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Введение
Идиопатические воспалительные 

миопатии – группа хронических за-
болеваний неизвестной этиологии, 
основным проявлением которых 
является симметричная мышечная 
слабость проксимальных отделов ко-
нечностей, связанная с воспалением 
поперечно-полосатой мускулатуры. 
К ним относятся: полимиозит (ПМ); 
дерматомиозит (ДМ); ювенильный 
дерматомиозит; миозит, сочетаю-
щийся с системными заболеваниями 
соединительной ткани (СЗСТ) (пере-
крестный синдром); миозит, сочетаю-
щийся с опухолями; миозит с внутри-
клеточными включениями и другие, 
более редкие заболевания [1].

Классификационные крите-
рии ПМ/ДМ предложены A. Bohan 
и J. B. Peter в 1975 году [2]. Несмотря 

на то что с 1975 года прошло уже 
45 лет и за это время разрабатыва-
лись новые как диагностические, так 
и классификационные критерии, в том 
числе с внедрением миозит-спец-
ифичных антител, и магнито-резо-
нансная томография (МРТ) мышц [3], 
критерии Bohan, Peter остаются ак-
туальными до настоящего времени 
и включены в российские рекоменда-
ции для диагностики идиопатических 
воспалительных миопатий [1]. В со-
ответствии с данными критериями 
диагноз ПМ классифицируется как 
определенный при наличии первых 
четырех критериев из пяти нижепе-
речисленных, как вероятный – при 
наличии трех критериев, и как воз-
можный – при наличии двух критериев 
из первых четырех. Для определенно-

го ДМ необходимо, наряду с пораже-
нием кожи (пятый критерий), наличие 
трех других критериев, при наличии 
двух других критериев диагноз ДМ 
вероятен, при наличии одного – воз-
можен [3].

Классификационные критерии 
ПМ/ДМ (Bohan, Peter, 1975)
1.	 Симметричная слабость прокси-

мальных отделов конечностей, 
прогрессирующая в течение от не-
скольких недель до нескольких 
месяцев.

2.	 Морфологические изменения – не-
кроз и воспалительная инфильтра-
ция мышечных волокон.

3.	 Повышение уровня «мышечных» 
ферментов КФК, ЛДГ, АСТ, АЛТ 
в сыворотке крови.
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Резюме
Полимиозит (ПМ) и дерматомиозит (ДМ) являются аутоиммун-
ными заболеваниями, основным проявлением которых является 
симметричная мышечная слабость проксимальных отделов 
конечностей, связанная с воспалением поперечнополосатой 
мускулатуры. У ряда пациентов с ПМ/ДМ имеется поражение 
легких и выявляются антисинтетазные антитела (АСА). Наличие 
АСА при ПМ/ДМ характеризует уникальный фенотип антисин-
тетазного синдрома (АСС), который несет высокий риск раз-
вития интерстициального поражения легких (ИПЛ). Диагностика 
АСС очень сложна из-за большой вариабельности клинических 
признаков, которые могут включать миозит, интерстициальное 
поражение легких, артрит, феномен Рейно, «руку механика», 
кожные высыпания, повышение температуры. В статье приво-
дятся два клинических наблюдения ИПЛ при ПМ и ДМ с дина-
микой симптомов за несколько лет и трудностями постановки 
диагноза в связи с нетипичным течением заболевания.
Ключевые слова: полимиозит, дерматомиозит, антисинтетаз-
ный синдром, интерстициальное поражение легких.

Summary
Polymyositis (PM) and dermatomyositis (DM) are au-
toimmune diseases, the main manifestation of which 
is symmetric muscle weakness of the proximal limbs, 
associated with inflammation of the striated muscles. 
Some PM/DM patients have pulmonary involvement 
and positive antisynthetase antibodies (ASA). The 
presence of ASA in PM/DM characterizes the unique 
phenotype of antisynthesis syndrome (ASS), which has 
a high risk of developing interstitial lung disease (ILD). 
Diagnosis of ASS is very difficult due to the large vari-
ability of clinical signs, which may include myositis, ILD, 
arthritis, Raynaud's phenomenon, ‘mechanic's’ hand, 
skin rash, fever. There are two clinical observations of 
ILD in PM and DM in this article, showing the dynamics 
of symptoms for several years and difficult diagnosis 
of these diseases.
Key words: polymyositis, dermatomyositis, antisynthe-
tase syndrome, interstitial lung disease.
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4.	 Электромиографические признаки 
воспалительной миопатии.

5.	 Характерная для ДМ кожная сыпь.

