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За последние годы значительные изменения про

изошли в номенклатуре и классификации интер

стициальных заболеваний легких (ИЗЛ) у взрослых

пациентов. В первую очередь речь идет об идиопати

ческой интерстициальной пневмонии (ИИП), кото

рая привлекает внимание не только клиницистов, но

и морфологов, лучевых диагностов, иммунологов,

генетиков и других специалистов в силу нарастаю

щей распространенности, полиморфизма гистоло

гической и рентгенологической картин и зачастую

тяжелого течения с неблагоприятным прогнозом.

Современные тенденции понимания этой серьезной

легочной патологии нашли отражение в объединен

ном мультидисциплинарном согласительном доку

менте Американского торакального общества (ATS)

и Европейского респираторного общества (ERS),

посвященном идиопатической интерстициальной

пневмонии и опубликованном в 2002 г. [1]. При этом

двумя годами раньше (2000 г.) в консенсусе тех же

авторитетных организаций уже были подробно ос

вещены вопросы, касающиеся идиопатического

легочного фиброза (обычной интерстициальной

пневмонии) — самого частого клиникогистологи

ческого варианта ИИП [2].

Столь бурный прогресс был обусловлен анализом

достаточных по числу включенных пациентов квали

фицированных исследований с единым клинико

морфологическим подходом, позволившим выявить

гистологические паттерны, ассоциированные с отве

том на терапию и прогнозом. Кроме того, значитель

ную роль сыграли разработка и внедрение в широкую

клиническую практику двух новых инструменталь

ных подходов: торакоскопической биопсии легких

с видеоконтролем забора материала и компьютерной

томографии высокого разрешения. Наконец, появ

ление новых идей относительно терапевтических

подходов при этих грозных заболеваниях значитель

но стимулировало поиск консенсуса в их номенкла

туре, классификации и диагностике [3, 4].

Тем не менее в настоящее время не существует

подобных согласительных документов, касающихся

идиопатических диффузных паренхиматозных забо

леваний легких в детской популяции. Рекоменда

ции, разработанные для взрослых пациентов, лишь

в очень ограниченной мере могут быть использова

ны в педиатрической практике [5]. Обусловлено это

следующим: 

1. Прогрессирующие ИЗЛ у детей в целом встреча

ются значительно реже, чем у взрослых, а отсут

ствие достаточных по количеству больных на

блюдений не позволяет провести необходимых

клиникоморфологических параллелей.

2. В детской популяции чаще встречаются ИЗЛ

с установленным причинным фактором, а общая

частота ИИП, если придерживаться гистологи

ческих классификационных критериев ATS / ERS,

в структуре идиопатических диффузных парен

химатозных заболеваний легких у детей значи

тельно ниже, чем у взрослых.

3. Клиникопрогностическое значение гистологи

ческой картины ИИП у детей значительно отли

чается от взрослых пациентов, что должно нахо

дить отражение в протоколах лечения. Так,

например, обычная интерстициальная пневмо

ния (ОИП) — наиболее частая гистологическая

находка при ИИП у взрослых, соответствующая

клиникорентгенологическому диагнозу идиопа

тический легочный фиброз (ИЛФ), у детей встре

чается очень редко [6, 7]. В то же время десква

мативная интерстициальная пневмония (ДИП)

у детей встречается чаще, чем ОИП, плохо подда

ется лечению и имеет крайне неблагоприятный

прогноз, в отличие от взрослых пациентов [7].

Нам представляется, что, с одной стороны, тера

певтам и пульмонологам будет интересен обзор кли

никогистологических вариантов ИИП у детей, раз

вившихся в организме, не отягощенном длительной

экспозицией различных экологических и професси

ональных факторов, а с другой стороны, педиатрам

важны знания, полученные на большом количестве

наблюдений у взрослых, и сформированные на их

основе согласованные подходы ведущих экспертов

в этой области пульмонологии.

