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Данные статистики свидетельствуют о рос�
те заболеваемости ДМ во всем мире. Патоло�
гию выявляют во всех возрастных группах.
В США расчетный показатель заболеваемости
ДМ составляет 5,5 на 1 млн взрослого населе�
ния и 1,9 на 1 млн в детской популяции. Отме�
чено два возрастных пика заболеваемости ДМ:
50 лет у взрослых и 10�15 лет – у детей (юве�
нильный дерматомиозит – ЮДМ). ДМ чаще
встречается у женщин (67%), чем у мужчин.
Прогноз заболевания лучше у детей по сравне�
нию со взрослыми пациентами. В старших
возрастных группах ДМ может ассоцииро�
ваться с опухолевым процессом. Так, при ДМ
частота опухолей составляет 15�42,8%. 

Клиника 
Ведущим клиническим признаком ДМ яв�

ляется поражение скелетной мускулатуры,
проявляющееся симметричной слабостью в
проксимальных группах мышц верхних и
нижних конечностей, мышц, участвующих в
сгибании шеи и др. Может развиваться отек
мышц. Больной предъявляет жалобы на за�
труднения при вставании со стула, подъеме
по ступенькам. Пациент не может самостоя�
тельно одеться, причесаться, подняться с
низкой поверхности. При дальнейшем про�
грессировании заболевания наблюдаются
нарушения походки и неожиданные падения
без объективной причины. В то же время мы�
шечная сила в дистальных отделах конечнос�
тей почти всегда сохранена. В связи со сла�
бостью мышц шеи пациенту трудно держать
голову прямо, поскольку она «падает» на
грудь, утром тяжело поднять голову с подуш�
ки. Поражение межреберных мышц и диаф�
рагмы приводит к снижению дыхательной
экскурсии, экспираторной одышке. Около
30% больных отмечают миалгии. При пора�
жении поперечнополосатой мускулатуры
глотки, гортани и верхней трети пищевода
развивается дисфагия (у трети пациентов от�
мечается поперхивание при приеме твердой
пищи и выливание жидкой пищи через нос),
нарушение глотания и симптомы аспирации.
Дисфагия и дисфония обычно наблюдаются
при быстропрогрессирующем течении забо�
левания и являются неблагоприятным про�
гностическим признаком. 

Мышечная слабость от минимальных ее
проявлений (утомляемость) до выраженного
двигательного дефицита развивается на про�
тяжении периода от нескольких недель до 3�
6 месяцев.

Клинической особенностью ДМ, отлича�
ющей это заболевание от других видов вос�
палительных миопатий, является наличие
типичного поражения кожи. Характерные
кожные проявления при ДМ:

– эритематозная (гелиотропная – «цвет
гелиотропа») сыпь, локализующаяся на ли�
це, верхних веках и пространстве между
верхним веком и бровью (симптом «лиловых
очков», часто в сочетании с отеком вокруг
глаз), скулах, крыльях носа, в области носо�
губной складки, на груди и шее (V�образ�
ная), верхней части спины, над локтевыми и
коленными, пястно�фаланговыми и прокси�
мальными межфаланговыми суставами, на
волосистой части головы; 

– симптом Готтрона – слегка приподни�
мающиеся или плоские эритематозные ше�
лушащиеся высыпания, расположенные на
коже тыльной поверхности суставов, чаще
межфаланговых, пястно�фаланговых, локте�
вых и коленных; 

– покраснение, шелушение и трещины на
коже ладоней («рука механика»); 

– телеангиэктазии в перионихии пальцев
кистей (признак Кейнинга); 

– кальциноз кожи (Calcinosis cutis) – от�
мечается в 30�70% случаев при ЮДМ и реже
при ДМ у взрослых.

Часто на коже больных появляются изме�
нения по типу ветки дерева (древовидное ли�
ведо) бордово�синюшного цвета в области

плечевого пояса и проксимальных отделов
конечностей.

