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Ідіопатичні запальні міопатії (ІЗМ) — це гетерогенна група рідкісних 
системних захворювань, що характеризуються запальним уражен-

ням поперечно-смугастої мускулатури й іноді шкіри, призводячи до 
м’язової слабкості, збільшення концентрації м’язово-специфічних 
ферментів, а також ознаками запалення при біопсії м’язів і специфічної 
органної патології [15]. В основі класифікації ІЗМ лежать особливос-
ті клінічної картини, вік маніфестації, імуногістопатологічні прояви 
і відповідь на лікування [16]. Основні типи ІЗМ включають: дермато-
міозит (ДМ) (класичний, ювенільний і аміопатичний), поліміозит 
(ПМ) (класичний і оверлап-міозит), некротизуючий автоімунний 
міозит/міопатія (НАМ), спорадичний міозит із включеннями (СМзВ). 
Диференційна діагностика перерахованих вище клінічних форм між 
собою і від інших захворювань, що імітують ці стани, вкрай складна, 
але надважлива, тому що кожен підтип ІЗМ має різний прогноз і від-
повідь на терапію. ДМ, ПМ і НАМ зазвичай чутливі до імунотерапії, 
тоді як СМзВ, як правило, резистентний до цих агентів. Оскільки ІЗМ 
потенційно піддаються лікуванню, необхідні проведення ранньої діа-
гностики і ранній початок терапії [48].
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Стрімкий розвиток фундаментальних досліджень медицини в останнє десяти-
ліття дозволяє по-новому розглянути етіопатогенез низки хвороб, до яких, 
зокрема, належать запальні міопатії. Ідіопатичні запальні міопатії (ІЗM) — це 
група хронічних автоімунних станів, при яких у патологічний процес залучають-
ся насамперед проксимальні групи м’язів. Найбільш поширені типи ІЗМ: дерма-
томіозит, поліміозит, некротична автоімунна міопатія і спорадичний міозит із 
включеннями.

Даний клінічний огляд присвячений диференційній діагностиці зазначених клі-
нічних форм ІЗМ, що вкрай важливо, оскільки кожен підтип характеризується 
індивідуальною картиною перебігу і відповіддю на терапію. Маніфестуючими 
ознаками ІЗМ є підгострий або хронічний початок проксимальної м’язової слаб-
кості, що проявляється труднощами при вставанні зі стільця, підйомі сходами, 
підійманні предметів і розчісуванні волосся. Крім того, для ІЗМ характерні 
позам’язові прояви (інтерстиціальне захворювання легень, біль у суглобах, 
феномен Рейно, ураження серця (аритмії, шлуночкова дисфункція, міокардит), 
дисфагія). Лабораторні дослідження, які визначають підвищений рівень сиро-
ваткової креатинфосфокінази і наявність міозит-специфічних антитіл, можуть 
допомогти в диференціації клінічного фенотипу і підтвердженні діагнозу. Наявні 
досить специфічні ознаки міопатії на електроміографії, однак саме біопсія м’язів 
залишається золотим стандартом у діагностиці ІЗМ. Удосконалення класифіка-
ційних критеріїв, нові можливості патогістологічного дослідження і візуалізація 
м’язів дозволили поліпшити діагностику підтипів даного захворювання, що 
вкрай важливо, бо рання діагностика й рання ініціація терапії залишаються 
наріжним каменем для оптимального прогнозу.
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запальні міопатії, дерматоміозит, поліміозит, міозит із включеннями, 
діагностика, біопсія м’язів.

Ідіопатичні запальні міопатії: 
складнощі діагностики
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Епідеміологія
Оскільки ІЗM досить рідкісна патологія, було 

опубліковано лише кілька епідеміологічних 
досліджень. У період між 1947 і 2000-ми рр. 
щорічна захворюваність ІЗM у дослідженнях 
з використанням більш старих діагностичних 
критеріїв становила 0,4—1,0, а в період 2000—
2015 рр. — 2,4—2,8 випадку на 100 тис. населен-
ня [10, 18, 43, 60]. Відносно недавнє дослідження 
в США показало, що частота й поширеність ДМ 
становить 1,4 і 5,8 випадку на 100 тис. населення 
відповідно, з більш високою поширеністю серед 
старшої вікової групи і жінок [21]. Поширеність 
ПМ становить 9,7 на 100 тис. населення. На 
думку авторів та інших експертів, надто висока 
поширеність ПМ була обумовлена відсутністю 
підтвердження діагнозу гістологічним дослід-
женням м’язів [21]. У ретроспективному дослід-
женні НАМ склав 19 % ІЗM, у той час як ДМ 
і неспецифічний міозит становили 36 і 39 % від-
повідно (слід зазначити, що це дослідження не 
включало пацієнтів із СМзВ) [38]. Дослідження 
Mayo Clinic показало, що ПМ є найбільш поши-
реним клінічним фенотипом серед ІЗМ [11], 
причому захворюваність на ДМ і ПМ збільшу-
ється з віком і сягає піку у віці 50—59 років [31]. 
Проте, СМзВ усе ще вважається найбільш час-
тою набутою міопатією після 50 років [40]. 
Поширеність СМзВ в Австралії складає 9,3 на 
1 млн населення в загальній популяції і 51,3 на 
1 млн осіб у віці старше 50 років з переважанням 
чоловіків [40].

Класифікаційні критерії 
ідіоматичних запальних міопатій
На сьогодні існують кілька різних критеріїв 

для класифікації ІЗМ. Критерії А. Bohan 
і J.B. Peter (1975) є найбільш ранніми і широко 
вживаними в клінічній практиці [9]. Саме ці 
критерії, незважаючи на полікомпонентність 

наступних критеріїв ІЗМ, залишаються осно-
вними як для клінічної практики, так і для нау-
кових досліджень (табл. 1).

Згодом Європейський нервово-м’язовий центр 
(ENMC) на своєму 119-му міжнародному семі-
нарі представив комплексний набір критеріїв, 
що відображають клінічні і патофізіологічні 
прояви ІЗМ [28] (табл. 2). У критеріях ENMC 
(2004) (табл. 2, 3) вперше виділено адермопатич-
ний ДМ, автоімунну некротизуючу міопатію 
і неспецифічний міозит як окремі підтипи 
(фе нотипи), представлено критерії включення 
і виключення.

Нещодавно робочою групою International Myo-
si tis Classification Criteria Project під егідою 
Американської колегії ревматологів (ACR) і 
Єв ропейської антиревматичної ліги (EULAR) 
було розроблено нові класифікаційні критерії ДМ 
та інших запальних міопатій, та встановлено ви -
соку чутливість (94 %) і специфічність (85 %) цих 
критеріїв, хоча вони вимагають додаткової валі-
дизації в клінічних дослідженнях (табл. 4) [35].

Загальні клінічні вияви ІЗМ
В основі клінічного симптомокомплексу ІЗМ 

лежить прогресуюче утруднення у виконанні 
рухів, що вимагають використання проксималь-
них груп м’язів тулуба (вставання із стільця, 
підйом східцями або підіймання важких пред-
метів) [2]. Слабкість дистальних м’язів кінцівок 
при застібанні ґудзиків або утриманні об’єктів 
дебютує в клінічній картині хворих при міозиті 
з включеннями, і тільки в далеко запущених 
випадках при ПМ, ДМ і НАМ. Для очних м’язів 
не характерні всі підтипи ІЗМ, але лицьові м’язи 
часто втягуються в патологічний процес при 
міозиті з включеннями [16].

При всіх підтипах ІЗМ у патологічний процес 
можуть утягуватися розгиначі шиї і м’язи глотки, 
що призводить до складнощів з утриманням голо-

Таблиця 1. Діагностичні критерії для ІЗМ за А. Bohan і J.B. Peter, 1975 р.

