
7 0 � У К Р А Ї Н С Ь К И Й  Р Е В М А Т О Л О Г І Ч Н И Й  Ж У Р Н А Л  •  №  3  ( 8 1 )  •  2 0 2 0

Ідіопатичні запальні міопатії (ІЗМ) — це гетеро-
генна група запальних захворювань, об’єднаних 
подібною симптоматикою та патогенетичними за-
пальними змінами у м’язах. Ювенільний дермато-
міозит (ЮДМ) є найчастішою ІЗМ у дітей та посідає 
4-те місце серед дифузних захворювань сполучної 
тканини (після ювенільного ревматоїдного артриту, 
системного червоного вовчака та системної скле-
родермії), розповсюдженість — близько 4:100 ти-
сяч [1, 2, 9]. Пік захворюваності припадає на  вік 
від 5 до 14 років. ЮДМ є досить рідкісною патологі-
єю, що може протягом декількох тижнів проявляти-
ся лише ізольованими змінами шкіри без ураження 
м’язової системи або неспецифічним міопатичним 
синдромом, який може симулювати як неврологічні, 
так і метаболічні порушення організму дитини. Ви-
щезазначені особливості призводять до утруднен-

ня своєчасної діагностики цієї патології, особливо 
на рівні первинної ланки лікарів.

Донині немає єдиної світової класифікації крите-
ріїв встановлення діагнозу ЮДМ. Найчастіше вико-
ристовується шкала критеріїв, розроблена у 1975 р. 
за авторством A. Bohan. та J.B. Peter [3]. Діагноз 
ЮДМ встановлюють за наявності:

1. Характерних шкірних змін.
2. Трьох критеріїв ураження м’язів:
1) підвищення рівня м’язових ферментів;
2) симетричної проксимальної м’язової слаб-

кості;
3) патологічних змін на електроміографії (ЕМГ).
Інший варіант — за наявності:
1. Шкірних змін.
2. Не  менше чотирьох із  нижченаведених кри-

теріїв:
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МР-ВІЗУАЛІЗАЦІЯ ЯК МЕТОД 
ДІАГНОСТИКИ ТА КОНТРОЛЮ 
ЕФЕКТИВНОСТІ ЛІКУВАННЯ 
ПАЦІЄНТІВ ІЗ ЮВЕНІЛЬНИМ 
ДЕРМАТОМІОЗИТОМ
Резюме. Актуальність. Ювенільний дерматоміозит (ЮДМ) належить 
до групи орфанних захворювань, на початку якого можливий затяжний 
період неспецифічної симптоматики. Це спричиняє проблеми щодо 
діагностики цієї патології на ранніх етапах, зокрема — на рівні первин-
ної ланки. Мета: висвітлення можливостей магнітно-резонансної то-
мографії (МРТ) при ЮДМ на ранніх етапах захворювання як методу під-
твердження діагнозу, а також на пізніх етапах — як методу контролю 
активності ЮДМ та оцінки відповіді на протизапальну терапію. Об’єкт 
і методи. Проаналізовано сучасні дані літератури, проведено опиту-
вання лікарів 14 медичних закладів України щодо використання МРТ 
при ЮДМ, виконано аналіз отриманих даних. Представлено клінічний 
випадок дерматоміозиту з  класичним перебігом, що був первинно 
розцінений лікарями первинної ланки як алергічна патологія. Резуль-
тати. За даними літератури виявлено пряму кореляцію між змінами 
на МРТ (у режимах Т2-STIR) та підвищенням м’язових маркерів у сиро-
ватці крові. У деяких пацієнтів виявлено запальні зміни на МРТ на фоні 
активного перебігу ЮДМ при нормальних рівнях м’язових ферментів. 
У подальшому на фоні протизапальної терапії відзначено зменшення 
вираженості ознак набряку та запалення на МРТ. За даними проведе-
ного опитування в Україні лише 43% дітей з ЮДМ обстежені методом 
МРТ. Висновки. Використання МРТ є досить інформативним та у ре-
аліях нашого часу доступним методом підтвердження діагнозу ЮДМ, 
проте в Україні частота його використання залишається незначною. 
МРТ можна використовувати як метод диференційної діагностики між 
хронічними дегенеративними захворюваннями та гострими запальни-
ми міопатіями, для раннього підтвердження діагнозу ЮДМ як безбо-
лісний еквівалент інвазивної електроміографії та біопсії м’язів, навіть 
у разі нормальних рівнів м’язових ферментів. Також цей метод мож-
на використовувати як інструмент контролю активності захворювання.
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1) проксимальної м’язової слабкості;
2) підвищення м’язових ферментів;
3) болю при пальпації м’язів;
4) змін на ЕМГ;
5) виявлення міозитспецифічних антитіл;
6) недеструктивного артриту/артралгії;
7) ознак системного запалення;
8) ознак запалення при біопсії.
На жаль, ці критерії не дозволяють точно дифе-