Наряду с поражением мышц у па-
циентов с ПМ/ДМ могут быть дру-
гие проявления, наиболее тяжелым 
из которых является интерстициаль-
ное поражение легких (ИПЛ). Час-
тота встречаемости ИПЛ при ПМ/
ДМ составляет 30–50 %. Наиболее 
частым паттерном при компьютер-
ной томографии (КТ) и при морфо-
логическом исследовании является 
неспецифическая интерстициальная 
пневмония (НСИП), реже встреча-
ются обычная интерстициальная 
пневмония (ОИП), организующаяся 
пневмония (ОП) и диффузное аль-
веолярное повреждение (ДАП) [4]. 
Интерстициальное поражение лег-
ких при ПМ/ДМ ухудшает прогноз 
заболевания, ассоциируется с по-
вышением инвалидизации и смерт-
ности [5].

Очень часто поражение легких 
при ПМ/ДМ ассоциируется с анти-
синтетазными антителами (АСА), 
к которым относятся anti-Jo1, anti-
PL7, anti-PL12, anti-EJ, anti-OJ, anti-
KS, anti-Zo, anti-Ha, Anti-KS [6]. Счи-
тается, что наличие АСА характери-
зует уникальный фенотип – антисин-
тетазный синдром (АСС), который 
несет значительный риск развития 
ИПЛ. Диагностика АСС очень слож-
на из-за большой вариабельности 
степени и сроков появления других 
клинических признаков, которые мо-
гут включать миозит, артрит, фено-
мен Рейно, «руку механика», кожные 
высыпания, синдром сухости и ли-
хорадку [7]. Из группы АСА anti-Jo1 
встречаются чаще, чем остальные, 
и ассоциируются в большей степени 
с миозитом, чем с поражением лег-
ких. Напротив, anti-PL7, anti-PL12 
(встречаются в 10–15 % случаев) 
в большей степени ассоциируются 
с поражением легких, чем пораже-
нием мышц. У пациентов с данными 
антителами поражение легких может 
опережать поражение мышц. Другие 
антитела встречаются значительно 
реже (примерно в 2 % случаев) [6]. 
По данным О. А. Антелава и соавт., 
в выборке пациентов с АСС anti-Jo1 
наблюдались у 73 % [8].

В соответствии с предваритель-
ными критериями (Solomon, 2011) [9] 
диагноз АСС ставится при наличии 
АСА плюс двух больших критериев 
или одного большого и двух малых 
критериев из нижеперечисленных.

Большие критерии
1.	 ИПЛ, не связанное с влиянием 

окружающей среды, профессио-
нальной деятельностью, приемом 
лекарств.

2.	 ПМ или ДМ согласно критериям 
Bohan и Peter.

Малые критерии
1.	 Артриты.
2.	Феномен Рейно.
3.	«Рука механика».

Несмотря на то что АСС относится 
к группе идиопатических воспали-
тельных миопатий, в соответствии 
с данными критериями миозит – нео-
бязательное проявление АСС. По дан-
ным исследований, поражение легких 
предшествует миозиту в 37–56 % слу-
чаев [8, 9, 10]. В то же время у па-
циентов с АСА и дебютом с миозита 
в последующем интерстициальное 
поражение легких присоединится 
в 75 % случаев [9].

В данной статье мы представляем 
клинические случаи двух пациентов 
с ПМ/ДМ с интерстициальным по-
ражением легких и длительным вре-
менем уточнения диагноза.

Клинический случай 1
Пациентка С., 61 год. В 2014 году 

в дебюте заболевания – повыше-
ние температуры, общая слабость, 
боль в мышцах голеней. С января 

2015 года нарастание боли в мыш-
цах верхних и нижних конечно-
стей, стала с трудом себя обслужи-
вать. Вовлечения кожи ни в дебюте, 
ни в последующем не было. При об-
следовании: КФК – 9 239 Е/л, АСТ/
АЛТ – 450/181 Е/л, СОЭ – 60 мм/ч. 
В апреле 2015 года при игольчатой 
электромиографии (и-ЭМГ) нижних 
конечностей регистрируется спон-
танная активность, не исключается 
первично-мышечный процесс. При 
биопсии кожно-мышечного лоскута: 
мононуклеарная инфильтрация, не-
крозы мышечных волокон. По ком-
пьютерной томографии органов 
грудной клетки (КТ-ОГК) выявлен 
двусторонний легочный фиброз без 
клинических признаков поражения 
легких и без дыхательной недоста-
точности. В иммунологическом 
анализе крови – антинуклеарный 
фактор (АНФ) = 1/2560, антитела 
к экстрагируемому ядерному анти-
гену (ENA) – отрицательные, анти-
тела Sm, U 1-RNP, SS-A, SS-B, Scl‑70, 
Jo‑1 – отрицательные.

Согласно диагностическим кри-
териям ПМ/ДМ (Bohan, Peter, 1975) 
у пациентки без поражения кожи 
имеются все четыре критерия поли-
миозита: 1) симметричная слабость 
проксимальных отделов конечностей; 
2) морфологические изменения – не-
кроз и воспалительная инфильтрация 
мышечных волокон; 3) повышение 
уровня «мышечных» ферментов 
КФК, АСТ, АЛТ в сыворотке крови; 
4) электромиографические признаки 
воспалительной миопатии. Таким 
образом, выявление четырех крите-
риев позволяет определить ПМ как 
достоверный. В дополнение к дан-
ным критериям у пациентки имеется 
положительный АНФ, по МРТ вы-
явлены воспалительные изменения 
в мышцах (рис. 1).