Критерії Критерії виключення Коментарі

1. Симетрична слабкість м’язів проксимальних груп

1. Встановлене неврологічне 

захворювання, що проявля-

ється м’язовою слабкістю

2. Міастенія

3. М’язові дистрофії

4. Інфекційний міозит

5. Метаболічна міопатія

6. Гранулематозний міозит 

(саркоїдоз)

7. Міопатія, викликана ендо-

кринними захворюваннями

Достовірний ПМ — 

критерії 1—4

Ймовірний ПМ — 3 з кри-

теріїв 1—4

Можливий ПМ — 2 з кри-

теріїв 1—4

Достовірний ДМ — висип 

+ 3 будь-яких критерії

Ймовірний ДМ — висип + 

+ 2 будь-яких критерії

Можливий ДМ — висип + 

+ 1 критерій

2. Підвищений рівень м’язових ферментів (КФК, АлАТ, АсАТ, 

ЛДГ, альдолаза)

3. Міопатія на ЕМГ — короткі, низькоамплітудні, поліфазні 

потенціали рухових одиниць; потенціали фібриляції в стані 

м’язового розслаблення і високочастотні повторювані розряди

4. Біопсія м’язів свідчить про міозит: некроз м’язових волокон 

I і II типу, фагоцитоз, дегенерація і регенерація, зміна розмірів 

м’язових волокон, ендомізіальні, перимізіальні, периваскулярні 

або інтерстиціальні мононуклеарні клітини

5. Шкірні зміни, властиві для ДМ

Примітка. АлАТ — аланінова амінотрансфераза, АсАТ — аспартатова амінотрансфераза, КФК — креатинфосфокіназа, ЛДГ — лактат-

дегідрогеназа, ДМ — дерматоміозит, ПМ — поліміозит, ЕМГ — електроміографія.
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ви (симптом «падаючої голови») або дисфагії. 
При запущених/прогресуючих клінічних формах 
і рідкісних гострих випадках у патологічний про-
цес можуть залучатися дихальні м’язи [3]. Мо -
заїчні м’язові атрофії чотириголового м’яза 
стегна і передпліччя виникають, як правило, на 
початкових стадіях міозиту з включеннями, але 
також можливі й при інших підтипах ІЗМ, особ-
ливо якщо в клінічній картині присутня вираже-
на й тривала м’язова слабкість [40]. Біль у м’язах 
та болісність м’язів при пальпації зустрічаються 
часто при ІЗМ, особливо у пацієнтів з антисин-
тетазним синдромом. Але якщо біль у м’язах 
настільки виражений, що пацієнт відчуває труд-
нощі з підтриманням м’язової напруги, слід 
виключити фіброміалгію або фасциїт [16].

Екстрам’язові вияви ІЗМ можуть виникати при 
всіх підтипах, але найчастіше при антисинтетаз-
ному синдромі, рідше — при міозиті з включен-
нями [4]. Це можуть бути гарячка, поліартралгія, 
феномен Рейно, ураження серця (аритмії або 
шлуночкова дисфункція), що спостерігаються 
в доволі рідкісних випадках, а також ураження 
легень, обумовлене насамперед інтерстиціальним 
процесом, про який повідомляється в 10—40 % 
випадків [38]. Поширеність інтерстиціального 
захворювання легень (ІЗЛ), що виявляється за 
допомогою високороздільної комп’ю терної томо-
графії, досягає 70 % у пацієнтів з антитілами до 
гістидил-t-РНК-синтетази (anti-Jo-1) або анти-
тілами до білка, асоційованого з диференціюван-
ням меланоми (anti-MDA-5) [15].

Таблиця 2. Переглянуті Класифікаційні критерії European Neuromuscular Centre (ENMC) 2004 р. для діагнозу 

ІЗМ (адаптовано нами за J.E. Hoogendijk, A.A. Amato, B.R. Lecky та співавт.)

Критерії

Клінічні ознаки
Критерії включення
(a) Початок після 18 років, у постпубертатному періоді, однак у дітей може розвинутися ДМ або неспецифічний міозит

(b) Підгострий або поступовий дебют (але міозит із включеннями ніколи не починається підгостро)

(c) Характер слабкості: симетрична проксимальна > дистальна; згиначі шиї > розгиначі шиї

(d) Типовий для ДМ висип: геліотропна періорбітальна еритема; папули або еритема Готтрона над проксимальними між-

фаланговими і п’ястково-фаланговими суглобами, еритема на грудях і шиї (V-знак), у ділянці верхньої частини спини 

(симптом «шалі»).

Критерії виключення
(a) Нехарактерні для ІЗМ клінічні ознаки: перевага асиметричної дистальної м’язової слабкості

(b) Слабкість параорбітальних м’язів, ізольована дизартрія, слабкість м’язів розгиначів шиї > згиначів шиї

(c) Токсичні міопатія (наприклад, нещодавній вплив міотоксичних препаратів), декомпенсована ендокринопатія (гіпер- або 

гіпотиреоз, гіперпаратиреоз), амілоїдоз, сімейний анамнез м’язової дистрофії або проксимальних моторних невропатій

Підвищення рівня креатинфосфокінази у сироватці крові

Інструментальні дослідження
(a) Електроміографія (ЕМГ)
Критерії включення
(I) Спонтанна активність у вигляді потенціалів фібриляції, позитивних гострих хвиль або складних повторюваних розрядів

(II) Скорочення ПРО і зниження їх амплітуди

Критерії виключення
(I) Міотонічні розряди дозволяють припустити міотонію / міотонічну дистрофію або каналопатію

(II) Високоамплітудні ПРО збільшеної тривалості

(III) Відсутність ЕМГ-змін

(b) МРТ: дифузний або плямистий підвищений сигнал (набряк) м’язової тканини в режимі STIR
(c) Міозит-специфічні антитіла в сироватці крові

Гістологічні особливості
(а) Запальний інфільтрат (Т-клітини) в ендомізії, який оточує і інвазує ненекротизовані м’язові волокна

(b) CD8+ Т-клітини в ендомізії, які оточують (без достовірної інвазії) ненекротизовані м’язові волокна, або суцільна експресія 

антигенів HLA I класу

(c) Перифасціальна атрофія

(d) Відкладення мембраноатакуючого комплексу в капілярах, або зменшення щільності капілярів, або тубулоретикулярні 

включення в ендотеліальних клітинах, або експресія HLA I класу на перифасціальних волокнах

(e) Периваскулярний, перимізіальний запальний клітинний інфільтрат

(f) Невелика кількість CD8+ Т-клітинних інфільтратів в ендомізії, які чітко не оточують і не інвазують м’язові волокна

(g) Безліч некротизованих м’язових волокон — головна морфологічна риса. Мізерні скупчення запальних клітин перивас-

кулярно, перимізіально або їх повна відсутність. Відкладення мембраноатакуючого комплексу на ендотеліальній мемб-

рані капілярів, але мала кількість або відсутність тубулоретикулярних структур

(h) Вакуолі з окресленими краями, рвані, червоні волокна, цитохромоксидазо-негативні волокна дозволяють припустити 

міозит з включеннями

(i) Відкладення мембраноатакуючого комплексу на сарколемі ненекротизованих волокон та інші вказівки на м’язову дис-

трофію з імунопатологією

Примітка. ДМ — дерматоміозит, ІЗМ — ідіопатичні запальні міопатії, МРТ — магнітно-резонансна томографія, ПРО — потенціали рухо-

вих одиниць, ЕМГ — електроміографія.
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Специфічні клінічні вияви підтипів ІЗМ
Дерматоміозит (ДМ) зазвичай проявляється 

як гостра або повільно прогресуюча проксималь-
на м’язова слабкість, яка супроводжується або 
якій передує характерний шкірний висип [20]. 
Пацієнти скаржаться на труднощі при вставанні 
зі стільця, підйомі сходами, підійманні речей 

і розчісуванні волосся. Зазвичай дані вияви не 
супроводжуються больовим синдромом, але біль 
може бути важливою особливістю при гострому 
захворюванні і підшкірній кальцифікації. Отже, 
основним клінічним виявом ДМ є слабкість, а не 
біль у м’язах. У деяких пацієнтів розвивається 
задишка, пов’язана з ІЗЛ або слабкістю дихаль-

