
Идиопатические воспалительные миопатии (ИВМ)
представляют собой гетерогенную группу приобретенных

мышечных заболеваний, характеризующихся поражением

скелетной мускулатуры. Основными представителями этой

группы являются полимиозит (ПМ), дерматомиозит (ДМ) и
миозит с включениями [1–5].

Ведущие проявления ПМ/ДМ – поражение скелетной

мускулатуры, связанное с аутоиммунным воспалением и

приводящее к некрозу мышечной ткани, а также характер-

ный кожный синдром (при ДМ). Прогрессирование болез-

ни при отсутствии лечения приводит к обездвиженности,

поражение мышц глотки, гортани и верхней трети пищево-

да – к дисфонии и дисфагии. Слабость дыхательных мышц

способствует гиповентиляции (5% случаев ПМ/ДМ), фор-

мированию ателектазов, повышая риск и осложняя течение

пневмонии, у 17% больных на фоне дисфагии развивается

аспирационная пневмония. 

Лабораторно-инструментальные показатели мышечно-

го повреждения – высокий уровень сывороточной креатин-

фосфокиназы (КФК) и характерные для воспалительной

миопатии изменения при электромиографическом (ЭМГ)

исследовании игольчатыми электродами. 

Основу лечения ПМ/ДМ составляют глюкокортикоиды

(ГК) в сочетании с болезнь-модифицирующими препарата-

ми (БМП), спектр которых постоянно расширяется благода-

ря внедрению новых технологий [3–6]. Тем не менее у неко-

торых пациентов, имеющих один из клинико-иммунологи-

ческих подтипов ПМ/ДМ – антисинтетазный синдром

(АСС), наблюдается определенная резистентность к терапии. 

Эпидемиология АСС. Если общая заболеваемость ИВМ

колеблется от 6 до 10 на 100 тыс. населения (1,27), то часто-

та анти-Jo1-позитивных пациентов составляет 1,2–2,5, в

среднем – 1,5 случая на 100 тыс. населения [4]. Средний воз-

раст пациентов, страдающих АСС, – 50 лет (22–74 года) [7,

8]. Соотношение количества женщин и мужчин, по данным

разных исследований, варьирует от 2:1 до 13:1 [9]. Более тя-

желое течение АСС и интерстициального поражения легких

(ИПЛ) отмечается в афроамериканской популяции [8].

Позитивность по анти-Jo1-антителам более характерна

для пациентов с ПM, чем с ДМ, или с «перекрестными син-

дромами» (57% против 28%) [9]. 

Установлено, что у 91% больных, позитивных по анти-

Jo1-антителам, выявляется HLA- HLA- DR3 и у 80% –

HLA-DQ2 [4, 10, 11].
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Наиболее тяжелым подтипом полимиозита и дерматомиозита (ПМ/ДМ) является антисинтетазный синдром (АСС), ассоциированный с наличием спе-

цифических иммунологических маркеров в сыворотке крови – антисинтетазных антител (анти-Jо1, анти-PL7, анти-PL12 и др.). АСС имеет определен-

ные фенотипические особенности, отличающие его от группы ПМ/ДМ в целом. Наибольшее клиническое значение придается интерстициальному пораже-

нию легких, определяющему терапевтическую тактику и прогноз. Кроме того, течение болезни у некоторых пациентов с АСС отличается не только от

такового при ПМ/ДМ в целом, но и непосредственно внутри подгруппы с АСС, что свидетельствует о клинической неоднородности последнего и имеет как

научный, так и практический интерес.
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История описания АСС. Об ассоциации ПМ/ДМ с экст-

рамускулярными проявлениями известно с 50-х годов про-

шлого века, однако до 1990 г. четкое выделение подтипов

ПМ/ДМ как синдрома не существовало [10]. Только в 1990 г.

С. Marguerie и соавт. [7] описали 29 пациентов с ПМ/ДМ,

имеющих дополнительные клинические признаки (фено-

мен Рейно, артриты, ИПЛ, одышку, лихорадку), у которых

были выявлены антисинтетазные антитела: анти-Jo1, анти-

PL7 или анти-PL12). 

