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Легкие - наиболее вовлекаемый в патологический процесс орган при идиопатических воспали-
тельных миопатиях. В статье представлен анализ литературы за 2011-2015 гг. о распространен-
ности интерстициальных заболеваний легких, ассоциированных с идиопатическими воспалитель-
ными миопатиями. Представлено наблюдение, иллюстрирующие полиорганность поражения при 
дерматомиозите. 
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Введение. Идиопатические воспалительные 
миопатии (ИВМ) редкие, но встречаемые в попу-
ляции заболевания. ИВМ определяют как группу 
хронических иммуно- опосредованных системных 
воспалительных заболеваний, которые проявляют-
ся разной степенью воспаления мышц. К ИВМ тра-
диционно относят дерматомиозит, полимиозит, 
миозит с внутриклеточными включениями и не-
которые другие. Нозологическую «суверенность» 
всех вариантов ИВМ определяют поражение мышц 
и кожи. В то же время известно, что воспалитель-
ные миопатии могут быть вторичными по отноше-
нию к злокачественным новообразованиям, так 
называемые паранеопластические миопатии. В 
1975 году ВоЬап А. и Ре1ег 1.В. предложили диаг-
ностические критерии ИВМ, которые медицинс-
кое сообщество применяло для практических и 
научных целей почти три десятилетия. На совре-
менном этапе многие исследователи отдают пред-
почтение диагностическим критериям МШег Р.М., 
2001 [1]. Висцеральные проявления ИВМ пред-
ставлены вовлечением легких, сердца, пищева-
рительной системы и др. Наиболее частым орган-
ным поражением при ИВМ признаны интерстици-
альные заболевания легких (ИЗЛ). При ИВМ мо-
гут формироваться и другие легочные осложне-
ния: аспирационная пневмония, оппортунистичес-
кие респираторные инфекции, спонтанный пнев-
момедиастинум, легочная гипертензия, несостоя-
тельность дыхательной мускулатуры, лекарствен-
но-индуцированные пневмониты [2]. Но именно 
ИЗЛ обусловливают тяжесть течения заболевания 
и летальность при ИВМ. Своевременная диагно-
стика ИЗЛ очень важна, так как стандартная тера-
пия глюкокортикостероидами при ИЗЛ бывает не-

эффективной. Требуются более агрессивные под-
ходы, использование комбинаций глюкокортико-
стероидов и цитостатиков, внутривенного имму-
ноглобулина, биологических агентов. Диагности-
ка ИЗЛ, основываясь только на клинических дан-
ных (одышка, кашель и др), безусловно будет 
слишком поздней. Оптимальным диагностическим 
инструментом при подозрении на ИЗЛ считается 
компьютерная томография высокого разрешения. 
Учитывая доступность такого рода визуализации 
на современном этапе, в литературе возросло ко-
личество публикаций по ассоциации ИВМ и ИЗЛ. 
Какова же истинная распространенность ИЗЛ при 
ИВМ, каковы предикторы формирования ИЗЛ при 
ИВМ? 

Цель: определить распространенность интер-
стициальных заболеваний легких у пациентов с 
идиопатическими воспалительными миопатиями 
по данным РиЬМеё, МесШпе (2011-2015 гг.). 

Задачи: 
изучить статьи в базах РиЬМес!, МесШпе, 

опубликованные с 2011 по 2015 год, содержа-
щие ключевые слова: ёегта1отю8Ш8/ро1утю8Ш8+ 
т1ег81;Ша11ип§ сНзеазе; 

определить количество описанных случа-
ев и частоту ИЗЛ у данной категории пациентов; 

уточнить варианты ИЗЛ у пациентов с 
ИВМ. 

Материал и методы. В исследование были 
включены статьи, содержащие ключевые слова 
ёегта!отю8Ш8/ро1утю8Ш8 и т1;ег8Ш1а1 1ип§ 
сНзеазе, опубликованные за предшествующие 5 лет 
в электронных базах РиЬМеё, МесШпе, где под-
бор пациентов соответствовал диагностическим 
критериям МШег, 2001. Критерии исключения: 



ювенильный дерматомиозит/полимиозит; паране-
опластический дерматомиозит/ полимиозит; пере-
крестные синдромы и другие более редкие виды 
(гранулематозный миозит, эозинофильный мио-
зит, орбитальный миозит, фокальный миозит, ос-
сифицирующий миозит). 

Результаты и обсуждение. Проанализирова-
ны результаты исследований, опубликованные в 
17 полнотекстовых статьях [3-19]. Количество 
пациентов, включенных в исследование, составило 
1507 (п=1507). Клинические и рентгенологичес-
кие признаки ИЗЛ диагностированы у 687 паци-
ентов (45,5%). При этом атипичный дерматомио-
зит ассоциирован с ИЗЛ у 84% пациентов: 3 пол-
нотекстовые статьи, п=104. В исследованиях, в 
которые включены пациенты с дерматомиозитом 
и полимиозитом (п=1403) ИЗЛ констатированы у 
599 пациентов (42,6%). 

