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Идиопатические воспалительные миопатии представляют собой группу ред-
ких гетерогенных аутоиммунных заболеваний неизвестной этиологии, характе-
ризующихся воспалительным поражением поперечнополосатой мускулатуры и 
кожи, а также развитием специфической органной патологии. История изучения 
идиопатических воспалительных миопатий насчитывает более 100 лет. Изна-
чально данная группа заболеваний включала только 2 основных подтипа: дерма-
томизит и полимиозит. Последний представлял собой основной подтип миопа-
тий, ему соответствовало 2/3 имеющихся на тот момент клинических описаний 
данной патологии. Открытие в конце ХХ века миозит-специфических и миозит-
ассоциированных аутоантител позволило значительно расширить представления 
о патогенезе идиопатических воспалительных миопатий. Был доказан не только 
аутоиммунный генез миопатий, но и их иммунологическая гетерогенность, а так-
же существование клинико-иммунологических подтипов. 

Сегодня, не имея серологических маркеров, поражения кожи и уникальной ги-
стологической картины, полимиозит – это сложно диагностируемое заболевание, 
которое часто ошибочно может быть выставлено пациентам с другой патологией 
или подтипом идиопатических воспалительных миопатий. По мнению большин-
ства экспертов, в настоящее время полимиозит представляет собой диагноз ис-
ключения и является самым редким подтипом идиопатических воспалительных 
миопатий, составляя не более 5 % среди всех случаев из данной группы.
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POLYMYOSITIS: A NEW LOOK ON AN OLD PROBLEM

Idiopathic inflammatory myopathies are the group of rare heterogeneous autoimmune 
diseases of unknown etiology, characterized by inflammatory lesions of the striated muscles 
and skin, as well as the development of specific organ pathology. The history of the study 
idiopathic inflammatory myopathies has more than 100 years. Initially, this group of diseases 
included only 2 main subtypes: dermatomysitis and polymyositis. The latter was the main 
subtype of myopathies, it corresponded to 2/3 of the clinical descriptions of this pathology 
available at that time. The discovery of myositis-specific and myositis-associated autoantibodies 
at the end of the 20th century made it possible to significantly expand the understanding 
of the pathogenesis of idiopathic inflammatory myopathies. Not only the autoimmune genesis 
of myopathies was proven, but also their immunological heterogeneity, as well as the existence 
of clinical and immunological subtypes.

Today, with no serological markers, no skin lesions, and no unique histological presentation, 
polymyositis is a difficult-to-diagnose disease that can often be misdiagnosed in patients 
with another pathology or subtype of idiopathic inflammatory myopathies. According 
to most experts, polymyositis is currently a diagnosis of exclusion and is the rarest subtype 
of idiopathic inflammatory myopathies, accounting to no more than 5  % of all cases 
in this group.

Key words: idiopathic inflammatory myopathies, polymyositis.
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Идиопатические воспалительные 
миопатии (ИВМ) – группа редких 

гетерогенных аутоиммунных заболева-
ний неизвестной этиологии, характери-
зующихся воспалительным поражением 
поперечнополосатой мускулатуры и кожи, 
а также развитием специфической орган-
ной патологии, включающей, прежде всего 
поражение легких, сердца и верхнего отде-
ла желудочно-кишечного тракта [2, 6]. В на-
стоящее время, по мнению большинства 
авторов, группа ИВМ включает 5 основ-
ных подтипов: полимиозит (ПМ), дерма-
томиозит (ДМ), аутоиммунную некротизи-
рующую миопатию (АНМ), спородический 
миозит с включениями (СМВ) и пере-
крестный (overlap) миозит (ПрМ) [19, 15]. 

История изучения ИВМ насчитывает 
более 100 лет. Изначально данная группа 
заболеваний была представлена ПМ, кото-
рому в XIX веке соответствовало 2/3 име-
ющихся на тот момент клинических опи-
саний, и ДМ. Первые описания ПМ и ДМ 
принадлежат немецким клиницистам. Тер-
мин «полимиозит» был предложен E. Wagner 
в 1886 году, а «дерматомиозит» – H. Unver-
richt в 1891 году [1]. С тех пор накоплен 
значительный клинический и патоморфо-
логический материал, который позволяет 
расширить наши представления о дан-
ной патологии и, в частности, о ПМ. 