Аутоантитела обнаруживают в сыворотке 50% пациен-

тов c ПМ/ДМ. 

Присутствие миозит-ассоциированных антител наблю-

дается не только при ПМ/ДМ, но и при других ревматиче-

ских заболеваниях. К ним относятся антинуклеарные анти-

тела (АНА), aнти-SSA/Ro-антитела и анти-U1-рибонуклео-

протеидные (анти-U1-RNP) антитела, которые при ПМ/ДМ

обнаруживаются у 52, 12 и 11% пациентов соответственно

[10]. Anti-PM/Scl-антитела определяются примерно у 8% па-

циентов с заболеванием, имеющим фенотипические черты

ПМ и системной склеродермии [12, 13].

Термин «миозит-специфические антитела» отражает их

сущность – специфичность. Они маркируют определенные

клинические фенотипы внутри ПМ/ДМ. Так, анти-Ми2-

антитела обнаруживаются у 4–14% больных, связаны с диф-

фузными кожными изменениями и хорошей стероидрес-

понсивностью [12, 14, 15]. Anti-SRP-аутоантитела опреде-

ляются у 4% пациентов, ассоциированы с тяжелым миози-

том, возможным вовлечением сердца, удовлетворительным

инициальным ответом на ГК, но с последующей стероидре-

зистентностью и плохим прогнозом [15–19]. 

Позитивность по антисинтетазным антителам (anti-

aminoacyl-tRNA synthetases), действующим преимуществен-

но против цитоплазматических ферментов, катализирую-

щих образование аминоацил-тРНК из аминокислот и родст-

венных т-РНК, сопряжена с симптомокомплексом, полу-

чившим название «антисинтетазный синдром», который,

помимо миозита, включает острое начало, лихорадку (35%),

симметричный ревматоидоподобный неэрозивный артрит

(75%), феномен Рейно, поражение кожи ладоней и пальцев

кистей по типу «руки механика» и ИПЛ [17–22]. 

На сегодняшний день известны следующие антисинте-

тазные антитела: анти-Jо1-антитела, анти-PL7, анти-PL12,

анти-KS, анти-OJ, анти-EJ, анти-Zo, антитела к тирозил-

тРНК-синтетазе и др. [4]. Наиболее изучены анти-Jо1-анти-

тела, составляющие до 75 % от всех антисинтетазных анти-

тел.

В 2011 г. J. Solomon и соавт. [4] предложили предвари-

тельные критерии АСС, учитывающие наличие антисинте-

тазных антител в сочетании с 2 или 1 большим и 2 малыми

критериями (табл. 1).

Как упоминалось выше, АСС имеет определенные фе-

нотипические особенности, отличающие его от группы

ПМ/ДМ в целом. Если классический дебют ПМ/ДМ харак-

теризуется прогрессирующим нарастанием мышечной сла-

бости или кожным синдромом, то при АСС в начале болез-

ни могут наблюдаться лихорадка, артриты/артралгии или

нарастающая одышка. 

Примечательно, что мышечное поражение может быть бо-

лее «мягким» и следовать за другими клиническими проявле-

ниями. Когда объем движений страдает минимально (рис. 1),

необходим тщательный целенаправленный осмотр, поскольку

сам пациент может не обращать на это внимание, связывая

слабость с общей усталостью, а наличие «руки механика» и эри-

темы Готтрона (рис. 2) – с работой, например, с химикатами,

«плохими» стиральными порошками и т. д. В таком случае кли-

нические проявления определяются при тестировании и вни-

мательном анализе лабораторной картины и анамнеза. 

Согласно данным литературы, мышечная слабость

предшествует развитию ИПЛ только у 12–31% пациентов с

АСС, тогда как ИПЛ предшествует развитию миозита у

37–56%; одновременное развитие миозита и ИПЛ наблюда-

ется примерно у 50% пациентов. Замечено, что у больных с

АСС с сохранной мышечной силой чаще развивается быс-

тропрогрессирующая интерстициальная болезнь легких

(ИБЛ) [23, 24], в таких случаях говорят об «амиопатиче-

ском» варианте («amyopathic») АСС, возможно, наиболее

неблагоприятном прогностически [4]. 