Описаны варианты быстро прогрессирующе-
го заболевания легких (острое/подострое) и хро-
нического. Для острого процесса характерным 
при компьютерной томографии высокого разре-
шения признается паттерн «консолидации», что 
отражает заполнение альвеол патологическим со-
держимым в виде жидкости, клеточных элемен-
тов, фиброзной ткани и другого субстрата. При 
подостром течении ИЗЛ наблюдают паттерн «ма-
тового стекла», характеризующийся незначитель-
ным повышением плотности легочной ткани при 
сохранении видимости сосудов и стенок бронхов 
в зоне патологических изменений. Линейная и 
межъальвеолярная сетча-
тость ассоциирована с хро-
ническим вариантом ИЗЛ 
и возникает в результате 
утолщения легочного ин-
терстиция при заполнении 
его жидкостью, клеточны-
ми элементами, фиброзной 
тканью или другим патоло-
гическим субстратом и со-
провождало хроническое 
течение ИЗЛ—паттерн 
«сетчатый рисунок». Тер-
минальная стадия представ-
лена паттерном - «сотовое 
легкое». Картина формиру-
ется в результате замещения 
нормальной легочной тка-
ни кистозными полостями 
- расширенными респира-
торными бронхиолами [4, 
8]. При морфологическом 
исследовании у пациентов 

с ИВМ-ассоциированными ИЗЛ описаны все ва-
рианты повреждения легких: диффузное альвео-
лярное повреждение - равномерное повреждение 
паренхимы легких с альвеолярными макрофага-
ми в просвете альвеол и минимальным пораже-
нием интерстиция; обычная интерстициальная 
пневмония - нарушение архитектуры легких, фиб-
роз с «сотовыми» изменениями, фокусы фиброб-
ластов, неоднородность данных изменений в био-
птате (временная гетерогенность); неспецифичес-
кая интерстициальная пневмония - однородное ин-
терстициальное воспаление с очень редким вклю-
чением фибробластических фокусов; облитери-
рующий бронхиолит с организующейся пневмо-
нией - пятнистое распространение полиповидной 
грануляционной ткани в дистальных воздухонос-
ных путях [3, 6, 19]. 

Предикторами быстропрогрессирующего ва-
рианта ИЗЛ определены серологические призна-
ки антисинтетазного синдрома, антитела к мела-
нома- ассоциированному антигену 5, плейотроп-
ный фактор роста програнулин, 1Ь-18, повышен-
ный уровень ферритина, а так же клинические -
черная раса, наличие сыпи Готтрона, лихорадка, 
артралгии [3, 4, 8, 10, 13, 18]. 

Дискуссия. Мы наблюдаем пациента с ИВМ 
в течение 2 лет и 3 месяцев с дебютом заболева-
ния в виде ИЗЛ. Диагноз был выставлен в соот-
ветствии с критериями МШег, 2001. Программа 
онкопоиска включала мультиспиральную компь-
ютерную томографию органов грудной клетки, 

Рис. 1. Гелиотропная сыпь, 
расположенная, на коже 
лица, нижних конечностей, 
спине. Сыпь наиболее ярко 
была выражена при 
поступлении в стационар и 
угасала по мере улучшения 
состояния. На снимке 
представлен вариант 
угасающей сыпи. 



Рис. 2. Исследование локальной 
сократимости миокарда левого 
желудочка: фрагменты протоколов 
ультразвукового исследования 
сердца в дебюте заболевания (2а) и 
спустя 12 месяцев от начала 
заболевания (26). В динамике 
развился гипокинез переднего, 
передне-перегородочного, нижне-
перегородочного, передне-
верхушечного и верхушечно-
перегородочного сегментов левого 
желудочка. 

компьютерную томографию органов брюшной по-
лости, эндоскопические исследования верхних 
отделов желудочно-кишечного тракта и толстого 
кишечника, серологические «онкомаркеры». При 
пункционной биопсии участка кожи обнаружены 
периваскулярные лимфоидные инфильтраты с уча-
стками акантоза. 

У пациента кроме ИЗЛ в течение периода на-
блюдения поэтапно развивались следующие син-
дромы: гелиотропная сыпь (рис.1), миозит с вов-
лечением прокси-
мальных групп 
мышц и глоточ-
ных, рецидивиру-
ющие артралгии, 
очаговый карди-
осклероз (рис.2), 
легочная гипертен-
зия, умеренное 
снижение скорос-
ти клубочковой 
фильтрации, при-
знаки правожелу-
дочковой недоста-
точности ЫУНАIII 
класс. 

Пациент полу-
чал терапию глю-
кокортикостерои-
дами. Однако, ИЗЛ 
носило быстро-
прогрессирующий 

характер, по поводу чего в течение 2013-2015 
года пациент госпитализировался 14 раз. 

В наблюдаемом случае имелись клинические 
предикторы неблагоприятного течения ИЗЛ (ли-
хорадка, артралгии), радиологические (паттерн 
«консолидации») (рис.3). 

Кроме того клинические составляющие антисин-
тетазного синдрома также были отмечены: руки «ме-
ханика», феномен Рейно, ИЗЛ, миопатия. Усугубля-
ло ситуацию отсутствие приверженности лечению. 

Рис. 3. Обзорная 
рентгенография органов 
грудной клетки спустя 2 месяца 
от начала заболевания. В 
нижних долях легких, больше 
справа участки очагов о-
инфильтративных изменений и 
участки консолидации 
легочной ткани справа. 



Заключение. ИВМ редкие, но встречаемые 
в популяции заболевания. Неблагоприятный про-
гноз у данной категории пациентов определяет-
ся вовлечением легких, что наблюдается у 
42,6% пациентов с дерматомиозитом/ полими-
озитом и у 84% с амиопатическим дерматомио-
зитом. Наблюдаемый нами пациент с дермато-
миозитом представил клинические признаки ан-
тисинтетазного синдрома, быстро прогрессиру-
ющее ИЗЛ, вовлечение сердца с формировани-
ем крупноочагового кардиосклероза. Быстрое 
прогрессирование течения заболевания отмече-
но на фоне неполного ответа на глюкокортикос-
тероиды и рецидивов при их отмене. В то же 
время, успешное лечение пациентов с ИВМ воз-
можно при сотрудничестве пациента и врача с 
применением цитостатической терапии в соот-
ветствии с клинической ситуацией и при меж-
дисциплинарном подходе. 
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