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Особенности течения системного 
аутоиммунного заболевания , 
ассоциированного с  антителами 
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клинических случаев)
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Антитела к Ku антигену (анти-Ku) – особый тип миозит-ассоциированных антител, характерных для паци-
ентов с перекрестным синдромом системной склеродермии и иммуновоспалительной миопатии, а также 
встречающихся при других аутоиммунных заболеваниях. Пациенты с данными антителами имеют клинико-
лабораторные особенности заболевания. 
Впервые в отечественной литературе представлены описания двух клинических случаев развития перекрест-
ного синдрома, ассоциированного с анти-Ku. Проанализированы особенности течения заболевания и ответа 
на различные варианты иммуносупрессивной терапии. 
Ключевые слова: анти-Ku антитела, перекрестный синдром, системная склеродермия, синдром Шегрена, 
миозит, интерстициальное поражение легких
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FEATURES OF SYSTEMIC AUTOIMMUNE DISEASE ASSOCIATED  
WITH ANTI-KU ANTIBODIES (DESCRIPTIONS OF TWO CLINICAL CASES) 
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Anti-Ku antibodies are a special type of myositis-associated antibodies that are characteristic of patients with the over-
lap syndrome of systemic scleroderma and immune-inflammatory myopathy, as well as occurring in other autoim-
mune diseases. Patients with these antibodies have their own clinical and laboratory features of the disease and can be 
identified as a separate anti-Ku syndrome.
For the first time in the domestic literature, descriptions of two clinical cases of the development of a cross syndrome 
associated with anti-Ku antibodies are presented. The features of the course of the disease and the response to various 
options for immunosuppressive therapy were analyzed.
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Иммуновоспалительные миопатии 
(идиопатические воспалительные миопа-
тии (ИВМ)) представляют собой гетеро-
генную группу системных заболеваний, ха-
рактеризующихся иммуноопосредованным 
поражением скелетных мышц и частым во-
влечением в патологический процесс других 
органов и систем (легких, кожи, суставов) 
при наличии миозит-специфических ауто-
антител (табл. 1) [1]. Аутоантитела, как пра-
вило, присутствуют у 2/3 пациентов с ИВМ. 
В настоящее время принято выделять мио-
зит-специфические антитела, характерные 
исключительно для ИВМ (антитела к Mi2, 
Jo-1 и прочие), а также миозит-ассоции-
рованные антитела, включая антитела 
к PM/Scl (анти-PM/Scl, U1-рибонуклео-
протеину (анти-U1РНП), Ku-антигену (ан-
ти-Ku)), которые выявляются не только 
при ИВМ, но и при других аутоиммунных 
заболеваниях, таких как системная красная 

волчанка (СКВ), системная склеродермия 
(ССД), болезнь Шегрена (БШ) и ревматоид-
ный артрит (РА) [2].

Таблица 1. Миозит-специфические и миозит-
ассоциированные аутоантитела

№
Идиопатические 
воспалительные 
миопатии

Аутоантитела к

1 Overlap-миозит 
Sm, Ku, Pm/Scl, РНП,  
Centr, Scl-70, Ro, La, 
ДНК, АМА-М2

2 Дерматомиозит
Mi-2, NXP, TIF-1γ, SAE, 
MDA-5.

3
Некротизирущая 
миопатия

SRP, HMGCR 

4
Антисинтетазный 
синдром 

Jо-1, Pl-7, Pl-12, Zo,  
Ha, Ks.

5
Спорадический миозит 
с включениями 

SNT1A
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Анти-Кu представляют собой особую подгруппу ми-
озит-ассоциированных ауто антител, выявляемых у паци-
ентов с ИВМ и с другими аутоиммунными заболеваниями. 
Анти-Ku обнаруживаются методом иммуноблоттинга, им-
муноферментного анализа (ИФА) и иммуноэлектрофореза 
(ИЭФ) [3]. Количественное определение анти-Ku методами 
ИФА и ИЭФ в Российской Федерации в настоящее время 
не применяется. 

