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П олимиозит (ПМ) и дерматомиозит (ДМ) отно-
сятся к системным заболеваниям, связанным с

поражением кожи и скелетных мышц в виде воспали-
тельной, преимущественно лимфоцитарной, инфильт-
рации [1]. Повреждение мышц приводит к потере нор-
мальной структурно-функциональной организации
мышечных волокон, при присоединении к миопатии
кожных поражений заболевание приобретает при-
знаки ДМ. 

Заболевание нередко не диагностируется вследствие
многообразия клинических проявлений и частоты суб-
клинических вариантов течения [2]. Чаще заболевают
женщины в среднем и пожилом возрасте. Известны се-
мейные случаи болезни [1]. 

Патогенез ПМ/ДМ связывают с появлением анти-
синтетазных антител. Антисинтетазный синдром – это
аутоиммунное заболевание, характеризующееся ауто-
антителами против одной из многих синтетаз РНК-

трансмиссии аминоацила (тРНК) с клиническими
признаками, которые могут включать интерстициаль-
ное заболевание легких (ИБЛ), неэрозивный артрит,
миозит, феномен Рейно, необъяснимую лихорадку
и/или «руки механика». У пациентов с ПМ/ДМ были
описаны различные миозит-специфические и ассо-
циированные аутоантитела, которые часто тести-
руются при оценке идиопатических ИБЛ [3]. Отличи-
тельной чертой антисинтетазного синдрома является
наличие антисинтетазных антител, специфичных для
миозита. Из антител против синтетазы чаще всего
идентифицируют анти-Jo-1, анти-гистидил-тРНК-син-
тетазу. Менее распространенные антисинтетазные ан-
титела включают анти-треонил (анти-PL7), анти-ала-
нил (анти-PL12), анти-изолейцил (анти-oJ) и анти-
гилцил (анти-eJ), а также другие, которые нечасто те-
стируют в клинических условиях, но о них сообщается
в литературе [4]. 
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ные болезни легких могут стать причиной смерти у пациентов с миозитом, поэтому необходимо проводить оценку поражения легочной
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Abstract
The idiopathic inflammatory myopathies are a group of rare, heterogeneous connective tissue disorders characterized by skeletal muscle inflam-
mation. The four main forms of idiopathic inflammatory myopathies are dermatomyositis, polymyositis, inclusion body myositis, and necrotizing
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ing the lungs, heart, joints, and skin. The most often observed damage to the lung tissue with the development of interstitial lung disease, which
occurs with or without myositis. The severity of the course varies from mild to severe, with rapid development of respiratory failure. Interstitial
lung disease can be fatal in patients with myositis, therefore, it is necessary to assess the damage to the lung tissue in the early stages of the dis-
ease.
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Поражение легких при антисинтетазном синдроме
представлено прежде всего интерстициальным воспа-
лением в виде МСКТ-паттерна «матового стекла» и
тракционных бронхоэктазов (рис. 1) [5]. 

В типичных случаях болезни появляется слабость в
мышцах тазового и плечевого пояса. Жалобы, возни-
кающие у больных, прежде всего обусловлены трудно-
стями при подъеме по лестнице, причесывании, одева-
нии, больным трудно выбраться из ванны, присесть и
встать с согнутых колен, подняться со стула. У части па-
циентов возникает слабость передних мышц шеи, дис-
функция орофарингеальных мышц, что приводит к ас-
пирации, дисфагии и дистонии [6], возможно наруше-
ние моторики пищевода. Кроме того, иногда наблю-
даются нарушения ритма сердца, свидетельствующие о
поражении миокарда [7].

При тяжелой форме болезни быстро развивается мас-
сивная деструкция мышц, миоглобинопатия, миогло-
бинурия, тяжелые нарушения функции почек. Гибель
возможна в течение нескольких недель [8]. 

При легких вариантах заболевания клинические про-
явления выражены настолько слабо, что не восприни-
маются как болезнь и расцениваются как последствия
недостаточной физической активности. С другой сто-
роны, при амиопатической форме ПМ/ДМ может быть
и тяжелое течение за счет висцеральных поражений. 