Согласно эпидемиологическим иссле-
дованиям распространенность ИВМ со-
ставляет 1,4–5,9 случая на 100 тыс. чело-
век с соотношением мужчин и женщин 
1:3 [5, 6]. Все подтипы ИВМ, за исключе-
нием ДМ, чаще развиваются у лиц сред-
него возраста. ДМ встречается у детей 
и взрослых [19]. По данным современ-
ной литературы, ДМ, ПрМ и АНМ в со- 
вокупности составляют 90  % всех слу- 
чаев ИВМ [20]. ПМ является наименее 
частым из всех подтипов данной патоло-
гии и очень редким как самостоятель-

ная нозологическая единица [11, 20]. 
Также известно, что ПМ (3,8  %), в отли-
чие от ДМ (23,5  %), редко имеет связь 
со злокачественными новообразования
ми [6]. 

Этиология ПМ по-прежнему неизвестна. 
В роли триггеров могут выступать некото-
рые инфекционные агенты (ретровирусы), 
лекарственные средства, беременность, 
травмы, злокачественные новообразо-
вания, длительная инсоляция и др. [4]. 
На роль генетической предрасположенно-
сти в развитии заболевания указывает 
возможность развития ПМ у монозигот-
ных близнецов и кровных родственни-
ков пациентов [1]. 

Существует мнение, что в основе разви-
тия заболевания лежат клеточные иммун-
ные реакции. ПМ представляет собой ре-
зультат ограниченного цитотоксического 
ответа Т-лимфоцитов (CD8+) против мы-
шечных волокон, экспрессирующих анти-
ген HLA I класса, который в норме отсут-
ствует в сарколемме миофибрилл [3]. 
Аутоагрессивные Т-лимфоциты (CD8+) вы-
свобождают гранулы перфорина, которые 
опосредуют некроз внешне здоровых, не-
некротизированных и экспрессирующих 
антиген HLA I класса миофибрилл. [1, 3]. 
Обнаружение в мышечных биоптатах ком-
плекса CD8-HLA I является гистологиче-
ским признаком ПМ при условии отсут-
ствия вакуолей, характерные для СМВ, 
и увеличенного количества соединитель-
ной ткани – морфологического признака 
мышечной дистрофии [19].

ПМ, как правило, имеет подострое на-
чало (от нескольких недель до нескольких 
месяцев). Для заболевания характерно 
симметричное поражение проксимальных 
групп мышц верхних и нижних конечно-
стей, мышц шеи, глотки, гортани и верхней 
трети пищевода, клинически проявляюще-
еся мышечной слабостью при сохране-
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нии сухожильных рефлексов [5]. Пациенты 
испытывают затруднения при умывании, 
причесывании, доставании предметов, на-
ходящихся выше уровня головы. Имеют 
сложности при подъеме с низкого стула, 
посадке в транспорт, попытке оторвать го-
лову от подушки и удерживать ее в верти-
кальном положении. Можно наблюдать 
изменение походки, эпизоды неожидан-
ных падений, развитие дисфонии, дисфа-
гии с аспирацией жидкости, пищи и, как 
следствие, развитие аспирационной пнев-
монии. Также развитие респираторных 
симптомов (одышки, кашля) может быть 
обусловлено интерстициальным пораже-
нием легких, развитием артериальной ле-
гочной гипертензии, поражением дыха-
тельной мускулатуры и диафрагмы [5, 14]. 
Следует отметить, что поражение легких 
является наиболее распространенным 
органным проявлением ПМ (80  % слу- 
чаев). Оно может опережать развитие 
мышечного синдрома или развиваться 
одновременно с ним. Присутствие при-
знаков поражения легких на ранних эта-
пах заболевания, безусловно, является 
фактором неблагоприятного прогноза [5]. 

Начиная с 1970 года, неоднократно 
предпринимались попытки разработать 
оптимальные диагностические критерии 
ИВМ [1]. Наиболее широкое распростра-
нение получили оригинальная классифи-
кация и диагностические критерии ИВМ, 
предложенные А. Bohan и J. B. Peter 
в 1975 году [8, 9]. Данные диагностиче-
ские критерии [8, 9] учитывали клиниче-
ские проявления, лабораторные данные, 
результаты гистологических, электромио-
графических исследований и длительное 
время оставались основополагающими. 
Открытие в конце ХХ века миозит-специ
фических (МСА) и миозит-ассоциирован-
ных аутоантител (МАА) [7, 16] значительно 
расширило представление о патогенезе 

