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В настоящее время терапия идиопатических воспалительных миопатий 

(ИВМ) остается сложной и нерешенной проблемой, обусловленной редкостью 

и неоднородностью данной патологической группы [1].  

Основу лечения ИВМ, несмотря на отсутствие крупных рандомизирован-

ных клинических исследований, по-прежнему составляют глюкокортикоиды 

(ГК) [2]. Благодаря противовоспалительному и иммуносупрессивному дей-

ствию препараты данной группы способны снижать уровень сывороточной 

креатинфосфокиназы (КФК), уменьшать интенсивность кожных проявлений, 

способствовать нарастанию мышечной силы и уменьшению воспалительной 

активности по данным игольчатой электромиографии [3]. Ранее начало терапии 

ГК (в течение первых трех месяцев от дебюта болезни) ассоциируется с более 

благоприятным прогнозом течения заболевания [4]. Препараты данной группы 

назначают из расчета 1 мг/кг в сутки, в три приема с интервалом 2 – 4 часа. 

Предварительную оценку эффективности лечения проводят через 2 – 4 недели 

от начала приема ГК в высокой дозе. Отсутствие положительной динамики в 

течение 4-х недель требует пересмотра диагноза [3], в связи, с чем может по-

требоваться выполнение повторная биопсия мышц. Пересмотр диагноза осо-

бенно важен в случае серонегативного варианта течения заболевания [5]. Эф-

фект терапии ГК при ИВМ, в отличие от других ревматических заболеваний, 

развивается медленно: для восстановления мышечной силы и уровня КФК мо-

жет потребоваться несколько месяцев [1]. Данную особенность необходимо 

учитывать при ведении пациентов, начиная снижение дозы ГК, в случае вос-

становления мышечной силы и нормализации уровня КФК, не ранее чем через 

3 месяца приема препарата в максимальной дозе. Как правило, скорость сниже-
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ние дозы ГК составляет 20-25% в месяц до минимальной эффективной дозы [2], 

которая не должна превышать 10 мг в сутки. По данным литературы [2], реко-

мендуемая общая продолжительность терапии ГК в минимальной эффективной 

дозе должна составлять от 6 до 12 месяцев. 

Пациенты с тяжелыми проявлениями болезни, такими как быстро про-

грессирующая дисфагия, интерстициальное поражение легких (ИПЛ), миокар-

дит, ювинильный дерматомиозит требуют проведения пульс-терапии ме-

тилпреднизолоном (1000 мг в сутки внутривенно капельно в течение трех по-

следовательных дней) с последующим переходом на высокодозную перораль-

ную терапию ГК по описанной выше схеме [4]. 

Резистентными к глюкокортикоидной терапии являются миозит с вклю-

чениями, аутоиммунная некротизирующая миопатия. По данным ряда авторов 

[2, 6], терапия ГК эффективна лишь у 50% пациентов с ИПЛ. Отмечено, что па-

циенты с миозит-ассоциированным ИПЛ и нормальным уровнем КФК устойчи-

вы к терапии ГК и имеют худший прогноз по сравнению с пациентами с повы-

шенным уровнем данного мышечного фермента [6]. Также необходимо отме-

тить, что сохранение проксимальной мышечной слабости на фоне приема ГК 

может быть связано не только с отсутствием ответа на терапию, но и с развити-

ем фиброзной и жировой инволюции мышечной ткани. Данные изменения 

мышц характерны для пациентов с хроническим течением ИВМ, в том числе 

связанным с недостаточной инициальной дозой ГК или ранним и быстрым тем-

пом ее снижения. Клинически у таких пациентов сохраняется проксимальная 

мышечная слабость, а показатели активности болезни, такие как уровень КФК, 

результаты игольчатой электромиографии и биопсии мышечной ткани исклю-

чают наличие активного воспалительного процесса [3].  

К препаратам второго ряда терапии ИВМ относят цитостатические пре-

параты [1], из которых препаратами выбора являются метотрексат (МТ) и аза-

тиоприн (АЗА) [2].  
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При ИВМ метотрексат назначают перорально или подкожно в дозе 15-25 

мг в неделю. Возможность препарата вызывать развитие пневмонита требует 

постоянного мониторинга токсичности МТ у пациентов с ИВМ и исключает его 

применение при ИПЛ на фоне данной патологии [7]. Современная доказатель-

ная база эффективности МТ при ИВМ базируется лишь на двух ретроспектив-

ных исследованиях, которые продемонстрировали эффективность МТ у паци-

ентов с дерматомиозитом (ДМ) и полимиозитом (ПМ), в том числе в случаях 

неэффективности монотерапии ГК [8, 9]. В одном из данных исследований 

назначение МТ 55 пациентам с глюкокортикоид-рефрактерными ИВМ было 

связано с частичным ответом на терапию у 31 человека и полным ответом у 9 

участников клинического испытания [8]. В тоже время, завершенное в Европе в 

2016 году проспективное рандомизированное, открытое, международное мно-

гоцентровое клиническое исследование по оценке эффективности и безопасно-

сти комбинированной терапии метотрексатом и глюкокортикоидами по сравне-

нию с монотерапией глюкокортикоидами у пациентов с идиопатическим ПМ и 

ДМ (PrometheusTrial) не продемонстрировало значимого эффекта при дополни-

тельном назначении к глюкокортикоидам МТ на ранних стадиях заболевания 

[11,12].  