По данным Т. Mozaffar и A. Pestronk [25], наблюдаются и

гистологические отличия мышечных биоптатов. Так, если для

пациентов без АСС характерны преимущественно эндомизи-

альные и периваскулярные очаги воспаления, то у анти-Jo1-

положительных пациентов воспалительные макрофагальные

инфильтраты преобладают в перимизиальной соединительной

ткани и признаки васкулита встречаются значительно реже. 

Поражение дыхательной системы, впервые описанное в

1950 г. как наиболее тяжелое экстрамускулярное проявление

ПМ/ДМ, определяет прогноз болезни и является одной из

основных причин заболеваемости и смертности. ИПЛ может

прогрессировать от медленно развивающегося легочного

фиброза (с постепенным развитием дыхательной недоста-

точности) до острого фиброзирующего альвеолита (рис. 3)

[17–22, 26, 27].
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Классический ПМ/ДМ                                                                                                      АСС

Таблица 1. Д и а г н о с т и ч е с к и е  к р и т е р и и  к л а с с и ч е с к о г о  П М / Д М  и  А С С

А. Bohan, J.B. Peter, 1975 [1, 2]
1. Специфическое поражение скелетной мускулатуры: симмет-

ричная проксимальная слабость мышц плечевого и тазового
пояса, нарастающая в сроки от нескольких недель до несколь-
ких месяцев

2. Характерные кожные изменения
3. Игольчатая ЭМГ (уменьшение длительности и амплитуды по-

тенциалов, спонтанная активность)
4. Гистологические изменения (некроз и воспалительная ин-

фильтрация мышечных волокон) 
5. Повышение уровня мышечных ферментов: КФК, миоглобина,

альдолазы, ЛДГ, АСТ, АЛТ

J. Solomon и соавт., 2011 [4]
Большие критерии:
1. ИПЛ (не связанное с влиянием окружающей среды, профес-

сиональной деятельностью, приемом лекарств)
2. ПМ или ДМ, согласно критериям А. Bohan и J.В. Peter [1, 2]

Малые критерии:
1. Артриты
2. Феномен Рейно
3. «Рука механика»

Примечание. Здесь и в табл. 2: ЛДГ – лактатдегидрогеназа, АСТ – аспартатаминотрансфераза, АЛТ – аланинаминотрансфераза.



Клиническая картина ИПЛ при АСС.

Симптомы представлены в основном

одышкой и непродуктивным кашлем.

Характерным аускультативным призна-

ком является конечно-инспираторная

крепитация в заднебазальных отделах,

которая при прогрессировании болезни

может захватывать все большую поверх-

ность легких и прослушиваться в тече-

ние всей фазы вдоха [21].

ИПЛ относится к рестриктив-

ным легочным заболеваниям. Функ-

циональные легочные тесты демон-

стрируют снижение легочного ком-

плайенса и статических легочных

объемов: общей емкости легких

(TLC), функциональной остаточной

емкости (FRC) и остаточного объема

(RV). Одним из ранних признаков

ИПЛ является снижение диффузи-

онной способности легких по окси-

ду углерода (DLCO), которое наибо-

лее тесно связано с клиническими

симптомами и протяженностью па-

тологического процесса по данным

компьютерной томографии высоко-

го разрешения (КТВР). Выраженное

снижение DLCO (≤ 50%) может быть ассоциировано с

развитием легочной гипертензии [4, 21].

К характерным признакам при КТВР грудной клетки

относятся нерегулярные линейные тени, кистозные про-

светления, фокальные очаги снижения прозрачности легоч-

ных полей по типу «матового стекла», утолщение бронхи-

альных стенок. Наибольшие изменения выявляют в базаль-

ных и субплевральных отделах [21, 28]. 

КТВР-признаки отражают морфологическую картину:

ретикулярный паттерн соответствует фиброзу, а симптом

«матового стекла» – клеточной инфильтрации, в последнем

случае наблюдаются лучшая стероидреспонсивность и бо-

лее благоприятный прогноз [21].