Ряд авторов указывают, что кожные симп�
томы могут усиливаться или появляться пос�
ле инсоляции. Сообщается о наличии у па�
циентов выраженного кожного зуда, часто
ассоциирующегося с сыпью. Так, в исследо�
вании T.M. Peloro et al. (2001) установлено,
что кожный зуд наблюдался у 38% больных
ДМ. Следует отметить, что наличие кожного
зуда способствует дифференциальной диа�
гностике ДМ, поскольку поражения кожи,
также имеющие место при системной крас�
ной волчанке, редко сопровождаются этим
симптомом. Важно подчеркнуть, что симп�
томатика кожных проявлений носит особен�
но устойчивый характер, даже при хорошем
ответе на лечение мышечного синдрома. 

При ДМ также отмечают следующие сис�
темные проявления:

– утреннюю скованность; 
– повышенную утомляемость; 
– анорексию;
– лихорадку, связанную с антисинтетаз�

ными антителами, в частности анти�Jo�1; 
– потерю веса.
Суставной синдром развивается у каждого

четвертого пациента с ДМ в виде артралгии
и/или артрита. Особенностью указанного
синдрома является симметричное пораже�
ние мелких суставов запястья и кисти рук, а
также коленных суставов (в сочетании с ан�
тисинтетазными антителами). Имеются со�
общения о тяжелой деформирующей неэро�
зивной артропатии, однако эрозивные изме�
нения выявляют крайне редко.

Со стороны желудочно�кишечного тракта
возможно наличие дисфагии (затрудненного
глотания), одинофагии (болезненного глота�
ния), назальной регургитации жидкости,
рефлюкс�эзофагита, вздутия живота, запора. 

Поражения дыхательной системы наблю�
даются в 15�65% случаев ДМ и весьма разно�
образны (табл. 1). 

При ДМ патологию сердечно�сосудистой
системы регистрируют с различной частотой.
Описано поражение сердца при ДМ, прояв�
ляющееся симптомами миокардита, эндо�
кардита и перикардита. Кардиальная патоло�
гия при ДМ может быть причиной смерти
или формирования сердечной недостаточ�
ности. При этом заболевании иногда отмеча�
ются изменения на электрокардиографии,
подобные таковым при инфаркте миокарда.
Однако при ангиографическом исследова�
нии в этих случаях коронарную окклюзию
обычно не выявляют. Основными причина�
ми таких изменений называют поражение
мелких сосудов и коронарит. 

Описаны многочисленные случаи сочета�
ния ДМ с системными заболеваниями соеди�
нительной ткани и опухолями. Развитие па�
ранеопластического ДМ (в ~60% случаев)
может предшествовать (на несколько меся�
цев и даже лет – 1�3 года) появлению клини�
ческих признаков онкологического процес�
са. Иногда злокачественное новообразова�
ние обнаруживается только на аутопсии.
Возможно возникновение симптомов ДМ на
фоне клинически манифестной опухоли, что
рассматривают как прогностически небла�
гоприятный признак, так как данный фактор
ускоряет прогрессирование основного забо�
левания и нередко служит непосредственной
причиной смерти пациентов. Паранеоплас�
тический ДМ обычно начинается остро или
подостро, протекает особенно тяжело и
прогрессирует, несмотря на лечение глюко�
кортикоидами. При этом повышение ско�
рости оседания эритроцитов (СОЭ) может
отсутствовать. Согласно L. Dourmisher ДМ
как паранеопластический синдром у жен�
щин сочетается с опухолями в малом тазу
или грудных железах, а у мужчин – в легких.
По данным Y. Chen и соавт. факторами риска
паранеопластического синдрома в виде ДМ
являются возраст старше 45 лет, мужской
пол, наличие первичного идиопатического

ДМ, высокий уровень креатинфосфокиназы
(КФК). Радикальное удаление злокачествен�
ной опухоли приводит к регрессии или пол�
ному исчезновению симптомов паранео�
пластического ДМ, в том числе возникшего
задолго до появления признаков неопласти�
ческого процесса. В случае развития метаста�
зов или при рецидиве опухоли симптомы ДМ
рецидивируют или усиливаются. 

