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Резюме
С 2016 г. в Российской Федерации существует регистр больных идиопатическим легочным фиброзом (ИЛФ). Целью данной работы
явился анализ демографических, клинических, функциональных, рентгенологических и морфологических данных больных ИЛФ
в Российской Федерации. Материалы и методы. К 11.03.19 в регистр были включены 1 033 пациента (средний возраст – 64,6 ± 10,8 года).
В рамках проспективного многоцентрового неинтервенционного наблюдательного исследования проанализированы факторы риска,
демографические, клинические данные, результаты компьютерной томографии легких, исследования легочной функции, биопсии
легочной ткани и 6-минутного шагового теста, серологические маркеры системных ревматических заболеваний, проводимое лечение,
течение и исходы заболевания. Проводилось многопрофильное обсуждение больных. Большинство пациентов были мужского пола,
активными или бывшими курильщиками. Результаты. Диагноз ИЛФ установлен в 268 (27,3 %) случаях из 980, по 38 случаям проводи-
лось многопрофильное обсуждение, у остальных больных диагностированы другие фиброзирующие интерстициальные заболевания
легких, включая хронический гиперчувствительный пневмонит, неклассифицируемый фиброз и т. п. Антифибротическая терапия про-
водилась у 90 (9,5 %) больных из 948. За время работы регистра возросла частота выявления ИЛФ в Российской Федерации, сократил-
ся период между появлением первых клинических симптомов заболевания и установлением диагноза, увеличилась доля пациентов,
получающих антифибротическую терапию, уменьшилась доля больных, получавших системные глюкокортикостероиды. При введении
регистра больных ИЛФ улучшилась диагностика заболевания, в клиническую практику внедрены новые антифибротические лекарст-
венные препараты. Заключение. Таким образом, обоснована необходимость дальнейшего анализа клинического течения ИЛФ в рос-
сийской популяции больных, выявления прогностических факторов и анализа долговременной эффективности антифибротической
терапии.
Ключевые слова: идиопатический легочный фиброз, регистр, антифибротические препараты, многопрофильное обсуждение.
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Идиопатический легочный фиброз (ИЛФ) – особая
форма хронической прогрессирующей фибротиче-
ской интерстициальной пневмонии неизвестной
этиологии. ИЛФ возникает преимущественно у лиц
старшего возраста, характеризуется быстрым разви-
тием прогрессирующей дыхательной недостаточно-
сти и неблагоприятным прогнозом [1]. ИЛФ привле-
кает особое внимание исследователей всего мира
в связи с прогрессирующим течением, быстро при-
водящим к инвалидизации и летальному исходу.
Значительное расширение объема знаний о патоге-
незе ИЛФ в последние десятилетия привело к по -
явлению новых лекарственных препаратов для лече-
ния этого заболевания [2].

По инициативе Российского респираторного
общества (2016) в России разработаны клинические
рекомендации по диагностике и лечению ИЛФ [3],
включен в работу регистр больных ИЛФ. Целью соз-
дания регистра явился анализ эпидемиологии, фак-
торов риска (ФР), клинического течения и терапии
ИЛФ в условиях реальной врачебной практики на
территории Российской Федерации. В статье пред-
ставлен описательный анализ демографических,
клинических, функциональных, рентгенологиче-
ских и морфологических данных больных ИЛФ,
включенных в регистр до 11.03.20.

Материалы и методы

Данное исследование является проспективным
 многоцентровым неинтервенционным наблюдатель-
ным. Первый больной внесен в регистр 19.12.16;
к 11.03.19 в работе регистра принимали участие
врачи-пульмонологи (n = 124) из 140 лечебных
учреждений 72 из 85 регионов Российской Феде -
рации. При установлении диагноза ИЛФ лечащим
врачом в регистр вносились контактные и демогра-
фические данные (возраст, пол, рост, масса тела);
даты начала заболевания и установления диагноза;
ФР развития ИЛФ (курение, воздействие окружаю-

щей среды, генетические факторы и т. п.); сопут-
ствующие заболевания; жалобы пациента и клини-
ческие данные к моменту включения в регистр
(частота дыхательных движений, часта сердечных
сокращений, артериальное давление, насыщение
крови кислородом (SpO2), аускультации легких,
наличие периферических отеков, цианоза, деформа-
ции ногтевых фаланг кистей по типу «барабанных
палочек»); результаты диагностических мероприя-
тий (показатели легочной функции, серологические
маркеры системных ревматических заболеваний,
данные компьютерной томографии высокого раз -
решения (КТВР) легких, клинического и биохими-
ческого анализов крови, теста с 6-минутной ходьбой
(6-МХ), электрокардиографии, эхокардиографии),
гистологического исследования биоптатов легочной
ткани). Одышка оценивалась по шкале одышки
(Medical Research Council – MRC), качество жизни –
по вопроснику K-BILD. Указывалось лечение, кото-
рое пациент получал до внесения в регистр, включая
факт трансплантации легких.

При последующих визитах врачом собиралась
информация об изменениях клинического состоя-
ния, легочной функции, КТВР-картины легких,
лечения. В случае смерти больного указывалась при-
чина смерти.

КТВР-картина легких рассматривалась эксперта-
ми-рентгенологами, гистологические препараты
биопсии легкого – экспертами-морфологами. Затем
вся информация по каждому больному анализиро -
валась экспертами-клиницистами. У всех экспертов
имелся опыт диагностики интерстициальных заболе-
ваний легких, в т. ч. ИЛФ.

В случаях, когда клинические, рентгенологиче-
ские или морфологические данные противоречили
друг другу, проводилось многопрофильное обсужде-
ние.

