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POEMS 증후군은 다발성 신경병증( p o l y n e u r o p a-

thy), 장기종대(organomegaly), 내분비장애( e n d o c r i -

nopathy), 단일 클론성 감마병증(monoclonal gam-

mopathy), 피부병변(skin change)등으로 발현되는 증

후군이다. 국내에서는 Lee 등1이 POEMS 증후군 1예를

대한 신경과학회지에 발표하였지만, 아직까지 P O E M S

증후군에 동반된 다발성 신경병증의 치료에 고농도의

immunoglobulin (IVIG)을 사용한 예는 보고 되어 있지

않아 문헌고찰과 함께 이를보고하는 바이다.

증 례

4 6세 남자 환자로 입원 1주일 전부터 활동시 호흡곤란,

전신부종, 하지 무력감과 쑤시는 듯한 하지 통증 등의 증

세가 나타나 검사 및 치료를 위해 입원하였다. 의식은 명

료하였으며 안저 검사에서 양안에서 울혈유두의 소견이

관찰되었다. 간은 우측 늑골하에서 1횡지 촉지되었으며,

비장은 좌측 늑골하에서 2횡지 촉지되었다. 피부소견으로

는 하지의 피부비후 소견과 함몰부종이 관찰되었으며 손

바닥과 발바닥은 촉지시 다한증의 소견을 보였다. 우측

배부의 견갑골하 부위에 0.5 cm 크기의 홍반성 결절이

관찰되었다. 신경학적검사소견상 뇌신경검사에서는경도

의 양측성 안면신경마비 외에는 정상이었다. 운동기능검

사상 환자는 혼자서는 일어날 수도 없었고 걸을 수도 없

었으며 원위부에서 더 심한 양상이었다. 감각기능검사상

진동감각이 전신에 걸쳐 저하되어 있었으며 심한 통증감

을 호소하였고 원위부에서 현저하였다. 심부 건반사는 상

하지에서모두소실되었으며병적반사는나타나지않았다.

검사소견상 면역단백 정량검사상 IgA 608 mg/dL

( 1 0 0 ~ 4 9 0 )으로 I g A의 증가소견이 있었고혈청면역 전기

영동검사상IgA lambda(λ)형의 단일 클론성 감마병증의

소견을 보였다. 내분비선 기능 검사상 T3 78.5 ng/dL

(80~200), T4 7.7 μg/dL (4.5~12.0), free T4 0.6

ng/dL (0.8~2.3), TSH 10.2 μIU (0.25~4)의 소견으로

갑상선 기능저하증을 보였다 복부 전산화 단층 촬영상

간, 비장종대를 동반한 복수 소견과 양측성 늑막삼출 소

견이 보였다. 단순 골 촬영상 경화성 골 병변은 발견되지

않았다.

신경전도 검사 및 근전도 검사상 우측정중신경, 척골신
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POEMS syndrome is a multisystem disorder associated with polyneuropathy, organomegaly, endocrinopathy, a mon-
oclonal protein(M-protein), and skin change. Recently we have had the opportunity to attend one patient with clinical
features similar to this syndrome. He was a 46-year-old man who had a progressive polyneuropathy, swallowing diffi-
culty, hepatosplenomegaly, hypothyroidism, IgA λtype monoclonal gammapathy, specific skin change and ascites. His
symptoms such as low extrimity pain and weakness, swallowing difficulty were improved by high-dose 7S-IgG. Thus,
we report a case with a review of the literature.
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경, 경골신경 및 비골신경의 말단잠복기의 연장과 운동신

경 전도 속도의 감소가 있었고 우측 척골신경, 경골신경

및 비골신경의 복합근육활동전위의 감소가 있었다. 우측

정중신경, 척골신경 및 비복신경에서 감각신경전달 속도

의 감소와 감각신경활동전위의 감소가 관찰되었다. 또한

우측 경골신경에서 F -파 잠복기가 연장되어 있었고 우측

비골신경에서의 F -파와 양측의 H -반사는측정되지 않았

다. 근전도 검사상 우측 요측 수근신근(extensor carpi

radialis) 및 외측 광근(vastus lateralis)과 양측 비복근

( g a s t r o c n e m i u s )에서 경도에서 중등도의 탈신경 전위

소견이 나타나 상하지를 모두 침범하는 감각운동성 다발

성 신경병증의 소견을 보여 주었다. 골수검사상 형질세포

가 약 2 . 0 %로 다소 증가되어있었다. 환자는 전신부종과

복수로 보존적치료를 받았으나 증상의 호전은 없었고단

일 클론성 감마병증 및 골수조직검사, 신경전도검사로

POEMS 증후군으로 진단받아 p r e d n i s o n e과 m e l p h a-

l a n을 경구 투여하면서 외래 경과관찰 중 하지 통증과 근

력 약화, 애성, 연하곤란, 음식물의 흡인이 생겨 재입원하

였다. 