ренціювати ІЗМ від інших форм запальних міопатій, 
оскільки мають низьку специфічність на фоні висо-
кої чутливості методів дослідження [13]. Також за-
значимо, що частину методів діагностики, які вхо-
дять до вищенаведених критеріїв, такі як ЕМГ та біо
псія, в дитячій практиці використовують рідше [4], 
ніж у  дорослій, у  зв’язку з  їх інвазивністю. Поява 
нових неінвазивних та неіонізуючих методів дослі-
дження розширила можливості клініцистів для вста-
новлення діагнозу ЮДМ.

Магнітно-резонансна томографія (МРТ) як кри-
терій діагностики ІЗМ вперше була запропонова-
на І.N. Targoff у 1997 р. [11]. Пізніше The European 
Neuromuscular Centre (ENMC) у 2004 р. опублікував 
дані щодо використання МРТ для диференційної ді-
агностики поліміозиту та дерматоміозиту [8]. Про-
те ще у 1993 р. R.J. Hernandez та співавторами про-
ведено дослідження кореляції змін на МРТ зі змі-
нами клінічних та лабораторних показників у дітей 
з ЮДМ [7]. У дослідженні брали участь 24 дитини: 
19 — з дерматоміозитом та 5 — контрольна група. 
У  всіх пацієнтів діагноз встановлений на  підставі 
клінічних даних та підвищенні рівня м’язових фер-
ментів, на підставі ЕМГ — у 6 пацієнтів, та біопсії — 
у 4 пацієнтів. На підставі клінічних даних під час пер-
винної МРТ-оцінки пацієнти були класифіковані як 
ті, що мають активне (n=15) або неактивне (n=4) за-
хворювання. За результатами дослідження в усіх па-
цієнтів з активним захворюванням відзначали зміни 
на МРТ (n=15), тоді як у дітей з неактивною формою 
хвороби (n=4) — нормальні результати томографії. 
Інтенсивність сигналу у пацієнтів з активним захво-
рюванням була вищою, ніж у учасників контрольної 
групи, тоді як у  пацієнтів з  неактивною хворобою 
дані не відрізнялися від даних контрольної групи. 
Через 4–6 міс терапії середня інтенсивність сиг-
налу у пролікованих пацієнтів, яким проводили по-
вторне оцінювання (n=12) відрізнялася від даних, 
отриманих до терапії, проте не відрізнялася від да-
них контрольної групи. Також відзначимо, що навіть 
при нормальних рівнях м’язових ферментів виявля-
ли зміни на МРТ у пацієнтів з ЮДМ. Усі зміни МРТ-
зображень фіксувалися в режимі Т2.