Выделяют ДМ, индуцированный приемом
ряда препаратов. В большинстве случаев
этиология ДМ остается неизвестной. В то же
время у незначительного числа пациентов
кожные проявления могут быть связаны с
применением лекарственных средств, среди
которых гидроксимочевина, хинидин, несте�
роидные противовоспалительные препара�
ты, D�пеницилламин, изониазид и ингиби�
торы 3�гидрокси�3�метилглутарил�коэнзим
А�редуктазы (статины), антагонисты факто�
ра некроза опухоли и др. Отмечено, что си�
ликоновые грудные имплантаты или инъек�
ции коллагена могут инициировать и усугуб�
лять течение ДМ.

Диагностика ДМ
Диагностические критерии ДМ и ПМ бы�

ли разработаны A. Bohan и J.B. Peter в 1975 г.
и в последующем дополнены Tanimoto и со�
авт. (1995).

Диагностические критерии ДМ/ПМ 
Кожные критерии 
Гелиотропная сыпь (красно�фиолетовая

отечная эритема на верхних веках)
Симптом Готтрона (красно�фиолетовая ке�

ратическая атрофическая эритема над разги�
бательными поверхностями суставов пальцев)

Эритема разгибательной поверхности сус�
тавов (приподнятая красно�фиолетовая эри�
тема над локтями и коленями)

Критерии ПМ 
Проксимальная мышечная слабость (верх�

них или нижних конечностей и туловища)
Повышение уровня сывороточной КФК

или альдолазы
Мышечная боль (пальпаторная или спон�

танная)
Миогенные изменения на электромиогра�

фии – ЭМГ (короткая продолжительность,
полифазные потенциалы моторных единиц
со спонтанными фибрилляционными потен�
циалами)

Положительные анти�Jo�1 (гистидил�
тРНК�синтетаза) антитела

Недеструктивный артрит или артралгии
Системные воспалительные признаки

(лихорадка >37°С в подмышечной области,
увеличение уровня С�реактивного белка в
сыворотке крови или СОЭ более 20 мм/ч)

Морфологическое подтверждение мы�
шечного воспаления (воспалительная ин�
фильтрация скелетных мышц с дегенерацией
или некрозом, активный фагоцитоз, актив�
ная регенерация)

Для постановки диагноза ДМ необходимо
сочетание как минимум одного из кожных
критериев с четырьмя критериями ПМ
(чувствительность 98,9%, специфичность
95,2%). 

Дополнительные исследования. Перечень
первоначальных исследований зависит от
наличия у пациентов кожных проявлений,
мышечных симптомов или их сочетания.
У больных с клиническими признаками
амиотрофического ДМ (классическими кож�
ными проявлениями) необходимо провести
ряд исследований, позволяющих исключить
доклиническое поражение мышц. С этой
целью показано определение содержания
КФК в сыворотке крови, выполнение ЭМГ,
биопсии мышц и магнитно�резонансной то�
мографии (МРТ). Пациентов с классическим
или амиотрофическим ДМ следует тщатель�
но обследовать для исключения онкологи�
ческих заболеваний и другой патологии,
в частности ИБЛ. 

Рекомендуется проведение следующих ис�
следований:

• Для подтверждения диагноза ДМ:
– определение КФК и альдолазы в сыво�

ротке крови;
– игольчатая ЭМГ;
– биопсия мышц;

Диагностика дерматомиозита
Дерматомиозит (ДМ) – тяжелое системное прогрессирующее заболевание соединительной ткани, характеризующееся
аутоиммунным воспалительным поражением мышц, кожи и сосудов микроциркуляторного русла с повреждением
внутренних органов, которое относят к группе идиопатических воспалительных миопатий. Установлено, что у 60%
пациентов ДМ дебютирует с одновременного вовлечения в патологический процесс мышц и кожи, а в 30% случаев
мышечная слабость предшествует кожным проявлениям. В случае отсутствия кожного синдрома говорят о полимиозите
(ПМ). Редким вариантом является амиопатический ДМ (отмечается у 10�20% больных), при котором наблюдаются
типичные патогномоничные высыпания на коже и отсутствуют клинически значимые изменения в мышцах. 