Из лабораторных проявлений следует отметить по-
вышение СОЭ, достигающее у 1/2 больных значений

более 60–70 мм/ч. Повышение сывороточной креати-
нинфосфокиназы (КФК) относится к ключевым при-
знакам заболевания и вместе с увеличением СОЭ кор-
релирует с активностью болезни. Определение других
ферментов – альдолазы, лактатдегидрогеназы, транс-
аминазы – используется для динамического наблюде-
ния за больными. Уровень КФК порою превышает нор-
мальные показатели в 80–100 раз. Низкие показатели
КФК встречаются при вялотекущих вариантах болезни,
но существует мнение, что отсутствие энзимопатии при
выраженных клинических проявлениях сопряжено с
неблагоприятным прогнозом [9]. Электромиография
позволяет дифференцировать ПМ от слабости, об-
условленной поражением периферических мотонейро-
нов, или мышечной дистрофии. Важную информацию
позволяет получить биопсия мышц. 

Поражения легких при ПМ/ДМ
Одними из первых тяжелую мышечную слабость у

больного с небактериальной пневмонией описали 
e.S. mills и W.H. mathews в 1956 г. В клинических иссле-
дованиях, проведенных в конце прошлого века с при-
влечением больших групп больных ПМ/ДМ и исполь-
зованием рутинных рентгенологических методов, из-
менения в легких обнаруживались у 10–15% больных
[10]. По более поздним данным, функциональные на-
рушения и КТВР-признаки воспаления и фиброза в ин-
терстиции легких выявлялись более чем у половины
больных ПМ/ДМ [11].

Пусковой этиологический фактор ПМ/ДМ остается
неизвестным. Определенным аргументом в пользу ин-
фекции служит частое обнаружение антител к токсо-
плазме при ПМ [12]. ПМ/ДМ-подобные реакции встре-
чаются у больных с вирусным гепатитом. При вирус-
ном гепатите С внепеченочные проявления с миопа-
тией, кожными поражениями, фиброзирующим аль-
веолитом (ФА) развиваются на почве васкулита, об-
условленного криоглобулинами [13].

Вирус гепатита С стимулирует моно- или олигокло-
нальную пролиферацию В-лимфоцитов и различные
лимфопролиферативные состояния, обозначаемые как
«монотипические лимфопролиферативные нарушения
неуточненного значения» (lymphoproliferative disorders
of undetermined significance – mLduS), в рамках которых
происходит образование иммунных комплексов, содер-
жащих криоглобулины, ревматоидный фактор и органо-
специфические и неспецифические антитела. Проявле-
ния, укладывающиеся в картину ПМ/ДМ, диагности-
руются у больных, инфицированных вирусами группы
герпеса, аденовирусами, вирусом иммунодефицита че-
ловека [14]. Замечено, что миопатический синдром и ле-
гочный фиброз могут наблюдаться после операций
трансплантации органов [15]. Иммунокомплексное по-
ражение при ПМ/ДМ нередко затрагивает сосудистое
русло [16]. Особенно часто признаки ассоциированного с
ПМ/ДМ васкулита обнаруживаются у детей [17].

Появление мышечной слабости в сочетании с систем-
ными проявлениями может быть и осложнением 

Рис. 1. Больная Р. Диагноз: интерстициальная болезнь легких –
полимиозит, КФК – до 845 Ед/л (норма – до 190 Ед/л),
антинуклеарный фактор – 640 Ед, функция внешнего дыхания:
жизненная емкость легких – 69,2%, объем форсированного
выдоха за 1 с – 73%, индекс Тиффно – 85,7%, снижение всех
вентиляционных показателей. Мультиспиральная
компьютерная томография: уплотнения по типу «матового
стекла», изменение интерстиция по типу «сотового легкого».
Fig. 1. Female patient R., Diagnosis: interstitial lung disease - polymyositis,
CPK level - up to 845 U/L (normal level is under 190), ANA level - 640 U, pul-
monary function test: VC – 69.2%, FEV1 - 73%, FEV1/FVC ratio – 85.7%, de-
creased ventilation MSCT - ground-glass opacities, interstitial changes
(honeycombing).
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лекарственной терапии иммуносупрессивными препа-
ратами. Эти расстройства, приводящие к тяжелым на-
рушениям легочных функций с трудно купируемой ды-
хательной недостаточностью, порою и определяют про-
гноз болезни [18].