С 2015  года начато лечение 
преднизолоном 60 мг в день (1 мг/
кг), достигнута положительная кли-
нико-лабораторная динамика, доза 
преднизолона к 2016 году снижена 
до поддерживающей – 10 мг в сут-
ки. В 2016 году вновь появилась 
тяжесть в ногах, затем выраженная 
слабость в проксимальных группах 
мышц верхних и нижних конечно-
стей, повышение температуры, через 

Рисунок 1. МРТ мышц плеча: воспалительный 
отек двуглавой мышцы.
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некоторое время присоединилась 
одышка при физических нагрузках, 
покашливание. В мае 2016 года при-
соединились гипотония пищевода, 
синдром Рейно, отек пальцев кистей, 
по Эхо-КГ выявлена легочная гипер-
тензия, по КТ-ОГК – интерстициаль-
ное поражение легких. Присоедине-
ние новых симптомов заставило за-
подозрить системную склеродермию 
(ССД), но достаточного количества 
баллов для диагноза определенной 
ССД по классификационным крите-
риям на тот момент времени не было 
[11]: у пациентки имелся отек паль-
цев кистей – 2 балла; ЛАГ и интер-
стициальное поражение легких – 2 
балла; феномен Рейно – 3 балла; 
итого 7 баллов. Проведение капил-
ляроскопии в случае выявлении 
склеродермического типа могло бы 
уточнить диагноз в пользу ССД, до-
бавив к общему счету 2 балла, но ка-
пилляроскопия на то время в стаци-
онаре не проводилась. Тем не менее 
с учетом сочетания признаков ПМ 
и ССД, диагноз был переформули-
рован на перекрестное заболевание 
соединительной ткани (ПМ, ССД) 
с поражением мышц (полимиозит), 
легких (интерстициальное пораже-
ние), желудочно-кишечного трак-
та (гипотония пищевода), сосудов 
(синдром Рейно, ЛАГ), кожи (отек 
пальцев кистей). В связи с обостре-
нием заболевания и клинически 
значимым вовлечением легких доза 
преднизолона увеличена до 60 мг 
в сутки, начата терапия циклофос-
фамидом (ЦФ) в виде пульс-терапии 
по 1 000 мг на введение в ежемесяч-
ном режиме в течение 6 месяцев, за-
тем с увеличением интервала между 
введениями до 2 месяцев. Лечение 
ЦФ проводилось с июня 2016 до ав-
густа 2017 года, суммарная доза 
ЦФ составила 10 000 мг. Лечение 
преднизолоном продолжалось весь 
период лечения ЦФ с плановым 
снижением дозы, но периодически 
доза преднизолона временно повы-
шалась при нарастании активности 
(повышение температуры, усиление 
мышечной слабости, повышение 
КФК). К концу 2017 года по КТ-
ОГК описан пневмофиброз обоих 
легких, без динамики от 2015 года, 
продолжено лечение низкими доза-

ми преднизолона. С начала 2018 года 
у пациентки постепенно усиливается 
одышка, периодически повышает-
ся температура, нарастает слабость 
в мышцах, повышается КФК. Про-
должается лечение преднизолоном 
с повышением дозы до 30 мг в сутки 
при нарастании активности миозита 
и повышении температуры. Летом 
2019 года наблюдается более вы-
раженное обострение заболевания 
с усилением слабости и появлением 
боли в дистальных и проксимальных 
мышцах верхних и нижних конеч-
ностей, повышением температуры 
до 39 °C, ощущением стянутости 
рта, усилением одышки. В анали-
зах от сентября 2019 года КФК = 
11 180 Е/л, лейкоцитоз до 11,4 × 109/л, 
Нb – 90 г/л, СОЭ = 40 мм/ч. Доза 
преднизолона увеличена до 60 мг 
в сутки, при госпитализации в ста-
ционар в сентябре 2020 года выявлен 
острый илеофеморальный тромбоз 
слева с флотацией тромба. Восьмого 
октября 2019 года установлен кава-
фильтр. К этому времени наросла 
одышка с частотой дыхания в покое 
40 раз в минуту. По КТ-ОГК 08 октя-
бря 2019 года данных за ТЭЛА нет, 
признаки легочной гипертензии, из-
менения в паренхиме легких без ди-
намики от 2018 года. К лечению до-
бавлен варфарин, который пациентка 
принимает до настоящего времени. 
На фоне лечения преднизолоном 
60 мг в день нормализовалась тем-
пература, уменьшилась мышечная 
слабость, снизились показатели КФК. 
В дальнейшем пациентка остает-
ся на монотерапии преднизолоном 
со снижением дозы до поддержива-
ющей, при этом сохраняется дыха-
тельная недостаточность с частотой 
дыхания в покое 30–40 раз в мину-
ту. В связи с признаками легочной 