Морфологическая картина при ИПЛ в основном соот-

ветствует неспецифической интерстициальной пневмонии

(nonspecific interstitial pneumonia – NSIP) с областями кон-

солидации или без них и обычной интерстициальной пнев-

монии (usual interstitial pneumonia – UIP) с нарушением ар-

хитектоники легочной ткани, фиброзом, формированием

сотовых изменений. Зоны сотовой дегенерации представле-

ны грубой соединительной тканью [4, 21, 24, 29]. Другие

морфологические типы, такие как организующаяся пнев-

мония и диффузное альвеолярное повреждение, наблюда-

ются менее чем у 20% пациентов [7, 23, 24, 30]. 

Характерными находками при бронхоальвеолярном ла-

важе являются лимфоциты преимущественно CD8-поло-

жительных клеток [4, 7, 23, 24, 30].

По мере углубления знаний об АСС, расширения его

диагностических возможностей выделяются клинические

особенности не только этой группы пациентов по сравне-

нию с популяцией больных ПМ/ДМ в целом, но и непо-

средственно внутри подгруппы АСС. 

В последние годы отмечается, что течение болезни у не-

которых пациентов с АСС отличается не только от наблюдае-

мого при ПМ/ДМ в целом, но и непосредственно внутри под-

группы АСС. Выделена подгруппа больных с тяжелым ИПЛ,

серонегативным по Jо1-антителам. Исходя из этого можно

обсуждать так называемый анти-Jo1-негативный синдром,

подразумевая, что эти пациенты могут быть позитивными по
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Рис. 1. Маловыраженная слабость проксимальных мышц плеча (а), 
m. gluteus medius (б), m. quadriceps femoris (в)

а                                                         б 

в

Рис. 2. Эритема Готтрона

Рис. 3. ИПЛ



другим антисинтетазным антителам (анти-PL7, анти-PL12,

анти-QJ, анти-ЕJ, анти-КS, анти-Zo, антитела к тирозил-

тРНК-синтетазе и др.), маркирующим более тяжелое ИПЛ в

сочетании с возможно более «мягким» течением мышечного

синдрома. Например, у пациентов с амиопатическим вариан-

том течения болезни анти-Jo1-антитела встречаются гораздо

реже, чем другие антисинтетазные антитела [31].

Клиническая неоднородность внутри группы АСС под-

тверждена результатами многоцентрового ретроспективного

исследованя В. Hervier и соавт. [32], завершенного в 2012 г., ко-

торое включало 233 больных с антителами анти-Jo1 (n=160), ан-

ти-PL7 (n=25) и анти-PL12 (n=48). Примечательно, что частота

ИПЛ и миозита была связана со специфичностью антисинте-

тазных антител. Отмечено более близкое фенотипическое (кли-

ническое) сходство у пациентов с анти-PL7- и анти-PL12-анти-

телами в отличие от пациентов с анти-Jo1. Так, ИПЛ чаще на-

блюдалось у пациентов с анти-PL7- и анти-PL12-антителами

(80 и 88%) по сравнению с больными, позитивными по анти-Jo1

(67%; p=0,014), тогда как миозит в этих случаях присутствовал

реже (44 и 47% против 74% соответственно, p<0,001). Выживае-

мость пациентов также сопряжена с разновидностью антисин-

тетазных антител и значительно ниже у пациентов с анти-

PL7/PL12 по сравнению с пациентами с анти-Jo1 (p=0,012). 

J. Solomon и соавт. [4] предлагают фенотипическую ха-

рактеристику подтипов некоторых антисинтетазных анти-

тел (табл. 2). 

Для пациентов, позитивных по анти-PL12-антителам, ха-

рактерны более высокий уровень тяжелого легочного пораже-

ния, легочной гипертензии, дисфагии и низкий уровень био-

химических маркеров [4, 33–35]. Среди пациентов, которым

было проведено морфологическое исследование, более чем у

50% обнаружена картина UIP [34]. Сведения о наличии мио-

патического синдрома противоречивы: согласно более ранним

исследованиям (1986–1990), мышечная слабость была описа-

на у 60–100% больных, однако по последним данным

(2009–2010), миозит наблюдается только у 0–50% пациентов.