Диагноз ИЛФ выставлялся при соответствую -
щих клинических данных (возраст старше 60 лет,
отсутствие клинически значимых внешнесредовых
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Abstract
Russian registry of patients with idiopathic pulmonary fibrosis (IPF) is established in 2016. The aim of this study was to describe demographic, clin-
ical, functional, radiological and pathomorphological features of IPF in Russian population of patients. Methods. This was a prospective multicen-
ter non-interventional observational study. We analyzed risk factors, demographic and clinical findings, CT findings, lung function tests, lung tissue
biopsy, 6-minute walking test results, serological markers of connective tissue diseases, treatment, and outcomes. Results. The Russian IPF registry
has included 1,033 patients to the 11th of March, 2020. The patients’ mean age was 64.6 ± 10.8 years. The patients were males and current or former
smokers more often. Multidisciplinary discussion was used in 38 patients. IPF was diagnosed in 268 (27.3%) of 980 patients. Non-IPF fibrosing inter-
stitial lung diseases (ILDs) including chronic hypersensitivity pneumonitis, unclassifiable pulmonary fibrosis and other non-ILD pulmonary dis-
eases were diagnosed in others. Ninety of 948 (9.5 %) patients were treated with antifibrotics. Number of diagnosed IPF cases increased, the time
from IPF manifestation to making the diagnosis shortened after the registry was created. Conclusion. Patients were treated less often with systemic
corticosteroids and more often with antifibrotics during the registry existence.
Key words: idiopathic pulmonary fibrosis, registry, antifibrotics, multidisciplinary discussion.
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и лекарственных воздействий, отсутствие заболева-
ний соединительной ткани) и обнаружении паттер-
на обычной интерстициальной пневмонии (ОИП)
или вероятной ОИП по результатам КТВР легких.
При наличии гистологического материала диагноз
ИЛФ (или вероятного ИЛФ) выставлялся при спе-
цифических сочетаниях КТВР и гистологического
паттернов (рис. 1) [1, 4]. При невозможности поста-
вить точный диагноз, но высокой клинической веро-
ятности ИЛФ у больных с прогрессирующим фибро-
зирующим интерстициальным заболеванием легких
(ИЗЛ) и отсутствием альтернативных причин
выставлялся рабочий диагноз ИЛФ [5].

При отсутствии единого мнения после многопро-
фильного обсуждения в связи с недостаточными дан-
ными либо несоответствием клинических, КТВР-
и морфологических данных выставлялся диагноз
неклассифицируемый фиброз [5].

Все больные были распределены по подгруппам
в зависимости от давности заболевания: > 6 и ≤ 6 мес.

Данные регистра анализировались с использова-
нием описательной статистики. Для дискретных
показателей рассчитывались среднее значение
и стандартное отклонение (M ± SD), для непрерыв-
ных показателей – медиана (Ме) и интерквартиль-
ный разброс. Для сравнения подгрупп больных
использовались тесты Стьюдента и Манна–Уитни.

Результаты

Демографические данные

К 11.03.20 в регистр включены 1 033 больных – 441
(42,7 %) женщина и 592 (57,3 %) мужчины (средний
возраст – 64,6 ± 10,8 года). Длительность заболева-
ния к моменту включения в регистр составила 3,5 ±
3,2 года. В среднем диагноз ИЛФ устанавливался
через 19,8 ± 28,3 мес. после появления первых симп-
томов. Индекс массы тела в среднем составил 27,6 ±
4,8 кг / м2.

Распространенность ИЛФ в Российской Феде -
рации (2018) составила 8–12 случаев, а заболе ва -
емость – 4–7 случаев на 100 000 населения. За время
существования регистра частота выявления ИЛФ
в регионах Российской Федерации прогрессивно
нарастала (рис. 2), а период между появлением пер-
вых клинических симптомов заболевания и установ-
лением диагноза сократился (рис. 3).

Факторы риска

ФР развития ИЛФ установлены у 621 (60,1 %) боль-
ного, в частности, курение – у 417 (67,1 %), из кото-
рых 321 (77,0 %) являлись бывшим курильщиками,
79 (18,9 %) продолжали курить к моменту включения
в регистр, 10 (2,4 %) никогда не курили. На момент
включения в регистр отсутствовала информация
о статусе курения 7 (1,7 %) человек, у которых куре-
ние указано в качестве ФР. Средний стаж курения
составил 30,2 ± 18,4 пачко-лет.

Клиническое 
подозрение на ИЛФ

Паттерн
КТВР

ОИП

Вероятная ОИП

Сомнительная 
ОИП

Другой диагноз

Гистологический паттерн

ОИП
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ОИП
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ИЛФ ИЛФ ИЛФ Не ИЛФ

ИЛФ ИЛФ
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ИЛФ
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ИЛФ
Диагноз

не определен
Не ИЛФ

Вероятный
ИЛФ

Не ИЛФ Не ИЛФ Не ИЛФ

Рис. 1. Диагностика идиопатического легочного фиброза на
основании данных компьютерной томографии высокого разре-
шения и биопсии легкого [1]
Примечание: ИЛФ – идиопатический легочный фиброз; ОИП – обычная
интерстициальная пневмония; КТВР – компьютерная томография высо-
кого разрешения.
Figure 1. Diagnosis of idiopathic pulmonary fibrosis according to high
resolution computed tomography and biopsy findings [1]

Рис. 2. Частота
выявления идио-
патического
легочного фибро-
за до и после соз-
дания регистра
Figure 2. Frequency
of diagnosing
Idiopathic pul-
monary fibrosis
before and after
creating the registry



Неблагоприятным воздействиям окружающей
среды (металлическая, древесная, каменная пыль,
контакт с сельскохозяйственными животными
и птицей, плесень) подвергались 184 (30,1 %) паци-
ента из 621; у 146 (23,9 %) выявлены другие неблаго-
приятные воздействия (контакт с нефтепродуктами;
различными химическими веществами, лакокрасоч-
ными материалами, пластмассой, сварочным аэрозо-
лем; работа в фармацевтической промышленности
и т. д.); у 4 (0,6 %) больного отмечен семейный анам-
нез ИЛФ; в некоторых случаях отмечено сочетание
нескольких ФР.