В соответствии с последними рекомендациями

ATS / ERS термин "идиопатическая интерстициаль

ная пневмония" должен заменить ранее употребляв

шееся название этой группы заболеваний "идиопати

ческий (криптогенный) фиброзирующий альвеолит".
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Не вдаваясь в терминологическую дискуссию и при

знавая несомненные преимущества унификации тер

минологии, мы, тем не менее, абсолютно согласны

с мнением М.М.Ильковича и Л.Н.Новиковой [8], что

термин "идиопатический фиброзирующий альвео

лит" наиболее адекватно отражает суть патологичес

кого процесса. Однако исторически сложившееся

терминологическое разнообразие (идиопатический

фиброзирующий альвеолит — в России, криптоген

ный фиброзирующий альвеолит — в Англии, идио

патический фиброз легких — в США, идиопатичес

кий интерстициальный пневмонит — в Японии [3])

не способствует прогрессу в этой области пульмоно

логии. Далее в настоящей статье мы цитируем ори

гинальные термины, использованные авторами пуб

ликаций. В таблице представлены 7 выделенных

рекомендациями ATS / ERS вариантов ИИП и соот

ветствующие им клиникорентгенологические диаг

нозы.

Данные о распространенности и смертности от

ИИП у взрослых достаточно ограничены. В одном из

популяционных исследований (США) сообщается

об уровне распространенности всех ИЗЛ: 80,9 на

100 000 населения — у мужчин, 62,2 на 100 000 —

у женщин [9]. Причем около половины всех случаев

ИЗЛ у взрослых составил ИЛФ (46,2 % — у мужчин,

44,2 % — у женщин). Более низкие показатели рас

пространенности ИЛФ получены в Норвегии [10]

и Финляндии [11]. Эпидемиологические данные

свидетельствуют о том, что ИИП является заболева

нием, возникающим преимущественно после 4го

десятилетия жизни (около 2/3 пациентов — старше

60 лет), с некоторым преобладанием у мужчин. 

По некоторым данным, смертность от ИЛФ рас

тет во многих западных странах, причем, вероятно,

независимо от изменения диагностических подхо

дов [12]. Гистологическая картина ДИП у взрослых

ассоциирована с лучшим ответом на терапию и более

благоприятным прогнозом, чем паттерны ОИП и не

специфической интерстициальной пневмонии [13].

В то же время сообщается о неожиданно низкой ле

тальности (12,5 %) и отсутствии нарушения функ

ции легких у выживших пациентов при гистологи

чески подтвержденной острой интерстициальной

пневмонии (болезнь Хаммена–Рича). Авторы свя

зывают относительно благоприятные исходы забо

левания с ранним началом лечения глюкокортикои

дами в высоких дозах [14].

Еще меньше данных об общей распространенно

сти и структуре ИЗЛ — в детской популяции. В це

лом считается, что в детском возрасте эти заболева

ния встречаются значительно реже, чем у взрослых,

причем их спектр также отличен. Например, сум

марная частота всех гистологических паттернов

ИИП среди ИЗЛ у детей составляет всего 12–18 %,

а инфекционные причины интерстициальных по

вреждений легких регистрируются практически с той

же частотой (8–20 %) [7].

Так, опрос 38 пульмонологических центров в раз

ных странах позволил выявить только 131 ребенка с

диагностированным хроническим ИЗЛ [15]. Наибо

лее крупные серии наблюдений детей с ИЗЛ опубли

кованы L.Fan et al. (99 детей) [7, 16] и R.Dinwiddie et al.
(46 детей) [6]. В первом сообщении L.Fan et al. [16] из

