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Спорадический миозит с включениями (СМВ) – забо-
левание из группы идиопатических воспалительных миопатий
(ИВМ). СМВ занимает особое место среди других форм
ИВМ, отличаясь как патогенезом, так и клинической кар-
тиной. Заболевание развивается у людей старше 50 лет, про-

является медленно прогрессирующей слабостью с вовлечением
и проксимальных, и дистальных отделов конечностей, что
приводит к постепенной атрофии определенных групп мышц
[1, 2]. Особенностью СМВ является избирательность и асим-
метричность мышечного поражения. Слабость больше вы-
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ражена на недоминирующей стороне. Преимущественно
страдают четырехглавые мышцы бедер и глубокие сгибатели
пальцев рук [1, 2]. Патогенез СМВ представляет собой соче-
тание аутоиммунного воспаления и необратимой мышечной
дегенерации [3]. В мышечном биоптате выявляются моно-
нуклеарные СD8-цитотоксические Т-лимфоциты и макро-
фаги, внедряющиеся в ненекротизированные мышечные во-
локна. В отличие от других форм ИВМ, при СМВ миоциты
имеют признаки дегенерации в виде появления вакуолей и
внутриклеточных отложений депозитов амилоида. При элек-
тронной микроскопии определяются тубулофиламенты (13–
18 нм) и патология митохондрий [1, 2].

В 13–24% случаев СМВ сочетается с аутоиммунными
заболеваниями, наиболее часто (в 10–12% случаев) – с син-
дромом/болезнью Шегрена (БШ) [4].

Сочетание cиндрома Шегрена и гистологически под-
твержденного СМВ впервые было описано в 1982 г. D. Сhad
и соавт. [5].

Частота различных форм миозита при БШ варьируется, по
разным данным, от 0,85 до 14% [6–8]. В метаанализе A. Meyer
и соавт. [9] показано, что распространенность СМВ при БШ
в 500 раз выше, чем в общей популяции: 2,01 на 100 тыс. паци-
енто-лет (95% доверительный интервал 1,51–2,69). В 2002 г.
P. Kanellopoulos и соавт. [8] ретроспективно оценили когорту
из 518 пациентов с БШ (набранных в период с 1985 по 2002 г.),
6 из них соответствовали диагнозу СМВ, который подтвер-
ждался наличием медленно прогрессирующей мышечной
слабости и характерных гистологических изменений. 

По сообщениям норвежских исследователей G.C. Dobloug
и соавт. [10], среди пациентов с СМВ синдром Шегрена вы-
является в 10% случаев, антитела к Ro/SSA (анти-Ro/SSA) –
в 23%. Была идентифицирована общая генетическая ассо-
циация этих заболеваний с гаплотипом HLA-DR3 и генотипом
DQB 10201 [11, 12], которая часто встречается у норвежцев. 

В настоящее время отсутствуют эффективные методы
лечения СМВ. Иммуносупрессивная терапия сопутствующей
аутоиммунной патологии не приводит к замедлению развития
заболевания и нарастанию мышечной силы, а применение
высоких доз глюкокортикоидов (ГК) может ускорить про-
грессирование болезни, вероятно, из-за раннего возникно-
вения стероидной миопатии [13]. 

Клиническое наблюдение
Пациентка Р., 63 лет, с молодого возраста отмечает

пришеечный кариес. В 49 лет (2006–2007 гг.) перенесла дву-
сторонний паротит. В течение 10 лет у нее развивалась
медленно прогрессирующая мышечная слабость в бедрах, больше
выраженная в левой нижней конечности (пациентка правша);
появились спонтанные падения. Параллельно нарастала сухость
во рту и глазах. Через 5 лет присоединились симптомы орофа-
рингеальной дисфагии (пациентка стала испытывать затруд-
нения при проглатывании пищи, отмечала редкие поперхивания
жидкостью). Наблюдалась у неврологов, однако заболевание
не было диагностировано. Клинические симптомы медленно, но
неуклонно прогрессировали. В 2011 г. по направлению ревматолога
была проведена биопсия дельтовидной мышцы. Выявленные лим-
фоидные инфильтраты в толще поперечнополосатой мускула-
туры с формированием очагов миолиза были интерпретированы
как морфологическая картина полиомиозита (ПМ). Пациентка
госпитализирована с диагнозом ПМ, при обследовании общий
анализ крови (ОАК), общий анализ мочи (ОАМ) были в пределах

