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Идиопатические воспалительные миопатии — редкие аутоиммунные заболевания, характеризующиеся воспалитель-
ным поражением скелетной мускулатуры. К ним относят полимиозит, дерматомиозит, ювенильный и миозит с 
включениями (inclusion body myositis), которые характеризуются как клинико-иммунологической неоднородностью, 
так и разным ответом на проводимое лечение. В статье рассматриваются основные классические проявления по-
лимиозита/дерматомиозита и отличительные особенности каждого из подтипов.
Терапия базируется на назначении глюкокортикоидов с присоединением иммуносупрессивных препаратов. Расши-
рение взглядов на иммунологические, генетические и молекулярные механизмы открывает новые терапевтические 
перспективы.
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матозные) высыпания над пястно-фаланговыми и прок-
симальными межфаланговыми суставами, над сгиба-
тельными поверхностями локтевых и коленных суста-
вов. Наблюдаются такие формы сосудистой патологии, 
как инфаркты околоногтевого ложа, петехии и сетчатое 
ливедо [1—5]. Одним из наиболее редких проявлений 
полимиозита/дерматомиозита является развитие пан-
никулита (рис. 2, см. вклейку), появление которого, как 
правило, связано с активностью процесса.

При ИВМ может присутствовать преходящее дву-
стороннее симметричное поражение суставов. Развитие 
хронического деформирующего артрита с подвывихами 
суставов кистей наблюдается достаточно редко и не со-
провождается эрозивными изменениями (синдром Жа-
ку) [1, 2].

Для ЮД характерны острое начало, часто сочетаю-
щееся с выраженными конституциональными проявле-
ниями (лихорадка, уменьшение массы тела), миалгия-
ми, артралгиями и/или артритами, а также массивный 
кальциноз мягких тканей (рис. 3, см. вклейку), сохраня-
ющийся в течение длительного времени на фоне ремис-
сии [1].

Амиопатический дерматомиозит характеризуется 
присутствием классического для дерматомиозита по-
ражения кожи при отсутствии клинически значимого 
уменьшения мышечной силы и повышения уровня креа-
тинфосфокиназы (маркера мионекроза) в течение 6 мес 
и более после дебюта болезни [7].

Для миозита, ассоциированного со злокачественны-
ми опухолями (онкомиозита), характерен ярко выра-
женный кожный синдром, сопровождающийся тяжелым 
язвенно-некротическим васкулитом и возможной полной 
или частичной резистентностью к глюкокортикоидам [6].

Особенностью миозита с включениями является по-
ражение дистальных мышц, развитие амиотрофий (бо-
лее выраженных на недоминирующей стороне) с мед-
ленным прогрессированием болезни и резистентностью 
к терапии глюкокортикоидами. По мере прогрессирова-
ния в процесс вовлекаются разные группы мышц, что 
приводит к инвалидизации пациентов в течение 10—15 
лет [8—10].

Клинико-иммунологические подтипы. При ИВМ 
наблюдаются ассоциации клинического симптомоком-
плекса с определенными иммунологическими марке-
рами (аутоантителами). Так, развитие полимиозита/
дерматомиозита связано с синтезом антиядерных ауто-
антител, направленных к цитоплазматическим белкам 
и рибонуклеиновым кислотам. Миозитспецифические 
антитела присутствуют в сыворотке крови почти у 90% 
больных [1, 2, 8].

Одним из наиболее тяжелых подтипов полимиози-
та/дерматомиозита является антисинтетазный синдром 
(АСС). В сыворотке крови у этих больных выявляются 
антисинтетазные антитела (анти-Jo-1, реже анти-PL-7, 

Idiopathic inflammatory myopathies are rare autoimmune diseases with inflammatory lesions in skeletal muscles. They include 
polymyositis, dermatomyositis, juvenile myositis and inclusion body myositis. These are clinically and immunologically hetero-
geneous conditions differently responding to therapy. The authors consider the main manifestations of polymyositis/dermato-
myositis and principal differences between them. Therapy is based on the prescription of glucocorticoids in combination with 
immunesuppressors, Better understanding immunological, genetic, and molecular mechanisms opens up new prospects for the 
management of idiopathic inflammatory myopathies.
K e y  w o r d s: idiopathic inflammatory myopathie; polymyositis; dermatomyositis; juvenile myositis and inclusion body myo-

sitis; glucocorticoids.

