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Ювенильный дерматомиозит (ЮДМ) является относительно редким заболеванием и не столь 
значим в структуре ревматической патологии детства, однако представляет собой тяжелое 
заболевание и может привести к инвалидизации ребенка и летальному исходу. Позднее уста-
новление диагноза и позднее начало терапии, отмечающиеся в каждом втором случае, приводят 
к развитию необратимой мышечной атрофии, распространенного кальциноза, формированию 
выраженных контрактур и тяжелому поражению внутренних органов, в первую очередь легких 
и желудочно-кишечного тракта. Одной из причин трудностей диагностики и выбора оптималь-
ной терапии является выраженный клинический полиморфизм, присущий ЮДМ. В обзоре 
рассматриваются результаты исследований последних лет, представляющие сведения о роли 
генетических и внешнесредовых факторов в развитии ЮДМ, спектре миозит-специфических 
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Ювенильный дерматомиозит (ЮДМ) – 
системное заболевание аутоиммунной этиоло-
гии, характеризующееся поражением мелких 
сосудов кожи, скелетной мускулатуры и вну-
тренних органов с типичными клиническими 
проявлениями в виде лиловой эритемы в пара-
орбитальной области и над суставами и прокси-
мальной мышечной слабости. ЮДМ является 
наиболее частым заболеванием из группы идио-
патических иммуновоспалительных миопатий 
(ИИВМ) у детей, на его долю приходится до 80% 
случаев [1]. 

Эпидемиология. ЮДМ является редкой пато-
логией, заболеваемость составляет лишь 2,5–4 
случая на 1 000 000 в год [2, 3], а распространен-
ность – 2,5 случаев на 100 000 [4]. Заболевание 
чаще встречается у девочек, чем у мальчиков 
и начинается в большинстве случаев в возрасте 
4–10 лет, хотя может дебютировать как в более 
раннем, так и в более старшем возрасте. 

Этиология. Согласно современной концеп-
ции, ЮДМ, как и другие системные аутоим-
мунные заболевания, развивается вследствие 
аутоиммунной атаки, которая инициируется 
различными факторами внешней среды у гене-
тически предрасположенных индивидуумов 
[5]. Экспертами Международного генетическо-
го консорциума по миозиту (MYOGEN) были 
идентифицированы аллели ряда генов главно-

го комплекса гистосовместимости (ГКГ), генов 
некоторых цитокинов и участников сигналинга 
лимфоцитов, ассоциированные как с риском раз-
вития ЮДМ, так и оказывающие протектив-
ное действие [6]. Аллели риска включают: HLA 
B*08, HLA DRB1*0301, HLA DQA1*0501, HLA 
DPB1*0101, HLA DQA1*0301; аллели генов ФНО 
(фактора некроза опухоли) α – ФНОα-238GG 
и ФНОα-308AG; аллели генов интерлейкинов 
ИЛ1α+4845ТТ и ИЛ1β+3953Т; аллели генов 
тяжелой цепи иммуноглобулина гамма – GM 
13, GM 1,3,17 5,13,21 и GM 3,23, 5,13; аллели 
генов легкой цепи иммуноглобулинов каппа – 
KM 1,1, протеина тирозинфосфатазы – Ptpn22 
(rs2476601), хемокинового (c-c мотива) лиганда 
– CCL21 (rs951005), фосфолипазы С (rs6738825) 
и В-лимфоидной протеинкиназы (rs2736340). 
Как оказалось, аллели ФНОα-308А и ИЛ1α-889С 
ассоциированы с наиболее клинически тяжелы-
ми вариантами ЮДМ с кальцинозом и язвен-
ным поражением желудочно-кишечного тракта 
(ЖКТ). Протективными являются аллели HLA 
DQA1*0201, HLA DQA1*0101 и HLA DQ1*0102 
[1, 7]. 

Среди факторов внешней среды наиболее 
значимы инфекция и УФО. На возможную роль 
инфекции указывают сезонные колебания часто-
ты начала ЮДМ. Кроме того, установлено, что 
дебюту заболевания у 51% пациентов предше-
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и миозит-ассоциированных антител и ассоциированных с ними фенотипах этого гетерогенно-
го заболевания, многообразных клинических проявлениях и современных диагностических 
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ствует инфекция. В качестве триггеров рассма-
тривают вирусы Коксаки В1 и ECHO, парвовирус 
В19, вирус гриппа, ВИЧ, HTLV-1 [8]. Наличие 
инфекции в течение 6 месяцев перед началом 
заболевания повышает риск полициклического 
течения ЮДМ у детей [9]. Кроме того, в каче-
стве возможного триггера рассматривают пред-
шествующую вакцинацию [10]. 

Предложено несколько гипотез, объясняю-
щих возможную роль инфекционных агентов 
(ИА) в патогенезе ЮДМ. Предполагают, что 
патоген может взаимодействовать с клеточными 
протеинами и видоизменять их, влияя на рас-
познавание их иммунной системой; ИА могут 
нарушать иммунную толерантность, изменяя 
конформацию клеточных протеинов и вызывая 
экспозицию криптоэпитопов, которые обычно 
скрыты от Т-клеток; ИА могут вызывать про-
дукцию антител (АТ) и активировать ауторе-
активные В-клетки. Молекулярная мимикрия 
может играть важную роль в формировании 
аутоиммунитета, индуцированного инфекцией. 
Сходство патогенов и протеинов хозяина может 
приводить к перекрестному взаимодействию 
между патоген-специфическим иммунным отве-
том и собственными антигенами. Так, при ЮДМ 
иммунный ответ формируется против протеина 
5М стрептококка группы А и миозина скелетных 
мышц. Выявлена гомология между гистидил-
тРНК синтетазой, аланил-тРНК-синтетазой и 
вирусными антигенами (Эпштейна-Барр вирус, 
аденовирус, вирус гриппа). Отмечено сход-
ство между аутоантигеном PL-12, тропомио-
зином и кератином, т.е. возможно поражение 
не только мышц, но и соединительной ткани. 
Профилирование экспрессии генов выявило сиг-
натуру интерферонов I типа (ИФ-1), что может 
быть связано с вирусным воздействием [8].