нормы, в биохимическом анализе крови (БАК) – повышение
уровня креатинфосфокиназы (КФК) до 400 ед/л (норма 20–170
ед/л), аланинаминотрансферазы (АЛТ) до 46 ед/л (норма 0–40
ед/л), аспартатаминотрансферазы (АСТ) до 58 ед/л (норма
0–38 ед/л), лактатдегидрогеназы до 460 ед/л (норма 130–220
ед/л), ревматоидного фактора (РФ) до 411 МЕд/мл (норма 0–
20 МЕд/мл), в иммуноблоте антинуклеарных антител выявлены
анти-Ro/SSA, антитела к La/SSB (анти-La/SSB). Был назначен
перорально метилпреднизолон (МП) в дозе 40 мг/сут, который
пациентка принимала 4 мес без явного клинического эффекта,
но с быстрой нормализацией уровня КФК. Использование высоких
доз ГК привело к развитию медикаментозного синдрома Ицен-
ко–Кушинга, тяжелого остеопороза с компрессионными пере-
ломами тел позвонков, асептического некроза головок бедренных
костей и инфекционных осложнений (флегмона мягких тканей).
Из-за стероидной миопатии пациентка не могла вставать с
постели и самостоятельно передвигаться без посторонней по-
мощи. В течение последующих 6 мес доза МП была снижена с
40 до 4 мг, и мышечная сила несколько увеличилась. Сохранялось
умеренное повышение уровня маркеров мышечного повреждения.
Применение метотрексата подкожно по 15 мг/нед в течение
2 лет не дало результата. В последующие годы миопатия не-
уклонно прогрессировала. С 2017 г. появилась слабость в мышцах
предплечий (в сгибателях запястий и пальцев), больше выра-
женная в левой руке. Стало трудно удерживать предметы и
собирать пальцы в кулак. Прогрессировала дисфагия. 

Впервые госпитализирована в ФГБНУ «Научно-исследо-
вательский институт ревматологии им. В.А. Насоновой»
(НИИР им. В.А. Насоновой) в 2018 г. При осмотре: кожные
покровы чистые, физиологической окраски, околоушные и
поднижнечелюстные слюнные железы не увеличены, конъ-
юнктива не гиперемирована, региональные лимфатические
узлы не пальпируются, слизистая оболочка полости рта
сухая, красная, чистая, пришеечный кариес, хейлит, свободная
слюна не определяется. Походка миопатическая, при ходьбе
наблюдается переразгибание в коленных суставах. Не может
самостоятельно сесть/встать с корточек, встает со стула
при помощи рук, при хождении по неровной поверхности
падает. Выраженная гипотрофия четырехглавых мышц бедер
и глубоких сгибателей пальцев кистей, больше выраженная
слева (пациентка правша, рис. 1, а–в). Мышечная сила снижена
в трехглавых мышцах плеч до 5 баллов, в двухглавых – до 7, в
сгибателях шеи – до 7, в разгибателях пальцев – до 8, в сги-
бателях пальцев – до 4 слева и до 5 справа, в подвздошно-по-
ясничных мышцах – до 7, в четырехглавых мышцах бедра –
до 1 справа и слева, в бицепсе бедра – до 7. Пальцы в кулак не
собирает из-за мышечной слабости. По остальным органам
и системам без особенностей. 

