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СОВРЕМЕННЫЕ ВЗГЛЯДЫ НА 
КЛАССИФИКАЦИОННЫЕ КРИТЕРИИ 

ИДИОПАТИЧЕСКИХ ВОСПАЛИТЕЛЬНЫХ 
МИОПАТИЙ

О.А. Антелава, С.Г. Раденска-Лоповок, Н.Г. Гусева, Е.Л. Насонов 
ГУ Институт ревматологии РАМН, Москва

Полимиозит (ПМ) и дерматомиозит (ДМ) — 
аутоиммунные заболевания скелетной мускулату­
ры неизвестной этиологии, которые относятся к 
системным заболеваниям соединительной ткани и 
объединяются общим термином — идиопатические 
воспалительные миопатии (ИВМ) [1].

Ведущим клиническим признаком ПМ/ДМ 
является поражение поперечно-полосатой скелет­
ной мускулатуры [2]. Термин «дерматомиозит» под­
разумевает и поражение кожи, наиболее характер­
ным проявлением которого является эритематозная 
сыпь на лице, груди, спине, эритема Готтрона над 
поверхностью пястно-фаланговых, проксимальных 
межфаланговых, локтевых и коленных суставов, 
а также параорбитальный отек и фотосенсибили­
зация. У многих пациентов наблюдается развитие 
таких системных проявлений, как феномен Рейно, 
ревматоидноподобный полиартрит, рука «механи­
ка», гипотония пищевода, что сближает ПМ/ДМ с 
другими системными заболеваниями соединитель­
ной ткани [1,2].

Редкость и гетерогенность ИВМ, малое коли­
чество рандомизированных клинических исследо­
ваний осложняет разработку новых методов лече­
ния ИВМ. Очевидна необходимость обновления 
и уточнения классификационных критериев для 
выделения гомогенных подтипов ИВМ с едины­
ми патогенезом, течением болезни и «ответом» на 
лечение.

Критерии диагноза и классификация ИВМ 
по сей день остаются дискутабельной пробле­
мой. Наиболее широкое распространение полу­
чили классификационные критерии A. Bohan and 
Y.B.Peter 1975 (табл.1). Известны такие варианты 
классификации ИВМ: T.A.Medsger и соавт., 1970 
(слабость, картина миозита при биопсии, типич­
ные изменения на ЭМГ, повышение мышечных 
ферментов, «ответ» на глюкокортикоиды (ГК) [3] и 
DeVere и W.G.Breadly, 1975 (вместо положительного 
ответа на ГК определены миалгии и болезненность 
мышц при пальпации) [4].

В дальнейшем в связи с прогрессом в изучении

Адрес: 115522 Москва, Каширское ш оссе, 34а, 
ГУ Институт ревматологии РАМН 
Тел/факс: 8-499-614-44-90

ИВМ (распознавание относительно специфичных 
для каждого подтипа гистопатологических черт, 
выявление миозит-специфических антител) был 
предложен ряд классификацонных критериев ИВМ: 
М.С. Dalakas, 1991; R.C.Griggs 1995; K.Tanimoto 
и соавт., 1995; I.N. Targoff 1997; F.L. Mastaglia и
B.A.Fillips 2002; M.F.Van der Meulen и соавт., 2003; 
M.C. Dalakas и R.Hohlfeld, 2003 [5-13] (табл.1) и 
миозита с включениями (табл.2).

В 2004 г. были предложены критерии European 
Neuromuscular Centre (ENMC), объединившие 
имеющиеся ранее знания об ИВМ с учетом всех 
известных патогистологических вариантов течения 
болезни. Кроме того, впервые выделены возмож­
ный ДМ  без поражения кожи, аутоиммунная некро­
тизирующая миопатия и неспецифический миозит 
[14] (табл.З).

Тем не менее до настоящего времени в клиничес­
ких и эпидемиологических исследованиях наиболее 
часто используются критерии A. Bohan и Y.B. Peter 
[5,6,15] (табл.1).

Следует отметить, что эти ученые, а позднее М.С. 
Dalakas, 1991, и European Neuromuscular Centre в 
2004г., выделили критерии исключения ЯД/(табл.4).