48 детей с клинической картиной ИЗЛ за 12 лет на

блюдения выявлены только 4 случая ДИП, 2 случая

ОИП, 5 случаев лимфоцитарной пневмонии. Во вто

ром исследовании L.Fan et al. [7] за 3 года наблю

дения у 51 ребенка с ИЗЛ не выявлено ни одного

случая ОИП либо ДИП и только 1 случай лимфоци

тарной пневмонии, ассоциированной с вирусом

Эпштейна–Барра [7]. Таким образом, гистологичес

кие находки, соответствующие ИИП по критериям

ATS / ERS, чрезвычайно редки в общей структуре

ИЗЛ у детей. Тем не менее R.Dinwiddie et al. [6] сооб

щают о 46 случаях гистологически подтвержденной

ИИП в Великобритании и Ирландии у детей за 3лет

ний период наблюдения. Анализ результатов 38 от

крытых биопсий легких у детей с интерстициальным

пневмонитом показал, что в 11 случаях гистологичес

кая картина характеризовалась лимфоидной гипер

плазией (были диагностированы лимфоцитарная ин

терстициальная пневмония либо фолликулярный

бронхиолит), в 4 случаях выявлен паттерн ДИП,

в 7 — неспецифической интерстициальной пневмо

нии, и не диагностировано ни одного случая ОИП [17].

Во всех вышеприведенных публикациях авторы

констатируют, что ИИП в детской популяции —

очень редкое заболевание и, в отличие от взрослых, у

детей не преобладает (либо вообще отсутствует [18])

паттерн ОИП, а гистологическая картина чаще соот

ветствует лимфоцитарной либо десквамативной

Таблица
Гистологическая и клиническая классификация ИИП (рекомендации ATS / ERS, 2002)

Гистологическая картина (паттерн) Клинико�рентгенологический диагноз

Обычная интерстициальная пневмония Идиопатический (криптогенный) легочный фиброз

Неспецифическая интерстициальная пневмония Неспецифическая интерстициальная пневмония

Организующаяся пневмония Криптогенная организующаяся пневмония (идиопатический бронхиолит

с организующейся пневмонией)

Диффузное повреждение альвеол Острая интерстициальная пневмония (болезнь Хаммена–Рича)

Респираторный бронхиолит Респираторный бронхиолит, ассоциированный с ИЗЛ

Десквамативная интерстициальная пневмония Десквамативная интерстициальная пневмония

Лимфоцитарная интерстициальная пневмония Лимфоцитарная интерстициальная пневмония
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интерстициальной пневмонии. В то же время ука

занные выше работы являются уникальными, прак

тически единственными с достаточным числом на

блюдений и четким дизайном исследования, что

диктует необходимость дальнейших мультицентро

вых исследования ИЗЛ у детей.

Возраст первых проявлений ИЗЛ у детей, по со

общениям L.Fan et al. и R.Dinwiddie et al. [6, 7, 16],

в большинстве случаев не превышает 1 года (для ИИП

— в 76,2 % случаев) [6], но, как и у взрослых, до мо

мента начала специфического обследования может

проходить несколько лет (медиана — 30 мес.) [7].

91,4 % детей с ИИП в сообщении R.Dinwiddie et al.
были младше 5 лет [6]. Таким образом, ИИП в наи

большей степени подвержены крайние возрастные

группы: дети до 5 лет (преимущественно младше

1 года) и взрослые старше 40 лет (преимущественно

старше 60 лет). 

У детей при ИИП, как и у взрослых пациентов,

несколько преобладает мужской пол больных (соот

ношение мальчиков и девочек — 1,7 : 1). Прогноз

при ИИП у детей, даже при своевременном лечении,

достаточно серьезный [19]. В общей группе из 99 де

тей с ИЗЛ через 5 лет статистический расчет возмож

ной выживаемости составил 64 % [20]. В то же время,

по данным R. Dinwiddie et al. [6], большинство детей

с ИИП хорошо ответили на раннюю агрессивную те

рапию стероидами, гидроксихлорохином и цитоста

тиками, что позволило авторам сделать вывод об от

носительно благоприятном прогнозе заболевания.

В отличие от взрослых пациентов [13], у детей,

особенно грудного возраста, гистологическая картина

ДИП ассоциирована с очень высокой смертностью,

несмотря на лечение стероидами [5, 7]. С учетом того,

что важнейшую этиологическую роль при прогности

чески благоприятной ДИП у взрослых отводят дли

тельному стажу курения [21], приходится признать,

что в рамках единой гистологической картины воз

можны различные патогенетические варианты, наи

более ярко проявляющиеся именно при сравнении

течения заболевания у детей и взрослых. Возможно,

именно такой подход в будущем позволит выявить

маркеры неблагоприятного прогноза болезни.