Анти-Кu впервые упоминаются в 1981 г. японски-
ми авторами, описавшими случай сочетания полимиози-
та с ССД [4]. Некоторое время анти-Ku считались марке-
ром именно этого перекрестного синдрома. Впоследствии 
стало ясно, что они обнаруживаются при широком спек-
тре заболеваний соединительной ткани, включая идиопа-
тический фиброз легких, ССД, БШ [5, 6]. Феномен Рейно 
(ФР), поражение мышц и суставов являются наиболее ча-
стыми клиническими проявлениями, ассоциирующимися 
с анти-Ku. Данные клинические проявления не являются 
специфическими и наблюдаются также у пациентов с ан-
тителами к Jo-1. 

При использовании иммуноблоттинга анти-Ku у па-
циентов с ИВМ выявляются в 2–33% случаев [7, 8]. Частота 
выявления анти-Ku при заболеваниях соединительной тка-
ни зависит от ряда факторов, включая тип аутоиммунного 
заболевания, этническую принадлежность и прочие [9]. 
Например, у пациентов с ИВМ средиземноморского реги-
она частота выявления анти-Кu составляет 12,5%, а в ка-
надской популяции – 23% [10, 11]. Самая высокая часто-
та анти-Ku была зарегистрирована у больных из Японии 
и афроамериканцев [12–14]. У пациентов с перекрестным 
синдромом ПМ и ССД она составляла 19% при использо-
вании иммуноблоттинга.

Анти-Кu относятся к числу антинуклеарных антител, 
поэтому наличие анти-Ku у пациентов с системными ау-
тоиммунными заболеваниями сопровождается позитивно-
стью и по антинуклеарному фактору (АНФ) Heр-2 [15]. Ан-
ти-Кu могут быть единственным вариантом аутоантител, 
обнаруженным у пациента или могут сочетаться с различ-
ными другими аутоантителами. Сообщалось о частом вы-
явлении анти-Ku в комбинации с антителами к Sm (анти-
Sm), Ro (анти-Ro/SSA) и La (анти-La/SSB) антигенам [16].

Проведенный L. Spielmann и соавт. [17] кластерный 
анализ позволил выделить две редко пересекающиеся под-
группы пациентов, позитивных по анти-Кu: с антителами 
к двуспиральной ДНК (анти-дсДНК) и с повышенным 
уровнем креатинфосфокиназы (КФК). Первая подгруппа 
отличается высокой частотой развития цитопений, эри-
темы в области скул, повышенным риском развития гло-
мерулонефрита и по клиническим проявлениям схожа 
с СКВ, в то время как во второй подгруппе отмечается бо-
лее высокий риск развития интерстициального заболева-
ния легких (ИЗЛ). 

Антиген Ku (Ku70/Ku80) представляет собой ДНК-
связывающий белок, который играет фундаменталь-
ную роль в репарации двухцепочечной ДНК [18]. Двухцепо-
чечные разрывы, возникающие под влиянием тех или иных 
патологических воздействий, – самые опасные повреждения 
ДНК, поскольку они приводят к потере генетической ин-
формации и хромосомным перестройкам [19]. Кроме того, 
рядом с разрывом могут появиться дополнительные повре-
ждения, в результате чего возникает кластерное поврежде-
ние, которое невозможно исправить без серьезного ущер-
ба для ДНК [20]. В репарации двухцепочечных разрывов 

участвуют два основных механизма: гомологичная реком-
бинация (в активно делящихся клетках, где в качестве ма-
трицы для повторного синтеза участка ДНК используется 
его копия) и негомологичное соединение концов (НСК), 
менее точный, но более универсальный способ. В процес-
се НСК две молекулы Ku-антигена, подобно двум половин-
кам магнитной застежки, сближают двуцепочечные концы 
ДНК в месте разрыва, удерживают их во время репарации 
и служат «платформой» для репарации разрывов ДНК дру-
гими белками [21]. Вероятно, при выработке анти-Ku на-
рушаются процессы репарации ДНК, что сопровождается 
перестройками, которые приводят, в том числе, к разви-
тию тяжелой аутоиммунной патологии (рис. 1) [22]. 

