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A Case of POEMS Syndrome Presented as CIDP
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POEMS syndrome is a rare multisystem disorder manifests as polyneuropathy, organomegaly, endocrinopa-

thy, M-proteins and skin changes. We report here the case of 54-year-old woman with POEMS syndrome

that was followed by a 1-year history of symptoms that mimicked a chronic inflammatory demyelinating

polyradiculoneuropathy(CIDP). The laboratory examination revealed multiple osteosclerotic bone lesions

and IgG λparaproteinemia later in the course of the disease. Initial treatment with IVIg showed marked

improvement of generalized weakness from bedridden state to walking with minimal assistance. In spite of

the substantial improvement of peripheral neuropathy with steroid treatment the patient died suddenly at

home 5 months after discharge from hospital.
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서 론

POEMS 증후군은 다발성 신경병증( p o l y n e u r o p a t h y ) ,

장기종대 (organomegaly), 내분비질환( e n d o c r i n o p a t h y ) ,

단일 클론성 감마혈증(monoclonal gammopathy), 및 피부

병변을 주 양상으로 하는 드문 다계통 질환으로1 이 외

에도 복수, 삼출액 , 말초부종, 곤봉수지, 다혈증, 혈소판

증다증, 발열, 발한 등이 동반될 수 있으며,1,2 골수종, 형

질세포증과 동반되어 나타나는 경우가 흔하다.2,3 Crow-

Fukase 증후군, osteosclerotic myeloma with polyneuropa-

thy 등이 동일한, 혹은 거의 같은 의미로 쓰이고 있는데,

POEMS란 약어는 1980년 Bardwick 등에 의해 처음으로

제안되었다.1 저자들은 최근 1년간 만성 염증성 탈수초

성 말초신경염 양상을 보였던 환자에서 확인된 POEMS

증후군 1예를 경험하였기에 문헌 고찰과 함께 보고하는

바이다.

증 례

53세 여환이 98년3월, 10일 전부터 시작된 양 하지의

위약감과 이상감각 및 두통, 광선과민증을 주소로 내원



하였다. 진찰 상 심부 건반사가 전반적으로 감소되어 있

었고 뇌척수액 검사 상 단백 86mg/dl, 세포수 0/mm3, 뇌

압 3 9 5 m m H2O 이었다. 신경 전도 검사 상 상하지 모두

특히 하지에서 심한 운동 신경 전달 속도의 감소와 경도

의 복합운동전위 진폭의 감소를 보였다. 감각 신경 전도

검사에서는 비복 신경전위가 확인되지 않았고 상지에

서 감각신경 전달 속도 저하를 나타냈다. 근전도 검사에

서는 탈신경 전위나 신경 병적 운동 단위 전위는 없었

다. 환자의 임상 경과가 급성 염증성 탈수초성 말초신경

염 양상을 보이는 것으로 판단하고 보존적인 치료와 함

께 면역글로불린 정맥 주사 치료를 시행하였다. 치료 효

과는 매우 좋아서 누워서 일어나지 못하던 상태에서 걸

을 수 있을 정도로 회복되어 퇴원하였다. 98년5월 다시

7일된 양 하지의 마비, 양손과 발의 이상 감각 및 두통과

시력 저하를 주소로 다시 입원하였다. 뇌척수액 검사 상

단백 120mg/dl, 세포수 0 / m m3, 뇌압은 3 0 0 m m H2O 이상

이었고, 경도의 유두부종이 관찰 되었다. 신경 전도 검

사는 이전에 비해 더 악화된 소견을 보였으며, 근전도

검사 상 사지 특히 하지에서 경도 혹은 중등도의 탈신경

전위 및 신경 병적 운동 단위를 보였다. 이 때 시행한 검

사로 LE cell, ANA, cryoglobulin, vitamin B12, folate, por-

phyria screening test, 갑상선 기능검사 , 종양표지인자 ,

VDRL titer, 중금속, 혈청및 소변 전기 영동의 결과는 모

두 정상 범주였다. 당시는 환자의 임상 경과가 만성 염

증성 탈수초성 말초신경염병, 혹은 그와 유사한 질환에

의한 것으로생각 되었다.

스테로이드 치료 후 운동 마비는 호전되어서, 보조기

를 착용하고 어느 정도의 보행은 가능하나, 양 손끝과

발끝의 저린 감은 계속되는 상태로 퇴원하였다. 98년12

월까지 외래에서 서서히 스테로이드를 끊었으며, 99년3

월까지는 더나빠지는 증상은없었다.

99년 4월 환자는 10일전부터 생긴 전신 무력, 얼굴홍

조, 발한, 그리고 전신 부종과 함께 내원 2일 전부터 동

반된 호흡곤란, 시력저하, 두통을주소로 내원하였다.