Нам кажется излишним напоминать, что ребенок

не есть "уменьшенная в размере копия взрослого ор

ганизма" (именно такое название — "Pediatric intersti&
tial lung disease: children are not small adults" — имеет

недавний комментарий к проблеме ведущих экспер

тов в этой области Leland L.Fan и Claire Langston
[22]). При наличии клинической картины ИЗЛ пе

диатрам чаще, чем терапевтам, приходится сталки

ваться с врожденными (в т. ч. генетическими) дефек

тами респираторного тракта или диффузными

паренхиматозными болезнями легких с установлен

ным причинным фактором — инфекционной этио

логии либо вторичного характера при системных за

болеваниях. Но и в общей детской популяции есть

принципиально отдельная возрастная группа —

новорожденные и дети грудного возраста. Именно

в этой группе существуют ИЗЛ, не имеющие эквива

лентов у старших детей и взрослых, но, вероятно,

связанные с функцией легких в последующие годы

жизни [23]. Большинство из этих заболеваний носят

преимущественно идиопатический характер, хотя

для некоторых из них этиология известна или пред

полагается. 

Новорожденные: 

• дефицит сурфактанта типа В (наследуемый, мо

жет быть ассоциирован с альвеолярным легоч

ным протеинозом);

• альвеолярнокапиллярная дисплазия, в трети

случаев сочетается с легочной лимфангиоэкта

зией;

• внутриутробное нарушение роста легких;

• интерстициальный легочный гликогеноз [24];

• бронхопульмональная дисплазия, патогенетиче

ски связана с токсическим действием кислорода

и баротравмой легких при длительной ИВЛ ново

рожденных; 

• синдром Вильсона–Микити — определяется как

реакция незрелой ткани легких недоношенного ре

бенка на дыхание атмосферным воздухом, может

быть связан с внутриутробной инфекцией [25, 26].

Дети грудного возраста: 

• хронический пневмонит грудного ребенка, свя

занный с аспирацией;

• интерстициальный пневмонит грудного ребенка

— имеет гистологическую картину, отличную от

ИИП старших детей и взрослых [27, 28]; часто ас

социирован с бронхопульмональной дисплазией,

но может иметь идиопатический характер;

• хронический идиопатический бронхиолит груд

ного ребенка, характеризующийся лимфоцитар

ной инфильтрацией бронхиол и относительно

благоприятным прогнозом [29];

• постнатальные нарушения роста легких у недо

ношенных [23];

• недавно описанное персистирующее тахипноэ

грудного ребенка с гиперплазией нейроэндо

кринных клеток (подобные находки описаны

также при ИЗЛ у старших детей и взрослых) [30].

Отдаленный прогноз и связь перечисленных со

стояний грудного ребенка с ИЗЛ у старших детей

и взрослых изучены недостаточно, однако известно,

что у выживших детей имеется склонность к тяжелым

респираторным инфекциям, гиперреактивности

бронхов, кардиологическим и неврологическим нару

шениям. Обнаружены нарушения функции внешнего

дыхания и структурные изменения легких, выявляе

мые компьютерной томографией, у взрослых с уста

новленной в грудном возрасте бронхопульмональной

дисплазией [31]. Очевидно, что гипотеза связи неко

торых ИЗЛ грудного возраста с респираторными за

болеваниями у взрослых имеет некоторые основания,

однако для детализации такой связи необходимы со

гласованные исследования терапевтов и педиатров. 
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Говоря об ИИП с позиций терапевта и педиатра,

нельзя не упомянуть о семейных формах болезни,

при которых генетический компонент патогенеза

проявляется наиболее отчетливо, а взаимодействие

педиатров и терапевтов является обязательным усло

вием проведения исследований. 