Анализ данных литературы свидетельствует о недо-
статочности сведений об этих аутоантителах и о необходи-
мости дальнейшего исследования клинических фенотипов, 
ассоциированных с ними. В статье мы приводим собствен-
ные наблюдения течения заболевания у двух пациентов, 
позитивных по анти-Ku, анализируем основные клиниче-
ские проявления и эффективность различных вариантов 
иммуносупрессивной терапии. 

Пациентка Е., 42 года, дебют заболевания 9 лет на-
зад с появления феномена Рейно, полинейропатии кистей 
и стоп, артрита, проксимальной мышечной слабости и су-
хого синдрома. Принимала нестероидные противовоспа-
лительные препараты, за медицинской помощью не об-
ращалась. В связи с постепенным началом заболевания 
к ревматологу обратилась только через 5 лет. За это вре-
мя заболевание прогрессировало, развились полиартрит, 
выраженная проксимальная мышечная слабость с невоз-
можностью поднять голову от подушки, встать на пят-
ки. По результатам иммунологического обследования: 
АНФ – 1:10240 (норма <1/160) (цитоплозматический тип 
свечения); ревматоидный фактор (РФ) – 176 МЕ/мл (нор-
ма 0–20 МЕ/мл); анти-дсДНК >200 МЕ/мл (норма 
0–20 МЕ/мл); анти-Ro/SSA (+++); Th/To (+); анти-Ku 
(+++); КФК – 933 Ед/л (норма 24–190 Ед/л); проба Кумб-
са (+). При мультиспиральной компьютерной томогра-
фии (МСКТ) органов грудной клетки выраженные изме-
нения не обнаружены. Состояние трактовано в рамках 
системного заболевания соединительной ткани. Была на-
значена поликомпонентная иммуносупрессивная тера-
пия с применением пульс-терапии метилпреднизолоном 

Рис. 1. Механизм репарации ДНК и образование анти-Ku 

Двухцепочная ДНК

Двойной разрыв

Ки-антиген узнает двухцепочные концы

Ки-антиген сближает двухцепочные концы

Нуклеазы «подрезают» концы ДНК

ДНК-полимеры заново синтезируют участки ДНК

ДНК-лигаза «сшивает» ДНК

Целостность ДНК восстановлена
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и циклофосфамидом, преднизолон per os в дозе 50 мг/сут. 
с последующим медленным снижением. Суммарно паци-
ентка получила 9 г циклофосфамида, после чего препа-
рат был отменен, инициирована терапия метотрексатом 
и гидроксихлорохином. На фоне снижения дозы глюко-
кортикоидов (ГК), несмотря на прием метотрексата и ги-
дроксихлорохина, заболевание прогрессировало, появи-
лась одышка, язвочки на кончиках пальцев стоп. Сухость 
во рту усилилась, сформировалась адентия, рецидивировал 
сиаладенит, появилась сухость в глазах. По данным МСКТ 
органов грудной клетки через 9 лет от начала заболевания 
выявлен интерстициальный пневмонит. 

Пациентка впервые была госпитализирована 
в ФГБНУ НИИР им. В.А. Насоновой. По данным кли-
нико-лабораторного обследования подтвержден диагноз 
перекрестного синдрома: полимозит согласно критери-
ям A. Bohan и J.B. Peter 1975 г. [23] – мышечная слабость, 
первично-мышечные изменения по данным электроми-
ографии (ЭМГ), повышение уровня КФК до 1562 ед/л; 
ССД согласно критериям 2013 г. [24] – плотный отек ки-
стей, ФР, капилляроскопические изменения; БШ согла-
сно критериям Американской коллегии ревматологов/Ев-
ропейского альянса ревматологических ассоциаций (ACR/
EULAR, American College of Rheumatology/European Alliance 
of Associations for Rheumatology) 2016 г. [25] с поражением 
слюнных желез (рецидивирующие паротиты, стойкий си-
аладенит левой околоушной железы, ксеростомия, полная 
адентия, сиаладенит по результатам биопсии малых слюн-
ных желез), поражением слезных желез (гиполакримия 
2-й степени), внежелезистыми проявлениями (ИЗЛ, буллез-
ные изменения легких). Выявлены иммунологические нару-
шения (анти-Ro/SSA>200,0 Ед/мл; РФ – 197 Ед/мл; АНФ-
Нер2 – 1/2560; гипериммуноглобулинемия: IgG – 25,5 г/л; 
анти-Ku (+++)), высокая активность заболевания. Учиты-
вая недостаточный эффект от высоких доз ГК (50 мг/сут.), 
циклофосфамида (суммарно 9000 мг) и принимая во вни-
мание сохраняющуюся воспалительную активность, было 
принято решение начать лечение ритуксимабом 2000 мг 
суммарно в сочетании с микофеналата мофетилом (ММФ) 
2000 мг/сут. На фоне терапии в течение 6 месяцев отмече-
на положительная динамика: уменьшились боль и скован-
ность в суставах, купирован артрит, снизилась лабораторная 
активность (уровень КФК уменьшился с 1562 до 199 Ед/л, 
скорость оседания эритроцитов (СОЭ) – с 88 до 16 мм/ч), 
дозу ГК удалось снизить до минимальной поддерживаю-
щей – 4 мг метилпреднизолона в сутки. 