재입원시 간과 비장 종대, 복수, 흉막성 삼출 소견은 여

전히 관찰되었고 MRC scale에 따라 사지에서 g r a d e

Ⅱ-Ⅲ/Ⅴ정도의 근력 약화가 있었으며 하지에서 더 심하

였고 침대에서만 생활하였으며 주위의 도움을 받지않고는

혼자서는 일어나 앉거나 거동할수도 없었다, 흡입성 폐렴

및 위막성 대장염 증상도 나타나 레빈 튜브를 삽입한 상

태였다.

재입원 후 5일간 정맥으로 800 mg/kg immunoglob-

ulin (IVIG)과항생제를 투여하였고, 이후 2주가 지난환

자의 상태는 하지 부위쪽에 경도의 이상감각 및 진동각

저하소견과 더불어 심부건반사검사상양쪽 상하지에서 경

도의 저하소견이 관찰될 뿐 그 외 위치각, 촉각 및 통각에

대해서는 정상이었으며 쑤시는 듯한 통증은 많이 호전된

상태였다. 환자의 근력은 사지의 원위부와 근위부에서 모

두 grade Ⅳ/Ⅴ정도로서 지팡이를 의지한 채 서고 어느
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Table 1. Nerve Conduction Studies at Presentation  and after Immunoglobulin(IVIG) Treatment

Nerve (Right side) September December      Normal value
(at presentation) (after IVIG)

Motor nerve conduction
Median nerve

Distal latency(APB-Wrist) 4.7 4.1 < 4.4
Amplitude 9.5 13.3 > 4.0
Conduction velocity(Wrist-Elbow) 37.1 43.4 > 49

Ulnar nerve
Distal latency(ADQ-Wrist) 3.4 2.9 <  3.3
Amplitude 3.1 3.8 >  6.0
Conduction velocity(Wrist-Elbow) 34.5 52 > 49

Peroneal nerve
Distal latency(EDB-Ankle) 6.6 5.1 < 6.5
Amplitude 0.2 0.5 > 5
Conduction velocity(Ankle-BFH) 26 29.6 > 44

Tibial nerve
Distal latency(AHB-Ankle) 9.6 5.9 < 5.8

Amplitude 3.2 4.3 > 4.0
Conduction velocity(Ankle-Popliteal fossa) 28.2 34 > 41

Sensory nerve conduction
Median nerve (IF-Wrist)

Amplitude 6 7.6 > 9
Conduction velocity 30.5 40.1 > 40.2

Ulnar nerve (LF-Wrist)
Amplitude 8.4 10 > 9
Conduction velocity 30.6 33.9 > 40.2

Sural nerve (LM-leg)
Amplitude 0.2 NR > 0.7
Conduction velocity 27.4 NR > 37

Amplitude(distal)-mV (CMAP; compound muscle action potential), 
Amplitude(distal)-μV (SNAP; sensory nerve action potential), 
conduction velocity-m/sec, distal latency-msec, NR-no response
APB; abductor pollicis brevis, ADQ; abductor digiti quinti, BFH; below fibular head
EDB; extensor digitorum brevis, AHB; abductor hallucis brevis, IF; index finger



정도 보행도 가능한 상태로 호전되었고 연하곤란도 호전

을 보여 입으로 음식물섭취도 가능한 상태에서 퇴원하였

다. Immunoglobulin으로 치료한 후 3개월이 지나 다시

시행한 신경전도 검사상(Table 1) 호전을 보였으며 환자

는 현재p r e d n i s o n e을 투약받으며외래경과관찰중이다.

고 찰

POEMS 증후군은 1 9 8 0년 Bardwick 등2이 주요 증상

들의 첫 자를 따서 처음 사용하였다. 이 증후군의 병태생

리학적 기전은 불분명하나 골경화성 골수종환자의 약 반

수에서 다발성 신경병증이 관찰되며, 골경화성 골수종과

다발성 신경병증이 함께 있는 환자에서 P O E M S증후군이

잘 발생한다. 이 증후군의 5 5 ~ 6 8 %에서 X 선 검사에서

골병변이 발견되며, 이 중 8 8 %에서 골경화성과 골연화성

이 혼합된 병변을 보인다. 하지만 본 예에서는 골경화성

병변이 발견되지 않았다.