Сопутствующие заболевания

Сопутствующие заболевания выявлены у 933 (90,3 %)
больных, наиболее частыми из которых были гипер-
тоническая болезнь, ишемическая болезнь сердца
и гастроэзофагеальный рефлюкс (рис. 4).

Клинические данные

Наиболее часто (962 (93 %) случая) больные жалова-
лись на одышку. При использовании шкалы MRC
в большинстве случаев одышка оценивалась в 2 бал -

ла (320 (34,7 %) пациентов) (одышка при ходьбе
с ровесником; пациент вынужден останавливаться
из-за одышки при ходьбе в своем обычном темпе по
ровной поверхности) и 3 балла (272 (29,5 %) пациен-
та) (больной останавливается из-за одышки через
100 м или через несколько минут ходьбы). У 57 (6,2 %)
пациентов одышка возникала только при энергич-
ных физических нагрузках (ФН) (0 баллов); у 126
(13,7 %) больных степень одышки соответствовала
4 баллам, возникала при самообслуживании и не
позволяла выходить из дома.

Помимо одышки, 804 (77,8 %) пациента жалова-
лись на кашель, 358 (34,7 %) – на откашливание мок-
роты, 605 (58,7 %) – на слабость, 436 (42,2 %) – на
утомляемость, 197 (19,1 %) – на боль в грудной клет-
ке, в 156 (15,1 %) наблюдениях отмечена потеря
массы тела.

При физикальном осмотре самым частым клини-
ческим симптомом – в 902 (87,3 %) случаях – была
крепитация, у 404 (39,1 %) пациентов выявлена
деформация ногтевых фаланг кистей рук по типу
«барабанных палочек», у 335 (32,4 %) – цианоз, у 120
(11,6 %) – периферические отеки.

Пульсоксиметрия проводилась у 808 (78,2 %)
больных; медиана SpO2 в покое составила 95 (92–
97) %, минимальная SpO2 в покое при дыхании ком-
натным воздухом – 60 %.

Лабораторные данные

Эозинофилы периферической крови подсчитаны
у 602 (58,3 %) больных, из них у 71 (11,8 %) пациента
процентное содержание эозинофилов превышало 5 %.

Серологические маркеры системных заболева-
ний соединительной ткани (СЗСТ) исследованы
у 510 (49,4 %) больных, из них повышение уровня
хотя бы 1 маркера получено в 47 (9,2 %) случа -
 ях. Уровень антинуклеарного фактора оценивался
у 105 больных, при этом повышение > 1 : 160 вы -
явлено в 4 (3,8 %) случаях. Повышение уровня анти-
тел к цитруллинированному пептиду (> 5 МЕ / мл)
выявлены у 14 (29,8 %) из 47 пациентов, к dsDNA
(> 10 МЕ / мл) – у 11 (30,6 %) из 36.
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Рис. 3. Период
между дебютом
заболевания
и установлением
диагноза идиопа-
тический легоч-
ный фиброз
Figure 3. Time
period between first
manifestations of
the disease and
making the diagno-
sis of Idiopathic
pulmonary fibrosis

Рис. 4. Сопутствующие заболевания, выявленные у больных
идио патическим легочным фиброзом
Примечание: ГБ – гипертоническая болезнь; ИБС – ишемическая болезнь
сердца; ГЭРБ – гастроэзофагеальная рефлюксная болезнь; ЛГ – легочная
гипертензия; СД – сахарный диабет; ГПОД – грыжа пищеводного отвер-
стия диафрагмы; ХСН – хроническая сердечная недостаточность; ИЛФ –
идиопатический легочный фиброз.
Figure 4. Comorbidity in Idiopathic pulmonary fibrosis patients
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Легочная функция

Спирометрия выполнялась у 742 (71,8 %) больных,
пригодные для анализа данные получены в 607 слу-
чаях. У 363 (59,8 %) пациентов соотношение показа-
телей объема форсированного выдоха за 1-ю секунду
(ОФВ1) и форсированной жизненной емкости лег-
ких (ФЖЕЛ) составило > 0,8, при этом требовалось
исключение рестриктивных нарушений легочной
вентиляции; у 138 (22,7 %) больных показатель
ОФВ1 / ФЖЕЛ составил < 0,7, а средняя объемная
скорость на участке кривой поток–объем форсиро-
ванного выдоха между 25 и 75 % ФЖЕЛ – < 60 %долж.,
что говорит об обструктивных нарушениях; среднее
значение ФЖЕЛ составило 70,0 ± 22,9 %долж.

Бодиплетизмография выполнена у 368 (35,7 %)
больных; показатель общей емкости легких (ОЕЛ)
у 215 (70,0 %) из 307 пациентов составил < 80 %долж.

(71,5 ± 18,6 % в среднем), что соответствует рестрик-
тивным нарушениям легочной вентиляции.

Диффузионная способность легких по моноокси-
ду углерода (DLCO) оценена у 353 (34,2 %) больных,
пригодные для анализа данные получены в 320
 случаях; снижение уровня DLCO < 80 %долж. установ-
лено в 309 (87,5 %) наблюдениях, < 40 %долж. – в 115
(32,6 %). Среднее значение DLCO составило 46,8 ±
17,4 %долж.

Переносимость физических нагрузок

При включении в регистр у 418 больных выполнялся
тест 6-МХ, при этом в анализ включены данные
пациентов (n = 414), у которых было указано рас-
стояние, пройденное за 6 мин. Данные о SpO2 полу-
чены у 409 больных, результаты оценки одышки по
шкале Борга – у 301.

Среднее расстояние, пройденное при выполне-
нии теста 6-МХ, составило 310,2 ± 143,5 м; 182 (44 %)
больных прошли < 300 м. Десатурация (снижение
SpO2 < 90 % или > 4 %исх.) наблюдалась в 281 (68,7 %)
из 409 случаев.

