
Идиопатические воспалительные миопа-
тии (ИВМ) – группа редких аутоиммунных ге-

терогенных заболеваний неизвестной этиоло-

гии, характеризующихся воспалительным по-

ражением поперечно-полосатой мускулатуры

и кожи, а также специфической органной па-

тологией [1, 2]. 

Клиническая картина ИВМ характеризу-

ется прогрессирующей симметричной мы-

шечной слабостью проксимальных отделов

конечностей (что ведет к обездвиженности

пациентов), мышц шеи, дисфагией, измене-

нием голоса (назолалией), параорбитальным

отеком, формированием сгибательных сухо-

жильно-мышечных контрактур. 

Помимо перечисленных клинических

проявлений, общих для ИВМ, наблюдается

фенотипическая неоднородность их подти-

пов, связанная с различными морфологи-

ческими и серологическими характеристи-

ками [3], определяющими особенности ма-

нифестации, течения и прогноза [4, 5].

Фармакотерапия базируется на примене-

нии высоких доз глюкокортикоидов (ГК;

≥1 мг/кг/сут) в сочетании с иммуносупрес-

сивными препаратами. Терапевтическая та-
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ктика разрабатывается индивидуально в зависимости от

подтипа ИВМ.

Классификация
Выделяют четыре основных подтипа ИВМ [6]:

1. Дерматомиозит (ДМ), включая:

1a – классический ДМ, в том числе, возможно,

связанный с системными заболеваниями со-

единительной ткани (СЗСТ) и злокачествен-

ными опухолями;

1b – ювенильный дерматомиозит (ЮДМ);

1c – клинический амиопатический ДМ (clinical

amyopathic dermatomyositis – CADM).

2. Полимиозит (ПМ), включая:

2а – классический ПМ; 

2b – неспецифические или перекрестные (overlap)

миозиты, связанные с СЗСТ.

3. Аутоиммунная некротизирующая миопатия, свя-

занная с новообразованиями, использованием ста-

тинов и СЗСТ.

4. Спорадический миозит с включениями (inclusion

body myositis – IBM).

В основе подтипов ИВМ лежат различные патогене-

тические механизмы. Так, при ДМ наиболее существенное

значение имеют гуморальные иммунные нарушения, свя-

занные с отложением иммунных комплексов в мелких со-

судах, с активацией комплемента и развитием васкулопа-

тии, сопровождающейся воспалительной инфильтрацией

скелетной мышцы (преобладают CD4+ Т-лимфоциты, ма-

крофаги и В-лимфоциты). При ПМ признаки васкулопа-

тии и иммунокомплексного поражения сосудов отсутству-

ют; воспалительный инфильтрат представлен инвазией

CD8+ Т-лимфоцитами не некротизированных мышечных

волокон, экспрессирующих человеческий лейкоцитарный

антиген HLA I класса [7]. Некротизирующая миопатия ха-

рактеризуется преобладанием некроза мышечных волокон

над воспалительной инфильтрацией [8]. Спорадический

миозит с включениями является уникальным сочетанием

аутоиммунного воспаления с дегенеративными изменени-

ями. Выявляются вакуолизация и депозиты амилоида

в мышечных волокнах [9, 10].

Клинико-иммунологические подтипы
В 80-х годах XX в. доказана ассоциация определенно-

го симптомокомплекса с рядом иммунологических марке-

ров – миозит-специфических антител, профиль которых

является серологическим маркером подтипа ИВМ [11].

Кроме того, в сыворотке больных, страдающих ревматиче-

скими заболеваниями, сопровождающимися мышечным

повреждением, определяются и миозит-ассоциированные

антитела [12–16]. 

Клинико-иммунологические ассоциации представ-

лены в табл. 1.

Классический дерматомиозит
(подтип с антителами против компо-

нента нуклеосомы – anti-Mi-2) хара-

ктеризуется проксимальной мышеч-

ной слабостью и поражением кожи:

эритема с лиловым оттенком в пара-

орбитальной области (рис. 1), пойки-

лодерматомиозит области декольте

(рис. 2), эритемы над пястно-фалан-

говыми, проксимальными и межфа-

ланговыми суставами кистей, над крупными суставами ко-

нечностей (эритема/папулы Готтрона), подкожным каль-

цинозом, реже – панникулитом. ДМ является наиболее

благоприятным подтипом ИВМ с хорошим, как правило,

ответом на терапию ГК.