Таблица 1. Поражения дыхательной системы при ПМ/ДМ

Синдромы Клинико�инструментальная характеристика

Мышечный синдром
Различной степени
выраженности встречается
у большинства пациентов

Поражение межреберных вспомогательных мышц, высокое стояние
диафрагмы приводят к резкому уменьшению экскурсии грудной
клетки и изменению функции внешнего дыхания по рестриктивному
типу в 40% случаев

Пневмония
Наиболее частая форма
легочного поражения,
встречается в 29�54% случаев

Сочетанное поражение мышц глотки и верхней трети пищевода
вызывает аспирацию пищи и слюны с последующим развитием
аспирационной пневмонии. Также значительную этиологическую роль
в возникновении пневмонии играют инфекционные возбудители,
которые выявляют у 30% больных ПМ/ДМ
Риск развития пневмоний и трудности при их лечении возрастают
в связи с выраженным иммунодефицитом пациентов с ПМ/ДП,
обусловленным длительным приемом высоких доз глюкокортикоидов
и иммуносупрессивной терапии

Гиповентиляционный синдром
Выраженная респираторная
недостаточность развивается
в 7�8% случаев

Гиповентиляция – дополнительный риск развития пневмонии 

Синдром фиброзирующего
альвеолита (СФА)
Наиболее тяжелое поражение
легких при ПМ/ДМ встречается
с частотой от 10 до 69% случаев

Зарубежные авторы называют интерстициальной болезнью легких
(ИБЛ) 
СФА при ПМ/ДМ клинически сходен с идиопатическим
фиброзирующим альвеолитом
Targoff L.N. и соавт. выделили три формы СФА:
1. Поражение легких протекает по типу быстропрогрессирующего
СФА (синдром Хаммана�Рича) 
Клинически: острый непродуктивный кашель, одышка в покое,
лихорадка. На рентгенограммах – множественные мелкоочаговые
затемнения и сетчатая деформация легочного рисунка. Такое течение
сравнительно быстро приводит к летальному исходу. Симптомы
мышечного поражения могут отходить на второй план 
2. Развивается медленнее, дебютирует одышкой при физической
нагрузке, в ряде случаев – непродуктивным кашлем. Может
наблюдаться тахипноэ, аускультативно – крепитация в нижних
отделах легких. Редко – развитие легочного сердца и симптом
«барабанных палочек». Клинические проявления ИБЛ могут
предшествовать мышечному поражению, возникать одновременно
с ним или развиваться на фоне имеющегося тяжелого миозита
3. Изменения выявляются только при рентгенологическом
и функциональном исследовании легких у пациентов без выраженной
клинической легочной симптоматики 

И.И. Князькова, д.м.н., кафедра внутренней медицины № 1 и клинической фармакологии Харьковского национального медицинского университета;
Л.В. Шаповалова, заведующая городским ревматологическим отделением городской больницы № 28 г. Харькова
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– биопсия кожи;
– определение антинуклеарных (ANA) и

миозитспецифических антител;
– МРТ мышц.
• Скрининг патологии органов и систем

при ДМ и определение прогноза предполага�
ют проведение:

– электрокардиографии;
– эхокардиографии;
– рентгенографии грудной клетки;
– компьютерной томографии высокого

разрешения грудной клетки;
– оценки глотания с применением видео�

рентгеноскопии с контрастированием ба�
рием.