Медиана одышки по шкале Борга исходно соста-
вила 2 (2–3) балла, в конце теста – 5 (3–6) баллов.
У 29 (9,6 %) из 301 больного исходная одышка
(в покое) оценена как тяжелая (≥ 5 баллов).

Компьютерная томография легких

КТВР выполнена у 980 (94,9 %) пациентов, из них
экспертами-рентгенологами проконсультированы
534 пациента. У 9 больных КТВР легких выполнена
с несоблюдением технических требований либо дан-
ные были недоступны по техническим причинам.
В анализ включены данные 501 больного. Паттерн
ОИП выявлен у 84 (16,8 %) из 501 пациента, паттерн
возможной / вероятной ОИП – у 220 (43,9 %) из 501;
у 17 (3,2 %) больных КТВР-картина расценена как
сомнительная ОИП. У 197 (39,3 %) из 501 пациента
выявлены признаки альтернативного заболевания
(воз душные кисты, очаговая диссеминация, пре-
обладание «матового стекла», участки консолида-
ции, перибронховаскулярное и перилимфатическое
распределение патологических изменений либо  пре -

обладание патологических изменений в верх них
и средних отделах легких). В 63 наблюдениях обнару-
жены КТВР-признаки, при которых требовалось
исключение гиперчувствительного пневмони та, в 56 –
неспецифическая интерстициальная пневмония.

Таблица 1
Случаи многопрофильной диагностики 

идиопатического легочного фиброза
Table 1

Multidisciplinary discussed cases of Idiopathic pulmonary
fibrosis

Номер Диагноз Морфологический Клинический 
паци- по данным диагноз диагноз
ента КТВР

1 Не ОИП Не ОИП Не ИЛФ

2 Сомнительная ОИП ГП То же

3 Возможная ОИП* ОИП ИЛФ

4 Сомнительная ОИП ОП Не ИЛФ

5 Не ОИП ОБ То же

6 То же ГП – " –

7 ОИП ОИП ИЛФ

8 Возможная ОИП* Другое Не ИЛФ

9 То же ОП То же

10 Не ОИП ГП – " –

11 Возможная ОИП* ОИП ИЛФ

12 Не ОИП То же Вероятный ИЛФ

13 То же – " – То же

14 Возможная ОИП* То же ИЛФ

15 Сомнительная ОИП ГП Не ИЛФ

16 Возможная ОИП* ОИП ИЛФ

17 Не ОИП НСИП Не ИЛФ

18 То же ГП То же

19 ОИП ОИП ИЛФ

20 Возможная ОИП* Другое Не ИЛФ

21 Не ОИП ДИП То же

22 Возможная ОИП* ГП – " –

23 ОИП ДАП – " –

24 Возможная ОИП* ГП – " –

25 Другое ОП – " –

26 Возможная ОИП* Вероятная ОИП ИЛФ

27 То же То же То же

28 Сомнитель- Сомнитель- Неклассифици-
ная ОИП ная ОИП руемый фиброз

29 Возможная ОИП* РБ–ИЗЛ Не ИЛФ

30 Не ОИП ГП То же

31 Возможная ОИП* То же – " –

32 НСИП Другое – " –

33 ОИП ГП – " –

34 Другое Другое – " –

35 Возможная ОИП* То же – " –

36 То же ОИП ИЛФ

37 – " – То же То же

38 ОИП ГП Не ИЛФ

Примечание: ОИП – обычная интерстициальная пневмония; ГП – гиперчувствительный
пневмонит; ИЛФ – идиопатический легочный фиброз; НСИП – неспецифическая интер-
стициальная пневмония; ОП – организующаяся пневмония; ОБ – облитерирующий брон-
хиолит; РБ–ИЗЛ – респираторный бронхиолит, связанный с интерстициальным заболе-
ванием легких; ДИП – десквамативная интерстициальная пневмония; ДАП – диффузное
альвеолярное повреждение; * – термин «возможная ОИП» использовался до 2018 г.
в соответствии с клиническими рекомендациями (2011) [20].
Notes: *, the term of «possible Usual interstitial pneumonia» has been used before 2018
according to the guidelines published in 2011 [20].



Гистологические данные

Биопсия легочной ткани выполнена 174 (16,8 %)
больным, из них в 99 (56,9 %) случаях – видеоас -
систированная торакоскопия, в 32 (18,4 %) – тора -
коскопия, в 15 (8,6 %) – мини-торакотомия, в 28
(16,1 %) – трансбронхиальная биопсия. Осложнения
выявлены в 107 случаях (в частности, после видео-
ассистированной торакоскопии (пневмоторакс
и обострение ИЛФ) – у 2 больных и после транс-
бронхиальной биопсии (вид осложнения не ука -
зан) – у 1).

Данные гистологического исследования получе-
ны у 159 (91,4 %) из 174 пациентов.

У 52 (5 %) из 1 033 больных гистологический ма -
териал рассмотрен экспертом-морфологом, из них
в 11 случаях подтвержден паттерн ОИП, в 3 – пат -
терн вероятной ОИП; в 43 случаях выявлены при-
знаки других заболеваний, в 6 случаях материал был
малоинформативным для уточнения характера пора-
жения легких.

Из 52 больных у 19 (36,5 %) определена гистоло-
гическая картина гиперчувствительного пневмони-
та, при гистологических изменениях легочной ткани
у 6 (11,5 %) требовалось исключение СЗСТ.

Диагноз идиопатический легочный фиброз

Диагноз ИЛФ установлен у 268 (27,3 %) из 980 паци-
ентов, из них у 256 – на основании паттерна ОИП
или возможной / вероятной ОИП, у 12 – на основа-
нии многопрофильного обсуждения.