Таблиця 3. Інтерпретація даних переглянутих Класифікаційних критеріїв European Neuromuscular Centre 

(ENMC) 2004 р. для діагнозу ІЗМ

Достовірний ПМ
1) Усі клінічні критерії, за винятком висипу; 2) Підвищення рівня КФК; 3) М’язова біопсія вклю-

чає (a) і не включає (c, d, h, i)

Ймовірний ПМ
1) Усі клінічні критерії, за винятком висипу; 2) Підвищення рівня КФК; 3) Інструментальні крите-

рії (1 із 3); 4) М’язова біопсія включає (b) і не включає (c, d, g, h, i)

Достовірний ДМ 1) Усі клінічні критерії; 2) М’язова біопсія включає (с)

Ймовірний ДМ
1) Усі клінічні критерії; 2) М’язова біопсія включає (d) або (e), або підвищення рівня КФК, 

або 1 із 3 інших інструментальних критеріїв

Адермопатичний ДМ

1) Типові для ДМ шкірні зміни (геліотропний висип, декольте, шаль, симптом/папули Готтрона); 

2) Біопсія шкіри: редукція капілярної мережі, відкладення мембраноатакуючого комплексу на 

капілярах і вздовж дермально-епідермального з’єднання, варіабельна кератиноцитова карти-

на; 3) Відсутність м’язової слабкості; 4) Нормальний рівень КФК; 5) Відсутність змін при ЕМГ; 

6. Біопсія м’язів не відповідає критеріям імовірного або достовірного ДМ

Можливий ДМ 

без ураження шкіри

1) Усі клінічні критерії, за винятком шкірної патології; 2) Підвищення рівня КФК; 3) Інструмен-

таль ний критерій 1 із 3; 4) М’язова біопсія включає (c) або (d) і виключає всі інші

Неспецифічний міозит
1) Усі клінічні критерії за винятком висипу; 2) Підвищення рівня КФК; 3) Інструментальний кри-

терій 1 із 3; 4) Критерії м’язової біопсії включають (e) або (f) і виключають всі інші

Імуноопосередкована 

некротизуюча міопатія

1) Усі клінічні критерії, за винятком висипу; 2) Підвищення рівня КФК; 3) Інструментальний кри-

терій 1 із 3; 4) М’язова біопсія включає (g) і виключає всі інші

Примітка. ДМ — дерматоміозит, ІЗМ — ідіопатичні запальні міопатії, КФК — креатинфосфокіназа, МРТ — магнітно-резонансна томо-

графія, ПМ — поліміозит.

Таблиця 4. Нові класифікаційні критерії запальних міопатій (ACR, EULAR, 2017)

Ознаки
Бали

Біопсія 
не проведена

Біопсія 
проведена

Вік дебюту захворювання від  18 до < 40 років 1,3 1,5

Вік дебюту захворювання  40 років 2,1 2,2

Ураження м’язів

Симетрична слабкість проксимальних м’язів верхніх кінцівок, зазвичай прогресуюча 0,7 0,7

Симетрична слабкість проксимальних м’язів нижніх кінцівок, зазвичай прогресуюча 0,8 0,5

Згиначі шиї слабкіше розгиначів шиї 1,9 1,6

Проксимальні м’язи нижніх кінцівок слабкіше дистальних 0,9 1,2

Симптоми залучення шкіри

Геліотропний висип 3,1 3,2

Папули Готтрона 2,1 2,7

Симптом Готтрона 3,3 3,7

Дисфагія або інші ознаки порушення моторики стравоходу 0,7 0,6

Лабораторні ознаки

Підвищені рівні КФК, або ЛДГ, або АлАТ, або АсАТ 1,3 1,4

Анти-Jo-1 3,9 3,8

Дані біопсії

Інфільтрація ендомізія мононуклеарами, які не інфільтрують м’язові волокна 1,7

Інфільтрація перимізія або периваскулярної ділянки 1,2

Перифасцикулярна атрофія 1,9

Вакуолі 3,1

Примітка. Ймовірна ідіопатична запальна міопатія (ІЗМ) — > 5,5 бала без проведення біопсії, > 6,7 бала з проведенням біопсії. 

Визначена ІЗМ — > 7,5 бала без проведення біопсії, > 8,7 бала з проведенням біопсії. АлАТ — аланінамінострансфераза, 

АсАТ — аспартатамінотрансфераза, КФК — креатинфосфокіназа, ЛДГ — лактатдегідрогеназа.

Для розрахунку ймовірності запальної міопатії використовують калькулятор: www.imm.ki.se/biostatistics/calculators/iim.
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них м’язів, дисфагія через ураження стравоходу 
або глотки, застійна серцева недостатність або 
аритмія через міокардит та шлунково-кишкові 
кровотечі через васкулопатії кишечнику [7].

Типові шкірні висипання включають: еритема-
тозний фоточутливий висип на шиї, спині і пле-
чах (симптом «шалі»), лицьову еритему з пур-
пуровим забарвленням шкіри повік (геліотроп-
ний висип), яка часто асоціюється з періорбі-
тальним набряком, еритематозну ліхеноїдну 
папульозну лускату висипку над суглобами 
(папули Готтрона). Рідше висип може вражати 
передню частину грудей (V-знак) і долонну 
поверхню рук (зворотні папули Готтрона). Ха -
рактерною ознакою також є почервоніння, лу -
щення і тріщини на дорсальній та вентральній 
поверхнях рук — симптом «руки механіка». Інші 
шкірні вияви включають розширені капілярні 
петлі на нігтьовому ложі з навколонігтьовими 
телеангіектазіями, гіпертрофію кутикули нігтя, 
інфаркти (може, ураження) біля нігтьового ложа, 
петехії, сітчасте ліведо, гіперкератоз шкіри, фото-
дерматит, панікуліт. Ураження біля нігтьового 
ложа та «руки механіка» найчастіше зустріча-
ються при антисинтетазному синдромі [20].

ДМ може проявлятися самостійно або бути 
частиною інших синдромів, наприклад антисин-
тетазного й оверлап-синдромів.

Антисинтетазний синдром — один з найваж-
чих підтипів ІЗМ, що являє собою сукупність 
гострого ДМ, ПМ або НАМ з антисинтетазними 
антитілами, гарячкою, ІЗЛ за типом фіброзую-
чого альвеоліту (80 %), «руками механіка» (70 %), 
феноменом Рейно (60 %) і ревматоїдоподібним 
ерозивним поліартритом (60 %) [12, 32].

ІЗМ можуть бути складовою частиною овер-
лап-міопатій (ОМ). Оверлап-міопатія — це міо-
зит, що пов’язаний з іншим певним системним 
захворюванням сполучної тканини і характери-
зується наявністю «перехресних автоантитіл», 
включаючи міозит-специфічні або міозит-асоці-
йовані автоантитіла. Прояви оверлап-синдрому 
(overlap-syndrome) включають критерії щонай-
менше двох захворювань сполучної тканини, 
зокрема системного склерозу, ПМ/ДM, синдро-
му Шегрена і системного червоного вовчака. 
Деякі ретроспективні дослідження показали 
поширеність ІЗM у поєднанні з іншими авто-
імунними захворюваннями, за даними яких ОМ 
становить 23—27 % [6].

Аміопатичний ДМ характеризується шкірними 
виявами ДМ за відсутності м’язової слабкості 
протягом більш ніж 6 міс, а адерматопатичний 
ДМ — ізольованим міозитом без шкірних симп-
томів з патогістологічними особливостями ДМ 
при біопсії м’язів [56].

Ювенільний дерматоміозит (ЮДМ) характер-
ний для дітей молодше 18 років, зазвичай про-
являється гарячкою і висипами на шкірі, харак-
теризується, як правило, більш гострим почат-
ком і частими конституціональними виявами. 
Локалізація шкірних змін аналогічна такій при 
ДМ дорослих, проте може носити більш стійкий 
і виражений характер [34]. Мультисистемні про-
яви ЮДМ асоційовані з кальцинозом шкіри 
і васкулопатією шлунково-кишкового тракту 
[34]. Наявність шкірного кальцинозу передбачає 
високу активність захворювання і може бути 
пов’язаною із затримкою діагностики та лікуван-
ня. Класично кальциноз проявляється підшкір-
но, але можуть спостерігатися і внутрішньом’я-
зові депозити.