Резюме

У пациентки Е. 42 лет. имеет место сочетание ИВМ, 
ССД и БШ. Особенностью случая является высокая рези-
стентность к проводимой терапии. Несмотря на лечение 
высокими дозами ГК (максимально 50 мг/сут.) в сочетании 
с иммуносупресивными препаратами (метотрексат, цикло-
фосфамид, гидроксихлорохин), длительное время сохра-
нялась высокая клинико-лабораторная активность. Только 
через 6 месяцев после назначения анти-В-клеточной тера-
пии с сохранением деплеции B-клеток в сочетании с ММФ 
удалось добиться снижения воспалительной активности, 
нормализации СОЭ, содержания КФК и С-реактивно-
го белка (СРБ). Кроме того, у пациентки были купирова-
ны мышечная слабость и артрит, увеличилась двигательная 
активность.

Пациентка О., 68 лет, дебют заболевания 6 лет на-
зад с сухого синдрома, появления геморрагической сыпи 
на коже конечностей, артрита, ФР. К врачам не обра-
щалась, терапию не получала. Ухудшение состояния 
через 5 лет – развитие левостороннего паротита, высокой 
воспалительной активности (лейкоцитоз до 13,84 тыс.; 
СОЭ – 65 мм/ч; СРБ – 768 мг/л (норма до 5 мг/л); общий бе-
лок – 104,1 г/л (норма 66–87 г/л); γ-глобулин – 37,9% 
(норма до 19%); КФК – до 370 Ед/л (норма 24–190 Ед/л); 
КФК-МВ – 39,2 Ед/л (норма до 25 Ед/л)). При иммуноло-
гическом обследовании: IgG – 34,5 г/л (норма 7–16 г/л); 
С4 – 0,074 г/л (норма 0,1–0,4 г/л), АНФ-Нер2 – 1/1280; 
обнаружены анти-Ku (+++); РФ – 8192 МЕ/мл (норма 
до 20 МЕ/мл). Антитела к Scl-70, РНП-70, Jo-1 анти-дс-
ДНК, анти-Ro/SSA, анти-La/SSB, антицентромерные 
антитела, антитела к циклическому цитруллинированно-
му пептиду не были выявлены. В это же время развива-
ется ИЗЛ. При МСКТ органов грудной клетки выявлены 
уплотнения по типу матового стекла, усиление и дефор-
мация легочного рисунка по интерстициальному типу 
в базальных отделах легких. При эхокардиографии об-
наружен незначительный выпот в полости перикар-
да. Капилляроскопия – миопатический тип в сочетании 
со склеродермическими изменениями. 