Более того, согласно исследованиям М. Hirakata и соавт. [36] и

A.W. Friedman и соавт. [37], среди больных с амиопатическим

вариантом АСС 60% были позитивными по анти-PL12-анти-

синтетазным антителам. Примечательно, что у 75% пациентов

этой подгруппы выявляются также миозит-ассоциированные

антитела, в том числе анти-U1-RNP и анти-Sm, которые ред-

ко встречаются у анти-Jo1-позитивных пациентов [38, 39].

К фенотипическим чертам анти-PL7-позитивных па-

циентов также относят более высокую частоту ИПЛ и мень-

шую частоту мышечных поражений, чем у анти-Jo1-нега-

тивных пациентов. Более того, в группе пациентов с ИПЛ,

негативных по анти-Jo1-антителам, у 77% определяются ан-

ти-PL7-антитела и только у 42% – миозит [29, 40].

Единичные описания пациентов, позитивных по дру-

гим антисинтетазным антителам, не позволяют с уверенно-

стью обсуждать их фенотипические особенности, однако

свидетельствуют о присутствии ИПЛ. У 2 из 4 пациентов,

позитивных по анти-KS-антителам, которым была проведе-

на биопсия легких, диагностирована NSIP, у 2 – UIP. 

В единственном описанном случае позитивности по анти-

Zо-антителам также поставлен диагноз NSIP [4]. Пациент-

ка, позитивная по анти-EJ-антителам, имела ДМ.

Терапия АСС. Вопрос терапии АСС остается актуальным.

Очевидна необходимость включения БМП в лечение этой ка-

тегории пациентов. Недостаточная эффективность монотера-

пии ГК при АСС продемонстрирована Y. Koreeda и соавт. [23].

Согласно результатам проспективного наблюдения 

А. Schnabel и соавт. [42], включавшего 20 пациентов с
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Наиболее важные                Аnti-Jo1            Аnti-PL12             Аnti-PL7                 Аnti-QJ                Аnti-KS                Аnti-EJ                 Аnti-Zо
данные о пациентах             (n=308)                (n=69)                  (n=21)                     (n=9)                     (n=6)                    (n=1)                    (n=1)

[7, 29, 33, 
38, 41]

Таблица 2. Ф е н о т и п и ч е с к и е  п о д т и п ы  н е к о т о р ы х  а н т и с и н т е т а з н ы х  а н т и т е л  [ 4 ]

Примечание. (–) данные отсутствуют.

Н и ж е ,  ч е м  п р и  
н а л и ч и и  а н т и - J o 1

З а в и с и т  о т  т я ж е с т и  И П Л  и  о т в е т а  н а  т е р а п и ю

Средний возраст, 
годы

ИПЛ, %

Легочная 
гипертензия

«Рука механика», %

Лихорадка, %

Артрит, % 

Мышечный 
синдром, %

КФК, АСТ, АЛТ

Феномен Рейно, %

Прогноз

50

84

–

20

35

75

78–100

Повышены,
реже норма

50

52 (22–87)

95

Чаще, чем
при наличии 

анти-Jo1

16–20 

45

–

60–100 
[7, 38, 47]

0–50 
[29, 33, 38]

40–100

15–68

84

–

–

–

–

84

–

53

55

–

–

–

–

100

–

–

51

100

–

–

–

–

0

–

–

57

100

–

–

–

–

100

–

–

49

100

–

–

–

–

100

–

–



ПМ/ДМ и ИПЛ, у 10 из них отмечена стабилизация и у 10 –

быстрое прогрессирование легочной симптоматики, кото-

рое было остановлено при подключении циклофосфамида.

I. Tillie-Leblond и соавт. [43] указывают на положительную

динамику ИПЛ при АСС у 72% пациентов на фоне ГК в со-

четании с иммуносупрессивной терапией и на прогрессиро-

вание ИПЛ у 28% больных, а также сообщают о его рециди-

вировании на фоне монотерапии ГК. Один пациент погиб

от дыхательной недостаточности. Примечательно, что су-

щественных различий в ответе на терапию между пациента-

ми с острым и подострым началом ИПЛ не отмечалось.