Клиническая картина
При обследовании больных ПМ/ДМ выявляется

симптомокомплекс, свидетельствующий о поражении
легочного интерстиция. У больных наблюдаются ка-
шель, одышка. Тяжесть дыхательных расстройств часто
определяется нарастающей мышечной слабостью, ко-
торая может сама по себе приводить к усилению
одышки. Вовлечение легких при ПМ/ДМ в большин-
стве случаев становится ведущим клиническим про-
явлением болезни. Среди 70 больных ПМ/ДМ, наблю-
давшихся в клинике им. Е.М. Тареева, у 55% было заре-
гистрировано поражение легких при ПМ/ДМ, причем у
48% альвеолит был ведущим и единственным проявле-
нием болезни, опережающим мышечную слабость [19].
У многих больных заболеванию предшествовали вирус-
ные инфекции, две молодые девушки связывали забо-
левание с мышечной нагрузкой во время танцев. 
У 48-летнего мужчины, ведущего малоподвижный об-
раз жизни, резкая мышечная слабость, мышечные
боли, многократный подъем КФК, лихорадка, множе-
ственные инфильтраты в легких появились после ин-
тенсивной игры в футбол и посещения сауны. При мор-
фологическом исследовании в легких обнаружены 
инфильтраты, располагающиеся в интерстиции, грану-
лемы, содержащие клетки инородных тел, а в мышцах –
лимфоцитарная инфильтрация, подобная ПМ. Разре-
шение внутригрудных изменений и обратное развитие
миопатии произошло в результате интенсивного лече-
ния кортикостероидами в режиме высоких доз.

ИБЛ при ИБЛ-ПМ/ДМ клинически имеет некоторые
особенности. Многие больные поначалу указывают,
что им тяжело дышать из-за физических усилий, свя-
занных с появлением болей в грудной клетке на вдохе
(«ощущение панциря»), в дальнейшем появляется
одышка, связанная с затруднением вдоха при глубоком
дыхании, но без мышечной слабости. Кроме миопатии
у больных ФА-ПМ/ДМ также наблюдаются изменения
на коже («рука механика», пятна Готтрона). Параорби-
тальные отеки хотя и относят к типичному проявлению
ДМ, но при ИБЛ наблюдаются не у всех больных. 

Большое значение в респираторных расстройствах
имеет дисфункция мышц грудной клетки и диа-
фрагмы. У 80% больных из общей группы ПМ/ДМ,
прослеженных в нашей клинике, наблюдалась ригид-
ность грудной клетки, высокое стояние диафрагмы, а у
7 пациентов – симптомы сдавленного легкого (shrink-
ing-lung). Аускультативные изменения характеризова-
лись жестким дыханием, множественными хрипами,
часто маскирующими крепитацию. Звуковые фено-
мены в легких при ПМ/ДМ во многом определялись
присоединением бронхолегочной инфекции вслед-
ствие аспирации. 

Цианоз наблюдается чаще при остром течении бо-
лезни, когда возникают тяжелые мышечные расстрой-
ства. Это объясняется и тем, что фибропластическая
форма интерстициальной пневмонии, наблюдаемая
например при системной склеродермии, обнаружива-
ется при ПМ/ДМ крайне редко. 

Поражения легких при ПМ/ДМ включают органи-
зующуюся пневмонию, диффузные альвеолярные ге-
моррагии, неспецифическую интерстициальную пнев-
монию, аспирационную и гипостатическую пневмо-
нию, легочную гипертонию, лекарственный пневмо-
нит.