К настоящему времени установлено, что диа­
гноз достоверного миозита требует гистологичес­
кого подтверждения мышечного воспаления, в то 
время как критерий A.Bohan и Y.В.Peter, касаю­
щийся морфологического описания, не имеет той 
строгой иммунопатологической характеристики, 
проведение которой возможно в современных усло­
виях. Болезни, мимикрирующие ИВМ, должны 
быть дифференцированы более точно при помощи 
молекулярного тестирования, биохимического и 
иммуногистохимического анализа мышечного био- 
птата [15] .

Критерии, предложенные M.C.Dalakas в 1991 г., 
и обновленные им в 2003г., [7,13] вызвали дискуссию. 
Они основывались на специфических иммуногисто- 
патологических находках в мышечном инфильтрате, 
позволяющих дифференцировать ДМ и ПМ от дру­
гих миопатических синдромов. По мнению автора, 
в мы шечном биоптате при ПМ  должна присутство­
вать инвазия CD8+ лимфоцитами ненекротизирован- 
ных мышечных волокон, экспрессирующих HLA I 
класса гистосовместимости, но не обнаруживаться
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Таблица 2
КРИТЕРИИ МИОЗИТА С ВКЛЮ ЧЕНИЯМ И[8]

Клинические черты:

1 .Длительность больше 6 месяцев
2.Возраст начала — старше 30 лет
3. Слабость:
• сгибателей пальцев
• сила сгибателей запястья и пальцев > разгибателей
• сила квадрицепсев < 4 балла (по 5-и балльной шкале)

Лабораторные и инстру­
ментальные 
признаки:

1. Незначительное повышение КФК
2. Морфология:
• инвазия мононуклеарными воспалительными клетками ненекротизированных мышечных воло­
кон
• вакуолизированные мышечные волокна
• или внутриклеточные депозиты амилоида
• или 15-18 нм тубулофиламенты на электронной микроскопии
3. и-ЭМГ: Черты воспалительной миопатии. Могут быть широкие ПДЕ*

Достоверный миозит с включениями:
•  все черты мышечной биопсии

Ни одна из клинических и лабораторных черт не требуется, если больной отвечает гистологическим критериям 
Возможный миозит с включениями:

•  на биопсии только воспаление и инвазия лимфоцитов в мышечные волокна без вакуолей, амилоида или
тубулоретикулярных структур при электронной микроскопии.

•  соответствие всем клиническим критериям (1,2,3) и другим лабораторным критериям (1,3)
* Потенциал двигательной единицы

Таблица 3
КЛАССИФИКАЦИОННЫЕ КРИТЕРИИ EUROPEAN NEUROMUSCULAR CENTRE (ENMC) 2004 [14]___________

Критерий Характеристика

1. Клинические 
черты

S  Начало после 18 лет, в постпубертатном периоде, однако у детей может развиться ДМ или неспецифи­
ческий миозит
S  Подострый или постепенный дебют (но миозит с включениями никогда не начинается подостро)
S  Характер слабости: симметричная проксимальная >дистальной; сгибатели шеи > разгибатели шеи.
S  Типичная для ДМ сыпь.

2. Повышения КФК

3. Другие лабо­
раторные кри­
терии

ЭМГ: Повышенная инсерционная и спонтанная активность в виде потенциалов фибрилляций, положи­
тельных острых волн и сложных повторяющихся разрядов. Укорочение длительности и уменьшение ампли­
туды ПДЕ, их полифазия
МРТ: диффузный или пятнистый повышенный сигнал (отек) мышечной ткани в STIR изображении 
Миозит-специфические антитела в сыворотке

