанного аксональ-
но-демиелинизирующего типа поражения (79,4  %). Па-
рапротеин выявлен у  97,5  % пациентов, однако у  30  % 
патологический клон плазматических клеток не  был об-
наружен стандартными методами. К другим проявлениям 
POEMS-синдрома относятся наличие костных изменений 
(62,5 %), повышение уровня VEGF (73 %), органомегалия 
(75 %), эндокринопатия (60 %), кожные изменения (52,5 %), 
перегрузка внесосудистым объемом жидкости (47,5  %), 
тромбоцитоз/полицитемия (45  %). До  верификации диа-
гноза пациенты обследовались в среднем у 3 (диапазон 
1–6) специалистов, чаще всего — у невролога (62,5 %). Наи-
более часто на этапе диагностического поиска ошибочно 
предполагалась хроническая воспалительная демиелини-
зирующая полинейропатия (32,5 %). После обследования 
у  смежных специалистов 80  % пациентов были направ-
лены к гематологу. В 50 % случаев было выявлено лим-
фопролиферативное заболевание, но  без верификации 
POEMS-синдрома. У 20 % пациентов ошибочно поставлен 
диагноз миелопролиферативной неоплазии.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ. Своевременная диагностика POEMS-
синдрома требует повышения информированности 
и настороженности медицинского сообщества о его по-
лиморфной клинике, а также укрепления междисципли-
нарных подходов.

КЛЮЧЕВЫЕ СЛОВА: POEMS-синдром, полиней-
ропатия, моноклональная гаммапатия, диагности-
ческие сложности.
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pathy. In the vast majority of cases, polyneuropathy mani-
fested itself in a sensory and motor form (87.5 %) with pre-
dominantly mixed axonal and demyelinating lesions (79.4 %). 
Paraprotein was identified in 97.5  % of patients, however 
in 30 % of them the pathologic clone of plasma cells was 
not detected by standard techniques. Other manifestations 
of POEMS syndrome include bone abnormalities (62.5 %), 
increased VEGF level (73  %), organomegaly (75  %), endo-
crinopathy (60 %), skin lesions (52.5 %), extravascular fluid 
overload (47.5 %), and thrombocytosis/polycythemia (45 %). 
Prior to diagnosis verification, on average, patients were 
examined by 3 (range 1–6) medical specialists, most often 
by a neurologist (62.5 %). At the diagnostic stage, chronic 
inflammatory demyelinating polyneuropathy (32.5  %) was 
widely and wrongly assumed. After examination by related 
specialists, 80 % of patients were referred to a hematologist. 
In 50 % of cases, lymphoproliferative diseases were identi-
fied, however, without verification of POEMS syndrome. In 
20 % of patients, myeloproliferative neoplasia was wrongly 
diagnosed.

CONCLUSION. For timely diagnosis of POEMS syndrome, 
medical specialists should raise awareness and alertness 
concerning its polymorphic clinical features and additionally 
strengthen interdisciplinary approaches.

KEYWORDS: POEMS syndrome, polyneuropathy, 
monoclonal gammopathy, diagnostic challenges.

Received: December 26, 2025
Accepted: June 10, 2026

For correspondence: Olga Vladislavovna Pirogova, MD, PhD, 6/8 L’va 
Tolstogo ul., Saint Petersburg, Russian Federation, 197022;  
Tel.: +7(921)441-90-16; e-mail: dr.pirogova@gmail.com

For citation: Tsynchenko A.A., Pirogova O.V., Osipov Iu.S., et al.  
Diagnostic Labyrinth of POEMS Syndrome: An Analysis of Real-World 
Clinical Practice. Clinical oncohematology. 2026;19(3):292–301. (In Russ). 
doi: 10.21320/2500-2139-2026-19-3-292-301.

ВВЕДЕНИЕ

POEMS-синдром  — крайне редкий паранеопласти-
ческий мультисистемный синдром, связанный с 
моноклональной плазмоклеточной либо В-клеточной 
пролиферацией [1–3], в основе которого лежит цитокин-
опосредованный механизм патогенеза [4–10]. Несмотря 
на крайнюю редкость заболевания, данный синдром 
продолжает привлекать внимание исследователей, о 

чем свидетельствует растущая публикационная актив-
ность. Библиометрический анализ, опубликованный 
в 2023 г., выявил 830 работ по данной теме за период с 
1 января 2000 г. по 8 марта 2023 г. [11]. За последнее де-
сятилетие ежегодное число публикаций, посвященных 
POEMS-синдрому, увеличилось более чем в 2  раза, что 
отражает сохраняющийся интерес, а также нерешенные 
вопросы в диагностике и лечении заболевания.