гипертензии по Эхо-КГ в марте 
2020 года пациентка госпитализи-
руется в кардиологическое отделе-
ние, где ей проводится зондирование 
полостей сердца и диагностируется 
легочная артериальная гипертензия 
III степени. К лечению добавляется 
бозентан, на фоне приема которого 
одышка не уменьшается. В августе 
2020 года очередное обострение 
с повышением температуры, нарас-
танием мышечной слабости, повы-
шением КФК до 11 997 Е/л. По КТ-
ОГК 12 августа 2020 года – НСИП, 
вероятная ОИП (рис. 2). «Двусторон-
ние интерстициальные / фиброзные 
изменения в легких, (площадь по-
ражения 40 %), легочная гипертен-
зия, дилатация левых камер сердца, 
атония пищевода и кардиального 
отдела желудка». При исследова-
нии функции внешнего дыхания 
форсированная жизненная емкость 
(ФЖЕЛ) легких – 42 % от должного, 
6-минутный тест ходьбы – 35 метров, 
тахипноэ 40 в минуту. Преднизолон 
увеличен до 30 мг в сутки с положи-
тельной динамикой в виде нормали-
зации температуры и уменьшения 
слабости, но с сохранением дыха-
тельной недостаточности. С учетом 
прогрессирования поражения легких, 
отсутствием ремиссии по полимио-
зиту, неэффективности монотерапии 
преднизолоном и предшествующей 
терапией циклофосфаном с суммар-
ной дозой 10 000 мг, решено усилить 
терапию после дообследования. Па-
циентке проведена капилляроскопия 
и исследованы миозит-специфич-
ные антитела. По капилляроско-
пии выявлен склеродермический 
тип с миопатическим компонентом 
(рис. 3 а, б, в). При исследовании 
миозит-специфичных антител выяв-
лены антитела к синтетазе PL7 (+++). 

Рисунок 2. Интерстициальное поражение легких: НСИП, вероятная ОИП.
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Клинически у пациентки к этому 
времени уже не было отека пальцев 
кистей, кожа легко бралась в складку, 
сохранялся синдром Рейно, имелись 
истончение губ и «кисет» вокруг рта. 
При пересмотре критериев ССД па-
циентка опять не добирала 2 баллов 
до достоверной ССД: у больной име-
ются ЛАГ и интерстициальное по-
ражение легких – 2 балла; феномен 
Рейно – 3 балла; склеродермический 
тип поражения капилляров – 2 балла; 
итого 7 баллов. Диагноз продолжает 
соответствовать критериям полими-
озита, у пациентки имеются ИПЛ, 
синдром Рейно, впервые выявлены 
АСА, что в соответствии с критерия-
ми Solomon (2011) [9] соответствует 
АСС: пациентка имеет АСА и два 
больших критерия – ПМ и ИПЛ, 
а также один малый критерий – син-
дром Рейно.

Окончательный диагноз – «анти-
синтетазный синдром с вовлечением 
мышц (полимиозит), легких (интер-
стициальное поражение), синдромом 
Рейно, иммунологическими сдвигами: 
анти-PL7 (+++) (M33.2). Вторичная 
легочная гипертензия, гипотония пи-
щевода».

К лечению запланировано доба-
вить ритуксимаб и нинтеданиб.

Клинический случай 2
Пациент Ч., 39 лет. У больно-

го подтвержденный дерматологом 
кожный псориаз, бляшечная фор-
ма с 2015 года. Суставной синдром 
в виде симметричного ревматои-
доподобного артрита с 2016 года. 
В ноябре 2017 года впервые об-
ратился к ревматологу. При ос-
мотре: артриты проксимальных 
межфаланговых суставов (ПМФС) 
и дистальных межфаланговых су-
ставов (ДМФС) кистей. В анали-
зах: СОЭ – 15 мм/ч, СРБ – 6,7 мг/л, 
РФ – 4 МЕ/мл, АЦЦП – 0,5 Ед/мл. 