Согласно международным критериям, установлен 
диагноз перекрестного синдрома – полимиозит: прокси-
мальная мышечная слабость, повышение уровня КФК, ас-
партатаминотрансферазы, аланинаминотрансферазы, лак-
татдегидрогеназы (ЛДГ), первично-мышечные изменения 
по данным ЭМГ. Выявлены ССД (лимитированная фор-
ма), склеродактилия, ФР, ИЗЛ (DLCOс 52%), поражение 
сердца (миокардит, нарушение ритма сердца – частая же-
лудочковая и наджелудочковая экстрасистолия). БШ вы-
сокой активности с поражением слюнных желез (сиала-
денит по результатам биопсии, ксеростомия III степени), 
глаз (сухой кератоконъюнктивит, эпителиальная дистро-
фия I–II-й стадии, гиполакримия 2–3-й степени), пора-
жением сосудов (рецидивирующая поликлональная гипер-
гаммаглобулинемическая пурпура). Иммунологические 
изменения: анти-Кu, позитивность по РФ и АНФ-Нер2. 

Проводилась иммуносупрессивная терапия метил-
преднизолоном и циклофосфамидом (суммарная доза 
7600 мг). Несмотря на массивную иммуносупрессивную те-
рапию, сохранялись геморрагические высыпания на вер-
хних и нижних конечностях, кашель, одышка при физиче-
ской нагрузке, отрицательная динамика по данным МСКТ 
органов грудной клетки (рис. 2), стойкое увеличение пра-
вой околоушной слюнной железы (рис. 3). В связи с по-
дозрением на наличие лимфопролиферативного забо-
левания была проведена биопсия увеличенной железы. 
По результатам морфологического, иммуногистохими-
ческого исследования верифицирован хронический си-
алоаденит с формированием MALT (mucosa-associated 
lymphoid tissue). При лабораторном обследовании обра-
щало на себя внимание повышение СОЭ до 140 мм/ч, 
уровня общего белка до 90 г/л (норма до 87 г/л), повыше-
ние γ-фракции белков до 30%, ЛДГ – до 313 Ед/л, КФК – 
до 1167 Ед/л (норма до 190 Ед/л), СРБ – до 52 мг/л, РФ – 
до 1050 МЕ/мл, IgG – до 28 г/л (норма до 17 г/л). 

На данном этапе была инициирована терапия ри-
туксимабом 1000 мг внутривенно (в/в) капельно с пред-
варительным проведением плазмафереза № 3, в/в вве-
дением циклофосфамида 800 мг. В дальнейшем терапия 
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циклофосфамидом и ритуксимабом была продолжена. 
За весь период болезни пациентка получила суммарно 
20 800 мг циклофосфамида, в дальнейшем препарат был 
заменен на ММФ. После нескольких лет непрерывной те-
рапии ритуксимабом с соблюдением деплеции B-лимфо-
цитов в сочетании с ММФ 2 г/сут. состояние пациентки 
стабилизировалось: паротит не рецидивировал, купиро-
вались нарушения ритма, васкулит, артралгии, увеличи-
лась мышечная сила, уменьшилась слабость, нормализова-
лись лабораторные показатели: СОЭ, СРБ, КФК. 

Резюме

Пациентка с перекрестным синдромом с сочетани-
ем ССД лимитированной формы, полимиозита и БШ, 
ассоциированных с анти-Ku. Течение заболевания со-
провождалось тяжелым поражением легких и сердца, ре-
цидивирующим васкулитом. Отмечался недостаточный 
эффект терапии циклофосфамидом и ГК. Непрерыв-
ная терапия ритуксимабом в сочетании с ММФ в течение 
нескольких лет позволяет сохранять низкую активность за-
болевания с нормализацией сердечного ритма, без рециди-
вов сиаладенита и прогрессиирования ИЗЛ.

Обсуждение 

Несмотря на то, что анти-Ku обнаруживаются при ши-
роком спектре аутоиммунных заболеваний, их рассматри-
вают в первую очередь в качестве маркера перекрестного 
синдрома ИВМ/CCД [26]. Особенностью представленных 
в статье случаев является наличие у пациентов БШ в соче-
тании с перекрестным синдромом ИВМ/ССД. Сухой син-
дром был одним из первых клинических проявлений у обеих 
пациенток. 