Многопрофильное обсуждение проводилось по
поводу 38 больных. Из них диагноз ИЛФ подтвер-
жден у 10 (26,3 %) больных, диагноз вероятного
ИЛФ – у 2 (5,3 %). В 25 (65,8 %) случаях выявлены
диагностические критерии альтернативного заболе-
вания. У 1 (2,6 %) больного диагностирован неклас-
сифицируемый фиброз в связи с низкой клиниче-
ской вероятностью ИЛФ, паттернами сомнительной
ОИП при отсутствии типичных признаков альтерна-
тивного заболевания по КТВР и морфологическим
данным (табл. 1; рис. 5).

Лечение

На момент включения в регистр доступна информа-
ция о медикаментозном лечении 948 пациентов.
Чаще всего назначались системные глюкокортико-
стероиды (ГКС) – 406 (42,8 %) из 948 больных, ин -
гибиторы протонной помпы – 120 (12,7 %), N-аце-
тилцистеин – 92 (9,7 %). За период работы регистра
частота применения этих групп лекарственных
средств уменьшилась на 15,7; 6,2 и 1,5 % соответ-
ственно.

В первый год работы регистра 90 (9,5 %) из 948
пациентов получали антифибротические лекарст-
венные препараты – нинтеданиб (n = 61) и пирфе-
нидон (n = 29). За период работы регистра доля боль-
ных, получающих антифибротическую терапию,
возросла на 5,4 и 6,2 % соответственно, а доля полу-
чавших ГКС – уменьшилась на 15,7 % (рис. 6).

Немедикаментозное лечение получали 198 (22,2 %)
из 893 пациентов, о которых имелась такая ин -
формация; кислородотерапия проводилась у 151
(14,6 %), легочная реабилитация – у 16 (1,6 %), не -
инвазивная вентиляция легких – у 11 (1,06 %) боль -
ных.
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Заключение 
рентгенолога 

(n = 38)

ОИП

Вероятная ОИП

Сомнительная 
ОИП

Другое

Заключение морфолога (n = 38)

ОИП
Вероятная

ОИП
Сомнительная

ОИП
Другое 

2 (5,3 %) 0 0 3 (7,9 %)

5 (13,2 %) 3 (7,9 %) 0 8 (21,0 %)

0 0 1 (2,6 %) 3 (7,9 %)

2 (5,3 %) 0 0
11 (28,9 %)

Рис. 5. Многопрофильная диагностика идиопатического легоч-
ного фиброза
Примечание: ОИП – обычная интерстициальная пневмония.
Figure 5. Multidisciplinary discussion of idiopathic pulmonary fibrosis
patients

Рис. 6. Изменение
структуры терапии
больных идиопатиче-
скиим легочным фиб-
розом за время работы
регистра
Примечание: ГКС – глю-
кокортикостероиды; 
АЗА – азатиоприн;
NAC – N-ацетилцистеин;
ЦФА – циклофосфамид;
ПИРФ – пирфенидон;
НИНТ – нинтеда ниб;
МФ – микофенолата
мофетил; ИПП – инги-
биторы протонной
помпы; * – p < 0,001.
Figure 6. Change in
therapy of Idiopathic
pulmonary fibrosis
patients during the exis-
tence of the registry
Notes: *, p < 0.001.
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Летальность

Информация о жизненном статусе получена у 1 013
(98,1 %) больных, из них за анализируемый период
умерли 75 (7,4 %). Наиболее частыми причинами
смерти являлись прогрессирование или обострение
ИЛФ – 34 (45,3 %) случая и прогрессирование
 хронической дыхательной недостаточности – 14
(18,7 %). Среди других причин смерти указаны тром-
боэмболия легочной артерии (n = 3), пневмония
(n = 1); рак легкого (n = 1), спонтанный пневмото-
ракс (n = 1), острый инфаркт миокарда (n = 1),
острая сердечная недостаточность (n = 1); в 10 слу-
чаях причина смерти не указана.

Анализ подгрупп

Информация о давности заболевания от момента
появления первых симптомов до даты включения
в регистр получена у 985 больных; у 904 (91,8 %)
из них продолжительность заболевания составляла
> 6 мес., у 81 (8,2 %) – ≤ 6 мес.

Больные, у которых давность заболевания
составляла ≤ 6 и > 6 мес., не различались по возрасту
(64,6 ± 10,7 и 65,8 ± 10,6 года соответственно;
р = 0,39), статусу курения (28,3 ± 16,0 и 30,5 ± 19,0
пачко-лет соответственно; р = 0,59) и сопутствую-
щим заболеваниям (данные не приведены), однако
среди лиц, у которых давность заболевания
составляла ≤ 6 мес., отмечено преобладание мужчин
(67,9 % vs 56,1 %; р = 0,04).

Первые симптомы заболевания у лиц с давностью
заболевания ≤ 6 мес. появились в более старшем воз-
расте (65,5 ± 10,6 vs 60,8 ± 11,4 года; р = 0,0006),
а продолжительность заболевания была меньше
(0,3 ± 0,1 vs 3,8 ± 3,2 года; р < 0,0001).

Такие симптомы, как одышка (86,4 % vs 96,6 %;
р = 0,00001), кашель (65,4 % vs 80,9 %; р = 0,001), сла-
бость (48,1 % vs 61,1 %; р = 0,02), а также деформация
ногтевых фаланг кистей рук по типу «барабанных
палочек» (21,0 % vs 41,6 %; р = 0,002) в группе
пациентов с давностью заболевания ≤ 6 мес. встреча-
лись реже, чем при таковой > 6 мес., тогда как по
частоте встречаемости остальных симптомов разли-
чий между этими группами не отмечено.

При давности заболевания ≤ 6 мес. выявлена
менее выраженная одышка при повседневной актив-
ности по шкале MRC – 1,5 (1,0–3,0) балла vs 2,0
(2,0–3,0) балла (р = 0,0001), более высокая сатура -
ция SpO2 в покое – 96 (93–97) % vs 94 ( (91–96) %
(р = 0,005) и более сохранные показатели бронхиаль-
ной проходимости и жизненной емкости легких,
хотя ОЕЛ и DLCO не различались у больных с разной
давностью заболевания (табл. 2).