환자는 만성병색에 피부는 두꺼워져 있었고, 전반적

으로 검은 색깔이었으며, 만져지는 임파절은 없었다. 복

수가 차 있었고, 이 때문인지 간이나 비장은 만져지지

않았으며, 양 하지의 함요 부종이 심하였다. 신경계 진

찰상, 의식은 명료하였고, 양측에 중등도의 유두부종이

있었으며, 원위부에서 더 심한 전반적인 하지의 근력 감

퇴 및 근 위축이 현저하여서 환자는 혼자서 일어날 수도

걸을 수도 없었다. 감각기능은 촉각, 위치각, 진동각 등

모든 감각이 체간부를 포함한 전신에서 저하되어 있었

는데, 이 역시 사지의 원위부에서 현저하였고, 심부 건

반사는 소실되어 있었다. 혈액 검사상, 갑상선기능은 T3

56.8(80~200ng/dl), T4 4.2(4.5~12.5ng/dl) TSH 3.3(0.3~5

ng/dl)으로 일차성 갑상성 기능 저하 소견을 보였다. 전

기 영동 검사 상 혈청과 소변에서 M - p e a k를 보이는 단

클론성감마혈증이 보였고, 면역전기 영동상 immunog-

lobulin G-λtype의 감마혈증이 확인되었다(Fig. 1). 뇌척

수액 검사에서, 압력은 510mmH2O, 세포 수 0/mm3, 단백

184mg/dl, oligoclonal band가 검출되었다. 심 초음파에서

는 4mm정도의 심낭배출 액의소견이 있었다.

Pelvic MRI에서는 pelvis, iliac bone 및 s a c r u m에서

osteosclerotic lesions이 발견되었다. 이후 시행한 골주사

검사에서는자루, 흉추 7, 12번, 요추 1번, 두개골, 양측경

골, 양측슬관절및양측족관절에서다발성의 hot uptake

가있었다(Fig. 2). 신경전도검사상, 감각전위는사지에

서모두 검출되지않았으며, 운동 신경은전달속도의심

한 저하와 복합 운동 전위 진폭의 심한 감소가 있었다

(Fig. 3). 근전도검사상사지의모든근육, 특히하지에서

중등도이상의심한 탈신경전위및신경 병적운동단위

전위가 나타났다. 비복 신경의 조직검사에서, Luxol fast

b l u e와 Masson trichrome 염색상수초신경수가전반적으

로 감소 되어 있고, 결체 조직이 증가 되었으며, Bodian

염색상 축삭의 수도 많이 감소되어 있었다. 신경섬유 사

이사이에는 염증소견이 거의 없었다(Fig. 4). 골수 검사

상 골수의 세포 충실도는 정상 범위 였으며, 성숙 형질

세포는 0 . 6 %이며, 형질세포의 종양성 증식소견은 관찰

되지않았다.

환자는 P O E M S증후군으로 진단되었고 , prednisone
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Fig. 1. Immuneelectrophoresis

Fig. 1. : Immunoglobulin G-λtype gammopathy
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6 0 m g / d와 m e l p h a l a n으로 치료를 시작하였으나, 환자가

항암제 치료를 견디지 못하여, 스테로이드만 유지하였

다. 환자는 치료 후, 호흡곤란, 복부팽만, 시력저하 등이

많이 호전되었고, 치료시작 2개월 뒤에 보조기를 사용

하는 상태로 퇴원하였다. 퇴원 3개월 후까지 신경학적

증상의 악화 없이 스테로이드 투여를 유지하면서, 외래

추적 관찰 하던 중 5개월 째 갑자기 집에서 사망한 채 발

견되었다.

고 찰

POEMS 증후군은 주로 40~50대의 중년기에 발생하는

다계통 질환으로, 남녀 비는 2 : 1로 남자에서의 발생 비

율이 더 높다.2,4 아직 정확한 병인은 정립되어 있지 않고

myeloma, Castleman병, Waldenstrom macroglobulinemia,

extramedullary plasmacytoma, M protein alone, polyclonal

protein alone, 결체조직 질환, nonhematologic malignan-

cies 등과의 동반이보고되어 있다.2

아직은 이 질환을 어떤 종류의 질환으로 이해 해야 하

는가도 명확치 않다고 할 수 있다. Crow의 문헌에 의하

면, 1938년 S c h e i n k e r가 s t e r n u m에 단일 m y e l o m a가 있는
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Fig. 2. Whole body bone scan

Fig. 2. : Multiple hot uptake on manubrium, T7, T12, L1, cra-

nium, both tibias, both knees and ankle joints

Fig. 3. Nerve conduction study(2nd study, 5/7/98)

Fig. 3. : Conduction block on right ulnar nerve motor conduc-

tion study

Fig. 4. Sural nerve biopsy

Fig. 4. : Cross section of sural nerve, showing a marked increase

of endoneurial connective tissue.

