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Аутоантитела (аутоАТ) к различным внутриклеточным антигенам (АГ) 

встречаются более чем у 80% пациентов с полимиозитом (ПМ) или дермато-

миозитом (ДМ). Некоторые из них могут обнаруживаться при других систем-

ных заболеваниях соединительной ткани (СЗСТ), другие -  исключительно при 

различных формах идиопатических воспалительных миопатий (ИВМ). 

Клинически значимые антитела (АТ) при ИВМ на основании их роли в 

диагностическом процессе подразделяются на 2 подгруппы: миозит-

специфические АТ (МСА) и миозит-ассоциированные АТ (МАА). Специфич-

ность МСА при ИВМ превышает 90%; их АГ-мишени – рибонуклеопротеины 

цитоплазмы или ядра – участвуют в ключевых для жизни клетки процессах, та-

ких, как транскрипция генов, синтез белков, врожденный противовирусный 

иммунный ответ. Эти АТ тесно ассоциируются с конкретными вариантами па-

тологии, различающимися клинической картиной и прогнозом [1]. МАА, 

напротив, встречаясь у половины пациентов с ИВМ, не являются болезнь спе-

цифическими, редко обнаруживаются вместе с МСА и чаще всего ассоцииру-

ются с перекрестными (overlap) синдромами, прежде всего при перекресте по-

ли/дерматомиозита (ПДМ) с системным склерозом (СС) – ПДМ/СС, получив-

шим название склеромиозит [2]. 

Миозит-специфические антитела и клинико-иммунологические ва-

рианты ИВМ 

До недавнего времени к группе МСА относились: 

- АТ к аминоацил-тРНК-синтетазам (anti-ARS) 

- АТ к Mi-2 АГ (anti-Mi-2) 

- АТ к частицам сигнального распознавания (anti-SRP). 
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В последнее десятилетие были открыты новые АГ, обнаружение АТ к ко-

торым значительно расширяют наши возможности в диагностике и классифи-

кации ИВМ. Среди них наиболее изученными являются anti-TIF1-γ, anti-NXP-2, 

anti-MDA5, anti-SAE, anti-HMGCR (табл.1). 

Таблица 1 - Клинический профиль МСА 

АутоАТ Клинические ассоциации 

anti-ARS ПМ, антисинтетазный синдром 

anti-Mi-2 «Классический» ДМ, легкие формы болезни 

anti-SRP Некротизирующие миопатии 

anti-TIF1-γ Тяжелый ДМ, опухоль-ассоциированный ДМ 

anti-NXP-2 Тяжелый ДМ, опухоль-ассоциированный ДМ 

anti-MDA5 Амиопатический ДМ, интерстициальное поражение легких, неблагоприят-

ный прогноз 

anti-SAE ДМ, прогноз благоприятный 

anti-HMGCR Некротизирующие миопатии, статин-индуцированные миопатии 

 

Anti-ARS 

Аминоацил-тРНК-синтетазы (ARS) – ферменты цитоплазмы, катализи-

рующие связывание аминокислот с тРНК в процессе синтеза белка. В качестве 

иммунологических мишеней выделено 8 тРНК, среди которых Jo-1, PL-7, PL-12 

и др. В целом АТ к тРНК-синтетазам могут быть обнаружены у 25-35% пациен-

тов с ИВМ. Чаще других встречаются anti-Jo-1 АТ – у 20-30% пациентов с ПМ 

и в 60-70% случаев при интерстициальных поражениях легких (ИПЛ). Anti-PL-

7 и anti-PL-12 определяются менее чем у 5% пациентов с ПДМ, другие anti-ARS 

(anti-KS, -OJ, -EJ, -Zo, -Ha) – менее чем в 2% случаев [1]. 
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Обнаружение anti-ARS характерно для одного из наиболее неблагоприят-

ных вариантов течения ИВМ – так называемого «антисинтетазного синдрома». 