Поліміозит (ПМ) — рідкісне захворювання 
і водночас діагноз виключення. ПМ — це підго-
стра проксимальна запальна міопатія у дорослих, 
для яких не характерні наявність шкірних про-
явів, сімейного анамнезу нервово-м’язових за -
хворювань, прийом міотоксичних препаратів 
(статини, пеніциламін, зидовудин та ін.), залу-
чення лицьової і екстраокулярної мускулатури, 
ендокринопатій або клінічного фенотипу міози-
ту з включеннями [20]. Дисфагія зустрічається 
у третини пацієнтів. Найбільш часті позам’язові 
вияви — це ІЗЛ і міокардит; частіше діагносту-
ється у жінок і пацієнтів у віці старше 20 років 
[15]. На відміну від ДМ, ПM не властивий дитя-
чому віку.

Міозит, пов’язаний зі злоякісними новоутворен-
нями (онкоміозит), подеколи розглядається в 
літературі як окреме захворювання, яке можна 
клінічно або патологічно класифікувати як ДМ, 
ПМ або НАМ [1], і становить майже половину 
всіх ІЗМ після 65 років, але < 10 % в більш моло-
дій популяції [16]. Недавній мета-аналіз за учас-
тю пацієнтів з ПМ або ДМ показав сильний 
зв’язок між ПM/ДM і злоякісними новоутворен-
нями [58, 62]. Клінічна маніфестація пухлин може 
спостерігатися одночасно з формуванням симп-
томокомплексу ПМ/ДМ або після нього. Однак 
наявність резистентного до терапії шкірного 
васкуліту, в тому числі виразково-некротичного, 
дисфагії і позитивність за анти-р155/140 авто-
антитілам підвищує ризик можливого виявлення 
пухлини та верифікацію онкоміозиту [14, 58].

Некротизуюча автоімунна міопатія (НАМ) 
маніфестує у дорослих з підгострої, прогресую-
чої слабкості проксимальних м’язів без висипу. 
Слабкість, як правило, розвивається швидше, 
ніж при ПM, і помітно більш виражена [38], час-
то асоційована з болем у м’язах і дисфагією. 
Концентрація КФK зазвичай вище, ніж при 
інших ІЗМ. Вважається, що імунними опосеред-



УК РА ЇН СЬКИЙ ТЕ РА ПЕВ ТИЧ НИЙ ЖУР НАЛ    № 3    2019 77

ОГЛЯДИ

кованими тригерами НАМ є лікарські препарати 
[33]. Існують кілька варіантів НАМ: НAM-
паранеопластична-некротична міопатія, яка яв -
ляє собою важке й швидко прогресуюче захво-
рювання, що вражає дорослих у віці старше 
40 років [16]. Некротична міопатія з pipestem 
капілярами вражає аналогічну вікову групу 
і асоційована з підгострою слабкістю, інфарктом 
головного мозку через васкуліт, а також має 
специфічну гістологічну картину. Більшість 
пацієнтів з даним підтипом міопатії мають анти-
тіла проти частинок, які розпізнають сигнальний 
білок трансляційного транспорту (SRP), або 
проти 3-гідрокси-3-метилглутарил-коензим-А-
редуктази (HMGCR). Анти-HMGCR виявлені 
у 22 % хворих з НАМ, незалежно від викорис-
тання статинів, призводячи до блискавичної 
слабкості і застійної серцевої недостатності [18]. 
Індукований статинами НАМ уражає людей 
у віці від 46 до 89 років. Може розпочатися як 
через 10 років після початку прийому статинів, 
так і через кілька місяців після припинення їх 
прийому [22]. Встановлено зв’язок некротизую-
чої міопатії, що розвинулася на тлі прийому 
статинів, із антитілами anti-200/100-kd anti-
HMG-CoA-редуктази.

Спорадичний міозит із включеннями (СМзВ) 
спостерігається у пацієнтів старше 40 років із 
співвідношенням чоловіків і жінок 3 : 1 [5]. 
Захворювання, як правило, носить повільно про-
гресуючий характер. На відміну від інших ІЗM, 
цей підтип міозиту унікальний тим, що в процес 
утягуються як проксимальні, так і дистальні від-
діли м’язів симетрично або асиметрично [38, 40]. 

У двох третин пацієнтів м’язова слабкість почи-
нається в м’язах згиначів передпліччя разом з їх 
значною атрофією, особливо глибоких згиначів 
пальців рук. Квадрицепс і передній великий 
гомілковий м’яз також уражаються на ранніх 
стадіях, що призводить до спотикання і падіння. 
Дисфагія дуже поширена при СМзВ, є патогно-
монічною рисою і спостерігається більш ніж 
у 50 % пацієнтів [40]. На відміну від ПМ і ДM, 
незначна слабкість лицьових м’язів є поширеним 
явищем для СМзВ [15]; крім того відзначається 
погана відповідь на глюкокортикоїдну (ГК) 
терапію і імуносупресанти, які, як правило, ефек-
тивні при ПМ/ДМ. Ураження дихальної муску-
латури є найпоширенішою причиною смерті 
таких хворих [40]. Несприятливий прогноз при 
СМзВ пов’язаний з резистентністю до ГК та 
інших засобів фармакотерапії, які є дієвими при 
класичних формах ІЗМ. СМзВ досить рідко діа-
гностується, що, можливо, пов’язано з недостат-
ньою інформованістю ревматологів щодо діа-
гностичних критеріїв цього стану, які представ-
лені в табл. 5.

Діагностичні заходи
Лабораторні дослідження
Сироваткова креатинфосфокіназа (КФК). 

Рівень КФК у сироватці крові є найбільш чут-
ливим показником, натомість він не корелює 
з вираженістю симптомів, однак може нормалі-
зуватися в міру лікування. При ДМ 70—80 % 
пацієнтів матимуть істотне підвищення рівня 
КФК аж до 50-кратного рівня, в той час як 20 % 
пацієнтів з ДМ матимуть нормальні рівні КФК 

Таблиця 5. Оновлені діагностичні критерії міозиту з включеннями ENMC 2011 р.

Клінічні та лабораторні ознаки Діагноз Патологічні ознаки

Тривалість > 12 міс

Початок у віці > 45 років

КФК  15  верхньої межі норми

Слабкість згиначів пальців > розгиначів квадрицепса 

ТА/АБО

Слабкість розгиначів колінного суглоба  слабкості 

згиначів тазостегнового суглоба

Клініко-

патогістологічно 

визначений СМзВ

Усі ознаки з нижчеперелічених

Ендомізіальні запальні інфільтрати

Вакуолі з окресленими краями 

Накопичення білків або філаментів 15—18 нм

Тривалість > 12 міс

Початок у віці > 45 років

КФК  15  верхньої межі норми

Слабкість згиначів пальців > розгиначів квадрицепса

ТА

Слабкість розгиначів колінного суглоба  слабкості 

згиначів тазостегнового суглоба

Клінічно 

визначений СМзВ

Одна чи більше з нижчеперелічених ознак, 

але не всі

Ендомізіальні запальні інфільтрати

Підвищена експресія MHC І класу

Вакуолі з окресленими краями

Накопичення білків або філаментів 15—18 нм

Тривалість > 12 міс

Початок у віці > 45 років

КФК  15  верхньої межі норми

Слабкість згиначів пальців > розгиначів квадрицепса

АБО

Слабкість розгиначів колінного суглоба  слабкості 

згиначів тазостегнового суглоба

Ймовірний СМзВ

Одна чи більше з нижчеперелічених ознак, 

але не всі

Ендомізіальні запальні інфільтрати

Підвищена експресія MHC І класу

Вакуолі з окресленими краями

Накопичення білків або філаментів 15—18 нм

Примітка. КФК — креатинфосфокіназа, СМзВ — спорадичний міозит із включеннями.
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[32]. Набагато рідше пацієнти з ІЗМ мають під-
вищені рівні альдолази, ЛДГ, АсАТ і АлАТ. При 
ПM рівень КФК коливається від 5 до 50 разів 
вище норми. Рівень КФK при НАМ може бути 
надзвичайно високим і сягати 100-кратного 
збільшення: це захворювання з найбільш висо-
ким зростанням КФК. При СМзВ рівні KФК 
можуть бути нормальними або ледь підвищени-
ми, менш ніж у 10 разів перевищуючи верхню 
межу норми [32].