4. Мышечная 
биопсия

а) Воспалительный инфильтарат (Т-клетки) эндомизия, окружающий и инвазирующие ненекротизирован- 
ные мышечные волокна
б) С08+Т-клетки в эндомизии, окружающие, без достоверной инвазии ненекротизированные мышечные 
волокна или повсеместная экспрессия антигенов HLA - I
в) Перифасциальная атрофия
г) Отложение мембран-атакующего комплекса в капиллярах или уменьшение плотности капилляров или 
тубулоретикулярные структуры в эндотелиальных клетках или экспрессия H LA -I на перифасциальных 
волокнах
д) Периваскулярный, перимизиальный воспалительный клеточный инфильтрат.
е) Разрозненные эндомизиальные СБ8+Т-клеточные инфильтраты, которые четко не окружают и не инва- 
зируют мышечные волокна
ж) Множество некротизированных мышечных волокон -  главная морфологическая черта. Скудные скоп­
ления воспалительных клеток периваскулярно, перимизиально или их полное отсутствие. Отложение мем- 
бран-атакующего комплекса на эндотелиальной мембране капилляров, но малое количество или отсутствие 
тубулоретикулярных структур
з) Вакуоли с очерченными краями, «равные» красные волокна, цитохромоксидаз-негативные волокна 
(миозит с включениями)
и) Отложение мембран-атакующего комплекса на сарколеме ненекротизированных волокон и другие ука­
зания на мышечные дистрофии с иммунопатологией
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«Достоверный» ДМ: все клинические критерии + мышечная биопсия «в». (По нашему мнению, также «д».*)
Вероятный ДМ: все клинические критерии + мышечная биопсия «г» или «д» или повышение КФК или 1 из 3-х других 
лабораторных критериев.
«Достоверный» ПМ: все клинические критерии, за исключением сыпи + повышение КФК+ мышечная биопсия включает «а» и 
исключает «в,г,з,и».
Вероятный ПМ: все клинические критерии, за исключением сыпи + повышение КФК+ другие лабораторные критерии (1из 3) + 
мышечная биопсия включает «б» и исключает «в,г,ж,з,и».

НеспениФический миозит: все клинические критерии, за исключением сыпи + повышение КФК+ другие лабораторные критерии 
(1из 3) + мышечная биопсия включает «д» или «е» и исключает все остальные.
Иммуноопосредованная некротизируюшая миопатия: все клинические критерии, за исключением сыпи + повышение КФК+ 
другие лабораторные критерии (1из 3) + мышечная биопсия включает «ж» и исключает все остальные.
Амиопатический ДМ:
• Типичная для ДМ сыпь (гелиотропная сыпь, «декольте», «шаль», симптом/папулы Готтрона).
• Биопсия кожи: редукция капиллярной сети, отложение мембран-атакующего комплекса на капиллярах и вдоль дермально- 

эпидермального соединения, вариабельная керотиноцитная картина мембран-атакующего комплекса.
• Отсутствие мышечной слабости.
• Нормальная КФК.
• Нормальная ЭМГ.
• Биописия мышцы не соответствует вероятному иди достоверному ДМ.
Возможный ДМ без поражения кожи:
• Все клинические критерии за исключением сыпи.
• Повышение КФК.
• Другие лабораторные критерии (п.З).
• Критерии мышечной биопсии, включают «в» или «г».___________________________________________________________________

* примечание авторов.

Таблица 4
КРИТЕРИИ ИСКЛЮЧЕНИЯ ИВМ

Bohan and Peter, 1975 [5,6] Dalakas, 1991 [7] European Neuromuscular Centre (ENMC), 2004 [14]
1. Неврологические заболевания: 
неврологическое обследование 
стимуляционная и игольчатая 
ЭМГ, биопсия.
2. Миодистрофии: изучение 
семейного анамнеза, течение, 
увеличение икроножных мышц, 
неврологическое обследование
3. Саркоидоз: биопсия
4. Инфекции: трихенеллез, цисте - 
теркоз, токсоплазмоз.
5. Токсин- и лекарственно- инду­
цированные миопатии
6. Рабдомиолиз
7. Метаболические миопатии 
(например, болезнь МакАрдла)
8. Эндокринопатии
9. Миастения (декремент-тест)

1. Семейный анамнез ней- 
ромускулярных заболева­
ний
2. Эндокринопатии
3. Токсин- и лекарственно- 
индуцированные миопатии
4. Биохимическая мышеч­
ная болезнь
5. Миозит с включениями