Эта патология включает, наряду с миозитом, артрит, синдром Рейно, пораже-

ние кожи ладоней и пальцев кистей по типу «руки механика», ИПЛ. Нередко 

характеризуется острым началом, выраженным конституциональным синдро-

мом (лихорадкой, потерей массы тела). Прогноз при антисинтетазном синдроме 

определяет тяжесть поражения легких [3]. 

Anti-Mi-2 

АГ Mi-2 в составе белкового комплекса принимает участие в регуляции 

экспрессии генов посредством модификации хроматина. Anti-Mi-2 встречаются 

у 10-30% пациентов с ИВМ, прежде всего при ДМ, и ассоциируются с такими 

характерными кожными проявлениями, как синдром или папулы Готтрона 

(Gottron), гелиотропная сыпь и эритема, а также с нетяжелым поражением лег-

ких и хорошей эффективностью лечения глюкокортикостероидами [4]. Также 

обнаружение anti-Mi-2 считают хорошим прогностическим признаком, по-

скольку эти АТ ассоциируются с низким риском паранеопластического миозита 

[5]. 

Anti-SRP 

SRP представляет собой рибонуклеопротеины (RNP) цитоплазмы, участ-

вующие в распознавании и транслокации белков через эндоплазматический ре-

тикулум. Anti-SRP специфичны для ИВМ, обнаруживаются у 4-8% пациентов с 

ПМ [1]. Эти аутоАТ характерны для некротизирующих миопатий – недавно 

выделенной группы ИВМ с тяжелым, быстро прогрессирующим течение мы-

шечного поражения, неблагоприятным прогнозом и плохим ответом на стан-

дартную терапию. Гистологически некротизирующие миопатии характеризу-

ются сочетанием выраженного некроза миофибрилл с их регенерацией, скуд-

ными признаками воспаления [6]. 
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Anti-TIF1-γ 

Эти новые, открытые несколько лет назад АТ определяются у 20-30% 

взрослых пациентов с ДМ и при ювенильном ДМ. Мишенями для этих аутоАТ 

являются ядерные факторы транскрипции из семейства TIF1, прежде всего 

TIF1-γ. Эти аутоАТ с высокой достоверностью ассоциируются с агрессивным 

течением кожного поражения у взрослых и детей. Кроме того, у взрослых па-

циентов, особенно старше 50 лет, установлена взаимосвязь anti-TIF1-γ с опу-

холь-ассоциированным ДМ. Белки TIF1 избыточно экспрессируются клетками 

солидных опухолей – аденокарциномами. Высокие уровни anti-TIF1-γ досто-

верно повышают риск паранеопластического ДМ у взрослых, тогда как отсут-

ствие этих аутоАТ может быть одним из оснований для исключения злокаче-

ственной опухоли из-за их очень высокого отрицательного прогностического 

значения [7]. 

Anti-NXP-2 

NXP-2 – ядерный белок, участвующий в регуляции р53-индуцированного 

апоптоза в ответ на онкогенные стимулы. АТ к этому белку определяются у 

25% пациентов с ДМ у взрослых и детей и редко встречаются при ПМ. Течение 

ДМ, ассоциированного с этими аутоАТ, характеризуется тяжелым кожным по-

ражением, включая кальциноз и формирование контрактур. Также у пациентов 

с ДМ взрослых, особенно у мужчин, была выявлена ассоциация с опухоль-

ассоциированным ДМ [8]. 

Anti-SAE 

Этот вариант аутоАТ встречается у 8% пациентов с ДМ, который харак-

теризуется тяжелыми кожными изменениями, дисфагией, системными прояв-

лениями, но относительно благоприятным прогнозом [9]. 

Аnti-HMGCR 

HMGCR – ключевой фермент синтеза холестерина; с ингибированием 

этого энзима связан эффект статинов. АутоАТ к HMGCR встречаются у 3-8% 
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пациентов с ИВМ и рассматриваются как серологический маркер иммунных 

некротизирующих миопатий, часто, но не исключительно, индуцированных 

статинами [10]. 