Идиопатические воспалительные миопатии (ИВМ) — 
группа хронических аутоиммунных заболеваний, ос-
новным проявлением которых является мышечная сла-
бость, связанная с воспалением поперечнополосатой 
мускулатуры. К ИВМ относят: полимиозит; дерматоми-
озит; ювенильный дерматомиозит (ЮД); миозит, соче-
тающийся с системными заболеваниями соединитель-
ной ткани (СЗСТ); миозит, сочетающийся с опухолями; 
миозит с внутриклеточными включениями и некоторые 
другие более редкие заболевания [1—4].

Распространенность полимиозита/дерматомиози-
та варьирует в разных популяциях. Согласно традици-
онным взглядам, в группу ИВМ включают пациентов, 
отвечающих общепризнанным критериям A. Bohan и 
J. Peter [3]. Показатели заболеваемости при этом варьи-
руют от 2,18 до 7,7 случая в год на 1 млн населения [1]. 

Заболеваемость полимиозитом/дерматомиозитом име-
ет бимодальное возрастное распределение с пиками в 
возрасте от 15 до 35 и от 45 до 54 лет. Для пациентов 
молодого возраста (до 15—20 лет) наиболее характерен 
ЮД. [1]. В общей когорте больных с полимиозитом/дер-
матомиозитом преобладают женщины (1,5:1). Миозит с 
включениями, напротив, является наиболее распростра-
ненным подтипом у мужчин старше 50 лет, его частота 
среди пациентов с ИВМ колеблется от 15 до 28% [1, 5].

Дерматомиозит (реже полимиозит), ассоциирую-
щиеся с опухолями (паранеопластический миозит), со-
ставляет примерно 20% от всех случаев идиопатических 
воспалительных миопатий. Опухоли могут развиваться 
до появления признаков ИВМ, одновременно с ними 
или после их появления [6].

Согласно классификации ИВМ (модифицировано 
Miller (1994) [1—3], выделяют: первичный идиопатиче-
ский полимиозит; первичный идиопатический дермато-
миозит; миозит, ассоциированный с СЗСТ; ЮД; миозит, 
сочетающийся со злокачественными опухолями; миозит 
с включениями (inclusion body myositis); гранулематоз-
ный миозит; эозинофильный миозит; миозит при васку-
литах; орбитальный (глазных мышц) миозит; фокаль-
ный (узелковый) миозит; оссифицирующий миозит.

Классическая клиническая картина полимиозита/
дерматомиозита включает мышечную слабость прок-
симальных отделов конечностей, слабость мышц шеи, 
дисфагию, дисфонию. По мере прогрессирования появ-
ляется трудность при подъеме по лестнице, в транспорт; 
возможны неожиданные падения. При отсутствии тера-
пии развивается полная обездвиженность пациентов.

При дерматомиозите, помимо описанного мышечно-
го синдрома, присутствует и кожный, представленный 
эритематозной («гелиотропной») сыпью, локализую-
щейся на верхних веках, скулах, крыльях носа, в обла-
сти носогубной складки (рис. 1, см. вклейку), в зонах 
декольте (на груди) и шали (на верхней части спины). 
Папулы, или эритема Готтрона, — чешуйчатые (эрите-
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виде синдрома фиброзирующего альвеолита (рис. 5, см. 
вклейку) 

Поражение сердца в большинстве случаев протекает 
бессимптомно. Иногда при специальном обследовании 
выявляется нарушение ритма и проводимости (тахикар-
дия, аритмия). Крайне редко развиваются миокардит, 
перикардит и застойная сердечная недостаточность [2].

Поражение желудочно-кишечного тракта (дисфагия, 
назальная регургитация жидкой пищи) обусловлены по-
ражением мышц глотки и гипотонией пищевода (верх-
няя треть) [1, 2].