К ноябрю 2017 года пациент похудел 
на 17 кг. Ревматологом выставлен 
диагноз псориатического артрита, 
назначен метотрексат 10 мг в неделю. 
В течение месяца пациент по ошиб-
ке принимал 30–40 мг метотрекса-
та в неделю до середины декабря 
2017 года, боли в суставах при этом 
сохранялись, и пациент был направ-
лен в ревматологическое отделение 
для уточнения диагноза и лечения. 
При поступлении в стационар бес-
покоили боли смешанного ритма 
в лучезапястных (ЛЗП), пястно-фа-
ланговых (ПФС), ПМФС и ДМФС 
кистей, левом локтевом, коленных, 
голеностопных суставах, мелких 
суставах стоп, области крестцово-
подвздошных сочленений, грудном 
и поясничном отделах позвоночника. 
При исследовании суставов выяв-
лены дефигурация и болезненность 
ЛЗП, ПФС, ПМФС суставов кистей 
с нарушением функции суставов ки-
стей, локтевых и плечевых суставов. 
В стационаре у пациента в течение 
10 дней регистрируется повышение 
температуры до субфебрильных 
цифр, которая нормализуется без 
антибиотиков на фоне внутрису-
ставного введения бетаметазона. 
Обращено внимание на осиплость 
голоса и покраснение кожи лица, 
верхней половины туловища, рук, 
нарушение функции суставов со сги-
бательными мышечными контракту-
рами, болью в суставах и мышцах 
при разгибании в суставах. Дерма-
тологом покраснение кожи, наряду 
с псориатическими бляшками, рас-
ценено как эритематозно-бляшечная 
форма псориаза. ЛОР диагностирует 
хронический субатрофический ри-
нофарингит. По рентгенограммам 
кистей и стоп – начальные проявле-
ния остеоартроза. В соответствии 
с критериями CASPAR диагноз па-
циента во время госпитализации 

в декабре 2017 года соответствует 
псориатическому артриту: псориаз 
кожи на момент осмотра – 2 балла; 
отрицательный РФ – 1 балл; итого 3 
балла при наличии периферического 
артрита. Тем не менее в связи с дис-
социацией между умеренными экссу-
дативными изменениями в суставах 
и выраженностью боли, отсутствием 
эффекта от метотрексата и внутрису-
ставного введения глюкокортикоидов, 
покраснением кожи лица и верхней 
половины туловища проводился диф-
ференциальный диагноз с дермато-
миозитом. При дообследовании КФК 
в норме, ENA в норме; при и-ЭМГ 
исключено наличие воспалитель-
ного и денервационного процессов 
в мышцах, спонтанная активность 
не выявлена. Консультирован не-
врологом: сила в конечностях дис-
тально и проксимально составила 
4–5 баллов (по 5-балльной шкале); 
движения, по мнению невролога, 
ограничены из-за боли. Пациент 
выписан из стационара с диагнозом 
псориатического артрита с рекомен-
дацией продолжить прием метотрек-
сата 10 мг в неделю.

После выписки из стационара 
на фоне приема метотрексата от-
мечал улучшение со стороны кожи, 
суставов, но с февраля 2018 года 
появилась и резко наросла одышка, 
пропал голос. 22 февраля 2018 года 
выполнена КТ-ОГК – выраженный 
ретикулярный паттерн в виде утол-
щенного междолькового интерстиция 
в субплевральных отделах базальных 
и задних сегментов легких, тракци-
онно расширены просветы бронхов. 
Заключение: легочный фиброз пат-
терн ОИП (рис. 7 а). В этот же день 
пациент госпитализирован в пульмо-
нологическое отделение в неотложном 
порядке. При поступлении беспокоят 
слабость, одышка в покое, повышение 
температуры (37,7 °C к вечеру), при-
ступообразный малопродуктивный 
кашель. Частота дыхания – 18–20 раз 
в минуту. В нижних отделах легких 
при аускультации крепитирующие 
хрипы. Сатурация кислородом равна 
98 %. Консультирован фониатром: ги-
потонусная функциональная афония. 
Проводилось лечение: внутривенно 
преднизолон 90 мг № 4, затем прием 
30 мг таблетированного преднизолона 

	       а 			            б 			           в
Рисунок 3. Капилляроскопия: а) кустовидный капилляр (в центре) – характерно для ССД; б) 
расширенные капилляры – характерно для ССД, ПМ; в) дезорганизация капиллярной сети – 
характерно для ПМ.
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в день. Температура нормализовалась. 
ФЖЕЛ составляет 49–53 % от долж-
ного. При осмотре ревматологом: 
суставы без экссудативных измене-
ний, в динамике от декабря 2017 года 
увеличен объем движений в суста-
вах, диагноз псориатического артрита 
не пересмотрен. В связи с присоеди-
нением интерстициального поражения 
легких метотрексат отменен, назначен 
сульфасалазин, продолжена терапия 
преднизолоном в дозе 30 мг в день. 
На фоне лечения глюкокортикоидами 
(ГК) одышка уменьшилась, появля-
лась только при физической нагрузке. 
Выписан с рекомендациями продол-
жить прием преднизолона 30 мг в день 
с постепенным снижением дозы 
до 15 мг. В дальнейшем в дозе 15 мг 
в сутки пациент принимал преднизо-
лон постоянно. С марта 2018 до ноя-
бря 2019 года пациент находился под 
наблюдением пульмонологов. За это 
время он трижды был госпитализиро-
ван в различные пульмонологические 
отделения областного и федерального 
уровней, неоднократно консультиро-
ван пульмонологами ведущих про-
фильных учреждений Свердловской 
области с оценкой динамики КТ-ОГК. 
В июле-августе 2018 года проведена 
фибробронхоскопия с биопсией. В за-
ключении: «Фрагменты с перибронхи-
альной мелкоочаговой лимфоцитарной 
инфильтрацией и склерозом стенок 
сосудов». 09 августа 2018 года выпол-
няется операция – открытая биопсия 
легкого справа (атипичная резекция 
девятого сегмента). В заключении: 
«Участки выраженного интерсти-
циального фиброза, склероз стенок 
бронхиол, сосудов, неравномерная 
диффузно-очаговая, преимуществен-
но мононуклеарная инфильтрация. 
Небольшие участки респираторной 
ткани с очагами интерстициального 
склероза и фокусами эмфиземы. При-
знаки опухолевого роста и гранулема-
тозного поражения легких не опреде-
ляются. Учитывая анамнез, имеется 
системное заболевание (полиартрит, 
псориатический синдром, терапия 
метотрексатом). Можно полагать, 
что интерстициальное поражение 
легких вначале было обусловлено его 
системным характером, но в на-
стоящий момент соответствует 
метотрексатовому легкому с прояв-