• Для выявления злокачественных опухо�
лей рекомендуются:

– клинический анализ крови, определе�
ние ферритина в сыворотке крови, скрининг
биохимических показателей крови;

– клинический анализ мочи;
– анализ кала на скрытую кровь;
– женщинам – маммография и ультразву�

ковое исследование (УЗИ) органов малого
таза;

– у мужчин – определение простатичес�
кого специфического антигена; 

– компьютерная томография грудной
клетки, брюшной полости и органов малого
таза;

– другие исследования (в частности эзо�
фагогастродуоденоскопия) при наличии со�
ответствующей симптоматики. 

Лабораторные тесты
Выявление повышенного содержания мы�

шечных ферментов в сыворотке крови (в част�
ности КФК, альдолазы, лактатдегидрогеназы)
способствует диагностике ДМ, причем увели�
чение уровня КФК может быть значительно
выраженным (до 50 раз по сравнению с нор�
мальными значениями). В то же время содер�
жание КФК в сыворотке крови может быть
незначительно повышенным или даже нор�
мальным. Как правило, уровни аспартат� и
аланинаминотрасферазы также возрастают. 

Дополнительную информацию можно по�
лучить при определении аутоантител (табл. 2).

Миозитспецифические антитела имеют вы�
сокую специфичность, но низкую чувстви�
тельность в отношении диагностики и прогно�
зирования течения ПМ/ДМ. Частота обнару�
жения антител к Jo�1 при ПМ/ДМ составляет
11�20%, другим аминоацилсинтетазам т�РНК
– 1�3%, SRP – 4%, Mi�2 – 4�14%. Тестирова�
ние антител к Jo�1 полезно для диагностики
ПМ/ДМ с наличием антисинтетазного синд�
рома, который характеризуется острым на�
чалом миозита, интерстициальным пора�
жением легких, лихорадкой, артритом, фе�
номеном Рейно и изменением кожи кистей
по типу «рука механика». Антитела к SRP

обнаруживаются только при ПМ, ассоцииру�
ющемся с острым началом заболевания, тя�
желым течением миозита, кардиомиопатией
и плохим ответом на терапию глюкокортико�
идами. Определение антител к Mi�2 целесо�
образно проводить для диагностики класси�
ческого стероидчувствительного ДМ с бла�
гоприятным прогнозом и низкой частотой
развития опухолевого миозита. Антитела к
PM�Scl ассоциируются с субтипом других за�
болеваний соединительной ткани, включаю�
щим признаки системной склеродермии,
ПМ и поражение почек. Антитела к KJ выяв�
ляют при миозите, феномене Рейно и инте�
рстициальном поражении легких.

Среди других исследований в диагности�
ческом комплексе обследования пациента с
подозрением на ДМ следует отметить ЭМГ,
которая позволяет выявить миозит в 70�90%
случаев. С помощью ЭМГ обнаруживают
снижение амплитуды и уменьшение продол�
жительности биопотенциалов пораженных
мышц, полифазность, иногда – спонтанную
активность по типу фибрилляции, псевдо�
миотонические нарушения и др. В то же вре�
мя данные ЭМГ не являются строго специ�
фичными для ДМ, могут изменяться в тече�
ние заболевания и сами по себе не позволяют
дифференцировать это заболевание от ряда
других миопатий, но в сочетании с клини�
ческими данными и результатами других ис�
следований широко используются для диа�
гностики ДМ. Предпочтительно проведение
игольчатой ЭМГ. Подчеркивается значение
отдельных признаков как для подтверждения
собственно поражения мышц, так и для
уточнения его характера. Так, полифазность
потенциалов наряду с другими миогенными
признаками является аргументом в пользу
миозитного процесса; при этом в количест�
венном отношении бифазные комплексы
преобладают над трехфазными.