Ювенильный дерматомиозит. У детей ДМ характери-

зуется, как правило, более острым началом и частыми кон-

ституциональными проявлениями. Локализация кожных

изменений аналогична таковой при ДМ взрослых, однако

может носить более стойкий и выраженный характер. Опи-

сана ассоциация с аnti-p155/140 и аnti-MJ (NXP-2); при-

сутствие последних может быть связано с выраженным

кальцинозом.

Клинический амиопатический дерматомиозит харак-

теризуется типичным для ДМ поражением кожи при отсут-

ствии мышечной слабости в течение более чем 6 мес [17].

В случае гипомиопатического варианта ДМ предполагается

возможность субклинического поражения мышечной тка-

ни, выявляемого при целенаправленном обследовании

маркеров миозита, включая игольчатую электромиогра-

фию (и-ЭМГ), биопсию и магнитно-резонансную томо-

графию (МРТ) мышц. CADM чаще встречается у азиатско-

го населения [18, 19] и ассоциирован с высокой частотой

быстропрогрессирующего ИПЛ (13–14%). Позитивность

по анти-CADM-140 (MDA5) антителам рассматривается

как фактор риска ИПЛ [20].

Таблица 1 Клинический профиль миозит-специфических
и миозит-ассоциированных антител

Антитела Частота при ИВМ, % Клинические ассоциации

Миозит-специфические антитела:

Anti-Mi-2 20–30 Классический ДМ

Anti-CADM-140 (MDA5) 50 ДМ взрослых, миозит-
ассоциированное ИПЛ

Anti-SAE 5–8 ДМ взрослых

Anti-p155/140 40–75 ДМ при онкопатологии
20–25 ДМ взрослых

30 ЮДМ (без онкопатологии)

Anti-MJ (NXP-2) 25 ЮДМ, тяжелый кальциноз

Anti-t-RNA synthetase:
anti-Jo1 5–10 АСС
другие Редко Высокая частота ИПЛ

Anti-PMS1 Редко ДМ взрослых

Миозит-ассоциированные антитела:

Anti-Ro/SSA 19 АСС

Anti-U1RNP 8 СЗСТ

Anti PM/Scl (75 и 100 кДа) 2 ПМ/ССД

Примечание. ИПЛ – интерстициальное поражение легких, АСС – антисинтетаз-
ный синдром, ССД – системная склеродермия.

Рис. 1. Параорбитальный гелиотропный
отек Рис. 2. Пойкилодерматомиозит



Миозит, связанный со злокачественными новообразо-
ваниями (онкомиозит), в дебюте болезни практически не

отличается от классического ДМ, реже – ПМ [21]. Клини-

ческая манифестация опухоли может наблюдаться одно-

временно с формированием симптомокомплекса ПМ/ДМ

или после него. Однако наличие резистентного к терапии

кожного васкулита (в том числе язвенно-некротического;

рис. 3), дисфагии и позитивность по anti-р155/140 аутоан-

тителам повышает риск возможного выявления опухоли

[22]. Строгого распределения определенных опухолей по

частоте не существует. В странах Европы чаще упоминает-

ся рак яичников, в азиатской популяции – носоглоточный

рак [21, 23].

Антисинтетазный синдром (подтип с антисинтетаз-

ными антителами: anti-Jо-1, PL-7, PL-12 и др.) – один из

наиболее тяжелых подтипов ИВМ [24, 25]. Кроме мышеч-

ной патологии, характерны конституциональные (острое

начало, лихорадка, снижение массы тела) и экстрамуску-

лярные проявления: феномен Рейно [26, 27], симметрич-

ный ревматоидоподобный неэрозивный артрит, пораже-

ние кожи ладоней и пальцев кистей по типу «руки меха-

ника». Наличие ИПЛ определяет прогноз болезни [28,

29]. Примечательна фенотипическая вариабельность

и внутри АСС [30, 31]. Клиническая картина пациентов,

позитивных по anti-PL-12 и аnti-PL-7 антителам, в боль-

шей степени ассоциирована с тяжелым ИПЛ и высоким

риском развития легочной гипертензии, чем с миозитом

[32–34].