ИВМ. Был доказан не только аутоиммун-
ный генез ИВМ, но и их иммунологическая 
гетерогенность, существование клинико- 
иммунологических подтипов ИВМ – симпто
мокомплексов, ассоциированных с рядом 
иммунологических маркеров (аутоанти-
тел) [2], что создало прецедент для пере-
смотра критериев А. Bohan и J. B. Peter. 
Появились публикации, в которых авторы, 
основываясь на клинико-серологических, 
иммуногистохимических и морфологиче-
ских признаках ИВМ, предлагали новые 
классификационные критерии данной па-
тологии. Ученые сравнивали предложен-
ные ими критерии с оригинальными кри-
териями А. Bohan и J. B. Peter 1975 года. 
Результаты сравнения свидетельствовали 
о гипердиагностике ПМ при использова-
нии критериев А. Bohan и J. B. Peter [17, 
18]. Так, например, Y. Troyanov et al. [17] 
в 2005 году провели обследование 100 па-
циентов с ИВМ из Канады и Франции, 
сравнивая оригинальные критерии Bohan 
и Peter с двумя предложенными ими 
вариантами классификационных крите- 
риев, в которых впервые выделили ПрМ. 
Первый вариант критериев авторы на-
звали «модифицированными критериями 
А. Bohan и J. B. Peter». В них ПрМ опреде-
лялся как сочетание оригинальных кри-
териев ИВМ 1975 года хотя бы с одним 
из следующих клинических признаков: 
полиартрит, синдром Рейно, склеродак-
тилия, нарушение моторики пищевода. 
Второй вариант критериев был назван 
«клинико-серологическими критериями». 
В отличие от «модифицированных кри- 
териев А. Bohan и J. B. Peter» «клинико-
серологические критерии» дополнитель-
но учитывали результаты тестов на нали-
чие иммунологических маркеров (МСА 
и МАА). Согласно полученным данным 
распределение различных подтипов ИВМ 
с учетом оригинальных критериев А. Bohan 
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и J. B. Peter значительно отличалось от рас-
пределения, при котором использовались 
два новых варианта критериев. Так, с уче-
том оригинальных критериев ПМ был наи-
более частым заболеванием как на мо-
мент установления диагноза ИВМ (n = 45, 
45 %), так и при динамическом наблюде-
нии (n  =  33, 33  %). В процессе наблю- 
дения 12 (27  %) из 45 случаев, перво- 
начально классифицированных как ПМ, 
были интерпретированы как ДМ (n = 4), 
миозит, связанный с системными забо-
леваниями соединительной ткани (n = 7) 
и миозит, ассоциированный со злокаче-
ственными новообразованиями (n = 1). 
В тоже время, при использовании «мо-
дифицированных критериев А. Bohan  
и J. B. Peter» ПМ был редкой патоло- 
гией на момент установления диагноза 
ИВМ. Диагноз ПМ был установлен только 
в 14 случаях (14  %), при последующем 
наблюдении 5 (36  %) из которых были 
отнесены к группе ПрМ. Также необхо-
димо отметить, что результаты распреде-
ления пациентов на подтипы при исполь-
зовании «модифицированных критериев 
А. Bohan и J. B. Peter» и «клинико-серо- 
логических критериев» были сравни- 
мы, различая зарегистрированы только 
в 2-х случаях. Кроме этого, ученые выде-
лили ряд особенностей в группе пациен-
тов с ПМ, установленным согласно крите-
риям Y. Troyanov et al.: развитие патологии 
в более старшем возрасте, хроническое 
течением заболевания и высокий уро-
вень рефрактерности к терапии глюко-
кортикостероидами (50 %) [17]. Учитывая 
полученные результаты, авторы предла-
гают отказаться от оригинальных крите-
риев А. Bohan и J. B. Peter, поскольку 
они способствуют гипердиагностике ПМ, 
большая часть из которого после исполь-
зования предложенных «модифицирован-
ных критериев А. Bohan и J. B. Peter» 

и «клинико-серологических критериев» 
была отнесена к группе ПрМ. По мнению 
исследователей, «клинико-серологические 
критерии» позволяют правильно устано-
вить диагноз ПМ в 98,5 % случаев [17]. 