Исследование R. Stanciu и соавт. [44] также свидетель-

ствует о необходимости подключения БМП. Ретроспектив-

ный анализ (1998–2008) данных 48 пациентов с АСС (33

женщин и 15 мужчин, средний возраст – 43 года), позитив-

ных по анти-Jo1-антителам, как и ожидалось, определил ха-

рактерный для АСС симптомокомплекс: ИПЛ (80%), мио-

зит (81%), артрит (77%), феномен Рейно (48%) и «рука ме-

ханика» (21%). Монотерапию ГК (1-я группа) получали 14

(29%) пациентов, ГК в сочетании с БМП (2-я группа) – 34

(71%). У последних был более высоким уровень КФК

(60–70 Ед/л по сравнению с 11–21 Ед/л; p=0,002) и чаще

выявляли «руку механика» (р=0,02). ИПЛ и более низкие

показатели жизненной емкости легких были характерны

для пациентов 2-й группы (57,5 и 70% соответственнно;

p=0,02) и являлись прогностически неблагоприятными фа-

кторами обострения. 

Не вызывает сомнения определяющая роль выражен-

ности легочной патологии при АСС как показания для бо-

лее агрессивной терапии у этих пациентов, возможности

которой расширяются в связи с внедрением новых биологи-

ческих препаратов. В последние годы в лечении ПМ/ДМ

все более широкое признание находит анти-В-клеточная

терапия, основным показанием к которой является тяже-

лое, резистентное к традиционной терапии ИПЛ у пациен-

тов с АСС. Данные литературы свидетельствуют о положи-

тельном лечебном и стероид-сберегающем эффекте ритук-

симаба (РТМ) [45–52]. 

Прогноз и выживаемость при АСС. Данные о прогнозе и

выживаемости у пациентов с АСС и ИПЛ несколько проти-

воречивы, что можно объяснить временем проведения ис-

следований, а точнее диагностическими и терапевтически-

ми возможностями. В сообщениях об исследованиях, вы-

полненных в 1974 и 1999 гг., указано на положительный от-

вет на терапию ГК у 30–40% пациентов, на стабилизацию

легочной симптоматики у 20–40% [53, 54]. 

В целом при ПМ/ДМ на фоне адекватной терапии от-

мечаются стабилизация и положительная динамика клини-

ческой картины. При АСС наиболее часто наблюдаются

быстропрогрессирующие торпидные к терапии варианты

течения ИПЛ [55]. Наличие «руки механика» при АСС час-

то сопряжено с развитием резистентного к терапии ИПЛ.

Смертность при АСС связанна с дыхательной недоста-

точностью и составляет около 10% в пределах 4 лет болезни

и 21% – 5 лет, что значительно выше аналогичного показате-

ля при ПМ/ДМ без АСС – 7% [4]. Вместе с тем W.W. Douglas

и соавт. [54] считают, что 5-летняя выживаемость пациентов

с идиопатическим ИПЛ не отличается от таковой при

ПМ/ДМ с ИПЛ (не принимая во внимание позитивность

по антисинтетазным антителам) и составляет 60%. 

Согласно данным I. Marie и соавт. [56], средняя продол-

жительность жизни больных с ИПЛ составляет 53 мес, 1-го-

дичная – 94,4%, 3-летняя – 90,4% и 5-летняя – 86,5%. Под-

ключение иммуносупрессивной терапии позволяет добить-

ся купирования легочной симптоматики у 20% и ее положи-

тельной динамики у 55% пациентов. У 25% больных с про-

грессированием ИПЛ отмечены более высокий уровень

нейтрофилии при проведении БАЛ и картина UIP в легоч-

ных биоптатах [56–59].

Таким образом, АСС является наиболее тяжелым

подтипом ПМ/ДМ и представляет наибольший интерес

для ревматологов и пульмонологов, что связано с трудно-

стями ранней диагностики и терапии болезни. ИПЛ за-

нимает центральное место в клинической картине АСС и

определяет прогноз заболевания. Стероидрезистентность

(или недостаточная эффективность лечения) требует од-

новременного назначения БМП. Наиболее эффективным

и обнадеживающим препаратом на сегодняшний день яв-

ляется РТМ, однако это предположение нуждается в

дальнейшем изучении.
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