Пневмопатия, обнаруживаемая при ПМ/ДМ, имеет
свои особенности, связанные с развитием иммуноком-
плексного повреждения легких, обусловленного по-
явлением анти-Jo-антител [20]. У большинства боль-
ных, положительных по анти-Jo-антителам, наблю-
даются изменения в легких. Кроме того, ПМ/ДМ с
анти-Jo-антителами в отличие от иммунонегативного
ПМ/ДМ характеризуется острым началом с лихорад-
кой, мышечной слабостью, артритами, синдромом
Рейно. Для этой формы также характерно поражение
кожи в виде «руки механика», тогда как эритема на
коже шеи, декольте, параорбитальные отеки встре-
чаются реже (см. таблицу). У всех больных регистри-
руются выраженное падение диффузионной способно-
сти легких и КТ-проявления интерстициальной пнев-
монии. Редкое при ИБЛ-ПМ/ДМ осложнение в виде
респираторного дистресс-синдрома встречается в ос-
новном у больных с анти-Jo-антителами. Вместе с тем
больные ПМ/ДМ, ассоциированным с анти-Jo-антите-
лами, лучше отвечают на кортикостероидную терапию.

В ряде случаев в иммунологическом спектре анти-
синтетазные антитела присутствуют вместе с антинук-
леарными факторами. Причем колебание уровня анти-
нуклеарного фактора коррелирует с распространен-
ностью рентгенологических и клинических проявле-
ний.

Рентгенологические находки при ПМ/ДМ достаточно
скудные. Изменения располагаются в базальных отде-
лах легких и представлены в основном сетчатой дефор-
мацией легочного рисунка, множественными мелкими
очаговыми затемнениями, возможно появление фено-
мена «матового стекла». «Сотовое легкое» развивается
у больных с длительным анамнезом болезни, встреча-
ется редко и не связано с иммунологической актив-
ностью [11].

В течение 5 лет мы наблюдаем больную ИБЛ-ПМ/ДМ
с типичными проявлениями антисинтетазного син-
дрома в дебюте болезни (см. рис. 1) . Начатое лечение
кортикостероидами быстро привело к стойкой ремис-
сии системных заболеваний соединительной ткани.
Однако в настоящее время у больной наблюдаются по-
степенное прогрессирование фиброзных изменений в
легких в виде участков кистозной деформации, умерен-
ное снижение dlСО. Электромиографические показа-
тели сохраняются в пределах нормы. 
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Подтверждение диагноза становится возможным
только в результате сопоставления клинических и ин-
струментальных данных, цитоморфологические изме-
нения в легких при ИБЛ-ПМ/ДМ во многом неспеци-
фичны. Морфологические признаки организующейся
интерстициальной пневмонии (ОрИП) выявляются до-
статочно часто, идиопатическая, или криптогенная,
форма острой интерстициальной пневмонии относится
к редким состояниям. С другой стороны, ОрИП может
развиваться при вирусных и бактериальных инфек-
циях. S. Prahalad в 2005 г. описал ребенка с ювенильной
формой ДМ с длительно неразрешавшейся пневмони-
ческой инфильтрацией в легких. При морфологиче-
ском исследовании изменения в легких имели при-
знаки ОрИП с элементами фибринозного воспаления. 

ОрИП встречается как внепеченочное проявление
хронических заболеваний печени [21], обнаруживается
также при хронических воспалительных заболеваниях
кишечника (язвенном колите, болезни Крона), миело-
пролиферативных заболеваниях, опухолях, болезни
Шегрена, системных гранулематозах [22]. Много диаг-
ностических затруднений возникает при лекарственно-
обусловленной ОрИП (вызванной приемом блеоми-
цина, противовирусных препаратов, антибиотиков и
т.д.), поскольку в этих случаях заболевание может ими-
тировать опухолевое поражение легких, среднедолевой
синдром [23]. Вместе с тем при ПМ/ДМ рентгенологи-
ческие изменения в легких часто ошибочно трактуются
как банальная пневмония, что влечет за собой избы-
точное назначение антибиотиков. Повышенный риск
бактериальных осложнений вследствие аспирации при
ПМ/ДМ как аргумент в пользу длительной терапии ан-
тибиотиками представляется несомненным, но показа-

ния для антибактериальной терапии, в особенности 
ex juvantbus, должны быть тщательно продуманы. 