Биопсия мышц. Наиболее важной гистоло�
гической находкой в дебюте заболевания яв�
ляются выраженные изменения воспали�
тельного характера с отеком мышечной тка�
ни. С помощью электронной микроскопии
выявляют типичные изменения мышечных
волокон с разрывом сарколеммы, нарушени�
ем структуры, порядка расположения мио�
фибрилл, лизис, иногда тотальный некроз с
инфильтрацией фагоцитами и пролифераци�
ей фосфолипидных мембран в сферомембра�
нозных тельцах, признаки регенерации и но�
вообразования миофибрилл. В последую�
щем, особенно в случаях резистентности к
терапии, обнаруживаются дегенеративные
изменения с жировым замещением мышеч�
ной ткани. При затяжном течении заболева�
ния наблюдается атрофия мышц, но такие
изменения являются неспецифичными. Ре�
же в мышцах определяется кальциноз.

Таким образом, гистоморфологическое
исследование биоптатов мышц можно рас�
сматривать в качестве дополнительного ме�
тода диагностики, подтверждающего диагноз
идиопатических воспалительных миопатий,
однако отсутствие воспалительных измене�
ний в мышцах не противоречит наличию
указанного процесса в связи с очаговым ха�
рактером и неравномерностью распределе�
ния патологических изменений в пределах
одной мышцы. 

Для миозита характерен отек пораженных
мышц. С помощью УЗИ определяют повы�
шение эхогенности мышц и изменения нор�
мальной архитектоники их фасций и меж�
мышечных перегородок. Кроме того, этот
метод позволяет выявить подкожные каль�
цинаты. 

В последние годы в диагностике ДМ зару�
бежные исследователи начали использовать
МРТ. С помощью данного метода возможна
ранняя диагностика ДМ за счет обнаружения
отека мышечной ткани до появления клини�
ческих признаков ее поражения, когда оче�
видно повреждение кожных покровов без
вовлечения мышц (рис.). Также отек мышеч�
ной ткани является индикатором активности
заболевания. Кроме того, МРТ позволяет не
только оценить структурные изменения мяг�
ких тканей конечностей, но и отличить ак�
тивный воспалительный процесс в мышцах
от мышечной атрофии с жировым замеще�
нием. Это способствует как правильности
постановки диагноза (в дебюте болезни), так
и уточнению стадии заболевания для выбора
дальнейшей тактики лечения. Некоторые ав�
торы считают МРТ�исследование более точ�
ным, чем определение уровня КФК в сыво�
ротке крови, в то время как УЗИ и компью�
терная томография значительно менее
чувствительны при выявлении признаков
отека мышц. Более того, благодаря МРТ
можно выбрать более точную локализацию
для диагностической биопсии по сравнению
с ЭМГ, и это позволяет избежать взятия для
биопсии участков непораженных мышц,
поскольку мышечное воспаление при идио�
патических воспалительных миопатиях име�
ет пятнистый характер. Важно подчеркнуть
возможность повторения исследования в ди�
намике лечения. 

Клинический случай
Больная Т., 46 лет, поступила в ревматоло�

гическое отделение городской больницы № 28
г. Харькова в январе 2013 года с жалобами на
боли и слабость в проксимальных мышцах
верхних и нижних конечностей, ограничение
движений, затруднение самообслуживания,
одышку при незначительной физической на�
грузке, общую слабость. 

Из анамнеза известно, что заболела в сен�
тябре 2012 года, когда появились боли в сус�
тавах, затем в проксимальных мышцах верх�
них и нижних конечностей, а также ограни�
чение движений, выраженная общая сла�
бость. Лечилась амбулаторно у терапевта и
невропатолога; диагноз: остеохондроз позво�
ночника. В январе 2013 года для уточнения
диагноза была госпитализирована в терапев�
тическое отделение больницы, где выявлены
патологические изменения при ЭМГ, повы�
шение содержания КФК в сыворотке крови,
в связи с чем для дальнейшего лечения пере�
ведена в ревматологическое отделение. 