Швидкість осідання еритроцитів (ШОЕ). 
ШОЕ не є надійним показником активності 
і важкості уражень при ІЗМ, оскільки зазвичай 
вона нормальна або незначно підвищена. Те саме 
стосується і С-реактивного білка.

Специфічні для хвороб сполучної тканини авто-
антитіла. Антиядерні антитіла (АNА) виявля-
ються у 24—60 % пацієнтів з ДМ, 16—40 % — з ПМ 
і 20 % — з ІВМ [18]. Водночас для виключення 
перехресного синдрому і вторинного генезу міо-
патії у пацієнтів необхідно визначити також такі 
антитіла, як анти-Ro (SSA) і анти-La (SSB), анти-
Sm, анти-RNP, анти-Scl70, анти-dsDNA і анти-
центромерні антитіла. Наявність цих антитіл 
дозволяє припустити, що міопатія може бути 
вторинною щодо системного захворювання спо-
лучної тканини (наприклад, оверлап-синдром).

Міозит-специфічні антитіла. Міозит-специ-
фічні антитіла (МСА) відіграють важливу пато-
генетичну і діагностичну роль. Вони можуть 
визначати клінічний фенотип захворювання 
і прогноз для підгруп пацієнтів, більшість з них є 
предикторами поганої відповіді на лікування [32].

До МСА відносять:
1) антитіла до ядерної ДНК-гелікази (анти-

Mi-2) — їх наявність асоціюється з типовим 
ураженням шкіри при ДМ; виявляються 
у 15—30 % пацієнтів з ДМ і пов’язані із спри-
ятливим прогнозом: низький ризик розвитку 
ІЗЛ та добра відповідь на ГК-терапію [26];

2) антитіла до білка-5, що асоціюються з диферен-
ціюванням меланоми (анти-MDA-5) — антитіла 
до РНК-специфічної гелікази. Асо ці юються 
з аміопатичним ДМ або швидко прогресуючим 
інтерстиціальним ураженням легень [29];

3) антитіла до сигнал-впізнавальної частки (ан -
ти-SRP) — характерні для НАМ, ПМ, гостро-
го початку важкого некротизуючого міозиту, 
ураження серця, поганої відповіді на ГК 
терапію, високої смертності [29];

4) антитіла до проміжного фактора транскрип-
ції 1 (анти-TIF-1) — асоціюються з пара-
неоп ластичним ДМ [24];

5) антитіла до цитозольної 5’-нуклеотидази 1А 
(анти-cN1 або анти-NT5C1A) — асоціюються 
з міозитом із включеннями [2];

6) антитіла до гістидил-тРНК-синтетази (анти-
Jo-1) — пов’язані з антисинтетазним синдро-
мом (міопатія, гарячка, інтерстиціальне ура-
ження легень, синдром Рейно, артрит і «рука 
механіка») [4, 24];

7) антисинтетазні автоантитіла (анти-PL-7, 
анти-PL-12, анти-EJ, анти-OJ, анти-KS, анти-
Zo, анти-YRS) — асоціюються власне з анти-
синтетазним синдромом: деякі з них більшою 
мірою пов’язані з інтерстиціальним уражен-
ням легень, інші — з міозитом [4, 24];

8) антитіла до ядерного матриксного білка 
(анти-NXP-2) — асоціюються з паранеоплас-
тичним ДМ і є одним з найбільш поширених 
MСA при ЮДМ [1, 24];

9) антитіла до 3-гідрокси-3-метилглютарил-
коен зим-А-редуктази (анти-HMGCR) — 
антитіла до ферменту, на який діють статини. 
Характер ні також для НАМ [2, 14];

10) антитіла до ферментів, що активують малий 
убіквітинподібний білок-модифікатор SAE 
(анти-SAE) — характерні для ДМ [24];

11) аnti-p155/140 — характерні для ДМ при 
онкопатології [1, 24].

Автоантитіла до Jo-1 є найбільш поширеними 
до тРНК-синтетази (до 20 % ІЗМ). Інші анти-
синтетазні білки (PL-7, PL-12, EJ, KS, OJ, Ha та 
Zo) зустрічаються в < 5 % при ІЗМ [24], тому 
маючи велике патогенетичне значення, вони 
вкрай рідко визначаються в реальній клінічній 
практиці.

Скринінг на злоякісність
Як уже зазначалося, існує підвищений ризик 

розвитку злоякісних новоутворень при ІЗМ [24], 
тому часто ІЗМ розглядається як паранеоплас-
тичний синдром. Злоякісні новоутворення най-
частіше асоціюються з ДМ (у 25 % випадків), ПМ 
(10 %) і НАМ (40 %) [24]. Більшість злоякісних 
процесів діагностуються протягом 1 року від 
моменту виникнення клінічних симптомів ІЗМ, 
але буває й через 5 років від маніфестації [50]. 
Рак молочної залози і яєчників найчастіше 
зустрічаються в популяції жінок з ІЗМ, тоді як 
рак легень і передміхурової залози переважає 
в чоловіків. Інші злоякісні новоутворення, які 
зустрічаються у пацієнтів з міопатіями, включа-
ють лімфому, рак товстої кишки, підшлункової 
залози і сечового міхура [13]. Збільшують ризик 
виникнення рак-асоційованого міозиту: чоловіча 
стать, літній вік, наявність дисфагії, шкірний 
некроз, шкірний васкуліт, швидке прогресування 
міозиту, підвищене ШОЕ. Відтак рекомендуєть-
ся проводити скринінг усім пацієнтам з діагно-
зом ДМ/ПМ, особливо у хворих похилого віку, 
чоловіків і при недостатній ефективності глюко-
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кортикоїдів. Якщо під час первинного скринінгу 
ознак малігнізації не виявлено, повторний скри-
нінг рекомендується проводити через 3—6 міс; 
після чого поновлювати його кожні 6 міс про-
тягом 4 років [55].

Електрофізіологічні дослідження
Проведення електрофізіологічного досліджен-

ня нервової провідності є обов’язковим у паці-
єнтів з передбачуваною ІЗМ для виключення 
невропатичного процесу. Електроміографія 
(ЕМГ) виступає високоінформативним дослі-
дженням для всіх підтипів захворювання, є 
обов’язковим дослідженням для виключення 
нейрогенних уражень нейромоторного апарату 
й оцінки активності ІЗМ. При ЕМГ під час 
довільної напруги м’язів можна виявити міопа-
тичні низькоамплітудні поліфазні потенціал-
рухові одиниці (ПРО) зменшеної тривалості 
і підвищеної інсерційної і спонтанної активнос-
ті з фібриляціями, складними (псевдоміотоніч-
ними) розрядами, які повторюються, і позитив-
ними гострими хвилями. Псевдоміотонічні ак -
тивні розряди властиві НАМ. Для СМзВ харак-
терні довготривалі, високоамплітудні і поліфаз-
ні ПРО, вторинні до хронічного основного 
захворювання, на відміну від нейрогенного 
процесу [8].

Результати ЕМГ є корисними у визначенні 
активності патологічного процесу і дозволяють 
повністю виключити нейрогенні розлади, але не 
можуть бути використані для диференційної 
діагностики ІЗМ від токсичних або дистрофіч-
них міопатій [8].