В литературе описано не более 50 случаев сочета-
ния БШ с анти-Ku. Только 18 из них соответствуют сов-
ременным критериям синдрома Шегрена ACR/EULAR 
2016 г. [25]. Большинство таких случаев представлены в ис-
следовании L. Spielmann и соавт. [17], в то время как в дру-
гих работах по Кu-синдрому представлены лишь единичные 
случаи БШ. В отличие от большинства случаев, описанных 
в литературе, у одной из наблюдавшихся нами пациенток 
отсутствовали анти-Ro/SSA и анти-La/SSB и имелись лишь 
изолированные анти-Ku при высокопозитивном титре 

АНФ, однако она полностью соответствовала последним 
критериям БШ ACR/EULAR 2016 г. 

Важно отметить также прогредиентное начало забо-
левания в обоих случаях. От первых симптомов до развер-
нутой клинической картины и обращения к ревматологу 
прошло около 5 лет. В то же время развернутая картина 
заболевания отличалась рефрактерным к терапии течени-
ем и требовала назначения массивной иммуносупрессив-
ной терапии с применением ритуксимаба для купирования 
клинико-воспалительной активности. 

По некоторым данным, пациенты с анти-Ku имеют 
особый клинический фенотип, позволяющий отличить 
их не только от больных дерматомиозитом, антисинтетаз-
ным синдромом, миозитом с включениями, но и от паци-
ентов с другими миозит-ассоциированными антителами, 
такими как анти-Pm/Scl или анти-U1РНП. Например, 
для пациентов с анти-Ku характерен особый паттерн по-
ражения мышц с вовлечением не только проксималь-
ных, но и дистальных групп мышц конечностей. Кро-
ме того, более чем у половины пациентов, позитивных 
по анти-Ku, развивается ИЗЛ. В отличие от больных дер-
матомиозитом, для данной группы пациентов не свойст-
венно наличие таких вариантов поражения кожи, как па-
пулы Готтрона или гелиотропная эритема и кальциноз [2]. 
В представленных нами случаях не отмечалось особого 
паттерна мышечного поражения, не было вовлечения ди-
стальных групп мышц.

ССД у пациентов с анти-Ku также имеет свои особен-
ности. Данный вид антител преимущественно встречается 
при лимитированной форме ССД, а не при диффузной [26, 
27]. ССД в таких случаях характеризуется меньшим коли-
чеством дигитальных язв при выраженной клинической 
симптоматике миозита, высокой частоте артрита и ИЗЛ 
по сравнению с изолированной ССД  с антицентромерны-
ми антителами [23]. 

Трудности в диагностике пациентов с анти-Ku воз-
никают, поскольку часть из них не соответствуют име-
ющимся критериям и наблюдаются с диагнозом недиф-
ференцированного заболевания соединительной ткани 
(НЗСТ), либо потому что такие пациенты соответствуют 
критериям нескольких заболеваний соединительной тка-
ни одновременно [2, 27]. Исследование H.M. Cooley и со-
авт. [6] включало 24 больных с анти-Ku, 9 из них соответст-
вовали критериям СКВ, 4 – критериям ССД, 1 – критериям 

Рис. 2. Мультиспиральная компьютерная томография органов грудной клетки пациентки О. 
(2019 г.) до начала регулярной терапии ритуксимабом: интерстициально-фиброзные изме-
нения обоих легких с наличием тракционных бронхоэктазов преимущественно в нижних 
отделах; расширение пищевода; признаки легочной гипертензии