Клиническая картина POEMS-синдрома характе-
ризуется исключительным полиморфизмом. Класси-
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ческий симптомокомплекс, отраженный в акрониме 
POEMS, включает сенсомоторную полинейропатию 
(P), органомегалию (O), эндокринопатию (E), наличие 
моноклонального белка (M) и кожные изменения 
(S) [12]. Однако спектр проявлений гораздо шире и 
часто включает внесосудистую перегрузку объемом 
(периферические отеки, асцит, выпоты в серозные по-
лости), болезнь Кастлемана, склеротические костные 
поражения, тромбоцитоз/полицитемию, легочную 
гипертензию, эндокринную патологию, отек диска 
зрительного нерва и повышение уровня фактора 
роста эндотелия сосудов (VEGF), который считается 
ключевым звеном патогенеза заболевания [4–7, 9].

POEMS-синдром может протекать как изоли-
рованно, так и быть ассоциированным с другими 
клональными плазмоклеточными или лимфопроли-
феративными заболеваниями, такими как солитарная 
плазмоцитома, множественная миелома и различные 
варианты неходжкинских лимфом [2, 3, 13, 14]. Ос-
новными специалистами, сталкивающимися с этими 
больными, закономерно являются неврологи, к ко-
торым пациенты обращаются в дебюте заболевания 
в связи с доминирующей полинейропатией, и гема-
тологи, в компетенцию которых входит проведение 
патогенетической терапии.

Несмотря на наличие четких диагностических 
критериев заболевания, сформулированных рабочей 
группой под руководством A. Dispenzieri [1], своевре-
менная верификация синдрома остается серьезной 
клинической проблемой. Одной из ключевых диагно-
стических трудностей является тот факт, что у зна-
чительной части пациентов (по данным некоторых 
исследований, до 20–30  %) с помощью стандартных 
методов (проточной цитофлюориметрии, иммуно-
гистохимии) не удается подтвердить наличие клона 
плазматических или В-клеток в костном мозге [15]. 
Это приводит к гиподиагностике, задержке начала те-
рапии и прогрессирующей инвалидизации пациентов.

Цель настоящего исследования  — анализ 
клинико-лабораторного профиля и диагностических 
маршрутов пациентов с POEMS-синдромом для 
выявления факторов, затрудняющих своевременное 
выявление заболевания.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ

В ретроспективное обсервационное исследование 
включено 40  пациентов с впервые диагностиро-
ванным POEMS-синдромом, получавших лечение в 
период с 01.2016 по 09.2025  г. в двух крупных гема-
тологических центрах: 1)  НИИ детской онкологии, 
гематологии и трансплантологии им.  Р.М.  Горба-
чевой, ФГБОУ  ВО «Первый Санкт-Петербургский 
государственный медицинский университет им. 
акад. И.П. Павлова» Минздрава России; 2) ФГБУ «НМИЦ 
им.  В.А.  Алмазова» Минздрава России, отделение 
химиотерапии онкогематологических заболеваний и 
трансплантации костного мозга № 1.

Диагноз заболевания ставили на основании об-
новленных критериев, предложенных А.  Dispenzieri 
в 2019 г. [16]. Обязательным считалось наличие двух 
основных критериев (полинейропатии и монокло-

нальной гаммапатии) в сочетании как минимум с 
одним большим (болезнь Кастлемана, склеротические 
костные изменения, повышение уровня VEGF) и одним 
малым критерием (органомегалия, эндокринопатия, 
отечный синдром, кожные изменения, отек диска 
зрительного нерва, тромбоцитоз/полицитемия).

Клинические данные были получены из медицин-
ской документации и включали демографическую 
информацию, количество и профиль специалистов, к 
которым пациент обращался до постановки диагноза, 
частоту и структуру ошибочных диагнозов, клиниче-
ские проявления, функциональный статус пациента 
на момент обращения в федеральный центр (по 
шкале ECOG), лабораторные показатели и результаты 
инструментальных исследований.

Клональность плазматических клеток и В-лим-
фоцитов подтверждалась методом проточной 
цитофлюориметрии аспирата костного мозга и/или 
иммуногистохимическим исследованием трепано-
биоптата костного мозга либо мягкотканной опухоли 
(плазмоцитомы).

Всем пациентам для оценки изменений костной 
системы выполнялась низкодозная компьютерная 
томография (КТ) всего тела или позитронно-эмис-
сионная томография, совмещенная с компьютерной 
томографией (ПЭТ-КТ), с 18F-фтордезоксиглюкозой.