Візуалізація при ІЗМ
Магнітно-резонансна томографія (МРТ) є 

методом візуалізації як для оцінки активності 
ІЗМ, так і вибору місця біопсії [15]. Перевагою 
даного методу є чітка диференціація уражених 
м’язів від нормальних за наявністю запального 
набряку і визначення структури м’язових воло-
кон. МРТ допомагає визначити патерн розподі-
лу м’язової залученості, позначивши збережені 
й уражені м’язи та ступінь їх зміни; МРТ дозво-
ляє також істотно звузити диференційно-діа-
гностичний ряд. При підозрі на міопатію вна-
слідок специфічної клінічної картини, але без 
виявлення первинно-м’язового патерну при 
ЕМГ, а також за відсутності достовірних біоло-
гічних маркерів, МРТ м’язів показана з метою 
виявлення ознак, характерних для певного типу 
міопатії, що вимагає проведення біопсії. Крім 
цього, МРТ допомагає виявити жирову інфіль-
трацію і фіброз при міофасціальному синдромі 
і «географію» селективності залучення м’язів 

у патологічний процес, особливо у випадках 
міозиту з включеннями. Оскільки жирова тка-
нина може перешкодити інтерпретації сигналу, 
слід використовувати T2-зважені зображення 
з пригніченням сигналу від жирової тканини або 
STIR-режим [17]. T1-зважені зображення (Т1-ЗЗ) 
корисні для виявлення жирової дегенерації ура-
жених м’язів у хронічних випадках. Хоча чутли-
вість цього методу дослідження висока і стано-
вить 96,6—100 %, дуже рідкісні помилково нега-
тивні результати становлять потенційний недо-
лік МРТ [17]. Специфічність МРТ, на жаль, 
нижче: МРТ може показувати підвищений сиг-
нал при денервації, метаболічних міопатіях, 
травматичних невропатіях, м’язовій та міотоніч-
ній дистрофії, рабдоміолізі, інфаркті м’язів, діа-
беті і навіть після інтенсивних фізичних вправ, 
які здатні серйозно знизити його цінність. МРТ 
усього тіла (STIR-режим) може підвищити чут-
ливість в окремих випадках, але є незручним 
методом для рутинного дослідження. Рис. 1 
ілюструє результати МРТ при встановленні діа-
гнозу ІЗM з проксимальним міозитом і асоційо-
ваним синовітом.

Ультразвукове дослідження (УЗД) м’язів при 
гострому процесі виявляє збільшений розмір, 
знижену ехогенність і підвищену перфузію ура-
жених м’язів, тоді як при хронічному міозиті 
розміри м’язів зменшуються, ехогенність збіль-
шується, а перфузія зменшується [59]. Ультра-
звуковий допплерівський режим з підвищеною 
контрастністю поліпшив специфічність порівня-
но з В-режимом, але його чутливість і прогнос-
тична цінність для діагностики залишаються 
низькими порівняно з МРТ [59].

Гістопатологічні дослідження при ІЗМ 
з огляду на патогенетичні зрушення
М’язова біопсія є золотим стандартом для діа-

гностики ІЗМ. Цей метод допомагає диференці-
ювати запальні міопатії від деяких м’язових 
дистрофій, які можуть імітувати її клінічно. Щоб 
максимізувати достовірність та інформативність 
дослідження, для біопсії необхідно обирати 
м’язові тканини з помірною слабкістю. М’язова 
біопсія особливо ефективна, коли ділянка забо-
ру біопсії обрана правильно: не треба досліджу-
вати м’язи, які мають клінічні ознаки задавне-
ного захворювання, оскільки в даному випадку 
буде виявлений фіброз, а також м’язи, які не 
перебувають в зоні мінімального ураження, 
оскільки результати будуть не такими чутливи-
ми. Про ведення МРТ може допомогти визна-
чити уражені м’язи та зону проведення біопсії. 
Біопсію за  звичай проводять з медіального широ-
кого м’яза стегна, але слід дотримуватися обе-
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режності й уни кати проведення голчастої ЕМГ 
на місці біопсії.

Дерматоміозит і ЮДМ є гуморально опосеред-
кованими васкулопатіями дрібних судин у м’я-
зовій тканині. Можуть бути викликані надмір-
ною експресією інтерферонів типу 1/ (INF-1) 
плазмоцитоїдними дендритними клітинами 
(ДК) [23], а також підвищеною транскрипцією 
головного комплексу гістосумісності-I (MHC—I) 
і гена імуноглобулінів [37]. ДК продукують 
інтерферон типу 1 у відповідь на вірусну нукле-
їнову кислоту, яка зв’язується з їх Toll-подібними 
рецепторами (TLR-7 і TLR-9) [54]. Активовані 
TLR стимулюють вивільнення цитокінів та хемо-
кінів, включаючи фактор некрозу пухлин  
(ФНП-), інтерлейкін (ІЛ-4, ІЛ-6, IЛ-15 і IЛ-17). 
Цитокіни, в свою чергу, викликають міграцію 
клітин і інфільтрацію мононуклеарними кліти-
нами м’язових волокон. Клітинна інфільтрація 

представлена B-клітинами і CD4+ T-клітинами 
в перимізіальній і периваскулярній ділянках 
і плазмоцитоїдними ДК у перифасцикулярних 
ділянках [57 ] (рис. 2). При імуногістохімічному 
забарвленні виявляються агрегати CD20 В-лім-
фоцитів (рис. 3).

Найбільш рання гістологічна ознака ДМ — це 
відкладення мембраноатакуючого комплексу 
C5b-9 у мікроциркуляторному руслі [56], що 
призводить до аномалій як у перимізіальних 
судинах середнього калібру, так і ендомізіальних 
капілярах перифасцикулярних міофібрил. Хро-
нічне імунне судинне ушкодження може викли-
кати ішемію і атрофію міофібрил [42]. У резуль-
таті біопсія м’язів демонструє периваскулярну 
атрофію, яка характеризується шарами атрофо-
ваних волокон на периферії пучків, часто з пери-
васкулярною і інтерфасцикулярною інфільтра-
цією, що є діагностичною ознакою ДМ або 

Рис. 1. МРТ при ідіопатичних запальних міопатіях

a — аксіальне сканування в STIR-режимі. Посилений сигнал у глибокій латеральній частині дельтоподібного м’яза (білі короткі стріл-

ки), піддельтоподібній сумці (чорні короткі стрілки) і синовії (біла стрілка) демонструє набряк і запальні зміни; b — фронтальне скану-

вання в STIR-режимі. Посилений сигнал від дельтоподібного м’яза (білі короткі стрілки), надостного м’яза і піддельтоїдно-підакромі-

альної сумки (чорні короткі стрілки), який поширюється навколо проксимального плечового діафізу (білі стрілки), візуалізує набряк і 

запальні зміни; c — аксіальне сканування в T1-режимі після внутрішньовенного введення гадолінію. Потовщення глибокої бічної час-

тини дельтоподібного м’яза (білі короткі стрілки), піддельтоподібної бурси (чорні короткі стрілки) і синовіальної оболонки (біла стрілка) 

свідчать про міозит, бурсит і синовіт [15].

Рис. 2. Гістопатологічні ознаки дерматоміозиту 

Перифасцикулярна атрофія (маленькі стрілки) з проліферацією 

ендомізіальної сполучної тканини (зірочки) і запальними інфільтра-

тами (стрілка) (фарбування гематоксиліном та еозином, 40) [54].

Рис. 3. Гістопатологічні ознаки дерматоміозиту 

Агрегати В-лімфоцитів (стрілки), CD20 позитивні при імуногісто-

хімічному фарбуванні (CD20 імуностатин, 40) [54].
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оверлап-міозиту, коли шкірні зміни відсутні або 
тимчасові.