У 1994 р. M.R. Stonecipher та співавтори у слі-
пому дослідженні [10] використали МРТ та ультра
звукову діагностику (УЗД) для оцінки п’яти паці-
єнтів із  класичним клініко-патологічним дермато-
міозитом, але на фоні нормальних рівнів м’язових 
ферментів у сироватці крові. Також були обстеже-
ні пацієнти, які слугували як суб’єкти позитивного 
та негативного контролю. За результатами дослі-
дження у пацієнтів з активним захворюванням від-
значали підвищення сигналу МР-зображень у режи-

мі Т2, ультрасонографія виявила гіперехогенність 
деяких груп м’язів.

Також МРТ можна використовувати як метод ди-
ференційної діагностики між хронічними дегенера-
тивними захворюваннями та гострими запальними 
міопатіями [5, 6]. Виявлено, що вміст жирової ткани-
ни в ураженому м’язі можна використовувати як по-
казник стійкого дегенеративного процесу. Водно-
час набряк, що візуалізується в режимі Т2 STIR, є по-
казником активності запалення, а також може бути 
використаний як критерій для подальшого контро-
лю ефективності протизапальної терапії.

Робоча група з  ювенільного дерматоміози-
ту (Network for JDM) та Paediatric Rheumatology 
European Society (PReS) у  2006 р. провели до-
слідження (An international consensus survey of 
the diagnostic criteria for juvenile dermatomyositis 
(JDM)) [4], мета якого — визначення ступеня до-
ступності та релевантності різних діагностичних 
критеріїв встановлення діагнозу ЮДМ. У досліджен-
ні взяли участь 237 членів Network for JDM та Орга-
нізації міжнародних досліджень у галузі дитячої та 
підліткової ревматології (Paediatric Rheumatology 
International Trials Organisation — PRINTO), 105 між-
народних центрів у 35 країнах. Проведено два опи-
тування щодо найбільш корисних та клінічно зна-
чущих критеріїв для діагностики класичного ЮДМ. 
За результатами першого встановлені три основ
ні критерії: характерні шкірні зміни, проксималь-
на м’язова слабкість та підвищення м’язових фер-
ментів. Результати другого опитування дали змо-
гу визначити ще шість критеріїв діагностики: зміни 
на МРТ, біопсія м’язів, ЕМГ, капіляроскопія нігтьо-
вого ложе, кальциноз та дисфонія. Зазначимо, що 
при групуванні цих критеріїв за релевантністю МРТ 
відповідала актуальності біопсії м’язів за середнім 
показником ранжування та була більш клінічно зна-
чущою, ніж ЕМГ.

У жовтні 2020 р. лікарями кардіоревматологічно-
го відділення КНП «Обласна клінічна дитяча лікар-
ня» Кіровоградської обласної ради проведено опи-
тування щодо використання МРТ як критерію діа-
гностики та контролю активності ЮДМ. В опитуванні 
взяли участь лікарі 14 медичних закладів із різних 
областей України. За даними опитування встанов-
лено, що лише 43% хворих на ЮДМ обстежувалися 
методом МРТ. Також виявлено, що лише в 3 (21%) 
медичних закладах МРТ використовують рутинно 
для підтвердження та контролю активності ЮДМ.

Нижче наведено клінічний випадок пацієн-
та з  ЮДМ кардіоревматологічного відділення 
КНП «Обласна клінічна дитяча лікарня» Кіровоград-
ської обласної ради, в якого встановлення діагно-
зу та початок протизапальної терапії були відстро-
чені у зв’язку з хибною інтерпретацією первинних 
симптомів.

Хлопчик М., 7 років, 21.08.20 поступив до кардіо
ревматологічного відділення КНП «Обласна клініч-
на дитяча лікарня» Кіровоградської обласної ради 
зі скаргами на біль у нижніх та верхніх кінцівках, біль-
ше — в ділянці стегон, генералізований набряк, біль 
у колінних та гомілковостопних суглобах, загальну 
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слабкість, неможливість самостійно підвестися з ліж-
ка, висипання на обличчі за типом «метелика», за ти-
пом «кобури» з двох боків на шкірі стегон та V-подібні 
висипання в ділянці грудної клітки (рис. 1, 2), змен-
шення обсягу сечовипускання, констипацію.