Для  оценки поражения периферической нервной 
системы проводилась электронейромиография 
(данные доступны у 34 пациентов). Степень выражен-
ности неврологического дефицита оценивалась с ис-
пользованием шкал NIS (Neuropathy Impairment Score; 
n = 24), IRODS (Inflammatory Rasch-built Overall Disability 
Scale; n = 15) и INCAT (Inflammatory Neuropathy Cause 
and Treatment; n  =  15). Кроме того, у 30  пациентов 
проводился тест ходьбы на 10 м. Уровень VEGF опре-
делялся у 26 пациентов методом иммуноферментного 
анализа.

РЕЗУЛЬТАТЫ

Основные клинические и лабораторные 
характеристики пациентов с POEMS-синдромом
Соотношение мужчин и женщин, включенных 

в исследование, составило 1,6:1. Возраст пациентов 
на момент постановки диагноза варьировал от 28 до 
80 лет (медиана 58 лет).

Первые симптомы
Дебют заболевания характеризовался разно

образием клинической картины, однако среди первых 
симптомов доминировали неврологические прояв-
ления (рис.  1). Из  них наиболее характерными были 
моторные и сенсорные расстройства в нижних конеч-
ностях: слабость — 25 % (n = 10), онемение — 17,5 % 
(n = 7) и парестезии — 10 % (n = 4). Нарушение походки 
отмечалось у 7,5 % (n = 3) пациентов. Реже аналогичные 
симптомы выявлены со стороны верхних конечностей: 
слабость — 10 % (n = 4), онемение — 5 % (n = 2).

Болевой синдром беспокоил 25  % пациентов 
(n = 10), при этом наиболее часто регистрировалась боль 
в нижних конечностях (15 %; n = 6). Другие локализации 
боли встречались в единичных случаях (по 2,5 %).
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Рис. 1. Частота и спектр первых симптомов за-
болевания

Fig. 1. Prevalence and spectrum of the initial dis-
ease symptoms

5,9 %
Первично-
аксональная

14,7 %
Первично-
демиелинизирующая

79,4 %
Аксонально-
демиелинизирующая

Рис. 2. Характеристика полинейропатии по данным электроней-
ромиографии

Fig. 2. Characteristics of polyneuropathy based on electroneuro
myography

Системные проявления и изменения кожи 
включали отеки (10  %; n  =  4), гиперпигментацию 
(7,5 %; n = 3), снижение массы тела (5 %; n = 2) и лим-
фаденопатию (5 %; n = 2).

Прочие симптомы встречались у единичных 
больных (по 2,5 %,): асцит, гепатомегалия, головокру-
жение, а также лабораторные отклонения (тромбо-
цитоз, эритроцитоз, анемия).

Проявления POEMS-синдрома на момент 
верификации диагноза
Полинейропатия. Анализ данных электроней-

ромиографии (ЭНМГ) и неврологического статуса 
подтвердил поражение периферической нервной си-
стемы у всех пациентов (n = 40) исследуемой когорты. 
Качественная оценка характера полинейропатии 
продемонстрировала абсолютное преобладание 
сенсорно-моторной формы, которая была диагности-
рована у 35 (87,5 %) пациентов и характеризовалась 
сочетанными чувствительными и двигательными 
нарушениями в конечностях. На долю изолированной 
сенсорной полинейропатии пришлось 5 (12,5 %) слу-
чаев. Основными ее проявлениями были нарушения 
чувствительности (онемение, парестезии, боль) без 
клинически значимого моторного дефицита. Изоли-
рованного моторного варианта поражения в исследу-
емой группе не зарегистрировано.

Данные ЭНМГ были доступны для анализа у 34 
(85  %) пациентов. ЭНМГ-картина отличалась значи-
тельной гетерогенностью, однако с четким преобла-
данием смешанного (аксонально-демиелинизирую-
щего) типа поражения, который был верифицирован 
у 79,4 % пациентов (n = 27). Первично-демиелинизи-
рующий и первично-аксональный типы встречались 
реже  — у 14,7 и 5,9  % пациентов соответственно 
(рис. 2). Степень тяжести поражения в 55,9 % случаев 
(n = 19) была оценена как грубая или выраженная.

У  абсолютного большинства пациентов (94,1  %; 
n  =  32) в патологический процесс были вовлечены 
нижние конечности. Сочетанное поражение нижних и 
верхних конечностей было зарегистрировано у 52,9 % 

пациентов (n = 18), изолированное поражение только 
нижних конечностей  — у 41,2  % (n  =  14), только 
верхних конечностей — у 5,8 % (n = 2).