При електронній мікроскопії (ЕМ) найбільш 
ранніми диференційними характерними озна-
ками є тубулоретикулярні включення у внут-
рішньом’язових артеріолах і капілярах [42]. ДМ 
властиве переважно периваскулярне запалення, 
найбільш виражене в міжфасцикулярних пере-
городках або на периферії пучка. М’язові волок-
на зазнають некрозу і фагоцитозу в центральній 
частині м’язового пучка або на його периферії 
завдяки мікроінфарктам, які призводять до гіпо-
перфузії та перифасцикулярної атрофії, також 
характерні некротизовані волокна у вигляді 
клиноподібних інфарктів [42].

Типовими гістологічними знахідками біопсії 
шкіри є вакуольний дерматит з вакуолярними 
змінами епідермального базального шару, апоп-
тозом, некрозом кератиноцитів і периваскуляр-
ною лімфоцитарною інфільтрацією з відкладен-
ням муцину в дермі [56].

Поліміозит. ПМ обумовлений розвитком клі-
тинно-опосередкованої цитотоксичної імунної 
відповіді. CD8+ цитотоксичні Т-клітини і макро-
фаги, проникаючи в ендомізій (запалення поши-
рюється периваскулярно), оточують і проника-
ють в клітини некротичних м’язових волокон, 
що експресують МНС класу I (нормальні м’язові 
волокна не експресують даний антиген), атаку-
ють міоцити перфориновим шляхом, викликаю-
чи некроз і пізніше регенерацію м’язових воло-
кон [16]. Мікроциркуляторне русло при цьому 
не втягується в патологічний процес. Характерна 
саркоплазматична ретикулярна структура внут-
рішньої реактивності МНС-1 [47]. Існують чис-
ленні мієлоїдні ДК, які оточують ненекротичні 
волокна і діють як антигенпрезентуючі клітини 
(АПК) [23].

Основними гістологічними особливостями 
при біопсії м’язів є мінливість розмірів воло-
кон, клітинна інвазія ненекротичних м’язових 
волокон, що експресують антигени MHC-1, 
і розсіяні некротичні та регенеруючі волокна 
(рис. 4, 5).

Спорадичний міозит із включеннями (СМзВ). 
В основі патогенезу СМзВ лежать запальні й 
дегенеративні механізми. Залишається дискусій-
ним питання: запальні механізми є причиною чи 
наслідком дегенерації. Запальний процес подіб-
ний такому при ПM з інвазією ненекротичних 
волокон макрофагами і цитотоксичними CD8+ 
T-клітинами, крім того, є хронічні міопатичні 
зміни із збільшенням кількості сполучної ткани-
ни і варіабельністю розмірів волокон [5]. Деге-
неративний процес характеризується округлими 
автофагоцитарними вакуолями з окресленими 
краями, які можна виділити при трихромному 
забарвленні, й іноді з «рваними червоними 
волокнами» та надлишком мітохондрій, еозино-
фільними включеннями і цитохромоксид азо-
негативними волокнами. «Рвані червоні» або 
цитохромоксидазонегативні волокна обумовлені 
аномальними мітохондріями і конгофільними 
відкладеннями амілоїду поряд з вакуолями [5].

При ЕМ виявляють ядерні і цитоплазматичні 
включення. Макроавтофагічний процесинг по -
яснюється накопиченням аберантних білків, 
таких як конгофільні внутрішньоклітинні від-
кладення -амілоїду, пресеніліну-1, аполіпопро-
теїну E, -тубуліну, -синукліну і фосфорильо-
ваних тау-білків [5]. Вони накопичуються у 
вигляді тубулофіламентів розміром 12—16 нм; 
є дані, що вони ідентичні парним спіральним 
філаментам, виявленим в мозку при хворобі 
Альцгеймера (рис. 6, 7) [5].

Рис. 4. Гістопатологічні ознаки поліміозиту  

Запальні клітини (стрілка) при поліміозиті найчастіше є 

Т-клітинами, забарвлені CD3 (CD3 імунозабарвлення, 40) [49].

Рис. 5. Гістопатологічні ознаки поліміозиту 

Ендомізіальні запальні клітини (стрілки) і варіації розміру волок-

на без детермінованої структури (фарбування гематоксиліном 

та еозином, 40) [23].
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Некротизуюча автоімунна міопатія (НАМ). 
Вважається, що НАМ є наслідком опосередко-
ваної макрофагами імунної відповіді [56]. Інші 
результати припускають антитіло-опосередко-
ваний механізм у деяких підтипів (анти-SRP 
і анти-HMG-CoAR). Основними підтверджую-
чими діагноз результатами біопсії є розсіяні 
множинні некротизовані м’язові волокна, оточе-
ні невеликою кількістю запальних клітин, пере-
важно лімфоцитами й іноді CD4+ і CD8+ Т-клі-
тинами і макрофагами [44], які виявляються за 
допомогою імунозабарвлення (CD3, CD68). 
Надекспресія MHC—I некротичними і регене-
руючими волокнами є необов’язковим проявом 
[19]. НАМ має певні особливості, подібні до ДМ, 
у вигляді відкладення депозитів мембраноатаку-
ючого комплексу на ендотеліальній мембрані 
капілярів, але без периваскулярного запалення, 
перифасцикулярної атрофії або тубулоретику-
лярних включень в ендотелій.

Диференційна діагностика
Поліморфізм симптомокомплексу ІЗМ і не 

зовсім типовий перебіг захворювання при різних 
підтипах ІЗМ ускладнює ранню діагностику, що 
призводить до необґрунтованої терапії ГК та 
іншими імуносупресивними препаратами. Неви-
падково в класифікаційних критеріях ІЗМ вио-
кремлені критерії виключення, до яких належать 
клінічно подібні захворювання, що супроводжу-
ються м’язовою слабкістю в поєднанні з лабора-
торно-інструментальними маркерами міопатії. 
Диференційний діагноз ІЗМ є широким і вклю-
чає ендокринопатії, частіше гіпотиреоїдну міо-
патію (підгостра слабкість проксимальних м’я зів, 
часто з підвищеною концентрацією м’язових 

ферментів), хворобу мотонейрона, міастенію, 
м’язову дистрофію, спадкові метаболічні міопа-
тії, лікувально-індуковані й інфекційні міопатії. 
Міопатії з вираженим м’язовим болем і слабкіс-
тю, пов’язані з підвищенням КФK, найчастіше є 
результатом інфекційних процесів і реакцій 
лікарських засобів [27, 53]. За винятком ВІЛ 
і HTLV, більшість вірусів викликають локальні 
міопатії. Бактеріальні інфекції, окрім хвороби 
Лайма і сифілісу, як правило, викликають вог-
нищевий міозит.

Гіполіпідемічна терапія і, зокрема, статиноте-
рапія заслуговують на особливу увагу, тому що 
викликана ними міопатія може зберігатися довго 
або з’являтися після відміни препарату. М’язові 
симптоми, індуковані статинами (САМ), є однією 
з основних причин припинення лікування, що 
зумовлює появу несприятливих серцево-судин-
них наслідків. Консенсус Європейського това-
риства з атеросклерозу розглядає сучасне розу-
міння патофізіології статино-асоційованої міо-
патії і надає рекомендації щодо діагностики та 
управління статин-асоційованої міопатії (САМ) 
[52]. Статин-асоційована міопатія із значним 
підвищенням сироваткової креатинкінази є рід-
кісним, але серйозним побічним ефектом стати-
нів, що впливає на від 1 : 1000 до 1 : 10 000 людей 
при стандартних дозах статинів [41]. М’язові 
симптоми, пов’язані із статинами, охоплюють 
більш широкий діапазон клінічних виявів, зазви-
чай з нормальним або мінімально підвищеним 
рівнем КФК, з поширеністю 7—29 % в реєстрах 
та обсерваційних дослідженнях [41]. Досліджен-
ня показують, що статини знижують мітохонд-
ріальну функцію, послаблюють вироблення 
енергії та змінюють деградацію м’язового білка, 

Рис. 6. Гістопатологічні ознаки спорадичного міозиту 

з включеннями

Атрофічні і гіпертрофічні волокна (зірка), вакуолі з рваними 

внут рішніми краями (стрілки) (фарбування гематоксиліном 

та еозином, 40) [16].