З  анамнезу стало відомо, що дитина хворіє 
з  24.05.20, коли вперше почали відзначати на-
бряк пальців рук, з’явилися висипання на шкірі щік 
у вигляді стрій.

Із 24.05.20 по 01.08.20 дитина 7 разів консульто-
вана алергологом. Діагноз. Дерматит алергічний? 
Набряк повік. Сонячний дерматит, ускладнений 
ангіонабряком. Хронічна кропив’янка. Панкреато-
патія. Хронічний гастрит, викликаний H. pylori. Об-
стежена: ЗАК, ЗАС, добова протеїнурія, БАК, луж-
на фосфатаза, УЗД щитоподібної залози, ОЧП, ни-
рок — у межах норми. IgE загальний: 436 МО/мл. 
Отримувала: антигістамінні препарати, реосор-
білакт 200,0 в/в  крапл., NaCl 0,9% 100,0 + декса-
метазон 4  мг в/в  крапл., фуросемід 1,0 струмин-
но, ферменти, гастропротектори, місцево — крем 
з пом’якшувальною та захисною дією.

01.08.20 — скарги зберігаються, мама почала 
відзначати, що дитина більше спить, стала менш 
рухливою, скаржиться на  біль у  м’язах кінцівок, 
через тиждень — перестала самостійно вставати 
з  ліжка. Консультована хірургом: хірургічна пато-
логія виключена, рекомендована консультація не-
вролога.

19.08.20  — консультована неврологом. Сис-
темне захворювання сполучної тканини? СКВ? Лю-
пус-нефрит? Рекомендовано обстеження та ліку-
вання в ОКДЛ.

21.08.20 — госпіталізована у кардіоревматоло-
гічне відділення ОКДЛ. Попередній діагноз при гос-
піталізації. Ювенільний дерматоміозит, гострий пе-
ребіг, міопатичний криз.

22.08.20  — загальний аналіз крові та загаль-
ний аналіз сечі: без патологічних змін. Аналіз кро-
ві на  вміст антинуклеарних антитіл (ANA)  — титр 
1:100. Біохімічний аналіз крові: АлАТ 60 Од./дм3, 
АсАТ 206 Од./дм3, ЛДГ 1328 Од./дм3, КФК 2470 Од./
дм3, СРБ негативний.

Діагноз у кардіоревматологів не викликав сум-
нівів, але за умови чіткого дотримання рекоменда-
цій A. Bohan і J.B. Peter’s (1975) [3] для підтвер-
дження ЮДМ не вистачало одного критерія. Врахо-
вуючи, з одного боку, відсутність можливості на базі 
ОКДЛ проведення ЕМГ та біопсії, з іншого боку — 
інвазивність і болісність цих методів, вирішено про-
вести МРТ м’яких тканин ділянки стегон як додат-
ковий критерій встановлення діагнозу ЮДМ (ре-
комендації An international consensus survey of the 
diagnostic criteria for JDM).

26.08.20 — МРТ стегон: ознаки набряку та за-
пальних змін м’язових структур стегон і таза (міо-
зит). Набряк підшкірно-жирової клітковини. Лімфа-
деніт (рис. 3).

Зміни на  МРТ є заключним критерієм та да-
ють підставу для підтвердження діагнозу. Заключ-
ний діагноз. Ювенільний дерматоміозит: шкіряний 
синдром, поліміозит, гострий перебіг, маніфест-

ний період, активність ІІІ ст., функціональна недо-
статність ІІ ст.

