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ерматомиозит и полимиозит – это системные воспа-
лительные заболевания с неизвестной этиологией,
поражающие как мышцы скелета (чаще всего прокси-

мальные), так и кожный покров, характеризующиеся нали-
чием аутоантител, определяемых в крови пациента [1].

Эта аутоиммунная патология может быть ассоциирована
с рядом других нозологий: артриты системных заболева-
ний, интерстициальное заболевание легких, синдром Рей-
но. В литературе описана возможная ассоциация данных
аутоиммунных состояний, более выраженная при дермато-
миозите, со злокачественными заболеваниями. Риск разви-
тия злокачественного процесса составляет 4,4 для пациен-
тов с дерматомиозитом и 2,1 – для пациентов с полимиози-
том [2]. Вероятность выявить злокачественное новообразо-
вание у пациента с дерматомиозитом в 5–7 раз выше, чем у
пациента, не имеющего этой системной патологии [3]. Чаще
всего выявляются следующие новообразования: рак шейки
матки, легкого, яичников, поджелудочной железы, мочевого
пузыря, желудка – суммарно на их долю приходится 70%

всех карцином у пациентов с дерматомиозитом [4]. Злокаче-
ственное новообразование может быть диагностировано
как до, так и после установки диагноза дермато- или поли-
миозита, при этом дерматомиозит чаще выявляется одно-
временно с установлением диагноза злокачественной опу-
холи или в течение 1 года, в то время как развитие полимио-
зита более характерно уже в процессе терапии злокаче-
ственной опухоли и может отражать активность новообра-
зования. Таким образом, пациенты с впервые выявленным
дерматомиозитом должны быть обследованы на предмет
наличия злокачественного новообразования, а развитие
этих аутоиммунных состояний (прежде всего полимиози-
та) уже в процессе терапии опухоли может являться первым
признаком прогрессирования болезни, что требует более
тщательного наблюдения за подобными больными.

К клиническим проявлениям полимиозита и дермато-
миозита относятся симметричная слабость в проксималь-
ных скелетных мышцах, миалгии, эритематозные высыпа-
ния, симптом Готтрона, пойкилодермия, а также дисфагия,
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Дерматомиозит и полимиозит – это аутоиммунные заболевания, характеризующиеся поражением скелетной мускулатуры и
кожных покровов. Чаще всего эта патология выявляется как самостоятельное заболевание, однако в литературе описана
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наблюдения двух пациенток, у одной из которых дерматомиозит и рак молочной железы манифестировали одновременно, у
другой – развитие полимиозита предшествовало рецидиву заболевания после длительно сохраняющейся ремиссии. Также
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полиартрит, синдром Рейно и кальциноз кожи (более ха-
рактерен для ювенильных форм). Следует помнить также и
о вовлечении сердечной мышцы в системный процесс. Ча-
ще всего это характеризуется наличием аритмий и наруше-
ниями в проводящей системе сердца, однако в целом паци-
енты, страдающие дерматомиозитом, имеют повышенный
риск развития инфаркта миокарда [5]. До 1/3 пациентов мо-
гут иметь клинические проявления антисинтетазного син-
дрома, характеризующегося острым началом, наличием жа-
ра, снижением массы тела, системным артритом, полимио-
зитом и синдромом Рейно [6].

В лабораторных анализах чаще всего на себя обращает
внимание повышение мышечных ферментов: креатинфос-
фокиназы (КФК), лактатдегидрогеназы, аспартатамино-
трансферазы (АСТ), аланинаминотрансферазы (АЛТ). Уро-
вень КФК у пациентов, не получавших системной терапии,
может быть повышен более чем в 10 раз. Кроме того, воз-
можно определение в крови пациента миозит-специфиче-
ских антител: антисинтетазные антитела, анти-SRP-антите-
ла, анти-Mi2-антитела [7, 8]. К другим диагностическим те-
стам относятся гистологическое исследование мышечной
ткани, электромиография, а также магнитно-резонансная
томография, которые позволяют выявить отек, фиброз и
кальциноз мышечной ткани.