При поступлении общее состояние сред�
ней тяжести, сознание ясное, питание доста�
точное, кожа и слизистые обычной окраски,
лимфоузлы и щитовидная железа не увеличе�
ны, грудные железы без уплотнений. Кож�
ные проявления: эритематозная сыпь над
разгибательными поверхностями коленных,
локтевых и пястно�фаланговых суставов кис�
ти (симптом Готтрона). Высыпания на лице:
неяркая периорбитальная лиловая эритема –
гелиотропная сыпь. Миопатический синд�
ром: определяется умеренная болезненность
при пальпации мышц проксимальных отде�
лов верхних и нижних конечностей, снижена
сила мышц проксимальных отделов конеч�
ностей – 2�3 балла. Передвигается с трудом,
присаживается и встает с посторонней по�
мощью. Суставы внешне не изменены, дви�
жения в полном объеме. Частота дыхания 17
в минуту. Перкуторно над легкими ясный ле�
гочный звук. Аускультативно в легких жест�
кое дыхание. Границы относительной сер�
дечной тупости не расширены. Деятельность
сердца ритмичная, тоны звучные.
ЧСС=Пс=100 уд/мин, АД 130/80 мм рт. ст.
Язык влажный, обложен белым налетом.
Живот при пальпации мягкий, безболезнен�
ный. Печень у края реберной дуги по правой
срединно�ключичной линии, безболезнен�
ная, селезенка не увеличена. Периферичес�
ких отеков нет. 

Данные дополнительных методов иссле�
дования. В крови при поступлении: эритро�
циты 4,4×1012/л, гемоглобин 128 г/л, ЦП –
0,87, лейкоциты 8,1×109/л, эозинофилы 1%,
палочкоядерные 2%, сегментоядерные 67%,
лимфоциты 23%, моноциты 7%, СОЭ
23 мм/ч; общий белок 70 г/л, аланинамино�
трансфераза 27, aспартатаминотрансфераза
32 Е/л, сиаловые кислоты 170 ЕД, мочевина
5,4 ммоль/л, креатинин 0,052 мкмоль/л, глю�
коза крови 5,1 ммоль/л. СРБ отрицательный;
КФК 0,78 мКАТ/л (N до 0,33). Игольчатая
ЭМГ: полученные данные свидетельствуют в
пользу мышечного поражения (признаки те�
кущего воспалительного процесса) и аксо�
нальной моторной полиневропатии, вероят�
нее, за счет основного заболевания. На ЭКГ:
ритм синусовый с ЧСС 104 уд/мин. При эхо�
кардиографии и УЗИ органов брюшной по�
лости патология не выявлена. 

С учетом перечисленных данных был по�
ставлен клинический диагноз: идиопатичес�
кий дерматополимиозит, активность I ст.,
хроническое течение, с поражением кожи
(параорбитальный отек, синдром Готтрона),
проксимальных мышц верхних и нижних ко�
нечностей, функциональная недостаточ�
ность II�III ст. 

На фоне проводимой терапии (патогенети�
ческая терапия метилпреднизолон 48 мг/сут,
метотрексат 7,5 мг/нед, фолиевая кислота
5 мг/нед, пантопразол 20 мг/сут, витамины
группы В) состояние пациентки улучшилось.
Уменьшилась слабость в проксимальных
мышцах конечностей. Купировался кожный
синдром. Нормализовался уровень фермен�
тов мышечного распада в сыворотке крови.
Выписана на амбулаторное лечение у ревма�
толога по месту жительства. 

Комментарий
В представленном клиническом случае за�

болевание дебютировало с мышечной слабос�
ти, но даже при появлении суставного синд�
рома пациентка не была направлена к ревма�
тологу – это значит, что на начальных этапах
обследования ревматологический диагноз не
предполагался. На амбулаторно�поликлини�
ческом этапе лабораторно�инструментальное
обследование, позволяющее осуществить
дифференциальную диагностику указанных
симптомов, выполнено не в полном объеме,
что и привело к позднему выявлению заболе�
вания. Объяснением такой ситуации может
служить низкая распространенность ДМ и от�
сутствие настороженности относительно этой
патологии. В то же время проведение расши�
ренного клинико�лабораторного исследова�
ния при первичной диагностике заболевания
позволяет своевременно установить наличие
ДМ или с этой целью направить пациента к
ревматологу. Следует подчеркнуть важность
ранней диагностики указанной патологии,
поскольку в ряде случаев ДМ предшествует
или ассоциируется с онкологическими забо�
леваниями, что имеет особое значение в отно�
шении дальнейшего прогноза пациентов. 
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Список литературы находится в редакции.