Поражение почек наблюдается крайне редко, как 
правило, при сочетаниях полимиозита/дерматомиозита 
с другими СЗСТ, в основном с системной склеродерми-
ей. Описаны единичные случаи развития рабдомиолиза 
с развитием миоглобинурии и как следствие острой по-
чечной недостаточности [1, 2, 4].

При лабораторном исследовании определяется по-
вышение уровня сывороточной креатинфосфокиназы 
(КФК), лактатдегидрогеназы, аспарагиновой и аланино-
вой трансаминаз. При тяжелом поражении мышц может 
наблюдаться снижение уровня сывороточного креатини-
на [1, 14, 15]. Повышение концентрации анти-Jo-1 сви-
детельствует в пользу АСС [8].

Электромиографическое исследование игольчатыми 
электродами (и-ЭМГ) проводят с целью подтверждения 
первичного мышечного поражения, определения степе-
ни активности воспалительного процесса и оценки эф-
фективности проводимой терапии в динамике на фоне 
терапии [1, 16].

В биоптате мышцы выявляются некроз и атрофия 
мышечных волокон, лимфогистиоцитарная инфильтра-
ция [17].

Капилляроскопическая картина ногтевого ложа 
представлена деструкцией и дезорганизацией капил-
ляров, уменьшением их числа и увеличением размера; 
неоангиогенезом и формированием так называемых, ку-
стовидных капилляров [18].

Диагностические критерии широко обсуждаются в 
литературе, поскольку подгруппы ИВМ (полимиозит, 
дерматомиозит, АСС, миозит с включениями) разно-
родны как по клинико-лабораторно-морфологическим 
признакам, так и по ответу на терапию [19, 20]. На се-
годняшний день основополагающими остаются диагно-
стические критерии А. Bohan и Y.B. Peter [3].

♦ Симметричная проксимальная мышечная слабость 
мышц плечевого и тазового пояса, развивающаяся от не-
скольких недель до нескольких месяцев.

♦ Типичные кожные изменения (дерматомиозит).
♦ Повышение уровня мышечных ферментов: КФК, 

альдолазы, лактатдегидрогеназы, аспарагиновой и ала-
ниновой трансаминаз.

♦ Первичные мышечные воспалительные изменения 
на и-ЭМГ (триада признаков).

♦ Признаки миозита в биоптате мышцы (некроз во-
локон 1-го и 2-го типов, фагоцитоз, дегенерация и ре-
генерация миофибрилл с разным диаметром мышечных 
волокон, эндомизиальные, перимизиальные и пери-
васкулярные или интерстициальные мононуклеарные 
клетки).

Вопросу правильной и своевременной диагностики 
полимиозита/дерматомиозита всегда уделяли большое 
внимание, поскольку трудности, связанные с ней, обу-

анти-PL-12, анти-OJ, анти-ЕJ и анти-КS и др.) [1, 8]. 
Симптомокомплекс АСС характеризуется острым на-
чалом, лихорадкой, симметричным неэрозивным артри-
том или артралгиями, феноменом Рейно, поражением 
кожи ладоней и пальцев по типу руки механика. Интер-
стициальное поражение легких (ИПЛ) может выступать 
на первый план в клинической картине АСС и, как пра-
вило, обусловливает прогноз болезни [8, 10—12].

Примечательно, что мышечное поражение при АСС 
может протекать более мягко и следовать за другими 
клиническими проявлениями. В таком случае мышеч-
ная слабость определяется при специальном мануаль-
ном мышечном тестировании, анализе данных анамнеза 
и лабораторных показателей. Согласно данным лите-
ратуры, мышечная слабость предшествует развитию 
ИПЛ только у 12—31% пациентов с АСС, в то время 
как ИПЛ предшествует развитию миозита у 37—56%; 
одновременное развитие миозита и ИПЛ наблюдается у 
около 50% пациентов. Интересно, что у больных с АСС 
с сохранной мышечной силой чаще развиваться быстро-
прогрессирующее ИПЛ с синдромом фиброзирующего 
альвеолита, ассоциированного с неблагоприятным про-
гнозом [8].