Основой терапии и полимиозита, и дерматомиозита яв-
ляется назначение системных глюкокортикостероидов.
Также возможно назначение иммуносупрессивных препа-
ратов, таких как азатиоприн и метотрексат, для тех пациен-
тов, кому назначение стероидов противопоказано. Несмот-
ря на то, что кожные проявления дерматомиозита купи-
руются на фоне терапии стероидами, зуд, особенно беспо-
коящий пациентов, может потребовать отдельной терапии:
антигистаминных препаратов, амитриптилина и т.д. Важно
также назначение сопутствующей терапии, направленной
на нивелирование нежелательных явлений системной тера-
пии стероидами, таких как остеопороз.

HER2-положительный рак молочной железы (РМЖ) – это
один из самых агрессивных подтипов РМЖ, склонный к бы-
строму регионарному и отдаленному метастазированию,
выявляемый чаще всего на более поздних стадиях, чем лю-
минальные подтипы, и характеризующийся чувствитель-
ностью к таргетной терапии [9, 10]. В мировой литературе
описаны лишь единичные случаи ассоциации дерматомио-
зита или полимиозита и РМЖ, в том числе HER2-положи-
тельного [11]. В связи с этим мы полагаем, что представляе-
мые клинические случаи – это уникальные наблюдения, де-
монстрирующие возможности терапии этой сочетанной
патологии.

Клинический случай 1
Пациентка Х., 50 лет, обратилась в клинику в октябре 2017 г.

В начале октября отметила появление плотного новообра-
зования в левой подмышечной области. При осмотре в тка-
ни левой молочной железы определяется плотный узел до 
5 см в диаметре, кожа над образованием слегка отечна. 

В правой молочной железе узловые образования не пальпи-
руются. В левой аксиллярной области пальпируется вколо-
ченный конгломерат размером до 3 см, болезненный при
пальпации. Другие лимфатические узлы, доступные пальпа-
ции, не увеличены. При гистологическом исследовании уз-
ла в молочной железе – инфильтративный рак неспецифи-
ческого типа 3-й степени злокачественности. Рецепторы
эстрогенов (РЭ) 0б, рецепторы прогестерона (РП) 0б, HER2
«3+», Ki-67 – 97%. При дообследовании данных об отдален-
ных метастазах не получено. Установлен клинический диаг-
ноз: рак левой молочной железы T4N2M0. Обращала на себя
внимание также эритематозная сыпь на коже лица (щеки,
крылья носа), груди, пальцев рук, которая впервые появи-
лась в середине октября (рис. 1, 2). Кроме того, при поступ-
лении в клинику пациентку беспокоили выраженная мы-
шечная слабость и боли в ногах (преимущественно в четы-
рехглавых мышцах).

По данным лабораторных исследований клинически
значимых отклонений в общем анализе крови, мочи, коагу-
лограммы не выявлено. В биохимическом анализе повыше-
ние трансаминаз 2-й степени: АСТ до 227 Ед/л, АЛТ до 
93,5 Ед/л, повышение билирубина отмечено не было. По
данным ультразвукового исследования (УЗИ) печени дан-
ных о диффузном процессе или наличии узловых образова-
ний не получено. Учитывая совокупность клинических и ла-
бораторных данных, был заподозрен дерматомиозит, про-
веден анализ на КФК. По данным анализа КФК – 4680 Ед/л.
Пациентке была начата стероидная терапия – преднизолон
0,5 мг/кг в сутки.

В связи с тем, что повышение трансаминаз было связано с
системным процессом, а не повреждением печени, а также
учитывая агрессивный подтип опухоли, было принято ре-
шение о начале специфического противоопухолевого лече-
ния по схеме доцетаксел + карбоплатин + трастузумаб +
пертузумаб с поддержкой гранулоцитарного колониести-
мулирующего фактора.