Результаты клинических исследований свидетельствую о том, что аза-

тиоприн сравним по эффективности с МТ [8,12]. По данным литературы 

[13,14], назначение АЗА при ИВМ предпочтительнее у пациентов с патологией 

печени и в случае ИПЛ. Начинают лечение АЗА с дозы 50 мг в сутки с эскала-

цией дозы на 25-50 мг каждые 1-2 недели до 1,5 мг/кг в день. При неполном от-

вете на терапию через 2-3 месяца, доза может быть увеличена до 2-2,5 мг/кг в 

сутки. Наличие у пациента почечной недостаточности требует назначения пре-

парата в более низкой дозе. Мониторинг терапии должен включать оценку мие-

лосупрессии, уровня печеночных ферментов и почечной дисфункции. Токсиче-
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ское действие АЗА также может проявляться гриппоподобными реакциями с 

лихорадкой, желудочно-кишечными симптомами и панкреатитом.  

Применение микофенолата мофетил (ММФ) эффективно при лечении 

рефрактерных кожных проявлений и миозит-ассоциированного ИПЛ у пациен-

тов с ИВМ [15,16]. Являясь антиметаболитом, ММФ не только нарушает акти-

вацию Т- и В-лимфоцитов, но и снижает активность фибробластов, пролифера-

цию и продукцию профибротических цитокинов [2,6]. Терапию ММФ начина-

ют с дозы 250-500 мг 2 раза в день, увеличивая на 250-500 мг каждые 1-2 неде-

ли до дозы 1500-3000 мг в сутки.  

Циклофосфамид (ЦФ) - препарат выбора при тяжелом или быстро про-

грессирующем ИПЛ. Об использовании ЦФ при ИПЛ у пациентов с ИВМ было 

сообщено в нескольких небольших открытых клинических исследованиях 

[17,18]. В группе из 17 пациентов с ИПЛ, которые дополнительно к преднизо-

лону в течение 6 месяцев получали ежемесячно внутривенно ЦФ (300-800 мг/м
2
 

в месяц), у 11 пациентов уменьшилась одышка; 6 из 7 пациентов смогли отка-

заться от кислородной поддержки, в которой они нуждались на момент начала 

исследования; 12 больных продемонстрировали улучшение жизненной емкости 

легких на 10% и более [17]. Ограниченное количество показаний для использо-

вания ЦФ при ИВМ связано с небольшим количеством исследований, подтвер-

ждающих его эффективность при ПМ и ДМ, а также с высоким риском разви-

тия побочных эффектов, включая злокачественные новообразования. 

В настоящее время для лечения ИВМ также используют циклоспорин А и 

такролимус. Данные препараты показаны пациентам с резистентной формой 

заболевания и ИПЛ. Циклоспорина А и такролимус, являясь ингибиторами 

кальцинейрина первого и второго поколения соответственно, ингибируют про-

дукцию интерлейкин-2 и интерлейкин-2-индуцированную активацию Т-

лимфоцитов, что обосновывает их применение при ИПЛ у пациентов с ИВМ 

[6]. Такролимус – более мощный ингибитор активации Т-клеток, чем циклос-
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порин. По данным ряда исследований он превосходит циклоспорин А по эф-

фективности и отличается лучшей переносимостью [19]. 

В последнее время ряд исследований продемонстрировали эффектив-

ность внутривенно иммуноглобулина (ВВИГ) у пациентов с ИВМ. В открытом 

проспективном исследовании с участием 35 пациентов с ПМ назначение ВВИГ 

было связано с клиническим улучшением у 70% пациентов, при этом у полови-

ны пациентов стабилизация состояния сохранялась и через три года после за-

вершения терапии [20]. В другом двойном слепом контролируемом исследова-

нии ВВИГ был эффективен у 15 пациентов с рефрактерной формой ДМ [2]. 

Есть сообщение об использовании подкожной формы иммуноглобулина у семи 

пациентов с ИВМ. У всех участников исследования наблюдалось увеличение 

мышечной силы, улучшение качества жизни и снижение КФК, что позволило 

им снизить дозу ГК и отменить цитостатическую терапию [5]. 

Иммуноглобулин обычно назначают в дозе 2 г/кг в месяц пациентам с ре-

зистентной формой ИВМ, тяжелой дисфагией и ИПЛ, устойчивым к традици-

онной иммуносупрессивной терапии [2]. Преимуществами иммуноглобулина 

являются его безопасность при применении на фоне инфекции, а также воз-

можность использования препарата одновременно с другими иммунодепрес-

сантами [2]. Необходимо отметить, что высокая стоимость иммуноглобулина 

ограничивает его применение на длительный срок. 

Обнадеживающие результаты получены при применении ритуксимаба – 

моноклонального химерного антитела к CD20+антигену В-лимфоцитов [6]. По 

данным регистра Франции, из 30 пациентов с ИВМ, рефрактерных к терапии 

ГК и как минимум к одному из иммунодепрессантов, ритуксимаб был эффекти-

вен более чем у 50% пациентов [1]. В настоящее время назначение ритуксимаба 

показано при антисинтетазном синдроме, тяжелом ИПЛ с исходно низкими по-

казателями жизненной емкости и диффузионной способности легких, высоком 

уровне миозит-специфических антител и для лечения потенциально резистент-
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ных подтипов, включая SRP-ассоциированную аутоиммунную некротизирую-

щую миопатию [3].  

В заключение необходимо еще раз подчеркнуть, что в настоящее время оп-

тимальных стандартных схем лечения идиопатических воспалительных миопа-

тий не разработано. Доказательная база применяемых при данной патологии 

лекарственных препаратов чрезвычайно мала, а поиск новых методов фармако-

терапии осложнен редкостью данной нозологической формы.  
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