В последние годы исследователи обращают внима-
ние на то, что течение болезни у некоторых пациентов с 
АСС отличается не только от течения болезни при поли-
миозите/дерматомиозите в целом, но и непосредственно 
внутри подгруппы АСС. Выделена подгруппа больных с 
тяжелым ИПЛ, серонегативная по Jо-1-антителам. Об-
суждается так называемый анти-Jo-1-негативный син-
дром. Такие пациенты могут быть позитивны по другим 
антисинтетазным антителам, которые ассоциируются 
с более тяжелым ИПЛ в сочетании с мягким течением 
мышечного синдрома. Так, у пациентов с АСС с мини-
мальным миопатическим синдромом анти-Jo-1 антитела 
встречаются гораздо реже, чем другие антисинтетазные 
антитела [8, 11—13].

Поражение органов и систем при полимиозите/
дерматомиозите. Наиболее значимым (80%) органным 
поражением является поражение дыхательной системы, 
которое может протекать как с минимальными клини-
ческими проявлениями, так и с тяжелым ИПЛ [11, 12]. 
Наиболее частой формой легочного поражения является 
пневмония.

Поскольку основным признаком полимиозита/дер-
матомиозита является поражение поперечнополосатой 
скелетной мускулатуры, у большинства пациентов на-
блюдается вовлечение в патологический процесс как 
межреберных мышц, так и диафрагмы. Высокое стояние 
купола диафрагмы и вялость ее дыхательных экскурсий 
приводят к экспираторной одышке, изменению функции 
внешнего дыхания по рестриктивному типу в 40% слу-
чаев. Снижается кашлевой и дыхательный клиренс лег-
ких, легочный кровоток, что является благоприятным 
условием для развития гиповентиляционной пневмонии 
и легочной гипертензии. Нарушение глотания, связан-
ное с поражением глоточных мышц, может приводить 
к аспирации пищи и слюны с последующим развитием 
аспирационной пневмонии (рис. 4, см. вклейку).

Поражение непосредственно легочной ткани при 
ПМ/ДМ может протекать как субклинически и выяв-
ляться при специальном обследовании (компьютерная 
томография, функциональные легочные тесты), так и в 
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зита артритом/артралгией (например, при АСС) целе-
сообразно проведение дифференциального диагноза с 
ревматоидным артритом. В отличие от стойкого артрита 
при полимиозите/дерматомиозите не наблюдается эро-
зивного процесса и суставной синдром хорошо контро-
лируется при назначении глюкокортикоидов.

Кожные изменения на лице при дерматомиозите мо-
гут напоминать эритему по типу бабочки при системной 
красной волчанке. Миопатический синдром вплоть до 
выраженной проксимальной мышечной слабости при 
системной красной волчанке (редкое проявление) доста-
точно быстро купируется при назначении глюкокорти-
коидов, тогда как при полимиозите/дерматомиозите мы-
шечная сила восстановливается значительно медленнее.

Терапия полимиозита/дерматомиозита является важ-
ной проблемой, обусловленной редкостью и неоднород-
ностью когорты ИВМ, и имеет 2 основных направления: 
восстановление мышечной силы и купирование экстра-
мускулярных проявлений, в первую очередь ИПЛ.

Основой терапии полимиозита/дерматомиозита, по-
зволяющей контролировать активность болезни, остают-
ся глюкокортикоиды, назначаемые в дозе 1—1,5 мг/кг в 
сутки [1—6]. Необходимо подчеркнуть, что в отличие от 
результата при других ревматических заболеваниях, эф-
фект терапии глюкокортикоидами достигается медленно. 
Для восстановления мышечной силы и нормализации 
уровня КФК требуется несколько месяцев (в зависимости 
от исходной тяжести болезни на момент начала терапии). 
Максимальная доза глюкокортикоидов применяется в те-
чение 2—3 мес (при отсутствии веских оснований для ее 
снижения). Дальнейшее ведение пациентов индивидуаль-
но и зависит от их состояния при динамическом наблюде-
нии (контроль мышечной силы, уровня КФК, показателей 
и-ЭМГ). Как правило, темп снижения дозы глюкокорти-
коидов составляет 1/2, затем 1/4 таблетки в 7—10 дней 
(чем меньше суточная доза, тем медленнее снижение) до 
поддерживающего уровня, который также индивидуален 
(в среднем 2,5—10 мг/сут). Лечение миозита с включе-
ниями составляет сложную проблему, связанную с рези-
стентностью к глюкокортикоидам.