Позитивность пациентов по аnti-SRP антителам (ан-

титела против частиц сигнального распознавания) ассоци-

ируется с тяжелой быстропрогрессирующей некротизирую-
щей миопатией (в среднем через 5 мес может наступить

обездвиженность) и кардиомиопатией. Данные об особен-

ностях органной патологии отсутствуют [35, 36]. Удовле-

творительный инициальный ответ на терапию ГК с после-

дующим развитием частичной стероидорезистентости,

а также частые обострения на фоне снижения дозы ГК обу-

словливают трудности терапевтической тактики, которая

требует раннего

п о д к л ю ч е н и я

иммуносупрес-

сивных препа-

ратов [37, 38]. 

Определе-

на связь некро-

т и з и р у ю щ е й

миопатии, развивающейся на фоне приема статинов, с ан-

тителами anti-200/100-kd anti-HMG-CoA-редуктазы. 

Миозит, ассоциирующийся с системными заболевания-
ми соединительной ткани. Проксимальная мышечная сла-

бость может присутствовать в клинической картине ССД,

системной красной волчанки, ревматоидного артрита,

синдрома Шегрена и системных васкулитов. В целом для

перекрестных синдромов характерны: высокая частота фе-

номена Рейно, полиартрита, наблюдается увеличение

уровня креатинфосфокиназы (КФК) и характерные гисто-

логические изменения в мышцах. У больных ПМ/CCД

в сыворотках выявляются миозит-ассоциированные

PM/Scl-антитела. Характерно более быстрое развитие по-

ложительного эффекта меньших, чем при ПМ/ДМ, доз

ГК.

Миозит с включениями занимает обособленное место

среди ИВМ, принципиально отличаясь клиническими ха-

рактеристиками: более медленным прогрессированием сла-

бости (в течение нескольких лет) с вовлечением дистальных

отделов конечностей [39, 40], селективностью и асиммет-

ричностью поражения определенных групп мышц, более за-

метной на недоминирующей стороне [41], (рис. 4). Ранняя

стадия болезни, как правило, характеризуется вовлечением

четырехглавой мышцы бедра [42] и глубоких сгибателей

пальцев кистей. Признаки дисфагии наблюдаются у 70%

больных [43, 44], однако развиваются значительно медлен-

нее, чем при ПМ/ДМ. Убедительных данных о развитии

кардиомипатии нет [45, 46]. Примечательно, что картина

и-ЭМГ представлена сочетанием миопатических и нейро-

патических потенциалов. Поражение дыхательной мускула-

туры является наиболее распространенной причиной смер-

ти [47]. Неблагоприятный прогноз связан с резистентно-

стью к ГК и другим средствам фармакотерапии, эффектив-

ным при классических формах ИВМ [41, 42].

Диагностические критерии
Основополагающими диагностическими критерия-

ми ПМ/ДМ являются критерии А. Bohan и J.B. Peter 1975 г.

[48, 49]: 

1. Специфическое поражение скелетной мускулату-

ры: симметричная слабость проксимальных мышц конеч-

ностей, нарастающая в течение нескольких недель – не-

скольких месяцев.

2. Характерные кожные изменения.

3. и-ЭМГ: уменьшение длительности и амплитуды

потенциалов двигательных единиц (ПДЕ), спонтанная ак-

тивность в виде потенциалов фибрил-

ляции и положительных острых волн.

4. Гистологические изменения

(некроз и воспалительная инфильт-

рация мышечных волокон).

5. Повышение уровней КФК,

лактатдегидрогеназы (ЛДГ), аланин-

аминотрансферазы (АЛТ), аспартат-

аминотрансферазы (АСТ) и альдолазы.

В 1997 г. I.N. Targoff и соавт. [50]

предложили добавить в критерии

данные о миозит-специфических ан-

тителах. В последние годы разработа-

ны новые критерии ПМ/ДМ [51, 52],

однако возможность их применения

в клинической практике нуждается

в подтверждении.
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Рис. 3. Язвенно-некротический васкулит
при ДМ

Рис. 4. Амиотрофии мышц предплечья
(наблюдение А.Н. Хелковской) 
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Диагностика
Ранняя постановка диагноза и оценка наличия/выра-

женности органной патологии, в первую очередь легоч-

ной, способствуют оптимизации фармакотерапии и улуч-

шению прогноза болезни.