Fig. 4. Masson trichrome stain * 100



3 9세 남환에서심한 말초신경병과착색 및 비후 된 피부

병변을 보고 하였고, Crow가 보고한 2예는 모두 o s t e o s -

clerotic & osteolytic multiple myeloma 환자에서특징적피

부 병변과 함께 나타난 말초 신경염 이었다.1 2 F u k a s e의

증례는 extrameduallary plasmacytoma에서 부종과 함께

P O E M S의 모든 증상이 나타나 환자였다. 1984년 N a k a n-

ishi 등은 Crow-Fukase 라는 병명으로 1 0 2명의 대규모 환

자를 분석하면서 이 질환이 형질 세포(plasma cell)의 증

식과 직접적인 연관이 있고 골격계의 병변 없이 이상 단

백( M - p r o t e i n )만 있는 경우도 2 7 %나 된다고 주장하였다.2

그러나 구미의 증례는 주로 골 경화성 골수종에서 이 질

환이 관찰 되며 그 임상 양상, 치료 및 예후가 같기 때문

에 골경화성골수종과동반된말초신경병과 POEMS 증

후군을 동일시 하며 두 질환을 분리하는 것은 의미가 없

다고 주장하기도 한다.5 1 9 9 3년 Scully 등은 다발성 골수

종, 골 경화성골수종, POEMS, Crow-Fukase 질환을 서로

겹치기는하나 각각 독립된병명으로인정하려하였다.1 3

이상과 같이 아직도 용어상의 혼란이 있으나 필자 등은

1 9 8 0년 Bardwick 등에 의해 제안된 P O E M S라는 병명 자

체가 거의 모든 증상을 함축적으로 표현하고 있으며 특

히 피부병변이병명에포함되어있다는점과이 것이하

나의 병명이라기 보다는 질환군으로 인식될 수 있다는

점에서이병명을사용하려고한다.

이미 언급한데로 이 질환의 병인은 아직도 확실치 않

은데 거의 모든 환자에서 나타나는 M-protein과 연관이

될 것이라는 추측을 할 수 있다. 특히 다른 이상 단백질

환에서 나타나는 말초신경병과 달리 이 질환의 면역 전

기 영동 검사에서 검출되는 단 클론성 단백이 거의 IgG-

λ또는 IgA-λ라는 것은 매우 흥미 있는 점이다.4,6 그러나

이 M-protein, 그 중에서 특히 λ-light chain이, 어떻게 신

경이나 수초 막에 부착 또는 손상을 일으키는지는 밝혀

지지 않았다.3 최근에는 T N F -α, Interleukin-1, 6 Interfer-

o n -γ같은 pro-inflammatory cytokine과 vascular endothe-

lial growth factor(VEGF)가 이 질환의 발생과 관련 된다

는 가설이 제시되었다.7 , 8 사이토카인이 혈액-신경 장벽

에 영향을 미쳐 신경손상을 일으킬 수 있다고 알려져 있

기는 하나,9 이런 pro-inflammatory cytokines는 POEMS뿐

만이 아니라 다른 plasma cell dyscrasia에서도 증가하는

양상을보여 POEMS에만 특수한소견은 아니다.

이질환의 치료는병변이 국소적인 경우, 골수외 형질

세포종의 절제, 부분적 방사선요법 등이 신경병증 등에

도움이 되고 전신적 병변이 있는 경우에는 prednisolone,

cyclophosphamide, melphalan 등의 화학요법 등을 시도

해 볼 수 있다.1,2,4 그 치료에 대한 반응은 환자에 따라 매

우 다양하며, 환자에 따라 수개월에서 7년까지 생존기

간의 차이가 있으며 대개 치료에 일시적인 호전을 보인

다 해도 사망원인은 골수종 자체에 의하기 보다는 대부

분 말초신경병의 진행에 의한 호흡마비나 심부전에 의

CIDP 증상으로 발현된 POEMS 증후군 1예 : 주은연 등
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Table 1. Nerve Conduction Study

motor NCV
1st study( 98/3 ) 2nd study(98/5) 3rd study(99/4)

m/sec m/sec Amp(mV) msec m/sec Amp(mV) msec m/sec Amp(mV)

Median nerve

TL 3.9 3.9 5.0

Wrist -elbow 5.5 39.5 2.1 29.6 1.6 25.0

Elbow-axilla 4.4 40.4 1.8 25.7 1.3 25.7

F-wave latency 29.6 NP NP

Ulnar nerve

TL 2.7 2.8 3.9

Wrist-elbow 7.8 36.9 5.1 25.3 4.1 19.5

Elbow-axilla 6.4 40.9 2.0 31.5 3.0 17.8

Peroneal nerve

TL 4.8
NP NP

Ankle-knee 0.4 25.6

F-wave latency NP NP NP

Sensory NCV

Median nerve m/sec Amp(µV)