Органомегалия. У 75 % пациентов (n = 30) наблю-
далась органомегалия. Наиболее часто выявлялась 
гепатомегалия (62,5 %; n = 25) и спленомегалия (35 %; 
n = 14). Лимфаденопатия отмечалась у 30 % пациентов 
(n = 12). В 1 (2,5 %) случае была диагностирована ре-
номегалия. У 42,5 % пациентов (n = 17) наблюдалось 
увеличение двух или более органов.

Эндокринопатия. Эндокринная патология была 
зарегистрирована у 60  % пациентов (n  =  24). Среди 
выявленных нарушений наиболее часто встречался 
гипотиреоз (30  %; n  =  12). Второй по частоте была 
гиперпролактинемия (22,5  %; n  =  9). С  одинаковой 
частотой (по 12,5  % каждый) отмечались сахарный 
диабет, хроническая надпочечниковая недостаточ-
ность и гипогонадизм. Наиболее редкими эндокрин-
ными проявлениями были гиперпаратиреоз (n = 2) и 
гипопаратиреоз (n = 1).

Моноклональная плазмоклеточная дис-
кразия. Парапротеин в сыворотке и/или моче 
методом электрофореза и иммунофиксации был 
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5,1 %
Биклональная секреция

12,8 %
IgM56,4 %

IgG

17,9 %
IgA

7,7 %
СЛЦ

Рис. 3. Тип парапротеина
СЛЦ — свободные легкие цепи иммуноглобулинов.

Fig. 3. Paraprotein type
СЛЦ — free immunoglobulin light chains.

Рис. 4. Кожные проявления при POEMS-синдроме:
А — симптом белых ногтей; Б — гиперкератоз тыльных поверхно-
стей кистей рук; В — гемангиоматоз кожи головы; Г — гиперпиг-
ментация и симптом грязной кожи нижних конечностей

Fig. 4. Skin lesions in POEMS syndrome:
А — nail-blanching sign; Б — hyperkeratosis of the back of the hands; 
В  — scalp hemangiomatosis; Г  — hyperpigmentation and dirt-like 
dermatosis of the lower extremities

выявлен у 97,5 % пациентов (n = 39). По изотипу он 
распределялся следующим образом: IgG  — 56,4  %, 
IgA  — 17,9  %, IgM  — 12,8  %. Биклональная гамма-
патия была диагностирована у 5,1  % пациентов, а 
секреция свободных легких цепей — у 7,7 % (рис. 3). 
Тип вовлеченной свободной легкой цепи: κ — у 42,5 % 
пациентов (n  =  17), λ  — у 57,5  % (n  =  23). Медиана 
концентрации парапротеина в сыворотке составила 
3,7 г/л (диапазон 0–27,7 г/л).

Наличие патологического клона было подтверж-
дено у 70 % пациентов (n = 28), а у 30 % (n = 12) клон 
не был обнаружен доступными методами (проточной 
цитофлюориметрией, иммуногистохимией). Медиана 
инфильтрации костного мозга плазматическими 
клетками составила 6 % (диапазон 0,2–20,2 %).

У  значительной части пациентов POEMS-син-
дром был связан с другими клональными плаз-
моклеточными заболеваниями. Наиболее частым 
сопутствующим диагнозом была симптоматическая 
множественная миелома, верифицированная у 32,5 % 
пациентов (n = 13). Костные плазмоцитомы выявлены 
у 17,5  % больных (n  =  7). Реже диагностировались 
макроглобулинемия Вальденстрема и системный 
AL-амилоидоз (n = 2 каждый).

Изменения кожи. Кожные изменения выявлены у 
21 (52,5 %) из 40 пациентов (рис. 4). Наиболее частым 
проявлением был симптом белых ногтей (20 %; n = 8). 
Гемангиоматоз и гиперпигментация отмечались у 6 
(15 %) пациентов. Утолщение кожи (склеродермопо-
добные изменения), гипертрихоз и уртикарная сыпь 
встречались с одинаковой частотой (n  =  2 каждый). 
Плетора и сетчатое ливедо наблюдались в единичных 
случаях (n = 1 каждый).

Отечный синдром (перегрузка жидкостью). 
Признаки гиперволемии и перегрузки внесосудистым 
объемом жидкости были выявлены у 19 (47,5  %) 
пациентов (рис.  5). Наиболее часто встречались 
периферические отеки (35 %; n = 14). Асцит был ди-
агностирован у 7 (17,5  %) пациентов, гидроторакс и 
гидроперикард — у 6 (15 %).