Необходимое лабораторно-инструментальное обсле-

дование, продиктованное диагностическими критериями

ИВМ, включает: определение уровней КФК, ЛДГ, транс-

аминаз АЛТ и АСТ и альдолазы, а также проведение и-ЭМГ

и морфологического исследования проксимальной мышцы.

В редких случаях (чаще при токсическом поражении

мышечной ткани) появление миоглобинурии в общем ана-

лизе мочи свидетельствует о рабдомиолизе [53].

Для выявления миозит-ассоциированного ИПЛ не-

обходимо проведение компьютерной томографии с высо-

ким разрешением (КТВР) и исследование функции внеш-

него дыхания (ФВД) с определением диффузионной спо-

собности легких (ДСЛ). 

При КТВР, в зависимости от степени поражения, оп-

ределяются: нерегулярные линейные тени, кистозные про-

светления, фокальные очаги снижения прозрачности ле-

гочных полей по типу «матового стекла», утолщение брон-

хиальных стенок и формирование «сотового легкого»

(рис. 5, а). Наиболее выраженные изменения выявляются

в базальных и субплевральных отделах (рис. 5, б) [54].

ФВД характеризуется снижением форсированной

жизненной емкости легких (ФЖЕЛ), объема форсирован-

ного выдоха за 1 с (ОФВ1) и ДСЛ. Слабость дыхательных

мышц приводит к снижению общей емкости легких

и ФЖЕЛ, максимального экспираторного и инспиратор-

ного давления [55] при нормальных ОФВ1, диффузии,

а также альвеолярно-артериального градиента по О2.

Прогностически неблагоприятно снижение парамет-

ров, отражающих силу респираторных мышц (максималь-

ное экспираторное и инспираторное давление) на 30% от

нормы, ФЖЕЛ на 55% и ДСЛ на 40%. Снижение ДСЛ

(≤50%) может быть ассоциировано с развитием легочной

артериальной гипертензии [56].

МРТ мышц проксимальных отделов конечностей по-

зволяет определить локализацию и характер мышечной па-

тологии, спо-

собствуя опти-

мизации выбора места биопсии. При ПМ/ДМ выражен-

ность симметричного отека musclus quadriceps (vastus later-

alis и vastus intermedius) [57] (рис. 6, а) коррелирует с пока-

зателями активности заболевания (уровень КФК, данные

и-ЭМГ). Жировая инволюция или склероз наблюдаются

при хронических ПМ/ДМ, как правило, на фоне ранее про-

водимой неадекватной терапии (рис. 6, б). МРТ мышц иг-

рает важную роль в диагностике спорадического миозита

с включениями, для которого характерны селективность

и асимметричность поражения [41], затрагивающего в пер-

вую очередь m. quadriceps (vastus intermedius и vastus medi-

alis), при интактности rectus femoris и задней группы мышц

бедра [58, 59]. Кроме того, МРТ позволяет исключить пояс-

нично-конечностные мышечные дистрофии (ПКМД) [60]. 

Капилляроскопическое исследование околоногтево-

го ложа в активный период болезни выявляет увеличение

размера капилляров, их дезорганизацию по типу «кусто-

видных» и неоангиогенез (рис. 7).

Дифференциальная диагностика
Полиморфизм формирования симптомокомплекса

болезни и ее течения при различных подтипах ИВМ затруд-

няет диагностику, что приводит к необоснованной терапии

ГК и другими иммуносупрессивными препаратами. Не слу-

чайно в классификационных критериях выделены «крите-

рии исключения» (табл. 2) клинически сходных заболева-

ний, сопровождающихся мышечной слабостью в сочетании

с лабораторно-инструментальными маркерами миопатии.

Например, эскалация уровня КФК и «мышечные» измене-

ния по и-ЭМГ свидетельствуют о мышечном повреждении

и наблюдаются, помимо ИВМ, при чрезмерной физиче-

ской нагрузке, судорожных синдромах, метаболических

миопатиях, эндокринопатиях, мышечных дистрофиях

и других миопатологических состояниях. 

Объективизация проксимальной мышечной слабости

путем мануального мышечного тестирования [61] позволяет

дифференцировать ее от общей слабости или утомляемости. 