При обследовании ОАК, ОАМ в норме, в БАК обращает на
себя внимание повышение уровней АЛТ до 59,7 ед/л (норма 0–
41 ед/л), АСТ до 46,8 ед/л (норма 0–38 ед/л), КФК до 566 ед/л
(норма 24–170 ед/л). В иммунологическом анализе крови СРБ –
1,8 мг/л (норма 0–5 мг/л), РФ IgM <9,5 МЕ/мл (норма 0–
15 МЕ/мл), анти-Ro/SSA >200 ед/мл (норма 0–25 ед/мл),
анти-La/SSB >200 ед/мл (норма 0–25 ед/мл), антинуклеарный
фактор Hep2 – 1/640, свечение гомогенное + крапчатое
(норма <1/160), С3 – 1,06 г/л (норма 0,9–1,8 г/л), С4 – 
0,18 г/л (норма 0,1–0,4 г/л), IgA – 1,9 г/л (норма 0,7–4,0 г/л),
IgG – 9,5 г/л (норма 7–16 г/л), IgM – 0,6 г/л (норма 0,4–
2,3 г/л), антитела к Jo1 – 1,7 ед/мл (норма 0–25 ед/мл),
CD19+ В-лимфоциты – 3,6%. 
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После стимулированной сиалометрии получено 0,8 мл
слюны, при сиалографии в паренхиме железы определяется па-
ренхиматозный паротит в виде больших и нескольких мелких
полостей с уровнем жидкости. При осмотре окулистом и про-
ведении проб дано заключение: сухой кератоконъюнктивит
(эпителиальная дистрофия роговицы 1-й степени, гиполакримия
3-й степени). При игольчатой электромиографии (иЭМГ)
выявлен генерализованный первично-мышечный процесс умеренной
активности. При УЗИ мышц сгибателей кисти с двух сторон
– симметричная атрофия. При магнитно-резонансной томо-
графии (МРТ) проксимальных мышц бедер и голеней (рис. 2, 3)
в мышцах голени МР-сигнал на Т1-взвешенных изображениях
(Т1-ВИ) изменен от m. soleus справа, аналогично в режиме
STIR; в мышцах бедра МР-сигнал на Т1-ВИ изменен от m.
vastus lateralis, m. vastus medialis и m. vastus intermedius, подобные
же изменения в режиме STIR, данная МР-картина может со-
ответствовать миозиту с включениями.

Установлен диагноз БШ, диагноз ПМ был пересмотрен
на СМВ. В течение нескольких последних лет проводилось

лечение ритуксимабом. Был получен клинико-иммунологический
ответ с деплецией CD19+ В-лимфоцитов, положительной
динамикой функциональных проб слюнных и слезных желез.
Однако, несмотря на это улучшение, СМВ неуклонно про-
грессировал – появилась слабость аксиальной мускулатуры
(рис. 4). 

Обсуждение. В нашем клиническом случае диагноз БШ
утвержден в соответствии с Российскими критериями БШ
НИИР им. В.А. Насоновой 2001 г. [14], а также критериями
ACR (American College of Rheumatology) 2012 г. [15] и ACR/
EULAR (European Alliance of Associations for Rheumatology)
2016 г. [16].

Диагноз СМВ был установлен на основании характерной
клинической картины (развитие заболевания у женщины
после 50 лет с медленно прогрессирующей асимметричной
мышечной слабостью и типичным распределением), уме-
ренного повышения уровня КФК (<10 норм за весь период
наблюдения), наличия генерализованного первично-мы-
шечного процесса по данным иЭМГ, типичной картины по-
ражения мышц по данным МРТ и неэффективности высоких
доз ГК [17]. Он соответствовал классификационным крите-
риям ИВМ EULAR/ACR 2017 г. [18].

Отсутствие гистологического подтверждения не проти-
воречит диагнозу, так как при морфологическом исследовании
мышц у больных с типичным течением заболевания в 20%
случаев не удается обнаружить характерные признаки СМВ,
что может быть связано как с неправильно выбранным
местом проведения биопсии, так и с длительностью болезни
[4]. При ранней стадии болезни морфолог может не обнару-
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Рис. 1. Атрофия мышц передней по-
верхности бедра (стрелки, а), внутрен-
ней поверхности предплечья (стрелки,

б) и слабость сгибателей пальцев
(стрелки, в)

Fig. 1. Atrophy of the muscles of the ante-
rior surface of the thigh (arrows, a), inner
surface of the forearm (arrows, б) and we-

akness of the finger flexors (arrows, в) 