다발성 신경병증은 주로 발병 초기에 나타나며 근력 약

화를 주로 호소하고 약 반수에서 보행 장애가 생기며 감

각 장애를 동반하기도 한다. 본 예에서는 양측 하지의 근

력 감퇴가 점차 진행되어 보행이 불가능하게 되었고 진동

감각과 촉각의 장애를 동반하였으며 연하장애 및 애성의

증상도 나타났었다. 이는 신경전도검사에서 관찰 된 운동

및 감각신경 이상소견과 잘 부합된다. 

대부분 골경화성 골수종을 동반하지만 골수종 없이 M

단백만 있거나 골수외 형질세포종으로 발현되는 경우도

있다. 본 예에서는 골경화성 병변은 보이지 않았지만 I g A

λ형의단일 클론성 감마병증의 소견을 보였다.

치료로는 prednisone, cyclophosphamide, mel-

phalan 등의 면역억제제 사용 및 혈장교환술을 시행하는

데 그 효과가 일시적인 것으로 알려져 있다. 국소 방사선

요법, 국소 골 병변절제술 등을 시행한 보고도 있다.

아직까지 POEMS 증후군에 동반된 다발성 신경병증의

치료에 i m m u n o g l o b u l i n투여가 효과적이었다는 대규모

연구결과는 발표된 적이 없지만, Henze 등 3은

i m m u n o g l o b u l i n과 d e x a m e t h a s o n e의 병합투여가

POEMS 증후군의 다발성 신경병증에 효과가 있음을 처

음으로 보고하였다. 이들은 환자에게 고농도의

immunoglobulin (400 mg/Kg)을4일동안 투여하고 다

시 2주 뒤 똑같은 용량과 기간동안 투여함으로써 이상감

각증상이 호전을 보였고, 그 뒤 d e x a m e t h a s o n e을 3개

월간 4주 간격으로 하루 40 mg의 용량을 5일 동안 투여

하면서 근력약화도 호전 되었다고 보고하였다. 또한

Benito-Leon 등4도 골경화성 골수종이 동반된 다발성

신경병증에 방사선요법과 고농도의 i m m u n o g l o b u l i n투

여로 다발성 신경병증이 빠르게 호전된 예를 보고하였다.

본 예에서도 POEMS 증후군에서 골경화성 골수종이 동

반되지 않은 중증의 다발성 신경병증의 치료에 고농도의

i m m u n o g l o b u l i n ( I V I G )투여가 효과가 있음을 알 수 있

었다.

Latov 등5이 M 단백이 항수초 활성( a n t i m y e l i n

a c t i v i t y )을 가지는 것을 증명한 이래 POEMS 증후군에

서 이상 단백( p a r a p r o t e i n )의 증가가 신경병증의 발생에

중요한 역할을 할 것으로 추측되어지나 아직까지 뚜렷한

병태생리학적 기전이 밝혀지지는 않다. 최근 POEMS 증

후군에서 interleukin-1 beta (IL-1β), interleukin-

6(IL-6) 그리고 tumor necrosis factor-alpha(TNF-

α)가 증가되어있고, 반면에 tumor necrosis-beta

1 ( T N F -β1 )은 감소되어 있는 것으로 밝혀졌다.6 또한 실

험실 소견에서는 IV immunoglobulin이 p r o i n f l a m-

matory cytokine인 T N F -α와 I L - 6의 생성을 방해하는

것이 증명되었다.7 POEM 증후군의 다발성 신경병증의

병리생성기전에 proinflammatory cytokine들도 관여

할 것으로 추측되며, 고농도의 IV immunoglobulin이

T N F -α와 IL-6 등의 proinflammatory cytokine들의

생성을 방해하여 POEMS 증후군에 동반된 다발성 신경

병증의 호전에 기여한 것으로 생각된다.

저자들은 전신부종, 진행성의 하지무력감의 증상을 호

소한 환자에게서 간, 비장의 종대, 갑상선 기능저하증, 단

일클론성 감마병증, 골수검사상 형질세포의 침윤, 특이적

피부 병변과 신경전도 검사상 중등도의 감각운동성 다발

성 신경병증을 보여 POEMS 증후군으로 진단된 이후,

p r e d n i s o n e과 melphalan 등의 면역억제재의 투여에도

불구하고 계속 진행하던 다발성 신경병증이 고농도의

immunoglobulin (IVIG)투여로 현저한 호전을 보인 환

자 1예를경험하였기에문헌고찰과함께보고하는 바이다.
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