1. Клинические критерии миозита с включениями (Griggs 
RC и др)
2. Слабость глазных мышц, изолированная дизартрия, сла­
бость разгибателей шеи > сгибателей шеи.
3. Токсическая миопатия (недавнее воздействие миотокси- 
ческих препаратов), активная эндокринопатия (гипер- или 
гипотиреоз, гиперпаратиреоз), амилоидоз, погрессирую- 
щие миодистрофии в анамнезе или проксимальная мотор­
ная нейропатия.
4. ЭМГ: Миотонические разряды, свидетельствующие 
о проксимальной миотонической дистрофии и другие 
каналопатии. Увеличение длительности и амплитуды боль­
шинства ПДЕ

вакуоли, характерные для миозита с включениями. 
Достоверный диагноз ДМ, по М.С. Dalakas, требует 
наличия характерной сыпи, также как и перифас- 
циальной атрофии и воспалительных инфильтратов 
в мышцах. Однако критерии М.С. Dalakas были 
подвергнуты критике [7] в связи с их, якобы, низ­
кой чувствительностью и сложностью рутинного 
использования иммуногистохимического анализа 
биоптата. Более того, J.G. Hengstman и B,G.van 
Engelen [17] поставили под сомнение утверждение 
М.С. Dalakas and R.Hohlfeld [13], что инвазия лим­
фоцитами ненекротизированных мышечных волокон 
строго специфична для ПМ.

Согласно строгим гистологическим критериям 
Dalakas, ПМ -  наиболее редкая форма ИВМ, в

то время как по критериям A.Bohan и Y.B. Peter, 
ПМ — это наиболее частая форма болезни. Van der 
Meulen с соавт. [12] в ретроспективном исследова­
нии 165 больных с определенным или возможным 
миозитом (исключая миозит с включенями) пока­
зали, что достоверный ПМ , характеризующийся 
присутствием мононуклеарных клеток, окружаю­
щих и преимущественно инвазирующих ненекроти- 
зированные мышечные волокна, определялся только 
у 5% больных. В то же время достоверный ДМ , 
характеризующийся типичными кожными прояв­
лениями или перифасциальной мышечной атрофи­
ей, диагностировался у 36%. Большинство больных 
имели «неопредененный» миозит (39%) со строго 
перимизиальным или периваскулярным лимфати­
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ческим инфильтратом. Согласно гистологическим 
критериям, у 19% больных был «возможный» мио­
зит -  невоспалительная некротизирующая мио­
патия [18]. В этой связи авторы делают вывод о 
гипердиагностике ПМ в более ранних исследова­
ниях. A.A.Amato и R.C.Griggs [19] утверждают, что 
у многих больных с первоначальным диагнозом 
ПМ в дальнейшем, был установлен другой диагноз: 
ДМ, смешанное заболевание соединительной ткани 
(СЗСТ), миозит с включениями или прогрессирую­
щая мышечная дистрофия. F.W. Miller и соавт. [20], 
в свою очередь, утверждают, что категоризация 
ИВМ, базирующаяся в основном на гистологичес­
ких критериях, оставляет большинство больных 
с неустановленным диагнозом, что потенциально 
препятствует проведению эффективной терапии. 
A.N. Baer [15] также выражает сомнение в превос­
ходстве классификации, базирующейся на специ­
фических морфологических критериях, над обще­
принятыми критериями, основывающимися также, 
на клинико-лабораторных характеристиках.

Как упоминалось выше, отмечено, что иногда 
больные с клинически очевидной ИВМ демонстри­
руют отсутствие мононуклеаров в биоптате несмот­
ря на наличие некротизированных мышечных волокон 
[18]. Тем не менее этот подтип больных может также 
«отвечать» на терапию ГК. Авторы считают, что, 
несмотря на отсутствие/недостаток мононуклеаров 
в инфильтрате, при наличии клинической картины 
миозита ГК должны назначаться без промедления. 
J. De Bleecker и соавт. [21] описывают больного 
с оуег1ар-синдромом, вклющающим хроническую 
некротизирующую миопатию, «отвечающую» на 
ГК. При этом выявлялось минимальное воспаление 
в биоптате мышечной ткани, хотя определялись 
отложения мембран-атакующего комплекса на 
стенке сосудов и экспрессия HLA I класса на всех 
мышечных волокнах. Авторы считают, что отсутс­
твие воспалительных морфологических изменений 
не должно исключать аутоиммунную воспалитель­
ную миопатию.