Дифференциальную диагностику следует проводить

согласно принципу, представленному на рис. 8. 

Таким образом, изучение ИВМ является многопла-

новой проблемой, что определяется как ее фенотипиче-

ской неоднородностью, так и сложностью диагностики.

Знание классификационных крите-

риев является важной составляющей

своевременной диагностики и, сле-

довательно, определяет более ус-

пешную терапевтическую тактику,

улучшая прогноз и качество жизни

пациентов.

Рис. 5. КТВР больной с АСС (а, б)

Рис. 6. МРТ бедер. а – симметричный
отек мышечной ткани; б – амиотрофия,
жировая инволюция

Рис. 7. Широкопольная капилляроскопия
(наблюдение Р.Т. Алекперова)

а

а

б

б
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Таблица 2 Классификационные критерии J.E. Hoogendijk, A.A. Amato, 2004 г. [51], European Neuromuscular Centre (ENMC)

Группа критериев Критерии

1. Клинические Критерии включения:
(a) Начало после 18 лет, в постпубертатном периоде, однако у детей может развиться ДМ или неспецифический миозит
(b) Подострое или постепенное начало
(c) Характер слабости: симметричная проксимальная > дистальная. Сгибатели шеи > разгибатели шеи 
(d) Типичная для ДМ сыпь: гелиотропная периорбитальная эритема; папулы или эритема Готтрона: над проксимальными 
межфаланговыми и пястно-фаланговыми суставами, эритема на груди и шее (V-знак), в области верхней части 
спины («шаль»)
Критерии исключения:
(a) Не характерные для ИВМ клинические признаки (см.: Griggs R.C. et al., 1995 [52]): преобладание асимметричной дистальной 
мышечной слабости 
(b) Слабость параорбитальных мышц, изолированная дизартрия, слабость мышц разгибателей шеи > сгибателей 
(с) Токсическая миопатия (например, недавнее применение наркотиков), декомпенсированная эндокринопатия 
(гипер/гипотиреоз, гиперпаратиреоз), амилоидоз, семейный анамнез по мышечным дистрофиям или проксимальным 
моторным невропатиям 

2. Повышение уровня КФК в сыворотке крови

3. Другие  (a) и-ЭМГ
лабораторные Критерии включения:

(I) Спонтанная активность в виде потенциалов фибрилляции, положительных острых волн или сложных повторяющихся разрядов
(II) Уменьшение длительности ПДЕ и снижение их амплитуды 
Критерии исключения:
(I) Миотонические разряды позволяют предположить миотонию/миотоническую дистрофию или каналопатию 
(II) Высокоамплитудные ПДЕ увеличенной длительности
(III) Отсутствие ЭМГ-изменений
(b) МРТ: диффузный или пятнистый повышенный сигнал (отек) мышечной ткани в режиме STIR
(c) Миозит-специфические антитела в сыворотке

4. Морфологические (a) Воспалительный инфильтрат (Т-клетки) в эндомизии, окружающий и инвазирующий не некротизированные мышечные 
волокна
(b) CD8+ Т-клетки в эндомизии, окружающие (без достоверной инвазии) не некротизированные мышечные волокна 
или повсеместная экспрессия HLA I
(c) Перифасцикулярная атрофия, инфильтрация воспалительными клетками 
(d) Отложение мембраноатакующего комплекса в капиллярах, или уменьшение плотности капилляров, 
или тубулоретикулярные включения в эндотелиальных клетках, или перифасцикулярная экспрессия HLA I
(e) Периваскулярная, перимизиальная воспалительная клеточная инфильтрация 
(f) небольшое количество CD8+ Т-клеточных инфильтратов в эндомизии, которые четко не окружают 
и не инвазируют мышечные волокна
(g) Множество некротизированных мышечных волокон – главная морфологическая черта. Скудные скопления воспалительных 
клеток периваскулярно, перимизиально или их полное отсутствие. Отложение мембраноатакующего комплекса 
на эндотелиальной мембране капилляров, но малое количество или отсутствие тубулоретикулярных структур 
(h) Вакуоли с очерченными краями, «равные» красные волокна, цитохромоксидазонегативные волокна позволяют 
предположить миозит с включениями
(i) Отложение мембраноатакующего комплекса на сарколемме не некротизированных волокон и другие указания на мышечные 
дистрофии с иммунопатологией