При ПМ/ДМ морфологические изменения типа
ОрИП обнаруживаются у 30% больных и сочетаются с
васкулитами и признаками выраженного ангиогенеза,
склеротическими изменениями в стенках сосудов. Ре-
моделирование сосудистого русла легких во многом
идентично наблюдаемому при других системных забо-
леваниях соединительной ткани, сопровождающихся
легочной гипертензией, структурно-функциональные
признаки которой представлены повреждением эндо-
телия легочных сосудов, усилением экспрессии адге-
зивных молекул, в культуре легочных фибробластов,
полученных от таких больных, отмечается повышенная
продукция факторов роста [24].

В жидкости бронхоальвеолярного лаважа (БАЛ) 
у больных ПМ/ДМ даже в отсутствие рентгенологиче-
ских изменений в легких наблюдается некоторое уве-
личение уровня лимфоцитов. Для морфологически 
активного ИБЛ-ПМ/ДМ типичен нейтрофильно-лим-
фоцитарный состав БАЛ [25]. При типировании лим-
фоцитов выявляется гетерогенность лимфоцитарной
популяции с преобладанием СД8+-фенотипов (I. Ya-
madori и соавт., 2001). 

Прогноз больных ИБЛ-ПМ/ДМ
Присоединение ИБЛ, несомненно, усугубляет про-

гноз больных с ПМ/ДМ. Продолжительность заболева-
ния составляет в среднем 6 лет [21]. По данным госпи-
таля mayo, 5-летняя выживаемость достигает 60% [26].
У больных с высокой активностью иммуновоспалитель-
ных реакций в легких, лабораторными признаками мио-
патии (повышение активности КФК, миоглобинурия) 

Клинико-лабораторные признаки ПМ/ДМ, позитивного и негативного в отношении анти-Jo-антител
Clinical and laboratory signs of PM/DM, positive and negative for anti-Jo antibody 

Признак
Частота признака, %

р
анти-Jo-антитела «+» (n=22) анти-Jo-антитела «-» (n=27)

ПМ 70 55 <0,05

ДМ 30 45 <0,05

Малосимптомное или хроническое течение 20 78 <0,05

Лихорадка 80 22 <0,05

Наличие сезонных обострений 60 34 <0,05

Артриты 90 30 <0,05

Синдром Рейно 100 25 <0,05

«Рука механика» 80 72 н/д

Эритема, параорбитальные отеки 20 50 <0,05

ИБЛ 100 45 <0,05

Снижение ФЖЕЛ 80 65 н/д

Снижение DlСО 100 33 <0,05

Лимфоцитоз в БАЛ 80 35 <0,05

«Сотовое легкое» на КТ 15 32 <0,05

«Матовое стекло» на КТ 60 30 <0,05

Хороший ответ на терапию 100 50 <0,05

Примечание. ФЖЕЛ – форсированная жизненная емкость легких, КТ – компьютерная томография, н/д – недостоверно.
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ответ на терапию и прогноз более благоприятные. По-
казано, что в наибольшей степени признаки морфоло-
гической активности воспаления в интерстиции легких
(альвеолита) представлены у больных с низкой актив-
ностью КФК; рис. 2 (И.Б. Бондаренко, 2007).

Среди новых прогностически значимых факторов
следует отметить и сывороточный уровень цитокерати-
нов 19, отражающий степень деструктивных изменений
в эпителии бронхов. 

По прогностической значимости при ИБЛ-ПМ/ДМ с
интерстициальными поражениями легких конкури-
руют инфекционные осложнения [21]. Уточнить риск
аспирации можно при помощи эндоскопических мето-
дов исследования или путем рентгеноконтрастных ис-
следований пищевода. Следует отметить, что при
ПМ/ДМ так же, как и при creST-синдроме, наблю-
даются рентгенологические признаки ахалазии пище-
вода и регургитация бариевой взвеси.

К терапии ИБЛ-ПМ/ДМ необходим комплексный
подход с назначением препаратов, восстанавливающих
дренажную функцию бронхов, разжижающих мокроту,
а также физиотерапевтических процедур, направлен-
ных на восстановление подвижности грудной клетки
[27].