Результаты эпидемиологических исследова-
ний подтвердили значение интенсивного УФО 
для возникновения ДМ, установив ассоциацию 
заболеваемости ДМ с близостью территории к 
экватору [11]. Продемонстрировано, что даже 
кратковременное воздействие УФО может спо-
собствовать появлению клинических и сероло-
гических проявлений ЮДМ у пациентов-кавка-
зоидов носителей АТ к промежуточному транс-
крипционному фактору-1 γ (анти-р155/140) [12].

По данным G. Mamyrova и соавт. [13], у 63,8% 
больных в течение 2 лет после начала ДМ отмеча-
ются рецидивы, которые провоцируются теми же 
факторами внешней среды, что и дебют ДМ. 

Патогенез ЮДМ окончательно не установ-
лен, вероятно его развитие происходит с участи-
ем как гуморального, так и клеточного звеньев 
иммунитета. В настоящее время принято счи-
тать, что центральную роль в патогенезе играет 
васкулопатия [14]. Характер данной микроан-
гиопатии остается до конца неясным, но очевид-
но, что это комплексный процесс, в начальной 
стадии представленный васкулитом, вызванным 
ИФ-1 и другими цитокинами, а в последующем 

невоспалительной окклюзивной васкулопатией 
с уменьшением количества функционирующих 
капилляров [15]. В биоптатах мышц обнару-
живают не только инфильтраты из иммунных 
клеток, но и депозиты компонентов С5b-9, что 
указывает на иммунокомплексный характер 
процесса. 

Предполагают, что процесс начинается с 
повреждения эндотелия сосудов эндомизия. АТ 
или другие факторы активируют С3 компонент 
комплемента, формируя С3b и C4b фрагменты, 
что приводит к образованию C3bNEO и мембра-
ноатакующего комплекса и их  отложению в 
сосудах эндомизия. Вследствие этого возникает 
воспаление и появляются микроинфаркты, обу-
словливающие формирование мышечной атро-
фии [5]. Вероятно, сходные механизмы опреде-
ляют поражение кожи и внутренних органов. 

Поскольку ЮДМ ассоциируется с наличи-
ем аутоантител, предполагается, что они могут 
активировать комплемент, запуская высвобожде-
ние провоспалительных цитокинов, увеличивая 
экспрессию молекул адгезии эндотелиальными 
клетками и миграцию B- и CD4+ Т-лимфоцитов и 
плазмацитоидных дендритных клеток в мышеч-
ную ткань [16–18]. ИФ-1, продуцируемые акти-
вированными дендритными клетками, в свою 
очередь, стимулируют продукцию провоспали-
тельных цитокинов, повышают экспрессию моле-
кул ГКГ I и II классов и молекул адгезии, спо-
собствуя миграции Т-клеток [18]. Определенную 
роль в патогенезе играют Т-хелперы субтипа 17 
(Th17), которые индуцируют ИЛ6 и ИЛ17, что 
коррелирует с выраженностью интерферонового 
ответа и активностью заболевания. В настоящий 
момент считают, что ИФ-1 играют основную роль 
в патогенезе ЮДМ [19]. 

Аутоантитела и фенотипы ЮДМ 

Значимым достижением последних лет явля-
ется идентификация у больных ИИВМ различ-
ных аутоантител, которые принято разделять на 
два класса: 

• миозит-специфические АТ (МСА), направ-
ленные против ядерных и цитоплазматических 
антигенов, вовлеченных в процесс транскрип-
ции генов, транслокации белков и антивирус-
ный ответ;

• миозит-ассоциированные АТ (МАА), кото-
рые определяются при overlap-синдромах и 
включают анти-PmScl, анти-U1 RNP, анти-La 
(SSB), анти-Ro (SSA), анти-Sm.

ИИВМ являются весьма гетерогенной груп-
пой заболеваний, имеющих различное течение 
и исход. Благодаря недавним исследованиям 
удалось выделить относительно гомогенные 
подгруппы, поскольку появились данные, под-
тверждающие наличие связей между геноти-
пом, серотипом и клиническим фенотипом [15]. 
Сформировано представление о различных фено-
типах ЮДМ, при которых профиль АТ, морфо-
логические изменения, выраженность характер-
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ных клинических проявлений и прогноз суще-
ственно варьируют [1, 20]. Частота выявления 
различных МСА и МАА у детей и их клиниче-
ское значение представлены в табл. 1.

Наиболее часто у детей выявляют anti-TIF-γ 
(anti-p155/140), которые ассоциированы с ЮДМ 
хронического течения с тяжелым поражением 
кожи и липодистрофией [25]. 

Таблица 1

 Аутоантитела при ЮДМ и других ИИВМ у детей и ассоциированные клинические фенотипы [21–24] 

Аутоантитела

Частота выявления 
при миозите 

с ювенильным 
началом 

Клинические проявления 

Миозит-специфические АТ обнаруживают у 45–55% пациентов при миозите с ювенильным началом 

Anti-TIF-γ (anti-p155/140) 
— АТ к промежуточному 
транскрипционному фактору 1γ 

18–35%

Распространенные кожные высыпания, 
фоточувствительность, эрозивно-язвенное поражение кожи, 
выраженная мышечная слабость, диффузная липодистрофия 
Хроническое течение заболевания

Anti-NXP-2 (MJ) – АТ к протеину 
нуклеарного матрикса 15–23%

Начало заболевания в более раннем возрасте, выраженное 
поражение мышц, судороги в мышцах, атрофия, 
контрактуры, дисфагия и дисфония, эрозивно-язвенное 
поражение ЖКТ (кровотечение), тяжелое поражение кожи 
с распространением на область туловища 
Кальциноз 
Инвалидизация, неблагоприятный исход 

Anti-Mi2 (NuRD) – АТ к 
нуклеосома-ремоделирующей 
деацетилазе

3–4%

Классическая сыпь (папулы Готтрона, гелиотропная сыпь), 
тяжелое поражение мышц, дисфагия, высокие уровни КФК
Хорошо отвечают на стандартную терапию 
Благоприятный прогноз