Переносимость ФН при выполнении теста 6-МХ
также была лучше при давности заболевания ≤ 6 мес.
по сравнению с таковой при > 6 мес. – 377,1 ± 150,5 м
vs 304,5 ± 142,0 м (р = 0,019). SpO2 в покое и после
ФН также была выше при давности заболевания
≤ 6 мес. – 96 (95–97) % vs 95 (93–97) % (р = 0,018)
и 94 (88–95) % vs 89 (84–92) % (р = 0,007) соответ-
ственно. Десатурация при выполнении теста 6-МХ

развилась у 7 (35 %) из 20 пациентов с дав ностью
заболевания ≤ 6 мес. и 259 (65 %) с давностью заболе-
вания > 6 мес. из 396 больных, о которых были
известны данные об оксигенации при выполнении
теста 6-МХ. Одышка по шкале Борга в покое и после
ФН достоверно не различалась между подгруппами.

К моменту включения в регистр лица с давностью
заболевания ≤ 6 мес. достоверно реже принимали
ГКС по сравнению с таковыми при давности заболе-
вания > 6 мес. – 8,6 % vs 43,4 % (р = 0,000001) соот-
ветственно.

Обсуждение

Настоящая работа представляет собой первое мас -
штабное эпидемиологическое исследование ИЛФ на
территории Российской Федерации. Согласно пер-
вым результатам работы регистра, распространен-
ность и заболеваемость ИЛФ на территории
Российской Федерации, как уже было указано,
составили 8–12 и 4–7 случаев на 100 000 населения
соответственно. Аналогичные эпидемиологические
данные получены в США и странах Европы [6, 7].
В 2016 г., в период активной подготовки врачей к уча-
стию в исследовании, и за 2 года работы регистра
(2017–2018) в стране значительно увеличилось число
случаев выявления ИЛФ, что свидетельствует об
углублении знаний врачей об этом заболевании
и улучшении его диагностики. Регистр дает возмож-
ность лечащему врачу дистанционно получить экс-
пертную консультацию рентгенолога и морфолога
с опытом диагностики ИЗЛ в целом и ИЛФ в част-
ности для больных, проживающих в отдаленных от
крупных медицинских центров населенных пунктах.

Российский регистр начал работать в 2016 г.,
тогда как большинство зарубежных регистров суще-

Таблица 2
Легочная функция у больных с давностью заболевания

идиопатическим легочным фиброзом ≤ 6 и > 6 мес.
Table 2

Pulmonary function in Idiopathic pulmonary fibrosis pati-
ents with the length of the disease ≤ 6 or > 6 months

Показатель Давность заболевания, мес. р
≤ 6 > 6

Число больных, n 81 904

ФЖЕЛ, %долж. 78,9 ± 23,7 69,3 ± 22,6 0,003

ФЖЕЛ, л 2,79 ± 1,08 2,36 ± 0,97 0,008

ОФВ1, %долж. 81,8 ± 21,9 72,8 ± 22,9 0,003

ОФВ1, л 2,31 ± 0,80 1,96 ± 0,73 0,003

ОФВ1 / ФЖЕЛ, % 85,1 ± 8,7 84,7 ± 11,4 0,54

ОЕЛ, %долж. 74,6 ± 19,6 71,3 ± 18,6 0,32

ОЕЛ, л 4,79 ± 1,77 4,34 ± 1,40 0,24

ЖЕЛ, %долж. 84,3 ± 23,8 75,0 ± 21,0 0,06

ЖЕЛ, л 2,99 ± 1,13 2,62 ± 0,96 0,15

DLCO, %долж. 50,9 ± 16,5 46,9 ± 17,5 0,33

DLCO / VA, %долж. 75,8 ± 14,9 67,8 ± 18,4 0,13

Примечание. ФЖЕЛ – форсированная жизненная емкость легких; ОФВ1 – объем форси-
рованного выдоха за 1-ю секунду; ОЕЛ – общая емкость легких; ЖЕЛ – жизненная
емкость легких; DLCO – диффузионная способность легких по монооксиду углерода; 
VA – альвеолярный объем.



ствуют с 2011–2012 гг. По сравнению с регистрами
других стран (табл. 3), российские пациенты были
несколько моложе (65 лет vs 68,7–73,0 года), но про-
должительность симптомов до постановки диагноза
была аналогична таковой в зарубежных регистрах.
Среди российских больных ИЛФ насчитывается
больше активных курильщиков (18,9 % vs 1,7–9 %)
по сравнению с зарубежными регистрами и меньше
пациентов, никогда не куривших в течение жизни
(2,4 % vs 27–47 %). Тяжесть нарушений легочной
функции у российских больных в целом не отлича-
лась от таковой у больных в других регистрах.

Обращает внимание меньшая частота применения
легочных функциональных тестов в диагностике
ИЛФ в Российской Федерации (72 %) по сравнению
с другими странами (92–100 %), более высокая рас-
пространенность терапии системными ГКС при
включении больных в регистр (39 %) по сравнению
с другими европейскими странами (8–30 %) и гораз-
до более низкая частота применения антифиброти-
ческих препаратов (10 % vs 44–78 %).