лением вторичного фиброзирующего 
альвеолита». Диагноз при выписке – 
«лекарственно-индуцированное по-
ражение легких – „метотрексатовое 
легкое“ с проявлениями вторичного 
фиброзирующего альвеолита».

В октябре 2018 года пациент по-
вторно госпитализирован в пульмо-
нологическое отделение с диагнозом 
«интерстициальное поражение легких 
лекарственного генеза». При обсле-
довании ФЖЕЛ составил 65–63 % 
от должного. По КТ-ОГК – отрица-
тельная динамика интерстициальных 
изменений (рис. 7 б). Продолжено 
лечение преднизолоном в дозе 15 мг 
в день. После выписки наблюдался 
амбулаторно пульмонологом и ревма-
тологом, самочувствие без улучшения, 
сохранялись одышка, отсутствие голо-
са (только шепотная речь), периоди-
чески субфебрильная температура, из-
менения кожи с ее покраснением, боли 
в суставах. В марте 2019 года на при-
еме у ревматолога при иммунологиче-
ском исследовании: АТ к ДНК, ENA, 
ANCA, криоглобулины – норма, ЦИК = 
204 Е/л, СРБ = 5,6 мг/л, СОЭ – 39 мм/ч. 
Продолжал наблюдаться с диагнозом 
псориатического артрита. По КТ-ОГК 
от 08 марта 2019 года: интерстициаль-
ная пневмония базальных отделов лег-
ких, незначительное прогрессирование 
слева, признаков ОИП нет.

В сентябре 2019 года амбулаторно 
консультирован ревматологом. Впер-
вые выявлены уплотнения мягких 
тканей (кальцинаты) области плеч. 
Госпитализирован в ревматологиче-
ское отделении для уточнения диа-
гноза 01 октября 2019 года. При по-
ступлении: папулы Готтрона (рис. 4), 
«рука механика» (рис. 5), кальцина-
ты мягких тканей (рис. 6), эритема 

Рисунок 4. Папулы Готтрона.

Рисунок 5. «Рука механика».

Рисунок 6. Кальцинаты мягких тканей.

	       а 			            б 			           в
Рисунок 7. Интерстициальное поражение легких в динамике: а) февраль 2018 года; б) октябрь 
2018 года; в) октябрь 2019 года.
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лица, шеи, верхней части туловища, 
плеч, умеренная мышечная слабость 
проксимальных групп мышц верхних 
и нижних конечностей. В анализах 
КФК в норме, ENA в норме. Прове-
дена биопсия кожно-мышечного ло-
скута. Заключение биопсии: «В дерме 
неравномерно выраженный склероз 
в сетчатом слое дермы и подкожно-
жировой клетчатке, очаговая пери-
васкулярная инфильтрация, склероз 
стенок отдельных артериол, в глубо-
ких слоях дермы и подкожно-жировой 
клетчатке участки дистрофическо-
некробиотических изменений, очаги 
склероза с отложением солей каль-
ция. Фрагменты поперечно-полоса-
той мышечной ткани с неравномерно 
выраженной лимфоплазмоцитарной 
инфильтрацией; мышечные волокна 
с дистрофическо-некробиотическими 
изменениями, регенераторными изме-
нениями, участками склероза. Морфо-
логическая картина соответствует 
дерматомиозиту». Проведена МРТ 
мягких тканей бедер и плеч: патологи-
ческих изменений не выявлено. Функ-
ция внешнего дыхания: ФЖЕЛ равен 
45 %. Тест 6-минутной ходьбы – 234 м. 
Сатурация кислородом после ходьбы – 
93 %. КТ-ОГК: в субплевральных от-
делах легких, средней, нижних долях 
и язычковых сегментах – выраженный 
ретикулярный паттерн в виде утолще-
ния междолькового, внутридолькового 
и перибронхиального интерстиция, 
тонкие тяжи в субплевральных от-
делах верхних долей. Зон «матового 
стекла» не выявлено. Заключение: 
«Интерстициальное поражение легких 
без отрицательной динамики от ок-
тября 2018 года». (рис. 7 в). И-ЭМГ: 
умеренное первично-мышечное пора-
жение с незначительной активностью 
процесса.