Большая надежда возлагалась на но-
вые классификационные критерии ИВМ 
под эгидой Европейской антиревматиче-
ской лиги (EULAR) и Американской колле-
гии ревматологов (ACR), работа над которы-
ми продолжалась более 10 лет. В 2017 году 
критерии были утверждены [12]. Они осно-
ваны на балльной оценке различных при-
знаков миопатий, позволяющей рассчитать 
вероятность диагноза ИВМ, и представ-
лены в виде двух моделей – с данными 
биопсии мышц и без них. Для расчета 
вероятности диагноза ИВМ авторы пред-
лагают использовать веб-калькулятор, ко-
торый размещен на сайте www.imm.ki.
se/biostatistics/calculators/iim [12, 4]. Па-
циент, классифицированный в группу ИВМ 
(вероятность ИВМ ≥ 55 % согласно резуль-
татам расчета веб-калькулятора), может 
быть дополнительно классифицирован 
в подгруппу ИВМ. Согласно классифика-
ционным критериям EULAR/ACR 2017 года 
группа взрослых пациентов с ИВМ вклю-
чает только 4 подтипа: ПМ, СМВ, ДМ 
и амиопатический дерматомиозит [12]. 
Эксперты признают, что их новые критерии 
не совершенны и имеют ряд ограниче-
ний. Так, например, у значительной части 
пациентов исследуемой группы отсутство-
вали результаты биопсии. Из-за неболь-
шого размера выборки, исследователи 
не смогли выделить среди взрослых па-
циентов подгруппы АНМ, ПрМ и гипоми-
опатического дерматомиозита. В связи 
с этим пациенты с АНМ были включе- 
ны в подгруппу ПМ, а пациенты с ПрМ, 
по мнению экспертов, могли быть оши-
бочно отнесены к группе ПМ или ДМ. 
Также известно, что большинство МСА 
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и МАА были открыты уже после начала ра-
боты международной экспертной группы. 
По этой причине из всей диагностиче-
ской панели МСА и МАА только аутоанти-
тела к Jo-1 были включены в перечень 
анализируемых параметров [19]. В связи 
с вышеизложенным, эксперты предлагают 
в ближайшее время вновь пересмот
реть классификационные критерии ИВМ 
с целью включения в них большего коли-
чества аутоантител, определения более 
специфических гистологических призна-
ков ИВМ и выделения подгрупп АНМ 
и ПрМ [20]. 

О необходимости пересмотра класси-
фикационных критериев ИВМ EULAR/ACR 
2017 года также свидетельствует появле-
ние в последнее время новых публика-
ций [13, 19]. Авторы обращаю внимание 
на необходимость включения диагности-
ческой панели аутоантител в классифика-
ционные критерии ИВМ. По их мнению, 
с открытием МСА стало очевидным, что 
каждый подтип ИВМ имеет не только 
свои клинико-морфологические особен-
ности, но и серологическую характерис
тику. Подтипы ИВМ, выделенные, в том 
числе, с учетом аутоантител, представляют 
собой более однородные группы, что мо-
жет способствовать изучению механиз-
мов патогенеза ИВМ и разработке тар-
гетной терапии [13]. 

Сегодня общепризнано, что ПМ не 
имеет серологических маркеров [7, 20]. 
Также, при данном заболевании отсут-
ствует поражение кожи, а гистологиче-
ская картина, представленная комплек-
сом CD8-HLA I, не является уникальной 
для ПМ [11], так как схожие морфологи-
ческие изменения могут быть выявлены 
при СМВ и мышечной дистрофии [3, 10]. 
В настоящее время большинство экспер-
тов считают, что ПМ является самым ред-
ким подтипом ИВМ и составляет не бо-

лее 5  % среди всех случаев из данной 
группы [11, 20], а некоторые исследова-
тели даже ставят под сомнение его су-
ществование как самостоятельной пато-
логии [7, 18]. Сегодня ПМ – это сложно 
диагностируемое заболевание. Он часто 
ошибочно может быть выставлен пациен-
там с другой патологией или подтипом ИВМ 
(СМВ, АНМ, ПрМ, мышечная дистрофия), 
для которых также характерны «прокси-
мальный мышечный синдром» и отсут-
ствие поражения кожи [3, 11, 20]. Являясь 
в настоящее время диагнозом исключе-
ния, ПМ, по мнению экспертов, представ-
ляет собой подострую проксимальную 
воспалительную миопатию у взрослых, 
при которой отсутствуют кожные высыпа-
ния, эндокринопатии, семейный анамнез 
нервно-мышечных заболеваний и пред-
шествующее воздействие миотоксических 
препаратов (статины и др.) [3]. Также, со-
гласно классификационным критериям 
ИВМ EULAR/ACR 2017 года, при поста-
новке диагноза ПМ, в отличие от других 
подтипов ИВМ, необходимо выполнение 
гистологического исследования мышц [12].
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