Рис. 7. Гістопатологічні ознаки спорадичного міозиту 

з включеннями 

Автофагоцитарні вакуолі з окресленими краями, отримані при 

три хромному забарвленні (модифіковане трихромне забар-

влен ня, 40) [5].

*
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тим самим забезпечуючи потенційний зв’язок 
між статинами і м’язовими симптомами. Утім, не 
існує єдиної думки про те, як визначити статин-
індуковану міопатію. Побічні м’язові ефекти 
статинів можуть включати численні вияви, 
в тому числі міалгію, міозит з автоантитілами 
або без них і/або рабдоміоліз-симптомами, 
з типовими для міопатій скаргами та їх тимча-
сової асоціації з припиненням і реакцією на 
повторне призначення статинів.

Ретроспективне дослідження дійсно проде-
монструвало, що після п’ятого десятиліття життя 
ІЗМ зустрічається частіше в пацієнтів, які отри-
мували ці препарати, ніж у пацієнтів, які ніколи 
не піддавалися їх впливу [25]. Статин-індукова-
на міопатія залежить від дози, хоча це питання 
все ще обговорюється, вона також може бути 
залежною від молекули — ліпофільні статини, 
такі як аторвастатин і симвастатин, частіше 
викликають міопатію, ніж гідрофільні агенти 
правастатин та розувастатин [49], однак ці дані 
були спростовані в дослідженні, проведеному 
N. Ramakumari та співавт. (2018) [45], в якому 
відсоток пацієнтів з діагнозом статин-індукова-
ної міопатії становив 18 %, і більшість пацієнтів 
отримували аторвастатин або розувастатин 
в до зі 10 мг/добу. В цьому ж дослідженні було 
продемонстровано, що частота сплайсингу 
CYP3A5*3 була вищою в групі міопатій, ніж 
у толерантній групі. Численні дослідження 
ілюст рували взаємозв’язок між поліморфізмом 
SLCO1B1 T521C і ризиком САМ. Q. Xiang та 
співавт. (2018) [61] показали, що SLCO1B1 

T521C пов’язаний із значно вищим ризиком 
САМ, особливо для симвастатину, розувастати-
ну та церивастатину. Ще один мета-аналіз засвід-
чив, що найвищий рівень міотоксичності був 
пов’язаний з аторвастатином і найнижчий ри -
зик — з флувастатином [51].

ЕМГ при САМ демонструє типові міопатичні 
одиниці, а гістопатологічна картина представле-
на некрозом м’язових волокон з вираженим 
фагоцитозом і невеликими базофільними реге-
неруючими волокнами; ознаки запальної інфіль-
трації клітин вкрай незначні — у деяких випадках 
присутнє тільки периваскулярне запалення [39].

У більшості випадків достатньо просто змен-
шити дозу препарату або перейти на іншу речо-
вину; підвищення КФK зазвичай нормалізуєть-
ся через 2—3 міс, але може зберігатися до 14 міс. 
Прикметно, що у частини пацієнтів виробляють-
ся антитіла проти HMG-CoA — анти-HMGCR, 
і формується хронічне захворювання, відоме як 
статин-індукована імуноопосередкована некро-
тична міопатія [22], що вимагає імуносупресив-
ного лікування, тому таким пацієнтам необхідне 
динамічне спостереження [36].

ІЗМ є групою захворювань, що мають різні 
вияви і патогенез. У табл. 6 представлені основні 
диференційно-діагностичні ознаки підтипів ІЗМ. 
Удосконалення класифікаційних критеріїв, нові 
можливості патогістологічного дослідження 
і візуалізація м’язів уможливили цільову діагнос-
тику підтипів даного захворювання. Рання діа-
гностика і рання ініціальна терапія залишаються 
золотим стандартом для оптимального прогнозу.

Конфлікту інтересів немає. Участь авторів: концепція і дизайн дослідження, огляд літератури з проблеми, напи-
сання, літературна й наукова корекція тексту статті — І.Ю. Головач; огляд літератури з проблеми, написання 
і підготовка статті до друку — Є.Д. Єгудіна.
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Идиопатические воспалительные миопатии: трудности диагностики

Стремительное развитие фундаментальных исследований в медицине в последнее десятилетие позволяет 
по-новому подойти к этиопатогенезу ряда болезней, к которым, в частности, относятся воспалительные миопа-
тии. Идиопатические воспалительные миопатии (ИВM) представляют собой группу хронических аутоиммунных 
состояний, при которых в патологический процесс вовлекаются прежде всего проксимальные группы мышц. 
Наиболее распространенные типы: дерматомиозит, полимиозит, некротическая аутоиммунная миопатия и спора-
дический миозит с включениями.

Данный клинический обзор посвящен дифференциальной диагностике указанных клинических форм ИВМ, 
что крайне важно, поскольку каждый подтип характеризуется индивидуальной картиной течения и ответом на 
терапию. Манифестирующими признаками ИВМ являются подострое или хроническое начало мышечной про-
ксимальной слабости, проявляющейся трудностями подъема со стула и по лестнице, поднимания предметов 
и расчесывания волос. Кроме того, для ИВМ характерны внемышечные проявления (интерстициальное заболева-
ние легких, боль в суставах, феномен Рейно, поражения сердца (аритмии, желудочковая дисфункция, миокар-
дит), дисфагия). Лабораторные исследования, определяющие повышенный уровень сывороточной креатин-
фосфокиназы и наличие миозит-специфических антител, могут помочь в дифференциации клинического феноти-
па и подтверждении диагноза. Имеют место довольно специфические признаки миопатии на электромиографии, 
однако именно биопсия мышц остается золотым стандартом для диагностики ИВМ. Совершенствование 
классификационных критериев, новые возможности патогистологического исследования и визуализации мышц 
позволили улучшить диагностику подтипов данного заболевания, что крайне важно, так как ранняя диагностика 
и ранняя инициация терапии остаются краеугольным камнем для оптимального прогноза.

Ключевые слова: воспалительные миопатии, дерматомиозит, полимиозит, миозит с включениями, диагностика, 
биопсия мышц.

I.Yu. Golovach1, Ye.D.   Yehudina2

1 «Feofaniya» Clinical hospital State Management of Affairs, Kyiv 
2 Medical Center «Clinic of Modern Rheumatology», Kyiv

Idiopathic inflammatory myopathies: difficulties of diagnosis

The rapid development of basic researches in medicine in the last decade allowed a new approach to the 
etiopathogenesis of a number of diseases, which, in particular, include inflammatory myopathies. Idiopathic 
inflammatory myopathies (IIM) consist a group of chronic autoimmune conditions in which proximal muscle groups are 
primarily involved in the pathological process. The dermatomyositis, polymyositis, necrotic autoimmune myopathy and 
sporadic inclusions body myositis refer to the most prevalent types.

This clinical review is devoted to the differential diagnosis of these clinical forms of IIMs, which is extremely important, 
since each subtype is characterized by an individual clinical course pattern and response to therapy. The manifesting signs 
of IIMs are subacute or chronic onset of muscle proximal weakness, manifested by the difficulty of lifting from a chair, 
climbing stairs, lifting objects and combing hair. In addition, extramuscular manifestations (interstitial lung disease, joint 
pain, Raynaud’s phenomenon, heart disease (arrhythmias, ventricular dysfunction, myocarditis), dysphagia) are 
characteristic of IIM. Laboratory studies, including elevated serum creatine phosphokinase levels and the presence of 
myositis specific antibodies, can help to differentiate the clinical phenotype and confirm the diagnosis. There are quite 
specific signs of myopathy on electromyography, however, it is precisely muscle biopsy that remains the gold standard for 
IIM diagnosing. Improvement of the classification criteria, new possibilities of histopathological examination and 
visualization of muscles made it possible to improve the diagnosis of disease subtypes, which is extremely important, since 
early diagnosis and early initiation of therapy remain the cornerstone for optimal prognosis.

Key words: inflammatory myopathy, dermatomyositis, polymyositis, inclusions body myositis, diagnosis, muscle 
biopsy.
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