Интерпретация данных

ПОЛИМИОЗИТ

Достоверный ПМ 1. Все клинические критерии, за исключением сыпи 
2. Повышение уровня КФК
3. Другие лабораторные критерии включения «a, b, c»
4. Мышечная биопсия включает «a» и исключает «c, d, h, i»

Вероятный ПМ 1. Все клинические критерии, за исключением сыпи 
2. Повышение уровня КФК 
3. Другие лабораторные критерии (1 из 3: «a, b, c») 
4. Мышечная биопсия включает «b» и не исключает «c, d, g, h, i»

ДЕРМАТОМИОЗИТ

Достоверный ДМ 1. Все клинические критерии 
2. Повышение уровня КФК
3. Другие лабораторные критерии включения «a, b, c»
4. Критерии биопсии мышц включают «c»

Вероятный ДМ 1. Все клинические критерии
2. Мышечная биопсия «d» или «e», или повышение уровня КФК, или другие лабораторные критерии (1 из 3)

Амиопатический ДМ 1. Типичная для ДМ сыпь (гелиотропная сыпь, «декольте», «шаль», симптом/папулы Готтрона) 
2. Биопсия кожи: редукция капиллярной сети, отложение мембраноатакующего комплекса на капиллярах 

и вдоль дермально-эпидермального соединения, вариабельная кератиноцитная картина мембраноатакующего комплекса
3. Отсутствие мышечной слабости 
4. Нормальный уровень КФК 
5. Нормальная ЭМГ-картина 
6. Биопсия мышцы не соответствует вероятному или достоверному ДМ 
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Продолжение табл. 2

Группа критериев Критерии

Возможный ДМ 1. Все клинические критерии, за исключением сыпи 
без поражения кожи 2. Повышение уровня КФК

3. Другие лабораторные критерии (1 из 3)
4. Мышечная биопсия включает «c» или «d» и исключает все остальные 

Неспецифический 1. Все клинические критерии за исключением сыпи.
миозит 2. Повышение уровня КФК 

3. Другие лабораторные критерии (1–3)
4. Критерии мышечной биопсии включают «e» или «f» и исключают все остальные 

Иммуноопосредованная 1. Все клинические критерии, за исключением сыпи 
некротизирующая 2. Повышение уровня КФК
миопатия 3. Другие лабораторные критерии (1 из 3) 

4. Мышечная биопсия включает «g» и исключает все остальные
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Рис. 8. Диагностический алгоритм осмотра больного с мышечной слабостью
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1. Отличительным признаком миозита с включениями является:
А. Поражение проксимальных отделов мышц

Б. Вовлечение преимущественно дистальных отделов

мышц

В. Язвенно-некротический васкулит

Г. Симметричность поражения 

Д. Высокие значения КФК

2. Основной морфологической характеристикой ДМ является:
А. Комплемент-зависимая микроангиопатия, 

ведущая к разрушению капилляров

Б. Множественные очаги воспаления в эндомизии, 

где выявляются CD8+ Т-клетки

В. Накопление β-амилоида и его предшественников

в мышечных волокнах

Г. Рыхлые красные фибриллярные структуры с большим

количеством митохондрий и отсутствием ДНК

Д. Инфильтраты из макрофагов при отсутствии Т-клеток

3. Наиболее благоприятен прогностически:
А. Миозит с включениями

Б. Миозит с SRP-антителами

В. Некротизирующая миопатия

Г. ДМ с антителами Мi-2

Д. АСС

4. Конституциональные проявления (лихорадка, снижение
массы тела, повышение СОЭ, уровня С-реактивного белка)
наиболее характерны для:
А. ЮДМ 

Б. ПМ

В. ДМ у взрослых

Г. Прогрессирующих мышечных дистрофий

Д. Миозита с включениями

5. К антисинтетазным антителам относятся:
А. anti-Mi-2

Б. anti-SRP

В. anti-PL-12

Г. anti-U1-RNP

Д. anti-200/100-kd анти-HMG-CoA-редуктаза

6. Наиболее тяжелым экстрамускулярным поражением, 
характерным для ПМ/ДМ, является:
А. Поражение почек

Б. Поражение глаз

В. Поражение суставов

Г. Поражение ЦНС

Д. Фиброзирующий альвеолит
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