Костные изменения. Поражение костной системы 
отмечалось у 25 (62,5 %) пациентов (рис. 6). Наиболее 
часто регистрировались склеротические изменения 
(42,5  %; n  =  17) и остеодеструктивные (литические) 
поражения (40 %; n = 16).

Другие проявления POEMS-синдрома
Среди других проявлений POEMS-синдрома 

наиболее часто выявлялись следующие: повышение 
уровня VEGF (медиана 1195  МЕ/мл, диапазон 
52–3324 МЕ/мл) — у 73 % (19 из 26) пациентов, тром-
боцитоз/вторичная полицитемия  — у 45  % (n  =  18), 
легочная гипертензия или рестриктивные нарушения 
функции легких — у 40 % (n = 16), немотивированная 
потеря массы тела — у 30 % (n = 12), тромботические 
события — у 15 % (n = 6). К более редким проявлениям 

А

Б

Г

В
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Рис.  6. Костные изменения 
при POEMS-синдроме:

А  — очаг остеосклероза 
8 × 5 мм в теле позвонка LI; 
Б  — участок остеосклероза 
тела позвонка LI; В — участ-
ки остеосклероза смежных 
поверхностей тел позвон-
ков ThVIII–ThIX, участок остео
склероза тела позвонка LI; 
Г — обширный участок раз-
режения костной ткани с 
ровным склерозированным 
контуром, частичным нару-
шением кортикального слоя 
и наличием мягкотканного 
компонента

Fig. 6. Bone abnormalities in 
POEMS syndrome:

А  — osteosclerotic lesion of 
8  ×  5 mm in the L1  vertebra; 
Б — osteosclerotic area in the 
L1 vertebra; В — osteosclerotic 
areas in the adjacent surfaces 
of Th8–Th9, osteosclerotic 
area in the L1  vertebra; Г  — 
large area of bone rarefaction 
with smooth sclerotic outline, 
partially impaired cortical layer 
and presence of a soft-tissue 
component

в нашей когорте относились сопутствующая болезнь 
Кастлемана (n = 5), диарея (n = 5), гипергидроз (n = 4), 
снижение уровня витамина В12 (n  =  4), деформация 
пальцев рук (симптом «барабанных палочек», n  =  3), 
отек диска зрительного нерва (n = 2).

Анализ диагностического маршрута и обращений 
к специалистам
В  исследуемой когорте выявлена значительная 

задержка своевременной диагностики: медиана 
времени от манифестации симптомов до постановки 
диагноза составила 23  мес. (диапазон 1–146  мес.). 
В  течение этого периода до верификации диагноза 
пациенты в среднем консультировались у врачей трех 
разных специальностей (медиана 3, диапазон 1–6).

Наиболее частым первым специалистом, к кото-
рому обращались пациенты, как и ожидалось, был 
невролог (62,5 %; n = 25). Однако даже консультация 
невролога в большинстве случаев не приводила к 
подозрению на POEMS-синдром и его верификации. 
Далее по частоте обращений следовали терапевт, 
ревматолог и онколог (n = 6 каждый). Кроме того, зна-
чительную долю составили консультации эндокри-
нолога (n = 5), травматолога и инфекциониста (n = 4 
каждый). Реже пациенты обращались к нейрохирургу 
(n  =  3), нефрологу, кардиологу и дерматологу (n  =  2 
каждый). Единичные случаи обращения были к га-
строэнтерологу, остеопату, аллергологу-иммунологу 
и оториноларингологу (n = 1 каждый).

Анализ маршрутизации пациентов показал, что 
после обследования у смежных специалистов 80 % па-

А В

Б

Г

Рис. 5. Отечный синдром при POEMS-синдроме:
А — периферические отеки нижних конечностей; Б — асцит

Fig. 5. Edema in POEMS syndrome:
А — peripheral edema of the lower extremities; Б — ascites

А Б
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циентов (n = 32) были в конечном итоге направлены 
к гематологу.

Спектр ошибочных диагнозов
При  анализе данных о диагностическом поиске, 

предшествовавшем верификации POEMS-синдрома, 
был выявлен широкий спектр ошибочно установ-
ленных диагнозов. В  связи с доминированием не-
врологической симптоматики в дебюте заболевания 
наиболее часто устанавливали хроническую воспа-
лительную демиелинизирующую полинейропатию 
(32,5 %; n = 13).