Anti-MDA5 (CADM-140) — АТ к 
цитозольному сенсору патогенов 
– протеину 5, ассоциированному с 
дифференцировкой меланомы 

6%

Более распространены у пациентов в восточной Азии, 
ассоциированы с амиопатическим миозиотом, быстро 
прогрессирующей ИБЛ, высокой летальностью
У кавказоидов ассоциированы с умеренно выраженным 
поражением мышц, ИБЛ, артритом, язвами на коже 
и слизистой оболочке полости рта 

Anti-SAE – АТ к малым 
убиквитиноподобным 
модификаторам, активирующим 
ферменты

1%
Вначале амиопатический вариант (кожные проявления 
предшествуют мышечным) 
Редко поражение легких

Anti-aminoacyl tRHA synthetases 
– АТ к тРНК-синтетазам
– Anti-Jo1 (anti-histidyl)
– Anti-PL7 (anti-theronyl)
– Anti-PL12 (anti-alanyl)
– Anti-EJ (anti-glycyl)
– Anti-OJ (anti-isoleucyl)
– Anti-KS (anti-asparaginyl)
– Anti-Ha (anti-tyrosyl)
– Anti-Zo (anti-phenylalanyl)

5–8% 

2–3%
2–3%
2–3%
2–3%
2–3%
2–3%
2–3%
2–3%

Антисинтетазный синдром: миозит, ИБЛ, лихорадка, 
синдром Рейно, неэрозивный артрит, «рука механика»
Липоатрофия
Наблюдается у детей старшего возраста 
Высокий уровень смертности
Благоприятный ответ на ритуксимаб
Аnti-Jo-1: более высокая частота миозита, артралгий 
и «руки механика»
Другие АТ: более высокая частота кожных изменений, 
лихорадки и ИБЛ 

Anti-SRP – АТ к сигнал-
распознающей частице

2%

Некротизирующий аутоиммунный миозит 
Выраженная слабость 
Поражение сердца 
Встречается у детей старшего возраста 
Хроническое течение
Может быть резистентен к стандартной терапии

Anti-HMGCR – АТ к 3-гидрокси-3-
метилглютарил-коэзим А редуктазе

1%
Ювенильный полимиозит
Высокий риск мышечной слабости и дисфагии

Миозит-ассоциированные АТ обнаруживают у 16–20% пациентов при миозите с ювенильным началом

Anti-PmScl – АТ к нуклеолярному 
мультипротеиновому комплексу 5%

Перекрестные синдромы (overlap syndromes), 
наиболее часто с чертами склеродермии
Риск ИБЛ, артрита, синдрома Рейно

Anti-U1RNP – АТ к U1 
рибонуклеопротеину

2%
Перекрестные синдромы с полимиозитом
Старший возраст
Умеренная слабость

Anti-Ro (SSA) – АТ к 
рибонуклеопротеинам 52 или 60 Kd

6% при ЮДМ
14–25% при 

перекрестных 
синдромах

Артралгии, синдром Рейно, ИБЛ, мышечно-скелетные 
проявления 
Ассоциированы с плохим прогнозом из-за прогрессирующего 
нарушения функций при долгосрочном наблюдении
Могут обнаруживаться вместе с другими МСА, 
в особенности с АТ к тРНК-синтетазам

Anti-La(SSB) – АТ к 
рибонуклеопротеину

2–12% при 
перекрестных 
синдромах с 

миозитом

Не выявлено значимых ассоциаций 
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Вторыми по частоте являются anti-MJ 
(NXP-2). Наличие этих АТ значимо ассоцииро-
вано с риском развития кальциноза, распростра-
ненность которого наибольшая у детей раннего 
возраста (4 года и младше) [26]. Фенотип ЮДМ с 
этим видом АТ характеризуется тяжелым пора-
жением мышц, дисфагией, эрозивно-язвенным 
поражением ЖКТ с кровотечениями, хрониче-
ским течением и неблагоприятным прогнозом 
[1, 26]. 

Третьими по частоте выявления среди МСА 
являются anti-MDA-5 (CADM-140), которые ассо-
циированы с быстро прогрессирующей интер-
стициальной болезнью легких (ИБЛ), артри-
том, язвенным поражением и высоким уровнем 
смертности в японской популяции [27]. Эти АТ 
обнаруживают у 54% японских детей с ЮДМ, их 
высокие титры ассоциированы с повышенными 
уровнями ИЛ18, ИЛ6 и ферритина и очень тяже-
лой формой ИБЛ [28], при этом у больных ЮДМ 
в США эти АТ выявляют лишь в 7–8% случаев и 
ИБЛ отмечается редко. 

У детей с anti-Mi-2 ЮДМ проявляется клас-
сическими симптомами, пациенты хорошо отве-
чают на стандартную терапию, прогноз благо-
приятный [1, 29].

В отличие от взрослых АТ к антигенам 
тРНК-синтетаз обнаруживают менее, чем у 
5% детей [29]. Для антисинтетазного синдро-
ма характерно сочетание полимиозита с ИБЛ, 
лихорадкой, «рукой механика», синдромом 
Рейно и артритом. Антисинтетазный синдром 
встречается преимущественно у детей старшего 
возраста и определяет высокий риск летального 
исхода [22]. 

Наличие anti-SRP и anti-HMGCR характерно 
для детей с тяжелыми некротизирующими мио-
патиями, плохо поддающимися лечению [30, 31]. 

У подростков с миозитом и МАА обычно 
имеют место перекрестные синдромы [22]. 
Следует отметить, что возможно одновременное 
обнаружение каких-либо МСА и МАА у одного и 
того же пациента.

Определение фенотипа имеет большое прак-
тическое значение, поскольку позволяет про-
гнозировать последующее течение заболевания 
и ответ на лечение. 

Клинические проявления 

Наиболее характерными проявлениями 
ЮДМ являются кожный и миопатический син-
дромы, однако у значительной части пациентов 
их появлению предшествуют лихорадка (чаще 
субфебрильная), снижение массы тела, изме-
нение поведения (раздражительность, плакси-
вость, эмоциональная лабильность). 