а

б

в

Рис. 2. МРТ мышц бедра: а – на Т1-ВИ определяются жировая инфильтрация и 
гипотрофия мышц, максимально четырехглавой мышцы (m. vastus medialis, interme-

dius, lateralis; стрелки); б – в режиме STIR отмечается усиление МР-сигнала –
отек четырехглавой мышцы бедра (стрелки)

Fig. 2. MRI of the thigh muscles: a – T1-WI shows fatty infiltration and hypotrophy of the
muscles, maximally the quadriceps muscle (m. vastus medialis, intermedius, lateralis; 
arrows); б – in the STIR mode, an increase in the MR signal is noted – swelling of the 

quadriceps femoris muscle (arrows)

а                                                                                 б

Рис. 3. МРТ мышц голени: а – на Т1-ВИ видны жировая инфильтрация и гипотро-
фия мышц голени, в большей степени правой камбаловидной мышцы (m. soleus;
стрелки); б – в режиме STIR наблюдается усиление МР-сигнала – отек мышц

(стрелки)
Fig. 3. MRI of the calf muscles: a – T1-WI shows fatty infiltration and hypotrophy of the calf
muscles, mostly of the right soleus muscle (m. soleus; arrows); б – in the STIR mode, an in-

crease in the MR signal is observed – swelling of the muscles (arrows)

а                                                                                 б
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жить включения, преобладают воспалительные изменения
мышечного биоптата. В поздней стадии в значительно по-
врежденной мышце патогномоничные признаки СМВ уже
отсутствуют, поскольку происходит жировое замещение. 

МРТ мышц бедер и голеней имеет большое значение в
диагностике СМВ. G. Tasca и соавт. [19] оценили МРТ мышц
у 17 пациентов с достоверным СМВ, у 2 с вероятным СМВ и
у 118 с другими миопатиями. Были выявлены особенности
поражения мышц при СМВ, свидетельствующие о высокой

информативности МРТ при этом заболевании. Характерный
паттерн поражения – сочетание воспалительных изменений
(которые выявляются в режиме STIR) и мышечной дегенерации
с замещением мышечной ткани жировой. СМВ отличается
избирательностью и асимметричностью поражения –
на доминирующей стороне мышцы более сохранны. Наиболее
измененными мышцами при СМВ являются четырехглавая
мышца (за исключением относительно сохранной прямой
мышцы) бедра и медиальная головка икроножной мышцы
[19, 20].

При проведении биопсии важно, чтобы мышца имела
признаки активного воспаления (усиление сигнала в режиме
STIR и одновременно сохраненную структуру в Т1-ВИ), так
как при выраженном замещении мышцы жиром биопсия
неинформативна [20].

Одним из вспомогательных методов диагностики СМВ
является определение антител к цитозольной 5'-нуклеотидазе
1А (сN1A). Они высокоспецифичны (98%) для СМВ и вы-
являются у 90–95% пациентов. При других формах ИВМ
(ПМ, дерматомиозите) и нервно-мышечных заболеваниях
антитела к сN1A определяются в 5–10% случаев. Однако
была обнаружена их значительная распространенность при
системной красной волчанке (0–20%) и синдроме Шегрена
(0–36%) [1]. Проведение данного анализа недоступно в Рос-
сийской Федерации.

Вероятно, СМВ и БШ могут иметь общие патогенети-
ческие механизмы. В пользу данного предположения свиде-
тельствуют наличие антител к cN1A и единая генетическая
предрасположенность (наличие HLA-DR3) [21, 22]. 
В описанном случае БШ развилась у пациентки в детском
возрасте, а через несколько десятилетий после начала болезни
присоединилась неуклонно прогрессирующая мышечная
слабость. Ранее считалось, что СМВ может быть поздним
осложнением БШ [5].

Заключение. В настоящее время отсутствует эффективная
патогенетическая терапия СМВ [1, 23]. ГК, иммуносупрес-
санты и генно-инженерные биологические препараты не за-
медляют прогрессирования болезни. Многочисленные кли-
нические испытания не увенчались успехом. В последнее
десятилетие достигнут прогресс в изучении механизмов раз-
вития СМВ. Понимание патогенеза заболевания позволит
разработать эффективные методы его лечения.

Рис. 4. Слабость мышц спины 
Fig. 4. Weakness of the back muscles
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