В 2005 г. Y.Troyanov и соавт. [22] предложили две 
новые классификационные системы ИВМ, базиру­
ющиеся на наличии у большинства больных тех или 
иных клинических черт overlap-синдромов. Обе клас­
сификационные системы были протестированы на 
100 больных ИВМ. По первой системе пациенты 
были классифицированы как имеющие overlap- 
синдромы, если у них выявляется, по крайней мере, 
один клинический признак (симптом) из следую­
щих: полиартрит, синдром Рейно, склеродактилия, 
или скелеродермия, нарушение моторики пищево­
да, интерстициальное заболевание легких (ИЗЛ), 
антитела к фофсолипидам, дискоидная волчанке 
или антитела к двуспиральной ДНК. Таким обра­
зом, понятие A. Bohan и Y.B.Peter о миозите в рам­

ках СЗСТ заменяется понятием оуег1ар-синдрома и 
включает в себя больных, которые не обязательно 
должны отвечать полному набору критериев сис­
темной склеродермии, системной красной вол­
чанки или ревматоидного артрита (РА). Во второй 
системе классификации больные определяются как 
имеющие overlap-миозиты, если у них обнаружи­
вается хотя бы одна клиническая черта и/или одно 
из миозит-специфических антител. Поскольку все 
больные с мизит-специфическими антителами 
имеют те или иные клинические черты overlap-син- 
дромов, предложенные две классификационные 
системы представляются схожими. Так, согласно 
новой классификационной схеме «чистый» миозит
— это редкое заболевание, включающее в себя не 
более 10 -14% от общего числа больных ИВМ. При 
этом больные ПМ старше и более рефрактерны к 
ГК, чем пациенты с overlap-синдромами.

С учетом того, что экстрамускулярная симптома­
тика у больных ИВМ эволюционирует и симптомы 
появляются не одновременно, по-разному «отве­
чая» на лечение ГК, классификационное опреде­
ление оуейар-синдрома миозита, данное Y.Troyanov 
и соавт. [22], позволяет не только выделить группу 
оуег1ар-синдрома, но и определить больных с изо­
лированным миозитом. Такое выделение в даль­
нейшем позволит исследователям сфокусировать 
свое внимание именно на этой субнозологии, тре­
бующей тщательной дифференциальной диагнос­
тики и, возможно (по нашему опыту), являющейся 
более резистентной к ГК, чем больные с overlap- 
синдромами миозита в понимании Y.Troyanov. С 
дутой стороны, авторы фактически переводят анти- 
синтетазный синдром в разряд оуег1ар-синдромов 
миозита. Так, классификация Y.Troyanov, на наш 
взгляд, «размывает» традиционное (классическое) 
понятие оуег1ар-синдрома как определенного набо­
ра критериев одного и более заболеваний. Нам 
представляется, что внести ясность поможет имму- 
ногистохимическое исследование мышечного био- 
птата, иммунологическое и иммуногенетическое 
типирование больных 3-х групп: 1-с классическим 
overlap-синдромом, 2 —с миозитом и отдельны­
ми системными ревматическими проявлениями, 3
-  с изолированным полимиозитом. Будущая клас­
сификация должна основываться на результатах 
комплексного исследования клинико-иммуноло­
гических, иммуногистохимических, иммуногенети- 
ческих вариантов течения ИВМ.

Таким образом, необходимо дальнейшие изуче­
ние корреляций иммуногистохимических измене­
ний в мышцах с клиникой overlap-синдромов и с 
наличием мизит-специфических антител, которое 
помогло бы классифицировать многих больных, 
не имеющих классических морфологических черт 
миозита.
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