Кожный синдром отмечается у 95% боль-
ных ЮДМ, имеет большое значение для диагно-
стики ЮДМ, и, как показывает практика, кож-
ные изменения более, чем у половины пациентов 
предшествуют поражению мышц [5]. Варианты 
поражения кожи при ДМ/ЮДМ чрезвычайно 

многообразны, имеют различную специфич-
ность и встречаются с различной частотой [32]. 
Согласно современной классификации, выделя-
ют 6 различных типов кожных изменений при 
ДМ: патогномоничные, характерные, сопутству-
ющие, менее частые, редкие, недавно описан-
ные, неспецифические [21]. 

Патогномоничными для ЮДМ/ДМ считают 
папулы Готтрона и признак Готтрона. Папулы 
Готтрона представляют собой эритематозно-лило-
вые высыпания в виде выпуклых папул или бля-
шек с поверхностным гиперкератозом и шелу-
шением на коже разгибательных поверхностей 
пястно-фаланговых и межфаланговых суставов 
кистей (реже стоп). Эти изменения разрешаются, 
оставляя депигментацию, атрофию и рубчики. 

Признак Готтрона – это эритематозные или 
лиловые пятна или бляшки на коже разгибатель-
ной поверхности локтевых и коленных суставов, 
реже лодыжек [33]. 

Характерной для ЮДМ является гелиотроп-
ная сыпь – симметричные эритематозные высы-
пания с лиловым оттенком (оттенок цветка гелио-
тропа) с признаками воспаления в периорбиталь-
ной области, на коже верхних век до бровей и реже 
нижних век («дерматомиозитные очки») часто в 
сочетании с выраженным отеком периорбиталь-
ной клетчатки. Нередко отмечается усиление 
сосудистого рисунка на верхних веках, подчер-
кивающих его край. Возможно распространение 
сыпи на кожу щек, переносья, назолабиальных 
складок, ушных раковин и др. Эритематозные 
или лиловые высыпания в виде пятен и бляшек 
могут распространяться на кожу задней поверх-
ности плеч, шеи, верхней трети спины (симптом 
«шали»), в некоторых случаях на латеральную 
поверхность рук. Так называемый «V-симптом» 
предполагает появление эритематозных пятен 
или атрофических бляшек на коже передней 
поверхности шеи и груди (зона декольте). У детей 
чаще младшего возраста эритематозные высы-
пания могут располагаться на коже волосистой 
части головы, напоминая себорейный дерматит 
или псориаз, сопровождающиеся алопецией. 

Характерны изменения в виде гипертрофии 
и неровности кутикулы, периногтевых телеанги-
эктазий, мелких околоногтевых инфарктов. 

Сопутствующие кожные изменения при ДМ 
включают: пойкилодерму (ограниченные участки 
гипо- и гиперпигментации, телеангиэкзазии и 
поверхностной атрофии с типичным расположе-
нием в зонах, подвергающихся солнечному облу-
чению – верхней части груди и разгибательной 
поверхности рук); периорбитальный отек и отеч-
ность лица; признак «кобуры» (сетчатая, ливедо-
подобная или линейная макулярная лиловая эри-
тема на боковых поверхностях бедер и над тазо-
бедренными суставами ниже большого вертела). 

Менее частые кожные проявления включа-
ют кальциноз кожи и везикулобуллезные, эро-
зивно-язвенные или некротические высыпания, 
ассоциированные с кожным васкулитом. Очаги 
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некроза нередко формируются в области углов 
глазных щелей и над мелкими суставами кистей, 
локтевыми и коленными суставами, на поду-
шечках пальцев, ушных раковинах. Васкулит 
мелких сосудов кожи более свойствен больным с 
ювенильным ДМ и проявляется петехиями, пур-
пурой, уртикароподобными элементами, сетча-
тым ливедо, язвами на коже и слизистой оболоч-
ке полости рта (типично на слизистой оболочке 
твердого нёба). 

К редким проявлениям ДМ относят «руку 
механика» (лихеноидные папулы с гиперкерато-
зом и шелушением на радиальной и ульнарной 
поверхности большого, III и V пальцев кистей), 
фолликулярный гиперкератоз, жгутиковую 
эритему, панникулит, муциноз, эритродермию, 
поражение слизистой оболочки полости рта. 

К числу недавно описанных кожных пораже-
ний относят «обратные» папулы Готтрона (папу-
лы на ладонной поверхности межфаланговых 
суставов с атрофией и гиперкератозом), язвы на 
пальцах и папулы Готтрона/признак Готтрона с 
изъязвлением. Недавно опубликованы сообще-
ния о своеобразных высыпаниях, похожих на 
невусы вдоль линий Блашко при ЮДМ [34].

Неспецифические проявления включают фото-
чувствительность, синдром Рейно, кожный зуд. 

Кальциноз является одним из характерных 
проявлений ЮДМ. Кальцинаты представляют 
собой отложения кальция карбоната, которые в 
виде отдельных узелков, более крупных опухо-
левидных образований или пластин располага-
ются под кожей, в подкожно-жировой клетчат-
ке, в мышцах и межмышечных фасциях, связ-
ках и сухожилиях [33]. Наиболее часто кальци-
наты формируются вокруг локтевых и коленных 
суставов, а также в мышцах конечностей [35[. 
Кальциноз возникает обычно в течение 5 лет 
после начала заболевания, но в некоторых слу-
чаях может развиться и в более поздние сроки. 

Факторами риска развития кальциноза 
являются [24]: 

• мужской пол;
• более юный возраст начала заболевания 

(частота кальциноза у детей составляет в сред-
нем 40% (10–70%) против 10–20% у взрослых) 
[36, 37];

• носительство аллелей ФНОα-308А или 
ИЛ1α-889С;

• наличие анти-NXP2 АТ; 
• позднее начало лечения;
• высокий изначально уровень креатинин-

фосфокиназы; 
• длительное повышение «мышечных» фер-

ментов в крови;
• сохраняющаяся высокая активность забо-

левания спустя 6 мес после установления диа-
гноза;

• значительная продолжительность заболе-
вания. 