Первые упоминания о случаях семейного накоп

ления больных с ИЗЛ появились в литературе в

1960е гг. [32]. Более поздние популяционные иссле

дования показали достаточно низкую частоту встре

чаемости семейных случаев ИИП в общей популяции

больных. Изучение распространенности наследуе

мых форм заболевания осложняется тем, что первые

признаки ИИП с внутрисемейной агрегацией могут

возникать как у детей, так и у взрослых [33]. Так, се

мейное накопление в группе больных ИЛФ, диагно

стированным с использованием критериев ATS (2000),

выявлено в 3,3–3,7 % случаев в Финляндии [11]. Ан

глийскими исследователями [34] сообщается о 25 се

мьях (57 случаях болезни) с установленным фактом

семейного возникновения криптогенного легочного

фиброза у взрослых пациентов (средний возраст ус

тановления диагноза — 55,5 лет, соотношение муж

чин и женщин — 1,75 : 1). Авторы считают, что часть

случаев семейного накопления больных ИЛФ с ма

нифестацией в зрелом возрасте могут быть объясне

ны воздействием некоторых общих факторов внеш

ней среды (фиброгенных агентов).

Поиски первичного биологического дефекта при

семейных формах ИЛФ привели к выявлению факта

отсутствия протеина С в сурфактанте (CPC) не

которых больных в этой группе пациентов. Так,

R.S.Amin et al. [35] показали полное отсутствие про

теина С и снижение уровня протеинов A и B сур

фактанта у страдающих ИЗЛ 11летней девочки, ее

сестры и матери. При этом у 19 пациентов с несемей

ными формами ИИП и 9 пациентов с опухолями лег

ких уровни указанных протеинов сурфактанта были

нормальными. Дальнейшие исследования в этом на

правлении привели к открытию ассоциации мутации

гена CPC с семейными формами ИЗЛ [36]. Кроме

того, позже была показана возможная роль спонтан

ной мутации гена CPC в развитии спорадической

формы ИЗЛ у детей [37], а также связь полиморфизма

этого гена в развитии других ИЗЛ у детей — респира

торного дистресссиндрома новорожденных и брон

холегочной дисплазии [38]. 

Интересным представляется анализ семейного

легочного фиброза, проведенный A.Q.Thomas et al. [39].

Авторы установили, что у взрослых членов семьи

мутация CPC гена сопряжена с гистологической

картиной ОИП, а у детей — с неспецифической ин

терстициальной пневмонией, показав, что один ге

нетический дефект может приводить к различным

по гистологической картине состояниям. При этом

открытым остается вопрос: предшествует ли неспе

цифическая интерстициальная пневмония ОИП ли

бо мы имеем дело с возрастными особенностями

реактивности легочной ткани. Y.Yoshioka et al. [40]

описали развитие семейной формы легочного фиб

роза у 2 братьев, возникшего в 20 лет и имевшего

гистологические признаки ОИП, при этом родители

и младшие братья больных не имели признаков ИЗЛ.

Интересно, что у этих больных не было выявлено

описанной ранее при семейных формах ИЗЛ мута

ции гена CPC. Описаны семейные случаи ДИП,

ассоциированные с низкой выживаемостью боль

ных [41, 42]. В то же время семейные случаи ИЗЛ, не

идентифицированные как десквамативная пневмо

ния, характеризуются относительно благоприятным

прогнозом [20].

Хотелось бы отметить, что к настоящему времени

очень мало данных о генетических факторах при

спорадических формах ИИП. Тем не менее на двух

популяциях (Италия, Великобритания) была выяв

лена ассоциация заболевания с генами антагониста

рецептора интерлейкина1 и фактора некроза опухо

ли, исследование двух других популяций не подтвер

дило эти находки [43]. L.M.Nogee et al. [36] считают,

что мутация гена CPC ответственна и за семейные,

и за спорадические формы ИИП. Дальнейшие ис

следования в этой области могут быть сконцентри

рованы на исследованиях генов различных регули

рующих систем (Th1 / Th2, протеаз / антипротеаз,

оксидантов / антиоксидантов) [43].