В течение 1-й недели после начала терапии глюкокорти-
коидами пациентка отметила выраженное снижение болево-
го синдрома, мышечной слабости, однако по данным биохи-
мического анализа крови трансаминазы продолжали расти:
АЛТ до 125 Ед/л, АСТ – до 283 Ед/л. Через 3 нед после начала
1-го курса химиотерапии достигнуто выраженное снижение
плотности и размеров пальпируемого узла в левой молочной
железе. Наряду с наблюдаемым эффектом противоопухоле-
вой терапии по данным биохимического анализа крови
определялись снижение АСТ до 107 Ед/л, АЛТ – до 80 Ед/л,
КФК – 1024 Ед/л, а также значимое уменьшение кожных про-
явлений дерматомиозита (рис. 3, 4). В декабре 2017 г. паци-
ентка начала 2-й запланированный курс химиотаргетной те-
рапии и продолжила прием системных глюкокортикоидов с
постепенным снижением дозы преднизолона.

Данное клиническое наблюдение представлено, прежде
всего, для демонстрации индивидуального подхода к паци-
енту и его клинической ситуации. Имея данные, не уклады-
вающиеся в классическую картину основного заболевания,

Рис. 1. Внешний вид больной до на-
чала терапии. 

Рис. 3. Внешний вид больной в про-
цессе терапии глюкокортикоидами.

Рис. 4. Вид кистей рук в процессе
терапии глюкокортикоидами.

Рис. 2. Вид кистей рук до начала
лечения.
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на наш взгляд, стоит продолжать диагностический поиск и
обсуждать возможные решения со специалистами смежных
клинических направлений.

Интересно также и то, что клинические проявления сопут-
ствующего заболевания (дерматомиозита) регрессировали
не только на фоне стероидной терапии, но и ответили на
противоопухолевое лечение. Таким образом, уделяя достаточ-
ное внимание как основному заболеванию, так и сопутствую-
щей патологии, можно не только добиться хороших результа-
тов лечения, но и улучшить качество жизни пациента.

Клинический случай 2
В мае 2004 г. у больной К., 44 года, был установлен диаг-

ноз: рак левой молочной железы T4N2M0. По данным гисто-
логического исследования – инфильтративный протоко-
вый рак 2-й степени злокачественности; при иммуногисто-
химическом исследовании экспрессии РЭ и РП не выявле-
но, HER2 «3+». В рамках международного исследования 
NOAH (была рандомизирована в группу терапии без трасту-
зумаба) больная получила 10 курсов неоадъювантной хи-
миотерапии: 3 цикла доксорубицин + Таксол, далее 4 курса
Таксола и еще 3 курса CMF. На фоне лечения опухоль стала
операбельной, и 25.02.2005 была выполнена радикальная
мастэктомия слева. По результатам гистологического иссле-
дования – резидуальная опухоль без признаков лечебного
патоморфоза с инфильтрацией кожи, множественными
внутриорганными метастазами, в 3 из 10 изученных лимфо-
узлов – метастазы. В послеоперационном периоде длитель-
ное время сохранялась зона диастаза шва, и в октябре 2005 г.
цитологически был подтвержден рецидив в послеопера-
ционном рубце (около 1 см). 10 ноября 2005 г. выполнено
иссечение рецидива. При гистологическом исследовании –
опухолевый узел имеет строение протокового инфильтра-
тивного рака, растет в фиброзно-жировой и поперечно-мы-
шечной ткани с периневральным ростом, рост опухоли сре-
ди остатков шовного материала, в нижнем и боковом крае
резекции разрастание опухоли. Иммуногистохимическое
исследование: РЭ и РП отрицательные, HER2 «3+». В декабре
2005 г. проведена лучевая терапия на область послеопера-
ционного рубца и зоны регионарного метастазирования:
суммарная очаговая доза 50 иГр. С января по май 2006 г.
проведено 4 курса карбоплатин + паклитаксел, в течение 
1 года (по февраль 2007 г.) применялся трастузумаб.