При отсутствии «ответа» на глюкокортикоиды необ-
ходим пересмотр диагноза, при его подтверждении — 
повышение дозы [2, 3, 8]. Полагают, что большинство 
больных, резистентных к глюкокортикоидам, наиболее 
вероятно, имеют миозит с включениями, некротизирю-
щую миопатию или прогрессирующую мышечную дис-
трофию.

К препаратам второго ряда относят азатиоприн, ме-
тотрексат, микофенолатамофетил, циклоспорин А, та-
кролимус, циклофосфамид. Последний считается пре-
паратом выбора при тяжелом ИПЛ [1—3, 8]. Особое 
место занимает внутривенный иммуноглобулин (ВВИГ) 
[23]. Недавние исследования подтвердили его эффек-
тивность при применении ВВИГ в высоких дозах в со-
четании с глюкокортикоидами в течение нескольких лет 
при резистентных формах полимиозита/дерматомиози-
та, в том числе для лечения таких угрожающих жизни 
осложнений, как дисфагия и ИПЛ. Отмечаются поло-
жительная динамика после трех инъекций ВВИГ еже-
месячно у пациентов с ранней стадией заболевания, а 
также разрешение фиброзных изменений и устойчивая 
ремиссия в течение 2 лет наблюдения без подключения 
других иммунодепрессантов. Так, на фоне применения 

словлены наличием широкого спектра различных клини-
чески сходных заболеваний иного происхождения [16].

Как показывает опыт, при полимиозите пациенты 
длительное время наблюдаются у неврологов, а при дер-
матомиозите — у аллергологов и дерматологов. Вместе 
с тем пациенты, страдающие неврологическими забо-
леваниями, метаболическими, эндокринными, наслед-
ственными или другими миопатиями, наблюдаются с 
диагнозом резистентного полимиозита, необоснованно 
получая высокие дозы глюкокортикоидов.

Еще A. Bohan, J. Petter [3] отмечали, что диагноз по-
лимиозита может быть установлен лишь после исклю-
чения широкого спектра клинически сходных заболева-
ний. Так, например, повышение уровня КФК (маркера 
мышечного повреждения) может наблюдаться также 
при чрезмерной физической нагрузке, метаболических 
миопатиях, прогрессирующих мышечных дистрофиях, 
миотоксических воздействиях, хирургических вмеша-
тельствах, травмах, судорожных синдромах, эндокри-
нопатиях и др. В то же время первичные мышечные 
изменения, по данным и-ЭМГ, могут наблюдаться при 
наследственных миодистрофиях, эндокринопатиях (в 
том числе при гипотиреозе) и других состояниях, про-
текающих с поражением мышечной ткани. Мионекроз 
или атрофии мышечных волокон при морфологическом 
исследовании биоптата также свидетельствуют о пора-
жении мышц и только в сочетании с характерной вос-
палительной (лимфогистиоцитарной) инфильтрацией 
позволяют диагностировать воспалительное поражение 
мышц при полимиозите/дерматомиозите.

И наконец, при осмотре пациента важно дифферен-
цировать проксимальную и дистальную (чаще сопро-
вождающую неврологическую патологию) или общую 
(связанную, например, с тяжелыми соматическими за-
болеваниями) мышечную слабость.

Таким образом, очевидно, что каждый в отдельности 
критерий малоспецифичен, в то время как их комплекс 
имеет весомое диагностическое значение.

Дифференциальный диагноз. При некоторых рев-
матологических заболеваниях наблюдаются похожие 
клинические проявления в дебюте болезни и кожный 
синдром, однако при тщательном сборе анамнеза и ос-
мотре пациентов выявляются некоторые принципиаль-
ные различия, позволяющие провести правильный диа-
гностический поиск.