Проведене лікування на  базі ОКДЛ (згід-
но з  Consensus-based recommendations for the 
management of juvenile dermatomyositis, 2012 р., 
розроблено Single Hub and Access point for pediatric 
Rheumatology in Europe (SHARE) та European League 
Against Rheumatism (EULAR), 2020 р.):

Пульс-терапія метилпреднізолон 1000  мг 
№ 3 в/в крапл. на початку терапії, № 2 на другому 
та № 2 — на четвертому тижні у зв’язку з високою ак-
тивністю, метотрексат із розрахунку 15 мг/м2 поверх-
ні тіла 1раз на тиждень, на наступний день — фоліє-
ва кислота, метилпреднізолон 48 мг/добу, плакве-
ніл 6 мг/кг/добу на фоні явних шкірних змін, ІАПФ для 
зниження тиску та протекції нирок. У зв’язку з роз-

Рис. 1. Висипання на обличчі за типом «метелика»

Рис. 2. V-подібні висипання в ділянці грудної клітки 
та за типом «кобури» — з двох боків на шкірі стегон
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витком стоматиту на фоні імуносупресивної терапії 
призначено флуконазол 8 мг/кг маси тіла на добу. 
Через 1 міс лікування загальний стан дитини покра-
щився: зменшилися скарги дитини на больові від-
чуття при рухах, пацієнт може самостійно вставати 
з ліжка, шкірні прояви — зникли висипання на стег-
нах, грудній клітці, геліотропний висип зберігаєть-
ся. Проте зберігається загальна слабкість, немож-
ливість повністю підняти руки у положенні стоячи. 
Біохімічний аналіз — КФК 92 Од./дм3, ЛДГ 780 Од./
дм3, АсАТ 56 Од./дм3, СРБ негативний.

Висновки. ЮДМ є орфанним захворюванням, 
що досить важко діагностується. Це зумовлено не-
високою частотою захворюваності, відсутністю єди-
них критеріїв діагностики та неспецифічною карти-
ною первинних проявів.

МРТ як критерій діагностики може рутинно ви-
користовуватися для раннього підтвердження діа-
гнозу ЮДМ, навіть коли ще нормальні рівні м’язових 
ферментів у сироватці крові.

МРТ — більш доступний, безболісний еквівалент 
інвазивної ЕМГ та біопсії м’язів.

МРТ можна використовувати як інструмент 
контролю активності захворювання та як метод ди-
ференційної діагностики між хронічними дегенера-
тивними захворюваннями та гострими запальними 
міопатіями [12].