По результатам гематологического обследования 
у 8 (20 %) пациентов ошибочно диагностировали хро-
ническое миелопролиферативное новообразование, 
учитывая наличие тромбоцитоза/полицитемии, а 
также гистологическую картину костного мозга, ха-
рактерную для этого заболевания. Дополнительным 
фактором, усложнявшим диагностику, было отсут-
ствие у 30 % пациентов определяемого клона плазма-
тических клеток или В-лимфоцитов, подтвержденное 
методами проточной цитофлюориметрии или имму-
ногистохимии.

У  половины пациентов (50  %; n  =  20) было под-
тверждено лимфопролиферативное заболевание. 
Наиболее часто диагностировалась моноклональная 
гаммапатия неопределенного значения (45  %; 
n  =  9), реже  — множественная миелома (n  =  4), мо-
ноклональная гаммапатия клинического значения 
и болезнь Кастлемана (n  =  3 каждый). В  единичных 
случаях были выявлены макроглобулинемия Валь-
денстрема, AL-амилоидоз и солитарная плазмоцитома 
(по 5  % каждый). Примечательно, что несмотря на 
развернутую клиническую картину POEMS-синдрома, 
ни в одном из этих 20  случаев правильный диагноз 
первоначально не был поставлен.

Реже встречались другие ошибочные диагнозы, 
отражающие полиморфизм симптоматических прояв-
лений: дегенеративно-дистрофическое заболевание 
позвоночника (n = 5), подозрение на солидное злока-
чественное новообразование (n  =  4), неуточненный 
гепатит или цирроз печени (n  =  3), хроническая 
вирусная инфекция без верификации возбудителя 
и аутоиммунное заболевание (n  =  2 каждый). В  еди-
ничных случаях (n = 1 каждый) были установлены псо-
риаз, идиопатическая крапивница, синдром запяст-
ного канала, постковидная полинейропатия, боковой 
амиотрофический склероз, паранеопластическая 
полинейропатия, диабетическая полинейропатия, 
синдром Гийена—Барре, недифференцированный 
артрит и синдром Бадда—Киари.

Исходные характеристики неврологического 
и функционального статуса пациентов
При первичном обращении в федеральный центр 

12 (30  %) из 40  пациентов находились в состоянии 
глубокой инвалидизации, что соответствовало 
3–4 баллам по шкале ECOG.

Тест ходьбы на 10  м проведен у 30  пациентов. 
Его результаты показали, что 30 % пациентов (n = 9) 
полностью утратили способность к самостоятельной 
ходьбе, что свидетельствовало о тяжелом течении 
полинейропатии. Умеренные нарушения мобиль-
ности, требующие использования вспомогательных 
средств передвижения, выявлены у 23,3  % больных 
(n = 7). Наибольшую группу (36,7 %; n = 11) составили 
пациенты с легкими нарушениями, сохранившие 
способность к самостоятельному передвижению, 
но со значительным снижением скорости ходьбы. 
Нормальная скорость ходьбы была сохранена только 
у 3 (10 %) обследуемых. Данные теста ходьбы на 10 м 
представлены в табл. 1.

Оценка по шкале неврологических нарушений 
(Neuropathy Impairment Score, NIS) выявила тяжелый 
и крайне тяжелый неврологический дефицит у 13 
(54,2 %) из 24 пациентов (табл. 2). Медиана по шкале 
NIS составила 50,2  балла (диапазон 6–184  балла), 
при этом у 7 (29,2  %) обследованных показатели 
превышали 100 баллов, что свидетельствует о грубом 
поражении периферической нервной системы.

При оценке функциональной активности по шкале 
IRODS (Inflammatory Rasch-built Overall Disability Scale) 
умеренные и тяжелые нарушения отмечались у 11 
(73,3 %) из 15 пациентов, при этом у 6 (40 %) обсле-
дованных были зарегистрированы тяжелые ограни-
чения в повседневной активности (табл. 3).

Оценка по шкале INCAT (Inflammatory Neuropathy 
Cause and Treatment) показала значительную диссоци-
ацию между поражением верхних и нижних конечно-
стей: тяжелые нарушения функции ног отмечались у 
66,7  % пациентов (n  =  10), в то время как в верхних 
конечностях — лишь у 40 % (n = 6) (табл. 4). Наиболее 
часто (40 %; n = 6) наблюдалось тотальное нарушение 
функции ног (5 баллов по субшкале INCAT для нижних 
конечностей).

Терапия до постановки диагноза
До верификации РOEMS-синдрома пациенты полу-

чали широкий спектр лечебных воздействий — от сим-
птоматической терапии до активных цитостатических 
режимов. В 1 случае была выполнена ортотопическая 
трансплантация печени по поводу ошибочно диагно-
стированного синдрома Бадда—Киари (табл. 5).