Кальцинаты могут вызывать болевые ощу-
щения в т.ч. из-за развития перифокального 

воспаления, ограничивать движения в суставах, 
при повреждении кожи над ними и проник-
новении инфекции – нагнаиваться. Некоторые 
поверхностно расположенные некрупные каль-
цинаты могут отторгаться или спонтанно расса-
сываться, но в большинстве случаев кальцинаты 
длительно сохраняются, со временем могут уве-
личиваться в размерах и количестве. 

Липодистрофия отмечается у 10–30% боль-
ных ЮДМ [38, 39], возникает обычно в тече-
ние первых 5 лет после начала заболевания и 
характеризуется прогрессирующей локальной, 
парциальной (только на конечностях) или диф-
фузной утратой подкожной жировой клетчатки. 
Наличие эритродермии у больных ЮДМ ассо-
циировано с парциальной и диффузной липоди-
строфией, при последней, кроме того, выявляют 
АТ к р155, а панникулит и дисфония обычно 
отмечаются у пациентов с локальной липоди-
строфией. Установлено, что у пациентов с липо-
дистрофией высок риск развития кальциноза, 
мышечной атрофии и метаболических наруше-
ний – инсулинорезистентности, диабета, гипер-
триглицеридемии, выраженность которых обыч-
но пропорциональна потере жира. Диффузной 
липодистрофии нередко сопутствуют черный 
акантоз, гипертрихоз и низкий уровень лептина 
[40].

Поражение мышц определяет снижение 
толерантности к физической нагрузке, появ-
ление болей в мышцах, усиливающихся при 
пальпации и движении. Для ЮДМ характер-
но симметричное поражение в первую очередь 
проксимальных мышц конечностей, плечево-
го и тазового поясов, сгибателей шеи и мышц 
брюшного пресса. Больным трудно поднимать 
руки вверх над головой и удерживать их в этом 
положении, они не могут самостоятельно при-
чесаться и одеться. Больные быстро устают при 
ходьбе, ходят с широко расставленными ногами, 
переваливаясь (утиная походка), часто падают, 
не могут встать со стула, а маленькие дети – 
с горшка, им трудно подниматься по лестни-
це, поднимать и удерживать ноги в положении 
лежа. Пациенты не могут оторвать голову от 
подушки, повернуться, садятся из положения 
лежа с помощью рук. В тяжелых случаях могут 
развиться генерализованное поражение мышц и 
обездвиженность. 

Нередко наблюдается поражение глоточных 
мышц, что при ЮДМ ассоциировано с неблаго-
приятным прогнозом [41]. Поражение мышц 
глотки и проксимальных отделов пищевода при-
водит к нарушению глотания: ребенок попер-
хивается, затруднено проглатывание твердой 
пищи, жидкая может выливаться через нос. 
Дисфагия может привести к аспирации и раз-
витию аспирационной пневмонии. Отмечается 
дисфония, проявляющаяся изменением тембра 
голоса, появлением гнусавости. При пораже-
нии мимических мышц наблюдается маско-
образность лица, а при поражении жевательных 
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мышц нарушаются открывание рта и пережевы-
вание пищи. При окулярном миозите появляют-
ся ограничение движений глазного яблока, птоз, 
описаны случаи диплопии [42]. 

Поражение межреберных мышц и диафраг-
мы приводит к развитию тяжелой дыхательной 
недостаточности. Описаны случаи псевдоабдо-
минального синдрома, как следствие пораже-
ния мышц передней брюшной стенки, с отеком, 
уплотнением и резкой болезненностью при дыха-
нии и пальпации.

Исходом длительно текущего активного 
воспаления могут быть выраженная мышеч-
ная гипотрофия и необратимая мышечная сла-
бость, что вместе с формированием сухожильно-
мышечных контрактур приводит к инвалидиза-
ции ребенка. 

Поражение суставов отмечается у 26–75% 
больных ЮДМ, характеризуется появлением 
артралгий или полиартрита с поражением круп-
ных (коленные, голеностопные, локтевые, луче-
запястные) и мелких (проксимальные межфа-
ланговые кистей) суставов конечностей. Следует 
отметить, что выраженный суставной синдром 
может быть одним из первых или даже первым 
проявлением ЮДМ, что приводит к диагности-
ческим ошибкам. 

Поражение органов дыхания при ЮДМ свя-
зано с вовлечением в патологический процесс 
дыхательной мускулатуры и прогрессирующи-
ми интерстициальными изменениями в легких. 

ИБЛ у детей встречается значительно реже, 
чем у взрослых, хотя ассоциирована с присут-
ствием тех же типов АТ, в частности, АТ к 
МDA5 и АТ к тРНК-синтетазам [43] и сопрово-
ждается повышенным уровнем высокомолеку-
лярного гликопротеина KL-6, продуцируемого 
пневмоцитами II типа и клетками бронхиоляр-
ного эпителия [44]. Частота ИБЛ у детей состав-
ляет 7–19% [45]. Клинически ИБЛ проявляется 
непродуктивным кашлем, одышкой, непостоян-
ными хрипами при аускультации, нарастанием 
дыхательной недостаточности. При КТ в легких 
обнаруживают линейные ателектазы, микро-
нодулярные изменения и изменения по типу 

«матового стекла», утолщение стенок бронхи-
ол, бронхоэктазы, фиброз и участки консолида-
ции [46]. Функциональные тесты выявляют как 
обструктивные, так и рестриктивные наруше-
ния, причем наличие последних ассоциировано с 
более тяжелым повреждением легких в отдален-
ном прогнозе [47]. Больным с рестриктивными 
изменениями рекомендуют проводить функцио-
нальные диффузионные тесты для мониторин-
га состояния легких и оценки эффективности 
проводимой терапии. Прогностически небла-
гоприятно развитие диффузного альвеолита с 
образованием альвеолярно-капиллярного блока, 
быстрым развитием легочной недостаточности и 
летальным исходом. 

Нередко у детей с ЮДМ обнаруживают плев-
рит, при высокой степени активности процесса 
иногда сопровождающийся образованием экс-
судата.

Поражение мышц, участвующих в глотании 
и дыхании, сопряжено с риском развития аспи-
рационных и гипостатических пневмоний. 