По данным российского регистра наглядно про-
демонстрирована разница в клиническом и функ-
циональном состоянии больных с разной длитель-
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Таблица 3
Сравнение данных российского и зарубежных регистров идиопатического легочного фиброза

Table 3
Comparison between Russian Idiopathic pulmonary fibrosis registry and Idiopathic pulmonary fibrosis registries 

in other countries

Российский INSIGHT-IPF SEPAR Австра- PROOF IPF-PRO Финский EMPIRE
регистр [8] [9] лийский [11] [12] регистр (чешский

регистр [13] раздел)

ИЛФ [10] [14, 15]

Год начала
работы 2016 2012 2012 2012 2013 2014 2011 2012

Возраст
больных, годы 64,6 ± 10,8 68,7 ± 9,4 70,2 ± 9,2 70,9 ± 8,5 69,6 ± 8,6 70 (65–75)* 73,0 ± 9,0 67 (50–82)**

Пол, %

•   мужской 57,3 77,9 80,8 67,7 76,9 74,9 65,1 70

•   женский 42,7 22,1 19,2 32,3 23,1 25,1 34,9 30

Анамнез курения, %:

•   активные 
курильщики 18,9 1,7 9,0 71,7 6,5 68,4 7 53

•   бывшие 
курильщики 77,0 60,4 63,7 71,7 66,8 68,4 48 53

•   никогда 
не курившие 2,4 38,0 27,3 28,3 26,7 31,6 45 47

Продолжительность
симптомов до по- 19,8 ± 28,3 мес. 46,9 ± 52,5 мес. 20,4 ± 21,4 мес. Нет данных 281 день 14 (7–19)* мес. 575 ± 799 дней 12 (2–48)** мес.
становки диагноза

ФЖЕЛ, %долж. 70,0 ± 22,9 72,2 ± 20,6 77,6 ± 19,4 81,0 ± 21,7 80,6 ± 19,9 69,6 (60,1–9,95)* 80,2 ± 18,2 80,0
(48,7–116,3)**

ОЕЛ, %долж. 71,5 ± 18,6 70,2 ± 21,1 72,5 ± 16,5 Нет данных Нет данных Нет данных Нет данных Нет данных

DLCO, %долж. 46,8 ± 17,4 35,5 ± 15,5 48,5 ± 17,7 48,4 ± 16,7 46,9 ± 13,8 41,7 (32,2–50,1)* 55,6 ± 16,5 45,6

(21,3–72,3)**

Пройденное рассто-
яние при выпол- 310,2 ± 143,5 268 ± 200 423,5 ± 110,4 420 ± 129 426,2 ± 130,8 Нет данных Нет данных Нет данных
нении теста 6-МХ, м

Частота применения, %:

•   КТВР 94,9 90,2 99,2 93 97,5 Нет данных Нет данных 100

•   методов опре-
деления легоч- 71,8 98,8 98,3 92 Нет данных Нет данных Нет данных 100
ной функции

•   биопсии 16,8 34,1 Нет данных 13 30,3 30 Нет данных Нет данных

Доля больных, по-
лучавших систем-
ные ГКС при вклю- 39,3 26,1 17,8 46 8,3 Нет данных Нет данных 29,7***
чении в регистр, n (%)

Доля больных, 
получавших анти-
фибротическую 9,5 44,2 69,4 23 69,3 54 26 78***
терапию при вклю-
чении в регистр, %

Примечание: ФЖЕЛ – форсированная жизненная емкость легких; ОЕЛ – общая емкость легких; DLCO – диффузионная способность легких по монооксиду углерода; 6-МХ – тест
с 6-минутной ходьбой; КТВР – компьютерная томография высокого разрешения; ГКС – глюкокортикостероиды; данные представлены как М ± SD; * – средняя (25–75 перцентиль);
** – медиана (интерквартильный разброс); *** – M.Vasakova, неопубликованные данные, апрель, 2018.

Note: Data are given as М ± SD; *, mean (25–75 percentile); **, median (interquartile range).
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Оригинальные исследования

ностью заболевания. При давности заболевания
≤ 6 мес. одышка при повседневной ФН была мень-
ше, а сатурация крови кислородом в покое при ФН
и уровень повседневной физической активности,
согласно результатам теста 6-МХ, – выше, чем при
бо лее длительном анамнезе ИЛФ. Несколько удиви-
тельно, что, несмотря на эту достоверную разницу,
легочная функция в этих 2 подгруппах больных суще-
ственно не различалась за исключением ФЖЕЛ –
ОЕЛ и DLCO были одинаковыми у лиц с разной дав-
ностью заболевания. Возможно, этот результат свя-
зан со значительной разницей в численности под-
групп. Тем не менее скорость прогрессирования
ИЛФ определяется по среднегодовой скорости сни-
жения ФЖЕЛ [16], поэтому выделение данных под-
групп позволит анализировать особенности течения
ИЛФ в российской популяции, а также оценивать
эффективность антифибротической терапии.

Особенности течения ИЛФ в зависимости от дли-
тельности заболевания проанализирована в регистре
INSIGHT-IPF (Германия) [8]. У 26,7 % из 502 боль-
ных, включенных в регистр, отмечена длительность
заболевания < 6 мес., у 73,3 % – ≥ 6 мес. В отличие от
результатов, полученных по итогам настоящей рабо-
ты, пациенты, зарегистрированные в регистре
INSIGHT-IPF, длительность заболевания у кото -
рых составляла < 6 мес., отличались от таковых у лиц
с более длительным анамнезом болезни по возрасту
(71,0 года vs 67,5 года) и уровню DLCO (37,7 %долж.

vs 17,6 %долж.). В российском регистре также преобла-
дали больные с анамнезом заболевания > 6 мес., хотя
разница в численности этих подгрупп была более
значительной (8,2 % и 91,8 % соответственно).
Российские подгруппы не различались по уровню
DLCO, вероятно, потому, что этот показатель у рос-
сийских пациентов был выше по сравнению с тако-
вым у больных, включенных в регистр INSIGHT-IPF
(50 %долж. и 47 %долж. соответственно). В отличие от
регистра INSIGHT-IPF, российские больные с раз-
ной длительностью заболевания достоверно различа-
лись по тяжести симптомов, переносимости ФН
и оксигенации. Такие различия между регистрами
могут быть связаны с тем, что в условиях российской
медицины выявление ИЛФ в более ранние сроки,
скорее всего, связано с улучшением диагностики
заболевания, тогда как немецкие исследователи объ-
ясняют свои результаты разными периодами сбора
данных, выживаемостью и другими искажениями,
связанными с отбором больных в регистр [8].