Таблица 1. Распределение пациентов по степени двигательных 
нарушений согласно тесту ходьбы на 10 м (n = 30)

Степень 
двигательных 

нарушений
Время прохождения 

дистанции, с

Число 
пациентов

абс. %
Тяжелые 0 (неспособность пройти тест) 9 30,0
Умеренные 15–35 7 23,3
Легкие 8–12 11 36,7
Норма < 8 3 10,0

Таблица 2. Распределение пациентов по степени 
неврологического дефицита согласно шкале NIS (n = 24)

Степень 
неврологического 

дефицита
Оценка по шкале NIS, 

баллы

Число 
пациентов

абс. %
Крайне тяжелый > 100 7 29,2
Тяжелый 50–100 6 25,0
Умеренный 20–49 5 20,8
Легкий < 20 6 25,0
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ОБСУЖДЕНИЕ

Проведенное нами исследование, включавшее 40 па-
циентов с верифицированным POEMS-синдромом, 
позволило детально охарактеризовать клини-
ко-лабораторный профиль заболевания и выявить 
системные проблемы в его диагностике. Полученные 
данные убедительно демонстрируют, что несмотря 
на наличие четких диагностических критериев, 
POEMS-синдром, как и другие редкие заболевания, 
продолжает оставаться серьезной диагностической 
проблемой в реальной клинической практике, что 
приводит к значительной задержке верификации диа-
гноза и прогрессирующей инвалидизации пациентов.

Ключевым выводом нашего исследования яв-
ляется документированная значительная задержка 
диагностики, медиана которой составила 23  мес. 
По  данным литературы, медиана времени до поста-
новки диагноза варьирует от 15 до 18 мес. [17, 18]. Этот 
период характеризовался обращением ко множеству 
специалистов. В исследуемой когорте доминирующим 
проявлением POEMS-синдрома была периферическая 
полинейропатия, что закономерно определяло невро-
лога как ключевого специалиста на начальном этапе 
диагностического маршрута пациентов (62,5 %).

Полученные данные о структуре неврологических 
нарушений полностью согласуются с крупными опи-
сательными исследованиями, где полинейропатия 
выступает в качестве облигатного диагностического 
критерия и служит ведущей причиной обращения за 
медицинской помощью [16]. Именно неспецифичность 
ЭНМГ-картины, а именно преобладание смешанного 
аксонально-демиелинизирующего поражения без 
патогномоничных признаков, стала причиной диа-
гностической ошибки. В  результате пациентам оши-
бочно ставили диагноз хронической воспалительной 
демиелинизирующей полинейропатии (ХВДП; 32,5 %). 
По  данным международных исследований, 30–50  % 
пациентов с первоначальным диагнозом ХВДП при 
пересмотре не соответствуют его критериям [19–22]. 
Назначение стандартной для ХВДП терапии в иссле-
дуемой когорте (глюкокортикоиды, внутривенный 
иммуноглобулин, ритуксимаб и плазмаферез), как и 
следовало ожидать, оказалось неэффективным.

В многоцентровых работах показано, что в отличие 
от ХВДП ответ на иммуносупрессивную терапию при 
POEMS-синдроме отсутствует или является мини-
мальным и транзиторным. Только целенаправленное 
лечение плазмоклеточной дискразии приводит к 
регрессу неврологической симптоматики [23].

Дифференциальный поиск должен строиться 
на основании ключевых синдромных проявлений. 

Таблица 3. Распределение пациентов по степени функциональных 
нарушений согласно шкале IRODS (n = 15)

Степень функциональных 
нарушений

Оценка по шкале 
IRODS, баллы

Число пациентов
абс. %

Тяжелые 0–15 6 40,0
Умеренные 16–30 5 33,3
Легкие/норма 31–48 4 26,7

Таблица 4. Распределение пациентов по степени функциональных 
нарушений согласно шкале INCAT (n = 15)

Степень функциональных 
нарушений

Число пациентов
INCAT (руки) INCAT (ноги)

Отсутствуют/минимальные (0–1 балл) 4 (26,7 %) 2 (13,3 %)
Умеренные (2–3 балла) 5 (33,3 %) 3 (20,0 %)
Тяжелые (4–5 баллов) 6 (40,0 %) 10 (66,7 %)

Таблица 5. Характеристика методов лечения пациентов 
до верификации POEMS-синдрома (n = 40)

Вид терапии/конкретный препарат или метод
Число пациентов

абс. %
Не получали терапию 12 30
Патогенетическая терапия (терапия предполагаемых гематологиче-