Миозит-ассоциированные АТ и перекрестные синдромы 

Основные варианты МАА – это anti-SSA/Ro, anti-PM-Scl, anti-Ku и anti-

U1 RNP АТ. Чаще всего эти аутоАТ определяются в тех случаях, когда ПДМ 

является одним из синдромов при других СЗСТ, но могут обнаруживать и у па-

циентов без перекрестных синдромов. Из overlap-синдромов с участием ИВМ 

чаще других встречается склеромиозит – перекрест ПДМ с СС. 

Аnti-SSA/Ro АТ  

Аnti-SSA/Ro АТ, преимущественно в виде anti-Ro52, представляют собой 

наиболее часто встречающийся вариант МАА при ИВМ: они определяются у 

трети пациентов. Аnti-Ro52 нередко встречаются в сочетании с антисинтетаз-

ными АТ и другими МАА [11]. Так, anti-Ro52 могут иметь прогностическое 

значение у anti-Jo-1-позитивных пациентов, поскольку это сочетание аутоАТ 

ассоциируется с высоким риском развития тяжелого поражения легких, миози-

та, артрита и злокачественных опухолей по сравнению с anti-Jo-1-негативными 

пациентами с наличием anti- Ro52 [12]. Комбинация anti-SSA/Ro и anti-SSB/La 

АТ характерна для перекреста ПДМ с первичным синдромом Шегрена [13]. 

АТ к PM-Scl  

АТ к PM-Scl могут определяться у пациентов с ПМ, ДМ и СС. Однако ес-

ли при ПМ частота их обнаружения составляет 8%, при ДМ – 11%, при СС – 

2%, то у пациентов со склеромиозитом они встречаются с частотой 31%. С дру-

гой стороны, склеромиозит диагностируют у 59% пациентов с наличием anti-

PM-Scl [14]. Кроме миозита при anti-PM-Scl-позитивности пациенты характе-

ризуются развитием таких синдромов, как артрит, поражение кожи, синдром 

Рейно, ИПЛ, изменениями кожи и пальцев кистей по типу «руки механика». 
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Патология мышц у этих пациентов может протекать субклинически, а прогноз, 

часто неблагоприятный, определяется поражением легких [15]. 

Аnti-Ku АТ 

Аnti-Ku АТ направлены против гетеродимерного комплекса, который 

связывается со свободными участками ДНК. Ku-комплекс играет ключевую 

роль в репарации ДНК и вовлечен в регуляцию многих внутриклеточных про-

цессов (защита теломер, регуляция транскрипции генов и др.) Впервые anti-Ku 

АТ были описаны у 9 пациентов, у 6 из которых был диагностирован пере-

крестный синдром ПМ/СС. В дальнейшем они были выявлены при самых раз-

личных системных аутоиммунных заболеваниях, в первую очередь при СКВ, 

СС, смешанном заболевании соединительной ткани. Несмотря на то, что спе-

цифические клинические синдромы, ассоциированные с anti-Ku АТ, не опреде-

лены, в клинических исследованиях отмечают их взаимосвязь с синдромом 

Рейно, с поражением суставов и мышц. В случаях ИВМ anti-Ku АТ описаны 

при перекрестных синдромах ПДМ с самыми различными СЗСТ [16].  

Аnti-U1 RNP АТ 

 Аnti-U1 RNP АТдостоверно чаще встречаются при перекресте ПДМ с си-

стемной красной волчанкой (СКВ), чем при СКВ, и нередко в случае перекре-

ста - ПДМ/СКВ - ассоциируются с anti-Jo-1 АТ. У пациентов с ПДМ/СКВ пре-

валируют такие клинические синдромы, как миозит, эрозивный артрит, алопе-

ция, ИПЛ, язвы слизистой полости рта, тогда как патология почек, характерная 

для течения СКВ, встречается редко [17]. 

Таким образом, МСА являются важными серологическими маркерами 

ПДМ и ассоциируются с конкретными формами ИВМ. Определение этих ауто-

АТ на ранних этапах течения ИВМ может быть полезным в прогнозировании 

течения заболеваний и ответа пациентов на лечение. 
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