Поражение сердца при ЮДМ наблюдается 
нечасто. Так, согласно данным многоцентрового 
исследования Ravelli и соавт. [48], кумулятивная 
частота поражения сердечно-сосудистой системы 
у 445 больных ЮДМ составила всего 2,9%. 

Миокардит при ЮДМ наблюдается редко [49], 
однако в отдельных случаях он может явиться 
причиной летального исхода [50]. Значительно 
чаще у больных ЮДМ при отсутствии клиниче-
ских проявлений выявляют изменения на ЭКГ 
(нарушения ритма и/или проводимости) [51]. 
По данным ЭХОКГ у части больных отмечает-
ся систолическая и диастолическая дисфунк-
ция, коррелирующая с выраженностью кожных 
проявлений, которая выявляется не только в 
активном периоде ЮДМ, но может сохраняться 
в течение длительного времени и в последующем 
[52, 53]. 

Перикардит при ЮДМ наблюдается нечасто 
и быстро купируется после начала лечения глю-
кокортикоидами. 

Поражение органов желудочно-кишечного 
тракта. Нередко у детей при высокой актив-

Таблица 2

  Критерии A. Bohan и J.B. Peter (1975) для ДМ и ПМ 

1. Симметричная, обычно прогрессирующая слабость мышц конечностей в сочетании с дисфагией и 
слабостью дыхательной мускулатуры или при их отсутствии

2. Признаки миозита по данным мышечной биопсии
Некроз мышечных волокон I и II типа; фагоцитоз, дегенерация и регенерация мышечных волокон, 
изменение размеров мышечных волокон, эндомизиальные, перимизиальные, периваскулярные или 
интерстициальные мононуклеарные клетки

3. Повышение в сыворотке уровней «мышечных» ферментов: креатинфосфокиназы, альдолазы, 
лактатдегидрогеназы, трансаминаз (АСТ, АЛТ)

4. ЭМГ-признаки миопатии – триада: короткие, низкоамплитудные, полифазные потенциалы 
двигательных единиц; потенциалы фибрилляции в состоянии мышечного расслабления и высокочастотные 
повторяющиеся разряды
5. Характерные для ДМ кожные проявления

Достоверный ПМ – признаки 1–4
Вероятный ПМ – 3 из признаков 1–4
Возможный ПМ – 2 из признаков 1–4

Достоверный ДМ – сыпь + 3 любых критерия
Вероятный ДМ – сыпь + 2 любых критерия
Возможный ДМ – сыпь + 1 критерий
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Таблица 3

Классификационные критерии идиопатических воспалительных миопатий и их основных подгрупп 
у взрослых и детей EULAR/ACR (2017) 

Признаки

 Счет

 ОпределениеПри отсутствии 
мышечной 

биопсии

При наличии 
мышечной 

биопсии

Возраст начала заболевания
Возраст появления первых симптомов, 
расцененных как проявление данного 
заболевания,  ≥18 и <40 лет 

1,3 1,5 Возраст появления первого симптома 
заболевания – от 18  до 40 лет  

Возраст появления первых симптомов, 
расцененных как проявление данного  
заболевания, ≥40 лет

2,1 2,2
Возраст появления первого симптома, 
являющегося проявлением заболевания – 
40 лет и старше 

Мышечная слабость

Симметричная, обычно 
прогрессирующая слабость 
проксимальных мышц верхних 
конечностей

0,7 0,7

Слабость проксимальных мышц верхних 
конечностей, выявленная с помощью  
мануальных или других объективных методов 
оценки мышечной силы, двусторонняя и обычно 
прогрессирующая со временем  

Симметричная, обычно 
прогрессирующая слабость 
проксимальных мышц нижних 
конечностей 

0,8 0,5

Слабость проксимальных мышц нижних 
конечностей, выявленная с помощью 
мануальных или других объективных методов 
оценки мышечной силы, двусторонняя и обычно 
прогрессирующая со временем 

Мышцы-сгибатели шеи относительно 
слабее, чем мышцы-разгибатели шеи 

1,9 1,6

Сила мышц-сгибателей шеи относительно 
меньше, чем разгибателей по данным 
мануальных или иных объективных методов 
оценки мышечной силы

Проксимальные мышцы ног 
относительно слабее, чем дистальные 0,9 1,2

Сила проксимальных мышц нижних 
конечностей относительно меньше, чем 
дистальных, по данным мануальных или иных 
объективных методов оценки мышечной силы 

Кожные проявления

Гелиотропная сыпь 3,1 3,2
Лиловые, сиреневые или эритематозные пятна 
на веках или в периорбитальной области, часто 
с периорбитальным отеком

Папулы Готтрона 2,1 2,7

Эритематозные или лиловые папулы на коже 
разгибательной поверхности суставов, иногда 
чешуйчатые. Могут быть над суставами пальцев 
кистей и стоп, над локтевыми, коленными 
суставами и лодыжками

Признак Готтрона 3,3 3,7
Эритематозные или лиловые непальпирующиеся 
пятнистые высыпания на коже  разгибательной 
поверхности суставов

Другие клинические проявления

Дисфагия или нарушение моторики 
пищевода 0,7 0,6 Затруднение глотания или объективные 

признаки нарушения моторики пищевода

Лабораторные признаки

Наличие анти-Jo-1 
(АТ к гистидил-тРНК синтетазе) 3,9 3,8

Положительные результаты тестов для 
выявления АТ, проведенных с помощью 
стандартизованных и утвержденных методик 

Повышение в сыворотке крови 
уровней креатинфосфокиназы 
или лактатдегидрогеназы или 
аспартатаминотрансферазы или 
аланинаминотрансферазы

1,3 1,4
Самые высокие показатели в течение 
заболевания (самые  высокие абсолютные 
уровни ферментов) по сравнению с нормой 

Морфологические изменения, выявленные при биопсии мышцы 

Инфильтрация эндомизия 
мононуклеарными клетками, 
окружающими миофибрилы без 
инвазии