Таким образом, по крайней мере, часть случаев

ИИП, особенно при возникновении в детском воз

расте и наличии семейной агрегации, может быть

объяснена генетическими факторами, связанными

с изменением биологических свойств сурфактанта,

что уже в настоящее время может быть использовано

для поиска новых направлений терапии этих гроз

ных заболеваний.

Клиническая диагностика ИИП не обнаруживает

существенных различий у детей и взрослых — в обо

их случаях решающее значение имеет выявление из

вестных признаков ИЗЛ — прогрессирующей дыха

тельной недостаточности и рентгенологического

синдрома двусторонней легочной диссеминации [44,

45]. У взрослых и старших детей важную дополни

тельную информацию несет выявление рестриктив

ных нарушений вентиляции и снижение диффузи

онной способности легких. Простой неинвазивный

тест — пульсоксиметрия, выявляющий снижение

насыщения гемоглобина кислородом в покое и при

физической нагрузке, может быть использован как

для диагностики, так и в совокупности с клиничес

кими признаками для прогноза заболевания у паци

ентов любого возраста [20]. Важным аускультатив

ным феноменом, свидетельствующим о поражении

дистальных отделов респираторного тракта, являет

ся стойкая поздняя инспираторная крепитация ("fine
crackles"), однако у детей рассеянная крепитация

значительно чаще связана с вирусным бронхиоли

том. Из общих неспецифических симптомов необхо

димо обращать внимание на потерю веса, имеющую

независимую отрицательную прогностическую зна

чимость для выживаемости у детей с ИЗЛ [20]. Даль
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нейший диагностический поиск должен быть на

правлен на исключение всех известных причин ин

терстициальных изменений в легких, спектр кото

рых (относительная частота встречаемости

отдельных нозологических форм) значительно раз

личается в детской и взрослой популяциях.

В связи с этим хотелось бы подчеркнуть необходи

мость использования различных диагностических

подходов у детей и взрослых при наличии клинико

рентгенологической картины ИЗЛ. Дифференциро

ванный подход к диагностике ИЗЛ и оценке прогноза

у детей детально обсуждается в работах L.Fan et al. [7,

20]. Различия обусловлены прежде всего чрезвычайно

редкой частотой встречаемости ИИП в структуре

ИЗЛ у детей. В то же время инфекционные причины

ИЗЛ у детей составляют 8–20 %, что значительно вы

ше, чем во взрослой популяции. Предполагается, что

у части детей вероятен гипериммунный ответ на раз

личные инфекционные стимулы (прежде всего адено

вирусную инфекцию) с формированием картины

ИЗЛ. Авторы заключают, что детям с клинической

картиной ИЗЛ реже, чем взрослым, необходимы ин

вазивные методы диагностики, предлагая для детей

отдельный диагностический алгоритм [7].

Конечным итогом диагностического поиска при

ИИП является установление первичного идиопати

ческого характера легочных изменений с определе

нием гистологического варианта болезни. Значи

тельный прогресс в диагностике ИИП за последние

годы был обусловлен, в частности, внедрением в прак

тику компьютерной томографии легких высокого

разрешения. В настоящее время на основании ра

диологических и гистологических параллелей опре

делены подходы к диагностике ИИП как у взрослых,

так и у детей [46, 47]. В последние годы активно

изучаются некоторые плазменные маркеры ИИП,

имеющие определенную диагностическую и прогно

стическую значимость: лактатдегидрогеназа, муцин

антигены 3EG5, KL6 (отражают повреждение аль

веол и регенерацию пневмоцитов II типа), протеины

сурфактанта A и D, проколлаген I и II типов [48–51].

Определенную помощь в диагностике и оценке про

гноза может оказать анализ клеточного и биохими

ческого состава бронхиального секрета, полученно

го с помощью бронхоальвеолярного лаважа [52].