Рис. 3. Пациентка О.: стойкий сиаладе-
нит, наличие MALT-ткани по результа-
там биопсии околоушной железы
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дискоидной волчанки, 3 – критериям РА, и у 7 было ди-
агностировано НЗСТ. В этой группе у 19 из 24 пациен-
тов наблюдался ФР, у 15 – артрит (но только у одного 
артрит был эрозивным), у 11 были симптомы пищевод-
ного рефлюкса. У всех пациентов обнаружены антину-
клеарные антитела в титре более 1/640 методом непрямой 
иммунофлуоресценции, у трех выявлены также анти-Ro/
SSA, у двух – анти-U1РНП, у одного – антитела к топо-
изомеразе-1 и анти-Ro/SSA. I. Cavazzana и соавт. [28], 
анализировали распространенность и клинические осо-
бенности позитивных по анти-Ku пациентов. Основны-
ми клиническими признаками, обнаруженными у этих 
пациентов, были ИЗЛ, миозит, суставные симптомы, ФР 
и сухость. Анти-Ku были обнаружены лишь в 2% случаев 
при исследовании 7239 АНФ-положительных сывороток 
и выявлялись у 2% пациентов с диагнозом ССД, у 1,8% – 
с диагнозом СКВ и у 1,8% – с диагнозом НЗСТ, несколь-
ко реже – при БШ и РА. Изолированные анти-Ku были 
обнаружены примерно в 47% случаев. Интересно отме-
тить, что в первом из представленных нами случаяев, по-
мимо анти-Ku, у пациентки были выявлены анти-Ro/SSA 
и анти-дсДНК в высоких титрах, в то время как во втором 
случае определялись только анти-Кu. 

Особенностью представленных нами случаев являет-
ся полисиндромность и сочетание у больных перекрестно-
го синдрома (ПМ, ССД, БШ) с анти-Ku. При этом диагноз 
каждой нозологической формы, входящей в перекрестный 
синдром, был достоверным. В обоих клинических случаях 
наблюдалась недостаточная эффективность высоких доз ГК 
и иммунносупрессивных препаратов, при этом хороший те-
рапевтический эффект отмечен лишь на фоне длительной 
анти-В-клеточной терапии в сочетании с ММФ. В работе 
M. Casal-Dominguez и соавт. [2] упоминаются варианты те-
рапии пациентов с различными формами миозита, в том 
числе с анти-Ku, однако, к сожалению, информация по эф-
фективности этих методов терапии никак не представлена. 
Имеются сведения о легком течении воспалительной ми-
опатии и высокой эффективности ГК в отношении пора-
жения мышц у пациентов с анти-Ku, при этом поражение 
легких является тяжелым и рефрактерным к ГК, как и у па-
циентов c анти-PM/Scl [20]. В представленных нами слу-
чаях тяжесть состояния и рефрактерность к ГК были об-
условлены в основном не мышечными проявлениями, 
а васкулитом, кардитом, прогрессирующим поражением 
легких и прогрессированием БШ с развитием стойкого 

сиаладенита в одном случае и сиаладенита с MALT-тканью 
в другом.

Таким образом, рефрактерный к терапии перекрест-
ный синдром с сочетанием у одного больного, позитивного 
по анти-Ku, различных аутоиммунных заболеваний, вклю-
чая ИВМ, ССД и БШ, может быть обозначен как анти-Ku 
синдром. 

Анти-Кu синдром должен быть заподозрен при нали-
чии у больного ССД более мягкого фенотипа кожного и со-
судистого поражения, высокого титра крапчатого АНФ, 
часто с ядрышковым рисунком, но в отсутствии других 
специфичных для ССД антител. При выявлении анти-Ku 
важно провести скрининговое обследование на ИЗЛ [29]. 

Ввиду отсутствия крупных клинических исследова-
ний, данных о клинико-лабораторных особенностях те-
чения заболевания, ответа на иммуносупрессивную тера-
пию пациентов с анти-Ku синдромом явно недостаточно. 
В представленных клинических примерах мы показываем, 
что анти-Ku-позитивные пациенты с ПМ, ССД или други-
ми аутоиммунными патологиями имеют особый фенотип 
заболевания с неблагоприятным прогнозом, отличающийся 
высоким риском развития тяжелых органных поражений, 
резистентностью к ГК и цитостатическим препаратам. 

Учитывая, что различные миозит ассоциирован-
ные антитела определяют разные клинические фенотипы, 
можно предположить, что в будущих схемах классифика-
ции ИВМ синдром анти-Ku будет признан отдельным под-
типом миозита наряду с синдромом анти-PM/Scl и син-
дромом анти-U1РНП.

Исследование выполнено в рамках выполнения государ-
ственного задания по теме FURS-2022-003 (номер государ- 
ственного задания 1021051402790-6) «Изучение иммунопатоло-
гии, диагностики и терапии на ранних стадиях системных рев-
матических заболеваний».
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