1,7

В мышечных биоптатах выявляют 
мононуклеарные клетки в эндомизии, при-
лагающие к сарколеме ненекротизированных 
мышечных волокон, при отсутствии явных 
свидетельств инвазии мышечных волокон

Перимизиальная и/или 
периваскулярная мононуклеарная 
инфильтрация

1,2
Мононуклеарные клетки расположены 
в перимизии и/или вокруг кровеносных 
сосудов перимизия или эндомизия 

Перифасциальная атрофия 1,9

В мышечных биоптатах обнаруживают 
несколько слоев мышечных волокон в 
перифасциальной области более мелких, чем 
мышечные волокна, расположенных центрально

Вакуоли с очерченными краями 3,1

Вакуоли с очерченными краями голубоватые 
при окраске гематоксилином и эозином и 
красноватые при модифицированной окраске 
трихромом по Гомори

Сумма баллов у пациента не менее 5,5 или 6,7 с биопсией мышц (вероятность 55%) позволяет делать заключение о наличии 
«вероятной ИИВМ»; сумма баллов ≥7,5 или ≥8,7 при биопсии мышц (вероятность≥90%) позволяет сделать заключение о 
наличии «определенной ИИВМ»; сумма баллов <5,3 или <6,5 при биопсии мышц (вероятность <50%) исключает ИИВМ, соот-
ветствующая показателю соответствует «определенной ИИВМ»; при сумме баллов соответствующей вероятности ≥50 – <55% 
делается заключение о «возможной ИИВМ»; чувствительность/специфичность 87/82% без биопсии, 93/88% – с биопсией.
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ности процесса возникают эзофагит, гастродуо-
денит, энтероколит. Васкулит и тромбоз сосудов, 
кровоснабжающих органы ЖКТ, могут привести 
к мальабсорбции, развитию эрозивно-язвенного 
процесса, осложняющегося перфорацией и крово-
течением (кровавая рвота, мелена). Наличие эро-
зивно-язвенного поражения ЖКТ ассоциировано 
с высоким риском неблагоприятного исхода.

Поражение почек при ЮДМ выявляют редко. 
Почечный синдром бывает представлен преходя-
щим мочевым синдромом, в отдельных случаях 
сопровождающимся нарушением функции почек 
вплоть до развития острой почечной недостаточ-
ности вследствие массивной миоглобинурии.

У детей с ЮДМ нередко отмечаются эндо-
кринные нарушения: задержка роста, снижение 
минеральной плотности костей, замедление тем-
пов полового развития, что, как считают, обу-
словлено как наличием тяжелого заболевания, 
так и длительной терапией глюкокортикоидами 
и иммуносупрессантами [24].  

Описаны атипичные варианты ЮДМ. У 
детей редко встречается амиопатический ДМ, при 
котором высыпания на коже существуют более 
6 месяцев, а миопатия клинически не выраже-
на, хотя имеются повышение уровня ферментов 
мышечного распада и/или изменения электро-
миограммы и/или морфологические признаки 
поражения мышц или характерные изменения 
при МРТ [1]. Описаны также случаи «ДМ без 
дерматита», когда кожный синдром отмечается 
только в начале заболевания, а затем отсутствует.

ЮДМ может иметь различное течение. 
Выделяют моноциклическое (без рецидивов в 
течение 2–3 лет у 40%); полициклическое (с 
наличием рецидивов у 10–15%); пролонгирован-
ное хроническое (с длительно сохраняющейся 
активностью у 35–40%); язвенное (с выражен-
ным васкулитом и кожными изъязвлениями – 
менее 10% случаев) [54].

Диагностика ЮДМ

Диагностика ЮДМ, по мнению многих авто-
ров и по данным нашего центра, по-прежнему 
вызывает сложности у практикующих врачей. 
В большинстве случаев диагноз ЮДМ устанав-
ливают в среднем спустя 6 мес от появления 
первых симптомов [33] и позже. Причинами 
поздней и ошибочной диагностики ЮДМ, на 
наш взгляд, являются: неодновременное появле-
ние кожного и мышечного синдромов у пациен-
та; сложность корректной трактовки признаков 
мышечной слабости у детей раннего возраста; 
различная выраженность кожных проявле-
ний от едва заметного лилового оттенка век до 
тотального распространения лиловой эритемы 
на коже лица и конечностей; трудности прове-
дения электромиографии (ЭМГ) у детей раннего 
возраста; низкая доступность МРТ для исследо-
вания мышц в широкой практике; отсутствие 
опыта у практических врачей в виду низкой 
частоты заболеваемости ЮДМ. 

Для классификации и диагностики ДМ и 
полимиозита (ПМ) по-прежнему актуальны и 
широко используются в клинической практике 
критерии (табл. 2), которые были предложены в 
1975 г. A. Bohan и J.B. Peter [55, 56]. 

В последующем по мере углубления пред-
ставлений о ДМ и ПМ критерии неоднократно 
модифицировались. Так, K. Tahimoto и соавт. 
в 1995 г. [57] добавили к критериям A. Bohan 
и J.B. Peter еще 4 критерия: 1) мышечная боль 
(пальпаторная или спонтанная); 2) недеструк-
тивный артрит или артралгии; 3) признаки 
системного воспаления (температура тела выше 
37°С в подмышечной области, повышение уровня 
СРБ или СОЭ>20 мм/ч); 4) наличие анти-Jo-1-
АТ (к гистидил-тРНК-синтетазе). Диагноз ДМ 
может быть установлен при наличии как мини-
мум одного из кожных критериев в сочетании с 
4 критериями ПМ.

В 2017 г. были опубликованы критерии ИИВМ, 
разработанные экспертами Европейской антирев-
матической лиги (EULAR) и Американского рев-
матологического колледжа (ACR) на основании 
большой базы данных медицинских центров со 
всего мира [58]. Как представлено в табл. 3, каж-
дому признаку, имеющемуся у пациента, присво-
ен определенный балл, и сумма баллов позволяет 
на первом этапе делать заключение о наличии 
«определенного», «вероятного» и «возможно-
го» диагноза ИИВМ. На основании критериев 
EULAR/ACR был разработан онлайн-кальку-
лятор для диагностики ИИВМ (www.imm.ki.se/
biostatistics/calculators/iim). 