На основании клинической кар-
тины и проведенного дообследова-
ния в ноябре 2019 года, через 2 года 
от дебюта болезни, установлен диа-
гноз ДМ согласно критериям Bohan, 
Peter, а именно – три критерия при 
наличии специфического для ДМ 
поражения кожи: 1) мышечная сла-
бость проксимальных групп мышц; 
2) умеренное первично-мышечное 
поражение с незначительной ак-
тивностью процесса по и-ЭМГ; 3) 
морфологическая картина дермато-

миозита. Дополнительно в пользу 
ДМ – кальцинаты мягких тканей. 
Особенностью случая являлись 
нормальные показатели КФК как 
в дебюте болезни, так и на всем 
ее протяжении. Доза преднизоло-
на увеличена с 15 до 30 мг в сутки, 
с учетом поражения легких нача-
та пульс-терапия ЦФ по 1 000 мг 
в месяц с дополнительным введе-
нием преднизолона 240 мг во вре-
мя пульса. Пульс-терапия ЦФ про-
должается до настоящего времени 
с двумя вынужденными перерывами: 
один – из-за нагноения раны в месте 
биопсии кожно-мышечного лоскута, 
второй – в связи с карантинными 
мероприятиями во время инфекции 
COVID‑19.

Функциональные тесты  
в динамике:

•	 октябрь 2019 года – ФЖЕЛ = 45 %;
•	 ноябрь 2019 года – ФЖЕЛ = 49 %, 

6-минутный тест ходьбы = 234 м;
•	 декабрь 2019 года – ФЖЕЛ = 55 %;
•	 апрель 2020 года – ФЖЕЛ = 56 %;
•	 октябрь 2020 года – ФЖЕЛ = 53 %, 

6-минутный тест ходьбы = 390 м;
•	 ноябрь 2020 года – ФЖЕЛ = 49 %, 

6-минутный тест ходьбы = 300 м.

По КТ-ОГК – без отрицательной 
динамики с октября 2018 по ноябрь 
2020 года. Клинически у пациента 
наблюдается умеренная положитель-
ная динамика: температура не по-
вышается, в октябре 2020 года вос-
становился голос, нет покраснения 
кожи, но сохраняется одышка при 
небольших физических нагрузках, 
периодический малопродуктивный 
кашель, общая слабость и умерен-
ная мышечная слабость в бедрах, 
шелушение кожи и трещины на коже 
рук, появляются новые кальцинаты. 
Диагноз псориатического артрита 
не пересмотрен (сохраняются «де-
журные» псориатические бляшки, 
небольшое ограничение подвиж-
ности суставов кистей без экссуда-
тивных изменений в них).

С учетом клиники АСС в ноябре 
2020 года взят анализ на миозит-спец-
ифичные и миозит-ассоциированные 
антитела (Mi‑2, Ku, PM-Scl100, PM-
Scl75, SRP, Jo‑1, PL‑7, PL‑12, EJ, OJ, 
SSA/Ro‑52) – не выявлены.

Окончательный диагноз – «дер-
матомиозит с вовлечением кожи 
(синдром Готтрона, эритема лица, 
верхней половины туловища, рук), 
мышц (поражение поперечнополоса-
той мускулатуры верхних и нижних 
конечностей, голосовых связок – ги-
потонусная дисфония), легких (ин-
терстициальное поражение) (M33.1). 
Вероятный антисинтетазный син-
дром. Псориатический артрит (ревма-
тоидоподобный вариант), активность 
низкая (М07.3)».

Выписан 30 ноября 2020 года, ре-
комендовано принимать 15 мг пред-
низолона с последующим снижением 
до 10 мг в сутки. Суммарная доза ЦФ 
составила 8 000 мг. Запланировано 
лечение микофенолата мофетилом 
(ММФ) или азатиоприном (АЗА) (в за-
висимости от наличия того или иного 
препарата по льготному лекарствен-
ному обеспечению и переносимости 
терапии), а также лечение ритукси-
мабом.

