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abstraCt 

Polyneuropathy, organomegaly, endocrinopathy, M-protein and
skin changes syndrome (POEMS) is a rare paraneoplastic syndrome,
associated with plasma cell dyscrasia. We present a clinical case of
POEMS syndrome with specific subacute painful polyneuropathy,
weight loss, diarrhea, edema, JAK2 negative polycythemia and M-
protein. 

Conclusion: POEMS should be considered incases with specific
subacute painful sensory and motor polyneuropathy and character-
istic bone lesions or skin changes. 

key words: POEMS, polyneuropathy

резюме

Синдромът на полиневропатия (ПНП), органомегалия, ен-
докринопатия, М-протеин и кожни промени (POEMS) е рядък
паранеопластичен синдром, свързан с плазмоклетъчна диск-
разия. Представяме клиничен случай на POEMS със специ-
фична подостра болезнена ПНП, загуба на тегло, диария, кожни
промени, отоци, JAK2 негативна полицитемия и М-протеин. 

Заключение: Всеки случай на специфична подостра болез-
нена сензомоторна ПНП, особено при наличие на характерни
костни и кожни промени, изисква изследване за POEMS. 

ключови думи: POEMS, полиневропатия

увод

Синдромът на полиневропатия (ПНП), органомегалия,
eндокринопатия, М-протеин и кожни промени (POEMS) е рядък
паранеопластичен синдром, свързан с плазмоклетъчна диск-
разия (1). Диагнозата се поставя на базата на критериите на Dis-
penzieri (4). Алгоритмите за терапия на заболяването изискват
тясна колаборация между невролог, интернист и хематолог (6). 

Представяме клиничен случай на мъж на 39 год. с подостро
развитие на болезнена сензомоторна ПНП, с начало 6 мес. преди
хоспитализацията. Проведена електромиография (ЕМГ) на 2
месец от оплакванията е с данни за водещо демиелинизираща
ПНП, от лумбална пункция (ЛП) – протеинорахия (5 g/l), JAK
негативна полицитемия. Налична е малка остеолитично-скле-
ротична лезия около дясна илиачна става. Поради суспекция за
Guillain-Barre проведена терапия с интравенозни имуноглобу-
лини – без ефект. От стернална пункция с данни за полиците-
мия, нормален брой плазмоцити. Пациентът развива кожни
промени, отоци, диариен синдром и снижение на теглото.
Постъп ва в нашата клиника на 6 мес. От соматичният статус –

лицева липодистрофия, акроцианоза, квадратни нокти с побе-
ляване, дистална кожна хиперпигментация, лека интермитентна
диария, дистални отоци. Неврологичният статус показва тежка
симетрична вяла квадрипареза (дистално>проксимално), ареф-
лексия, хипестезия с алодиния и дизестезии, инвалидизиран до
седеж с помощ. Персистира полицитемия. Скрининг за вирусни
хепатити и HIV – негативен. Болният бе с ехографски данни за
спленомегалия, нормална пулмонална рентгенография (фиг. 1)
и офталмологичен преглед. Проведената ЕМГ е с липса на су-
марни моторни акционни потенциали (СМАП) за долни край-
ници и n.medianus и снижени скорости и амплитуди на СМАП
за улнарис (терминална латенция 6.5 msec, скорост на провеж-
дане в сегмент китка-лакет 25.3 m/sec, амплитуди на СМАП
0.1 mV, фиг. 2). Контролна ЛП – протеинорахия (6.4 g/l), левко-
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Фиг. 2. ЕМГ от n. ulnaris dex. Изразено удължаване на дисталната 
латенция, ниска скорост на провеждане в сегмент китка-лакет и силно

снижение на амплитудите на СМАП за нерва. 

Фиг. 1. Рентгенография на пациента. Нормална находка.



цити – 19х106/l. Поради суспекция за POEMS, се извърши елек-
трофореза на серум (ЕФ) с данни за моноклонален протеин IgG
lambda. Болният покрива критериите на Dispenzieri за POEMS
(4). Започна се кортикостероидна терапия (KС) и е насочен за
терапия при хематолог. В рамките на проследяване от 1 мес. бе
с влошаване в клиничната картина, след което отпадна от про-
следяване.

диСкуСия

Представеният от нас случай с POEMS e с типично проти-
чане на подостра водещо демиелинизираща болезнена, симет -
рична ПНП. За разлика от CIDP, ПНП при POEMS се
характеризира с по-бърза прогресия, изразена сетивна симпто-
матика, ЕМГ е със забавяне на моторните скорости (изразено
повече в интермедиерни сегменти) и снижение на СМАП, рядко
има блокове в провеждането (2, 5, 6). Болният има други специ-
фични белези – кожни промени, полицитемия (Jak negative),
спленомегалия. ЕФ е с данни за М-протеин. Изследването е диа -
гностично и специфично за POEMS, при наличие на характерна
ПНП (2, 6). Стерналната пункция при болния е била в норма,
което често се среща при POEMS (2, 3, 4, 6, 15). В тези случаи
се препоръчва илиачна биопсия и биопсия на костни лезии или
на лимфни възли при суспекция за Castleman (2, 4, 6). Костните
лезии са обичайно множествени и малки, по-рядко се наблюда-
ват единични остеосклеротични и остеолитични лезии (2, 6,16).
За диагноза POEMS, обаче, не се изисква доказана плазмокле-
тъчна дискразия, при вече налична моноклоналност (2, 6). Дру-
гият водещ синдром е съчетанието от няколко вида кожни
промени. Пациентът имаше изразена парциална и симетрична
лицева липодистрофия – рядък симптом, асоцииран с колаге-
нози, инфекции и POEMS (9, 17). Останалите кожни симптоми
при болния са характерни (2, 6, 14, 18). Другите симптоми, на-
сочващи към POEMS, са спленомегалия, отоци и полицитемия
(2, 5, 6, 10, 12). Допълнителните симптоми при болния включват
квадратни нокти, загуба на тегло и хронична диария (4).

заключение

POEMS е рядък паранеопластичен синдром, асоцииран с
пламоклетъчна дискразия. В всеки случай на водещо демиели-
низираща сензомоторна подостра болезнена ПНП е уместно из-
ключване на POEMS. Това изисква провеждане на ЕФ с оглед
търсене на М-протеин. При негативна ЕФ се препоръчва сцин-
тиграфия, илиачна костномозъчна биопсия и при негативна био-
псия – аспирати от костни лезии. Диференциалната диагноза
включва CIDP, амилоидна ПНП, MGUS асоциирана ПНП и
ПНП при HIV. 
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