На втором этапе при наличии у пациента 
симптомов, позволяющих на основании крите-
риев EULAR /ACR (2017) предположить наличие 

Рисунок. Алгоритм для определения типа ИИВМ [58]. 
ПМ – полимиозит, ИМНМ – иммуноопосредованная некро-
тическая миопатия, МВ – миозит с включениями, АДМ –
амиопатический дерматомиозит, ДМ – дерматомиозит, ЮДМ 
– ювенильный дерматомиозит.

Классификация EULAR/ACR для пациентов ИИМВ

Возраст появления первых симптомов <18 лет

Гелиотропная сыпь/
Папулы Готтрона/
Симптом Готтрона

Нет

Нет

Нет

Нет

Нет Да

Да

Да

Да

Да

Гелиотропная сыпь/
Папулы Готтрона/
Симптом Готтрона

Ювенильный 
миозит кроме 

ЮДМ

Клинические 
проявления или 
биопсия мышц

Симметричная слабость в проксимальных 
верхних конечностях/Симметричная 

слабость в проксимальных нижних 
конечностях/Сгибатели шеи слабее, чем 

разгибатели
Проксимальные мышцы ног слабее, чем 

дистальные мышцы ног

ЮДМ

ДМАДМ

МВПМ
(ИМНМ)
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ИИВМ (вероятность ≥55%), следует воспользо-
ваться алгоритмом для диагностики определен-
ного заболевания из этой группы (см. рисунок). 

ЮДМ следует дифференцировать с широ-
ким спектром заболеваний. При наличии кож-
ных симптомов дифференциальный диагноз 
проводят с другими системными заболевания-
ми соединительной ткани: системной красной 
волчанкой, системной склеродермией, смешан-
ным заболеванием соединительной ткани и пере-
крестными синдромами. Эритематозная сыпь с 
шелушением может быть при псориазе, экземе, 
грибковой инфекции и др. 

При отсутствии кожных изменений следу-
ет исключить другие заболеваниями из группы 
ИИВМ: ювенильный ПМ, иммуноопосредован-
ную некротизирующую миопатию, эозинофиль-
ный и гигантоклеточный миозит, макрофагаль-
ный миофасциит, гранулематозный миозит и 
др. [33]. 

Нередко возникает необходимость диффе-
ренцировать ЮДМ с прогрессирующими мышеч-
ными дистрофиями (Дюшена, Беккера, миото-
нической и др.), миастенией, врожденными мио-
патиями (митохондриальная миопатия и др.). 

Поражение мышц может наблюдаться при 
различных инфекционных заболеваниях и быть 
обусловлено как прямым воздействием инфек-
ционного агента и/или его токсина, так и иметь 
иммуноопосредованный характер и быть пред-
ставлено локальными мышечными абсцессами, 
миозитом/ПМ, генерализованной миалгией, 
острым рабдомиолизом [59]. Среди вирусных 
инфекций наиболее часто поражение мышц 
наблюдается при гриппе (вирусы гриппа А и В). 
Вирус Коксаки В может вызывать плевродинию 
(болезнь Борнхольм). Поражение мышц возмож-
но при инфекциях, вызванных ВИЧ, HTLV-I. 
При гепатитах В и С внепеченочные проявления 
включают иммуноопосредованный ПМ. 

Бактериальное поражение мышц может быть 
результатом проникновения инфекции из очага 
или гематогенной диссеминации с развитием 
миозита, ПМ или абсцессов m. psoas. Наиболее 
частыми ИА являются золотистый стафило-
кокк, стрептококки групп А и В, клостридии 
и др. Грибковое поражение мышц может раз-
виться у пациентов с иммунодефицитом и быть 
вызвано Candida spp., Cryptococcus neoformans, 
Histoplasma capsularum, Coccidioides, Aspergillus, 
Pneumocytis jiroveci и др. Характерна клини-
ческая триада – лихорадка, сыпь, миалгии и 
болезненность мышц, при морфологическом 

исследовании в мышцах обнаруживают множе-
ство микроабсцессов. Паразитарное поражение 
мышц отмечается при трихинеллезе, цистоцер-
козе и токсоплазмозе. В крови обычно обна-
руживается эозинофилия. При трихинеллезе 
могут наблюдаться периорбитальный отек и отек 
мышц лица, шеи и груди, что может привести к 
ошибочному диагнозу ЮДМ.

Необходимо исключить лекарственные мио-
патии, которые могут возникнуть на фоне лече-
ния глюкокортикоидами, пеницилламином, 
циклоспорином, антималярийными средства-
ми, статинами и др.; миопатии, развивающиеся 
на фоне некоторых эндокринных заболеваний 
(гипо- и гипертиреоз, поражение паращитовид-
ных желез, надпочечниковая недостаточность, 
гиперальдостеронизм); миопатии при метабо-
лических расстройствах (болезни накопления, 
дислипидемии, дефицит витамина D, нарушение 
обмена электролитов). 

Заключение

ЮДМ – это относительно редкое аутоиммун-
ное заболевание, которое может поражать не 
только кожу и мышцы, но и вызывать тяжелое 
поражение внутренних органов, в первую оче-
редь легких, что определяет риск неблагопри-
ятного исхода. Диагностика ЮДМ не вызывает 
проблем при наличии классического кожного 
синдрома и проксимального ПМ. Однако ввиду 
чрезвычайного многообразия кожных проявле-
ний и сложности их трактовки, возможности 
моносиндромного дебюта ЮДМ с суставных, 
мышечных или нехарактерных кожных прояв-
лений, трудностей проведения инструменталь-
ного и морфологического исследований у детей 
особенно раннего возраста у значительной части 
пациентов диагноз устанавливается в поздние 
сроки. Исследования последних лет, позволив-
шие выявить клинико-иммунологические ассо-
циации и сформировать представления о раз-
личных фенотипах ЮДМ, отличающихся как 
клиническими проявлениями, так и ответом на 
лечение и исходом, безусловно, будут способство-
вать совершенствованию диагностики и лечения 
этого тяжелого и многоликого заболевания. 
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