Обсуждение
Оба случая, представленные 

выше, демонстрируют длительный 
путь к диагнозу ПМ/ДМ. И если 
в первом в процессе наблюдения 
происходила только переформули-
ровка диагноза при присоединении 
новых симптомов и сопоставлении 
с классификационными критерия-
ми, то во втором диагноз ДМ был 
установлен через 2 года от первых 
симптомов болезни у пациента с пре-
валирующей легочной симптома-
тикой и минимально выраженным 
миопатическим синдромом. Не-
смотря на отсутствие АСА у второго 
пациента, повышение температуры 
в дебюте болезни, симметричный 
ревматоидоподобный артрит, «рука 
механика» при наличии поражения 
легких и ДМ клинически в пол-
ной мере соответствует АСС. Мы 
не исключаем, что у пациента могут 
быть другие, кроме исследованных, 
АСА (например, Anti-KS, Anti-HA, 
анти-ZO), которые не определяются 
в панели антител лаборатории, в ко-
торой проводилось исследование. 
По данным литературы, при Anti-
KS, Anti-HA описано поражение 
легких в 100 % случаев, при этом 
при наличии Anti-KS поражение 
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легких протекает без миозита [9]. 
Следует также отметить, что, по дан-
ным литературы, при АСС описано 
псориазоформное поражение кожи 
кистей [12], что при наличии псори-
аза у пациента, диагностированного 
за 2 года до дебюта настоящей бо-
лезни, не позволило отнести кожные 
изменения к дерматомиозиту. Уси-
ление кожных проявлений в виде 
присоединения эритемы, в том числе 
на тыле кистей при диагностиро-
ванной ранее бляшечной форме 
псориаза ошибочно расценивалось 
как обострение псориаза. Суставной 
синдром с экссудативными измене-
ниями в суставах в дебюте болезни 
мог быть проявлением как псориа-
тического артрита, так и вероятного 
антисинтетазного синдрома.

Тем не менее, независимо от того, 
как классифицировать заболевание 
у пациента – полимиозит с пораже-
нием легких или АСС (как вариант 
дерматомиозита), дальнейшее лечение 
определяется как поражением легких, 
так и поражением мышц с прогресси-
рованием кальцинатов.

С учетом тяжелого прогрессиру-
ющего поражения легких у первой 
пациентки запланировано лечение 
антифибротическим препаратом 
нинтеданиб, эффективность кото-
рого по замедлению темпов сни-
жения ФЖЕЛ доказана в крупном 
рандомизированном контролиру-
емом исследовании у пациентов 
с ИЗЛ при системных ревматических 
аутоиммунных заболеваниях [13]. 
Небольшая отрицательная динами-
ка показателей внешнего дыхания 
у второго пациента пока не является 
показанием для назначения анти-
фибротической терапии, но требует 
тщательного динамического наблю-
дения. Вопрос о назначении данных 
препаратов может встать при сни-
жении ФЖЕЛ на 10 % от исходного 
уровня по аналогии с подходами при 
лечении ИПЛ при ССД [14]. Усиле-
ние терапии ритуксимабом в обоих 
случаях связано с недостаточным 
ответом на терапию глюкокорти-
коидами и циклофосфамидом. Его 
эффективность продемонстриро-

вана в исследованиях и реальной 
клинической практике у пациен-
тов с ПМ/ДМ с поражением лег-
ких [15, 16, 17]. Назначение АЗА 
и ММФ также оправданно у наших 
пациентов с ожиданием улучшения 
функциональных легочных пока-
зателей, состояния кожи и мышц, 
а также возможностью снижения 
дозы ГКС. Так, в ретроспективном 
исследовании при назначении АЗА 
и ММФ у пациентов с ИПЛ при 
ПМ/ДМ продемонстрировано улуч-
шение в виде увеличения ФЖЕЛ 
и ДЛСО при назначении как ММФ, 
так и АЗА, при этом АЗА оказался 
более эффективен в достижении бо-
лее низкой дозы ГКС по сравнению 
с ММФ, но с худшей переносимо-
стью [18].

Анализируя оба случая, следует 
отметить недостаточный опыт и уро-
вень знаний у врачей разных специ-
альностей, занимающихся диагнос-
тикой и лечением столь сложных 
пациентов. Во втором описанном 
случае пациент был неоднократно 
консультирован врачами разных спе-
циальностей (ревматологом, пуль-
монологом, отоларингологом, дер-
матологом, неврологом, результаты 
его обследований интерпретированы 
специалистом по лучевой диагнос-
тики, морфологом), тем не менее 
потребовалось почти 2 года до по-
становки диагноза.

Описанные случаи демонстриру-
ют трудности диагностики ПМ и ДМ 
с вовлечением легких, а также более 
тяжелое течение болезни при ИПЛ, 
которое в значительной степени ухуд-
шает прогноз пациента. Очевидна 
необходимость обязательного им-
мунологического исследования при 
постановке диагноза, включающего 
определение антисинтетазных анти-
тел, необходимость мониторирования 
функциональных легочных тестов 
и КТ ОГК для своевременной коррек-
ции терапии. При ведении пациентов 
с ИЗЛ при ПМ и ДМ необходим меж-
дисциплинарный подход, взаимодей-
ствие врачей разных специальностей 
и повышение их информированности 
по данной группе болезней.
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