При создании российского регистра ИЛФ лиш-
ний раз подтвердилась сложность дифференциаль-
ной диагностики ИЛФ с другими ИЗЛ. Так, у 30 %
включенных в регистр в анамнезе отмечены неблаго-
приятные воздействия окружающей среды, в т. ч.
контакты с аллергенами птиц, сельскохозяйствен-
ных животных, плесенью; у 11,8 % больных выяв -
лена эози нофилия периферической крови, при кото-
рой тре буется дифференциальная диагностика
ИЛФ с ги перчувствительным пневмонитом. Поми -
мо этого, у 36,5 % пациентов при экспертной оценке
биоптатов легочной ткани выявлены гистологиче-

ские признаки гиперчувствительного пневмонита.
У 9,2 % больных отмечено повышение в крови кон-
центрации хотя бы 1 маркера СЗСТ; у 11,5 % боль-
ных при экспертной оценке биоптатов легочной
ткани выявлены гистологические признаки, харак-
терные для СЗСТ. Некоторыми зарубежными иссле-
дователями в регистры ИЛФ также включаются
пациенты с СЗСТ, которые рассматриваются как
сопутствующие заболевания и, вероятно, не влияют
на критерии диагностики ИЛФ. Так, в австралий-
ском регистре различные СЗСТ диагностированы
у 10 % больных [10], а в испанском регистре у 5,6 %
пациентов обнаружены сывороточные маркеры
СЗСТ [9]. Больные с гиперчувствительным пневмо-
нитом и другими фиброзирующими ИЗЛ не включа-
лись в зарубежные регистры, однако согласно недав-
ним исследованиям, высока вероятность того, что
в ближайшие годы показания к назначению анти-
фибротических препаратов будут расширяться,
поскольку получены положительные результаты их
применения при других ИЗЛ [17–19]. Одной из
целей создания российского регистра ИЛФ была
оценка потребности в дорогостоящих антифиброти-
ческих препаратах в Российской Федерации для пла-
нирования расходов здравоохранения. В связи
с этим эксперты приняли решение не удалять из
регистра больных, у которых диагноз ИЛФ не под-
твержден. В 2018 г. в рамках регистра были выделены
следующие субрегистры:

• ИЛФ;
• гиперчувствительный пневмонит;
• неклассифицируемое ИЗЛ;
• фибротическая стадия других ИЗЛ;
• другие заболевания.
При многопрофильном подходе к диагностике

ИЛФ в рамках регистра в большинстве случаев упро-
стилась процедура льготного обеспечения больных
дорогостоящими препаратами для антифибротической
терапии – нинтеданибом и пирфенидоном. Анализ эф -
фективности антифибротической терапии в настоящее
время не возможен из-за малого числа больных, полу-
чающих такое лечение в настоящее время, однако
число таких лиц продолжает расти. Необходимо отме-
тить, что за время работы регистра сократилось число
пациентов с ИЛФ, получавших системные ГКС, при
приеме которых выживаемость не улучшается, но
значительно ухудшается состояние здоровья из-за
широкого спектра побочных эффектов [20].

Помимо медикаментозной терапии, в лечении
больных ИЗЛ большое значение имеет немедика-
ментозное лечение, в частности, легочная реабили-
тация. По данным систематического обзора и мета-
анализа показано, что при легочной реабилитации,
прежде всего физических тренировках, улучшается
переносимость повседневных ФН и качество жизни
больных ИЛФ [21]. Так, J.Florian et al. продемон-
стрировано, что при физических тренировках перед
планируемой трансплантацией легких у больных
ИЛФ улучшается выживаемость в посттранплантаци -
онном периоде [22]. В странах Европы легочная реа -
би литация применяется в 10 [9] – 23 % [M.Vasa kova,



2018, неопубл.] случаев по сравнению с 1,6 % в Рос -
сийской Федерации.

Исследование в режиме реальной клинической
практики имеет много преимуществ. В частности,
в регистр включаются все больные ИЛФ, попада -
ющие в поле зрения практического врача на всей
 территории Российской Федерации. Это позволяет
оценить эпидемиологические масштабы заболевае-
мости и распространенности ИЛФ, проанализиро-
вать состояние диагностики и лечения в разных
регионах Российской Федерации. Однако тот же
дизайн сопряжен с некоторыми недостатками. Ос -
новным из них является невозможность контроля
ка чества некоторых диагностических исследова -
ний – измерения легочной функции, проведения
теста 6-МХ. Лабораторные исследования выпол-
няются в разных лабораториях с применением раз-
ных методов, поэтому их результаты не всегда сопо-
ставимы. Во вносимых врачами данных нередко
содержатся технические неточности. По мере накоп-
ления опыта работы в регистре требования к каче-
ству вносимой информации повышаются, однако
значительный объем данных, полученных в первые
годы работы регистра, был исключен из анализа из-
за технических ошибок при заполнении регистра.

Заключение

Таким образом, регистр больных ИЛФ – первое эпи-
демиологическое исследование ИЛФ на территории
Российской Федерации. При введении регистра
больных ИЛФ улучшилась диагностика этого заболе-
вания, в т. ч. на ранней стадии, в клиническую прак-
тику внедрены новые антитфибротические лекарст-
венные препараты. По результатам анализа данных
регистра показаны преимущества ранней диагности-
ки ИЛФ, однако выявлено недостаточное использо-
вание методов легочной реабилитации в ле чении
больных этой группы. Отмечено, что для оценки осо-
бенностей течения ИЛФ у пациентов российской
популяции, выявления прогностических факторов
и анализа долговременной эффективности антифиб-
ротической терапии необходимо дальнейшее наблю-
дение за больными ИЛФ в рамках регистра.
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