ских диагнозов, включая ошибочные)
R-CHOP 2 5,0
Бортезомиб-содержащие схемы (VCD) 1 2,5
Мелфалан, преднизолон (MP) 1 2,5
Леналидомид-содержащие схемы 1 2,5
Гидроксикарбамид 3 7,5
Руксолитиниб 1 2,5
Анагрелид 1 2,5
6-меркаптопурин 1 2,5
Метотрексат 1 2,5
Интерферон 1 2,5

Иммуносупрессивная/противовоспалительная терапия
Тоцилизумаб 1 2,5
Гидроксихлорохин 1 2,5

Терапия, направленная на коррекцию полинейропатии
Глюкокортикоиды (системные) 9 22,5
Ритуксимаб (в монорежиме) 2 5,0
Внутривенный иммуноглобулин 2 5,0
Плазмаферез 8 20,0
Нейрометаболические препараты (тиоктовая 

кислота, актовегин и др.)
8 20,0

Витамины группы В 3 7,5
Габапентин 2 5,0

Другие варианты терапии
Диуретики, нефропротекторы 3 7,5
НПВС, хондропротекторы 1 2,5
Мануальная терапия 1 2,5
Трансплантация печени 1 2,5

НПВС — нестероидные противовоспалительные средства.

Отличием POEMS-синдрома от иных заболеваний, в 
клинической картине которых доминирует полинев-
ритический синдром, является наличие системных 
проявлений: отеков, изменений кожи, эндокринных 
нарушений. Важным «красным флагом» должна слу-
жить резистентность полинейропатии к стандартным 
методам лечения, применяемым в неврологии (глюко-
кортикостероиды, внутривенные иммуноглобулины). 
При выявлении моноклонального белка дифференци-
альный диагноз необходимо проводить с другими за-
болеваниями из спектра плазмоклеточных дискразий, 
которые могут протекать как изолированно, так и 
в сочетании с POEMS-синдромом: множественной 
миеломой, AL-амилоидозом, макроглобулинемией 
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Вальденстрема, а также иными вариантами моно-
клональных гаммапатий неврологического значения, 
что в ряде сложных диагностических случаев требует 
биопсии пораженного нерва.

Таким образом, активная настороженность в от-
ношении POEMS-синдрома должна быть к пациентам, 
у которых имеет место сочетание прогрессирующей 
полинейропатии и любых системных симптомов, 
выходящих за рамки типичной неврологической 
патологии. В  алгоритм обследования необходимо 
включать проведение электрофореза и иммунофик-
сации белков сыворотки и мочи, выполнение трепа-
нобиопсии костного мозга с оценкой клональности 
плазматических клеток и В-лимфоцитов, определение 
уровня VEGF, выполнение КТ или ПЭТ-КТ всего тела 
для поиска остеолитических/остеосклеротических 
очагов, УЗИ органов брюшной полости и базовую 
оценку эндокринного статуса.

Окончательная верификация диагноза и опреде-
ление тактики лечения требуют обязательного уча-
стия опытного гематолога. В дифференциальной ди-
агностике POEMS-синдрома роль гематолога является 
центральной и выходит за рамки консультативной, 
поскольку данная патология существует в «серой 
зоне» гематологических заболеваний, маскируясь под 
обширный спектр нозологий и требуя системного 
клинического мышления для правильной интерпре-
тации комплекса на первый взгляд разрозненных 
клинических, лабораторных и инструментальных 
данных в единую диагностическую картину [24].

Важно отметить, что POEMS-синдром является 
курабельным заболеванием. Благодаря современным 
методам лечения, включая трансплантацию ауто
логичных гемопоэтических стволовых клеток, ча-
стота объективного клинического ответа достигает 
91,5–100 % [25].

Ранняя и точная дифференциальная диагностика 
в совокупности со своевременным началом адек-
ватной терапии при данном заболевании критически 
важны. Тактические ошибки, допущенные на диа-
гностическом маршруте пациентов, способствовали 
прогрессированию неврологического дефицита: 
почти 1/3 пациентов полностью утратили способность 
к самостоятельной ходьбе, а у 54,2 % был зарегистри-
рован тяжелый или крайне тяжелый неврологический 
дефицит, что в конечном итоге привело к глубокой 
инвалидизации.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Преодоление диагностических трудностей при 
POEMS-синдроме лежит в сфере повышения осве-
домленности врачей различных специальностей о 
полиморфной клинической картине заболевания и 
активного междисциплинарного взаимодействия для 
его своевременного распознавания.
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