При ревматической полимиалгии в отличие от поли-
миозита/дерматомиозита объем движений лимитирован 
миалгией (а не слабостью мышц); характерны более 
острое развитие клинической картины, повышение СОЭ 
и быстрый ответ (в течение первых дней от начала тера-
пии) на малые дозы глюкокортикоидов.

При фибромиалгии преобладают жалобы на боль в 
мышцах и общую слабость, плохой сон. Результаты те-
стирования мышечной силы, объема движений, уровня 
КФК, показателей и-ЭМГ не выявляют отклонений от 
нормы.

Поскольку локализация бляшек при псориатическом 
артрите может быть различной, в том числе над пястно-
фаланговыми и локтевыми суставами, целесообразна 
дифференциальная диагностика с кожными изменения-
ми при дерматомиозите: эритемой Готтрона над пястно-
фаланговыми и локтевыми суставами.

В случае манифестации полимиозита/дерматомио-
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В случаях тяжелого, резистентного к традиционной 
терапии течения полимиозита/дерматомиозита, осо-
бенно с тяжелым ИПЛ, большие надежды возлагают на 
применение ритуксимаба — биологического агента из 
моноклональных химерных антител к антигену CD20+ 
В-лимфоцитов [38—58].

Как известно, В-клетки играют важную роль в ини-
циировании и распространении иммунного ответа в це-
лом, а также играют патогенетическую роль при поли-
миозите/дерматомиозите. Согласно данным регистра по 
ретуксимабу Франции, из 30 пациентов с полимиозитом/
дерматомиозитом и АСС, рефрактерных к терапии (по 
крайней мере к одному иммунодепрессанту), ретукси-
маб был эффективен более чем у 50% пациентов. Мно-
гоцентровое рандомизированное двойное слепое плаце-
бо-контролируемое исследование, завершенное C. Oddis 
и соавт. [57], продемонстрировало положительный ле-
чебный и стероидосберегающий эффект ретуксимаба.

Таким образом, проблема изучения ИВМ на сегод-
няшний день остается многоплановой, что определяется 
ее иммунологической и клинической неоднородностью. 
Поиск новых методов фармакотерапии осложнен редко-
стью нозологической формы, требует дальнейшего из-
учения и проведения крупных рандомизированных кли-
нических исследований.

ВВИГ наблюдалось значительное улучшение функции 
легких [23—25]. Представляет интерес сообщение об 
успешном применении ВВИГ при беременности, когда 
последняя инъекция ВВИГ была произведена через 15 
дней после родов. Признаков активности дерматомиози-
та не наблюдалось, и через 6 лет необходимости в какой-
либо терапии не было. Представляет интерес сообщение 
об успешном ежемесячном применении ВВИГ при бе-
ременности [26]. Определенные надежды возлагают на 
применение малых доз ВВИГ при миозите с включени-
ями [27, 28]. Интересно сообщение об использовании 
подкожного введения ВВИГ [29].

Для лечения ревматических заболеваний широкое 
применение находят новые биологические препараты, 
такие как инфликсимаб — моноклональные антитела к 
фактору некроза опухолей α (ФНОα); этанерцепт, инги-
бирующий связывание ФНОα и ФНОβ (лимфотоксин α) 
с мембранными ФНО-рецепторами; адалимубаб, ней-
трализующий биологические эффекты ФНО, блокируя 
его взаимодействие с р55- и р75-рецепторами ФНО на 
поверхности клетки; тоцилизумаб — рекомбинантное 
моноклональное антитело к рецептору интерлейкина-6. 
Имеются единичные данные литературы об успешном 
применении этих препаратов при полимиозите/дермато-
миозите [30—37].
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К ст. Антелава О.А.

Рис. 5. Больная А. Рентгенография грудной клетки. Интер-
стициальное поражение легких — фиброзирующий альвео-
лит.

Рис. 1. Больной А. Параорбитальный гелиотропный отек. Рис. 2. Больная Д. Панникулит, ягодичная область.

Рис. 3. Больная Л. Ювенильный дерматомиозит. Кальциноз 
мягких тканей (наблюдение И.П. Никишиной).

Рис. 4. Больная Ф. Компьютерная томограмма грудной клетки. 
Аспирационная пневмония.