Finger-wrist 3.9 31.3

Wrist-elbow 7.1 33.6 NP NP

Elbow-axilla 17 33.3

Sural nerve NP NP NP
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하며, 평균생존기간은 발병후 33개월정도이다.1,2,4,5

P O E M S증후군은 일본에서 유병율이 높으나, 국내는

1987년 이명식 등이 첫 증례를 보고한 이후5 12예 정도

만 보고 되어 있다. 첫 증례 이후 환자들, 초기 증상 대부

분이 말초신경병 임에도 불구하고 대부분 내과에서 보

고 되어 있는데, 이는 이 질환이 다계통 장기를 침범하

는 질환이라는 이유도 있겠으나, 심한 내과 질환에서 동

반되는 전신 무력감과 말초 신경병증에서 오는 운동 마

비와의 구별에 대한 인식이 아직은 부족한 때문이 아닌

가생각된다.

이 환자의 신경 전도 검사는 질병 초기에 환자의 말초

신경병증을 정확히 확인해 주는데 매우 중요한 역할을

하였다. 또한 환자의 증상이 악화되어 입원할 때마다 점

차악화된환자의상태를잘 반영하였다. 그러나이환자

의 전반적 결과는 매우 비특이적이어서 전형적인 탈수

초 질환( C I D P )에서 보이는 전도장애(conduction block,

prolonged distal latency & F-wave latency)의 소견은 보이

지않고수초 및축삭의복합적인신경손상의소견을보

이고있다. 기존의문헌에따르면골경화성골수종혹은

POEMS 증후군에서 보이는 말초신경병이 CIDP 양상으

로 나타나 전기 생리학 검사만으로는 구별이 되지 않는

경우가 보고 되어 있으며 다른 증상이 동반되지 않는 재

발성의 말초 신경염일 경우 전신질환에 의한 POEMS 증

후군으로진단하는일이쉬운것은아니다.

본 증례의 경과를 요약하면 1년 전 Guillian-Barre 증후

군의 진단 하에 면역 글로불린으로 치료하여 현저한 증

상호전을 보였다가, 2개월 만에 다시 재발하여 C I D P로

진단, 스테로이드에 좋은 반응을 보여 호전된 상태로 유

지되던중 1 0개월후 갑작스러운호흡 부전과두통, 부종

및 피부변화 등의 다양한 전신증상의 발현과 함께 말초

신경염이 악화되어 POEMS 증후군으로 진단되었던 경

우이다. 유병기간 동안다른전신적인증상이별로없이

말초신경염으로만재발을하였고면역 글로불린이나스

테로이드 치료에 좋은 반응을 보였다. 기존의 문헌에서

도 유사한 경우를 찾아 볼 수 있는데 1 9 9 2년 Crisci 등은

3년간 반복되는 2 0세의 CIDP 남환이 결국 POEMS 증후

군으로 발현되어 , 6개월간의 cyclophosphamide 치료로

부분적인 임상증상의 호전 및 장기종대와 피부질환이

회복된예를 보고하였다.1 0 Benito-Leon 등도 I V I g와 방사

선 요법으로 효과를 본 증례를 보고 하였다.1 1 그러나 본

환자는 항암 치료의 부작용을 견디지 못하고 사용을 거

부하여 p r e d n i s o l o n e ( 6 0 m g / d a y )만을 투여하며 경과 관찰

을 하였는데 비교적 좋은 임상증상의 호전을 보였다. 방

사선 치료도 환자가 거부하여 시행하지 않았다. 이 환자

의 임상 경과를 돌이켜 보면 질병이 말초신경염으로 발

현되었을 때, 상세 불명의 뇌압 상승, 유두 부종 및 시력

저하가 있었으나, 길렝-바레 증후군에서 동반되는 증상

으로만 생각되었고, 환자가 치료에 호전된다는 것 때문

에 초기 음성이었던 혈청 및 소변의 전기영동 검사를 여

러차례 확인하지않은 점, 환자의 골격계검사를시행할

단서가 초기에 뚜렷이 나타나지 않고 환자의 피부 변화

가 수개월 후 다른 전신증상(부종, 복수 등)등과 함께 나

타난후에야진단이가능했다는점이지적될수있다.

이상을 통해 POEMS 증후군의 초기 진단에는 보다 세

심한 전신 및 신경계 진찰로, 말초 신경병의 확인 외에

도 피부, 전신 부종, 호르몬 변화 등에 대한 지속적 관심

및 반복적인 이상 혈청 단백에 대한 검사와 골주사 등의

골격계검사 등이필요함을 알수 있었다.
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