Наибольший опыт в лечении ПМ/ДМ касается кор-
тикостероидов. Убедительного подтверждения эффек-
тивности цитостатиков нет. Показанием к их назначе-
нию является тяжелое прогрессирующее течение бо-
лезни. Появление признаков пневмопатии при
ПМ/ДМ также служит показанием к назначению цито-
статиков. Развернутая картина легочного фиброза с
формированием «сотового легкого» при ПМ/ДМ на-
блюдается редко. 

В последние годы убедительный эффект получен от
ингибиторов T-лимфоцитов [28]. Недавно небольшое
рандомизированное открытое исследование показало
возможное влияние внутривенных инфузий ингибито-
ров T-лимфоцитов на мышечную слабость у резистент-
ных к лечению пациентов с ПМ или ДМ [29]. 

Хотя фактор некроза опухоли (ФНО) α может играть
роль в патогенезе ПМ/ДМ, лечение пациентов анти-
ФНО-α дало противоречивые результаты. Даже если
некоторые авторы сообщили о возможной роли данных
препаратов при ДМ [30], то другие исследования не
подтвердили это наблюдение, и у некоторых пациентов
состояние ухудшилось. Более того, некоторые авторы
сообщили, что терапия анти-ФНО-α может вызывать
миозит у пациентов с ревматоидным артритом, псориа-
тическим артритом и псориазом. Таким образом, бло-
каторы ФНО-α обычно не рекомендуются взрослым па-
циентам с Пm, и их следует использовать только тогда,
когда другие методы лечения неэффективны [31].

Отдельную проблему составляют формы ПМ/ДМ,
развивающиеся при злокачественных опухолях. Как
ДМ, так и ПМ связаны с повышенным риском злокаче-
ственных новообразований, но ДМ больше связан с лю-
бым типом рака, чем полимиозит. Несмотря на проти-
воопухолевую терапию, выживаемость пациентов с он-
коассоциированными злокачественными образова-
ниями была очень низкой. Выживаемость в группе пер-
вичных ПМ и ДМ через 5 лет была значительно выше
(100% и 100%) по сравнению с группой пациентов с он-
коассоциированным миозитом, где выживаемость со-
ставила 15,4% для ПМ и 27,5% для ДМ. Хотя риск рака
у пациентов с ПМ ниже, вероятность длительного вы-
живания меньше. Что касается противомиозитной те-
рапии, иммунодепрессанты у пациентов с онкоассо-
циированным миозитом применялись реже, чем у па-
циентов с простым миозитом. Несмотря на широко 
изученную связь между миозитом и раком, лучшая
стратегия диагностики и лечения рака у пациентов с
Пm отсутствует [32] 

Тяжесть паранеопластического ПМ/ДМ не всегда
определяется активностью опухолевого процесса. Опу-
холи, даже небольшие, могут становиться причиной
яркой картины миопатии и кожных изменений. Высо-
кая частота паранеопластических реакций с вовлече-
нием легких и ПМ/ДМ наблюдается при опухолях 
молочной железы, желудочно-кишечного тракта 
(B.B. Forster, 1990; H. Kondo, 2005). K.m. Kee и соавт.
(2004 г.) наблюдали HcV-инфицированного больного с
поражением кожи, миопатическим синдромом и изме-
нениями в легких, очаговыми образованиями в печени.
При обследовании выявлен высокий уровень альфа-
фетопротеина, циркулирующих иммунных комплек-
сов. Частота поражения легких ПМ/ДМ при опухолях
молочной железы достигает 30% и во многих случаях
предшествует развернутой стадии опухолевого про-
цесса. Паранеопластический вариант поражения лег-
ких и ПМ/ДМ устойчиво сочетаются друг с другом, так
что у больных в первую очередь следует предприни-
мать диагностические мероприятия, имеющие целью
выявление наиболее часто встречающихся опухолей. 
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Рис. 2. Активность альвеолита (относительное содержание
нейтрофилов и лимфоцитов в жидкости БАЛ) в зависимости 
от уровня сывороточного КФК при ПМ/ДМ.
Fig. 2. Alveolitis activity (BAL fluid neutrophil and lymphocyte counts) 
depending on the serum CPK levels in PM/DM.
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