В феврале 2012 г. вновь выявлен метастаз в мягкие ткани в
области рукоятки грудины 4,4×2,9 см. По данным гистологи-
ческого исследования – инфильтративный протоковый рак
с лимфоинвазией; иммуногистохимическое исследование:
РЭ – 0б, РП – 0б, HER2 «2+»/FISH+, Ki-67 – 40%. По октябрь
2012 г. больная получила 9 курсов доцетаксел + эверолимус,
возобновлено применение трастузумаба. На фоне лечения
достигнут выраженный эффект, опухоль уменьшилась до

2,0×1,6 см. В декабре 2012 г. проведена лучевая терапия на
область рецидива по левому краю грудины, суммарная очаго-
вая доза 56 иГр. Терапия трастузумабом продолжалась до апре-
ля 2017 г.

В апреле 2017 г. отмечено повышение АЛТ до 123 Ед/л,
АСТ – до 175 Ед/л. Вирусная природа повышения печеноч-
ных ферментов была исключена. При обследовании отмече-
но увеличение размеров рецидивной опухоли. По данным
УЗИ определяется образование размером 5,2×1,9 см, неодно-
родной структуры с активным кровотоком. Получена цитоло-
гическая верификация рецидива. По данным иммуноцитохи-
мического исследования опухоль рецептор-отрицательная и
HER2-положительна. С июня 2017 г. начата терапия карбопла-
тин AUC-5 + Кадсила. После 1-го курса отмечено повышение
АЛТ до 202 Ед/л и АСТ – до 308 Ед/л. Начата дезинтоксика-
ционная и гепатотропная терапия, на фоне которой удалось
снизить уровень печеночных ферментов до 109 и 145 Ед/л
соответственно и продолжить противоопухолевое лечение.

Однако в ноябре вновь отмечено повышение и АЛТ, и АСТ.
Несмотря на проводимую дезинтоксикационную и гепатот-
ропную терапию, сохранялся повышенный, в пределах 
2-й степени, уровень АЛТ (129 Ед/л) и АСТ (165 Ед/л), уро-
вень g-глутамилтрансферазы и щелочной фосфатазы сохра-
нялся в пределах нормы. С целью уточнения природы отме-
чаемых лабораторных изменений была выполнена биопсия
печени. По результатам гистологического исследования
биоптата печени – частицы ткани печени с очагом фиброза
вокруг внутрипеченочного желчного протока, элементы
опухолевого роста не выявлены.

После исключения токсического, инфекционного и опу-
холевого генеза повышения печеночных ферментов
23.11.2017 был определен уровень КФК и составил 2702
Ед/л. Совокупность клинических и лабораторных данных
позволила выставить диагноз паранеополимиозита. Начата
терапия преднизолоном по 40 мг/сут, на фоне чего уже че-
рез 2 нед уровень КФК снизился до 1813 Ед/л, также отмече-
но снижение и уровня АЛТ до 65,1 Ед/л и АСТ – до 122 Ед/л.
Пациентка продолжает получать химиотерапию в прежнем
режиме, нарастает положительная динамика в виде сокра-
щения размеров рецидивной опухоли. Ретроспективно
можно говорить о том, что у данной больной паранеопла-
стический полимиозит оказался первым проявлением про-
грессирования болезни после длительной ремиссии.

Итак, дерматомиозит и полимиозит при РМЖ могут яв-
ляться проявлениями паранеопластического синдрома как
при манифестации болезни, так и предшествовать рециди-
ву заболевания. Повышение печеночных ферментов, не свя-
занное с поражением печени, нетипичная сыпь и невроло-
гическая симптоматика должны нацелить врача на подозре-
ние о наличии паранеопластического процесса, в том числе
и дерматомиозита или полиомиозита.
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