Рис. МРТ бедра пациента с ДМ. 
В режиме Т1*взвешенные изображения: яркая жировая
ткань с мышцами темного цвета. В STIR*режиме здоровые
мышцы темного цвета, а участки воспаленных мышц –
яркие. Длинная стрелка указывает на воспаление правой
прямой мышцы бедра; короткая стрелка направлена на
бицепс правого бедра: яркий ободок вокруг этой мышцы
соответствует фасциальному воспалению с неизмененной
мышечной структурой (Mammen A.L., 2010)

Таблица 2. Миозитспецифические антитела и их диагностическая чувствительность

Аутоантитела Аутоантигены Клинический фенотип

Антисинтетазные
антитела: 
Анти�Jo�1
Анти�PL�7
Анти�PL�12
Анти�EJ
Анти�ОJ
Анти�KS
Анти�На 
Анти�Zo

Внутрицитоплазматический синтез
белка
Гистидил�тРНК�синтетаза 
Треонил�тРНК�синтетаза
Аланил�тРНК�синтетаза
Глицил�тРНК�синтетаза
Изолейцин�тРНК�синтетаза
Аспарагинил�тРНК�синтетаза
Тирозил�тРНК�синтетаза
Фенилаланил�тРНК�синтетаза

АСС:
Миозит 
Поражение кожи ладоней: «рука
механика» 
Папулы Готтрона 
Симметричный неэрозивный артрит 
Лихорадка 
В клинической картине может
доминировать ИБЛ

Анти�SRP SRP – внутрицитоплазматическая
трансляция белка (комплекс из
6 полипептидов и
рибонуклеопротеида 7SLRNA)

Острое начало некротизирующей миопатии
(выраженная слабость, высокий уровень
КФК)

Анти�Mi�2 Транскрипция хеликазы
(компоненты комплекса NuRD)

ДМ у взрослых и ЮДМ: (типичные кожные
изменения: «декольте», «шаль», эритема
Готтрона; легкая степень миопатии;
хороший ответ на глюкокортикоиды)

Анти�p155/140 Фактор�посредник транскрипции
TIF1�γγ (p155) + клеточная
дифференциация 

МАО у взрослых с ДМ; типичные кожные
изменения ДМ у взрослых и ЮДМ

Анти�р140 NXP�2 – ядерной транскрипции +
метаболизм РНК

ЮДМ с кальцинозом

Анти�SAE SAE – посттрансляционная
модификация (включая факторы
транскрипции)

ДМ у взрослых; может начинаться с АДМ 

Анти�CADM�140 Внутрицитоплазматическая MDA5
– присуща иммунному ответу
при вирусных инфекциях

АДМ: быстро прогрессирующая
интерстициальная пневмония

Сокращения: АДМ – амиопатический ДМ; АСС – антисинтетазный синдром; МАО – миозит, ассоциированный с опухолями;
НД – нет данных; РНК – рибонуклеиновая кислота; MDA5 – ген 5, ассоциированный с дифференцировкой меланомы; 
NuRD – деацетилирование гистонов и ремоделирование нуклеосом; NXP*2 – белок ядерного матрикса NXP*2; 
RNP – рибонуклеопротеин; SAE – убиквитин*активирующий фермент; SRP – частицы сигнального распознавания; TIF1*γ
(transcriptional intermediary factor 1*gamma) – фактор 1*γ посредник транскрипции 