Чрезвычайно перспективным направлением диагно

стики в пульмонологии вообще и при ИИП в част

ности является исследование газового состава выды

хаемого воздуха и биохимического спектра его

конденсата, что особенно актуально у детей и боль

ных, которым по жизненным показаниям не могут

быть применены инвазивные технологии [53, 54].

Однако "золотым стандартом" диагностики до на

стоящего времени остается гистологическое иссле

дование биоптатов легкого. В то же время представ

ляют интерес сообщения, в которых указывается на

наличие связи как у детей, так и у взрослых между

проведением хирургической биопсии легких у боль

ных с предполагаемой ИИП и снижением их выжи

ваемости [7, 55]. Неизвестным остается, ухудшает ли

прогноз само оперативное вмешательство либо име

ет место систематическая ошибка вследствие отбора

больных для проведения манипуляции.

Терапевтические подходы к лечению ИИП доста

точно однотипны у детей и взрослых и включают

в себя использование системных кортикостероидов

в качестве терапии 1й линии, хотя до настоящего

времени не проведено контролируемых исследований

их эффективности [3]. Стероиды могут назначаться

как per os, так и в виде пульстерапии. Длительная

пульстерапия метилпреднизолоном в течение от

1 года [56] до 4 лет [57] (общее количество пульсов

до 37) оказалась достаточно эффективной у детей

с ИИП. В качестве дополнительной терапии исполь

зуются иммуномодулирующие и антифиброзные

средства, в частности пеницилламин, колхицин, ги

дроксихлорохин (у детей предпочтительней послед

ний [6]). Первичный ответ на терапию может ис

пользоваться для оценки прогноза, однако только

20 % взрослых пациентов с ИИП положительно от

вечают на терапию кортикостероидами [58]. В то же

время в исследовании R.Dinwiddie et al. [6] 65 % детей

с ИИП ответили на терапию глюкокортикоидами и

гидрокисхлорохином. При неудаче терапии 1й ли

нии, а в некоторых случаях и сразу после установле

ния диагноза необходимо рассмотреть вопрос об

использовании цитостатических препаратов (метот

рексата, азатиоприна, циклофосфамида). В качестве

альтернативных препаратов в последнее время рас

сматриваются также циклоспорин [59], γинтерфе

рон (однако сообщается о возможности развития ос

трой дыхательной недостаточности во время

терапии γинтерфероном при ИЛФ, в т. ч. при се

мейных формах [60]), βинтерферон, глутатион,

Nацетилцистеин и некоторые другие [58], хотя, как

и для "традиционных" препаратов, крайне мало каче

ственных исследований, доказывающих их эффек

тивность.

В случае развития клинически значимой легоч

ной гипертензии может рассматриваться возмож

ность терапии системным простациклином, блока

торами рецепторов к эндотелиину, оксидом азота,

ингалируемым простациклином, силденафилом, хо

тя оценка их эффективности при ИИП нуждается

в дополнительных исследованиях. Используется

и трансплантация легких с лучшим долгосрочным

прогнозом при небольшом стаже болезни.

В заключение хотелось бы отметить, что значи

тельные различия в общей частоте встречаемости,

спектре гистологических паттернов, прогнозе от

дельных клинических вариантов ИИП у детей и

взрослых, несомненно, являются отражением возра

стных особенностей этиопатогенеза болезни, хотя

детальные стороны таких особенностей остаются не

расшифрованными. В качестве вероятных причин

различий можно рассматривать как эндогенные

факторы в виде преобладания отдельных патогене

тических механизмов (например, наследуемых либо

Обзоры
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"чистых" иммуноопосредованных вариантов болез

ни), так и различную экспозицию груза многочис

ленных экологических и профессиональных факто

ров, сопровождающих жизнь современного человека

от рождения до глубокой старости. Прогрессу в по

нимании механизмов развития этих грозных заболе

ваний, появлению новых направлений их диагнос

тики и лечения, несомненно, может способствовать

тесная кооперация клиницистов, занимающихся ле

чением человека в различные возрастные периоды,

— педиатров и терапевтовпульмонологов.
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