МР-ВИЗУАЛИЗАЦИЯ КАК МЕТОД 
ДИАГНОСТИКИ И КОНТРОЛЯ 
ЭФФЕКТИВНОСТИ ЛЕЧЕНИЯ 
ПАЦИЕНТОВ С ЮВЕНИЛЬНЫМ 
ДЕРМАТОМИОЗИТОМ

М.В. Мирошниченко

КНП «Областная клиническая детская 
больница» Кировоградского областного 

совета, Кропивницкий 
Донецкий национальный медицинский 

университет, Кропивницкий

Резюме. Актуальность. Ювенильный дермато-
миозит (ЮДМ) относится к группе орфанных за-
болеваний, в начале которого может отмечать-
ся затяжной период неспецифической симпто-
матики. В этом причина сложности диагностики 
данной патологии на ранних этапах, в частно-
сти — на уровне первичного звена. Цель: осве-
щение возможностей магнитно-резонансной 
томографии (МРТ) при ЮДМ на ранних этапах 
заболевания как метода подтверждения диагно-
за, а также на поздних этапах — как метода кон-
троля активности ЮДМ и оценки ответа на про-
тивовоспалительную терапию. Объект и мето-
ды. Проанализировано современные данные 
литературы, проведен опрос врачей 14 меди-
цинских учреждений Украины касательно ис-
пользования МРТ при ЮДМ, выполнен анализ 
полученных данных. Представлен клинический 
случай дерматомиозита с классическим тече-
нием, который первоначально был расценен 
врачами первичного звена как аллергическая 
патология. Результаты. За  данными литера-
туры выявлено, что отмечается прямая корре-
ляция между изменениями на МРТ (в режимах 
Т2-STIR) и  повышением мышечных маркеров 
в сыворотке крови. У некоторых пациентов вос-
палительные изменения на МРТ на фоне актив-
ного течения ЮДМ проявлялись при нормаль-
ных уровнях мышечных ферментов. В дальней-
шем на фоне противовоспалительной терапии 
отмечалось уменьшение признаков отека и вос-
паления на  МРТ. За  данными проведенного 
опроса в Украине всего лишь 43% детей с ЮДМ 
обследованы методом МРТ. Выводы. Исполь-
зование МР-томографии является достаточно 
информативным и  в  реалиях нашего времени 
доступным методом подтверждения диагноза 
ЮДМ, однако в Украине частота его использо-
вания остается незначительной. МРТ можно ис-
пользовать как метод дифференциальной диа-
гностики между хроническими дегенеративны-
ми и  острыми воспалительными миопатиями, 
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Рис. 3. МРТ стегон: ознаки набряку та запальних змін м’язових 
структур стегон і таза (міозит). Набряк підшкірно-жирової клітко-
вини. Лімфаденіт (a–ж)
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для раннего подтверждения диагноза ЮДМ как 
безболезненный эквивалент инвазивной элек-
тромиографии и биопсии мышц, даже при нор-
мальных уровнях мышечных ферментов. Также 
этот метод можно использовать как инструмент 
контроля активности заболевания.

Ключевые слова: ювенильный 
дерматомиозит, миопатия, магнитно-
резонансная томография, визуализация, 
активность, клинический случай.

MR-VISUALIZATION AS A METHOD 
OF DIAGNOSIS AND CONTROL 
OF THE EFFECTIVENESS OF TREATMENT 
OF PATIENTS WITH JUVENILE 
DERMATOMYOSITIS

M.V. Miroshnychenko

KNP «Regional Clinical Children’s Hospital» 
Kirovograd Regional Council, Kropyvnytskyi

Donetsk National Medical University, 
Kropyvnytsky

Abstract. Relevance. Juvenile dermatomyositis 
(JDM) belongs to the group of orphan diseases, at 
the beginning of which there may be a prolonged 
period of nonspecific symptoms. This is the reason 
for the difficulty of diagnosing this pathology at the 
early stages, in particular, at the level of primary 
care. Purpose: to highlight the possibilities of MR 
imaging in JDM at the early stages of the disease, 
as a method of confirming the diagnosis, and at the 
later stages — as a method for monitoring JDM ac-
tivity and assessing the response to anti-inflamma-
tory therapy. Object and methods. Modern liter-
ary data processed; doctors from 14 medical insti-
tutions of Ukraine were interviewed regarding the 
use of MRI in JDM, the data obtained were analyzed. 
A clinical case of dermatomyositis with a classical 
course is presented, which primary care physicians 
initially regarded as an allergic pathology. Results: 
Based on the literature data, there is a direct cor-
relation between changes in MRI scans (in T2-STIR 
modes) and an increase in muscle markers in blood 
serum. In some patients, inflammatory changes on 
MRI against the background of an active course of 
JDM were manifested at normal levels of muscle 
enzymes. Later, against the background of anti-in-
flammatory therapy, there was a decrease in signs 
of edema and inflammation on MRI. According to 
the survey, in Ukraine only 43% of children with JDM 
were examined by MRI. Conclusions. The use of 
MRI is quite informative and — in the realities of our 
time — an affordable method for confirming the di-
agnosis of JDM, but in Ukraine the frequency of its 
use remains low. We can use MRI as a method for 
differential diagnosis between chronic degenera-
tive and acute inflammatory myopathies, for ear-

ly confirmation of the diagnosis of JDM, as a pain-
less equivalent to invasive electromyography and 
muscle biopsy, even at normal muscle enzyme lev-
els. In addition, MRI can be used as a tool to mon-
itor disease activity.

Key words: juvenile dermatomyositis, myopathy, 
magnetic resonance imaging, imaging, activity, 
clinical case.
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