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Резюме
При формировании фибротических изменений в легких многие интерстициальные заболевания легких (ИЗЛ) могут приобретать про-
грессирующее течение. По прогнозу выживаемости, риску летальности и обострений такой фенотип ИЗЛ при отсутствии антифибро-
тической терапии очень близок к идиопатическому легочному фиброзу. В 2020 г. в Российской Федерации разрешено использование 
антифибротического препарата нинтеданиб при фиброзирующих ИЗЛ с прогрессирующим фиброзным фенотипом (ПФФ) и при ИЗЛ, 
связанных с  системной склеродермией. Целью работы Междисциплинарного Совета экспертов явилось ознакомление с  основными 
положениями резолюции Междисциплинарного Совета экспертов о диагностике и лечении ИЗЛ ПФФ. Результаты. В декабре 2020 г. 
состоялся Междисциплинарный Совет экспертов, по результатам работы которого разработаны алгоритм диагностики и ведения паци-
ентов с ИЗЛ ПФФ и критерии отбора больных для назначения антифибротической терапии. Заключение. Установлено, что в случае, 
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когда при стандартной терапии ИЗЛ ПФФ клиническое состояние пациента и легочная функция и / или фибротические изменения 
в легких по данным компьютерной томографии высокого разрешения не стабилизируются, показана антифибротическая терапия нин-
теданибом. Начиная антифибротическую терапию в возможно более ранние сроки заболевания, можно замедлить прогрессирующее 
снижение легочной функции при более сохранных исходных показателях.
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Abstract
Introduction. The natural course of some interstitial lung diseases (ILD) is characterized by progressive fibrosing phenotype resembling idiopathic 
pulmonary fibrosis (IPF). Until recently, the antifibrotic drug nintedanib was approved for treatment of the only fibrosing ILD which was IPF. 
A new indication for this drug which has been registered in Russian Federation in 2021 includes other fibrosing ILDs with progressive phenotype 
(PF-ILDs) and ILD associated with systemic scleroderma (SS-ILD). The aim of this publication is to describe general considerations of the decision 
of Multidisciplinary Expert Board on diagnosis and treatment of PF-ILDs including SS-ILD. Results. According to the extension in nintedanib use 
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Интерстициальные заболевания легких (ИЗЛ) – ге-
терогенная группа болезней, в которую объединены 
> 200 различных неопухолевых заболеваний легких, 
которые характеризуются поражением легочно-
го интерстиция и дистальных отделов дыхательных 
путей [1]. Многие ИЗЛ могут приобретать прогрес-
сирующее течение, несмотря на адекватную стан-
дартную терапию, при этом прогрессирование забо-
левания, как правило, связано с продолжающимся 
фиброзообразованием в легочной ткани. Такая фор-
ма ИЗЛ в настоящее время получила наименование 
ИЗЛ с прогрессирующим фиброзным фенотипом 
(ПФФ) [2]. Распространенность ИЗЛ ПФФ состав-
ляет около 20 больных на 100 000 населения в Европе, 
или 13–40 % всех ИЗЛ [3–5]. Такой фенотип ИЗЛ 
при отсутствии антифибротической терапии очень 
близок к идиопатическому легочному фиброзу (ИЛФ) 
по прогнозу, темпам снижения легочной функции, 
риску летального исхода и обострений [6].

По данным исследований эффективности нинте-
даниба при ИЛФ показано, что при раннем начале 
антифибротической терапии у больных, показатель 
форсированной жизненной емкости легких (ФЖЕЛ) 
которых составляет > 90 %долж., сопровождается таким 
же замедлением прогрессирующего снижения легоч-
ной функции, как и на более поздних стадиях забо-
левания [7]. В последние годы выполнены 2 крупных 
рандомизированных двойных слепых плацебо-контр-
олируемых многоцентровых исследования эффектив-
ности нинтеданиба у больных с ИЗЛ на фоне систем-
ной склеродермии (ССД) (исследование SENSCIS) [8] 
и другими ИЗЛ ПФФ (исследование INBUILD) [9], 
по результатам которых доказано эффективное замед-
ление снижения легочной функции на фоне терапии 
нинтеданибом по сравнению с плацебо – на 41,0 мл 
в год (95%-ный доверительный интервал (ДИ) – 2,9–
79,0; р = 0,04) (SENSCIS) [8], на 107 мл в год (95%-ный 
ДИ – 65,4–148,5; р < 0,001) – во всей популяции боль-
ных ИЗЛ ПФФ (INBUILD) и на 128 мл в год (95%-ный 
ДИ – 70,8–185,6; р < 0,001) – у больных ИЗЛ ПФФ 

с паттерном обычной интерстициальной пневмонии 
(ОИП) по данным компьютерной томографии высо-
кого разрешения (КТВР) легких, и на 75,3 мл в год 
(95%-ный ДИ – 15,5–135,0) – у пациентов с другими 
паттернами [9]. В исследовании INBUILD отмече-
но также снижение относительного риска развития 
первого обострения или смерти на 33 % (95%-ный 
ДИ – 0,36–1,24) [9].

Критерии прогрессирования фиброзирующих ИЗЛ 
сформулированы в исследовании INBUILD и оцени-
вались в течение 24 мес.:
•	 относительное снижение ФЖЕЛ на ≥ 10 %долж.;
•	 относительное снижение ФЖЕЛ на ≥ 5 < 10 %долж. 

и ухудшение респираторных симптомов;
•	 относительное снижение ФЖЕЛ на ≥ 5 < 10 %долж. 

и увеличение распространенности фиброза по дан-
ным КТВР;

•	 ухудшение респираторных симптомов и увели-
чение распространенности фиброза по данным 
КТВР [9].
Фибротические изменения по данным КТВР лег-

ких при ИЗЛ ПФФ могут проявляться как паттер-
ном ОИП, так и другими паттернами: неспецифиче-
ской ОИП, фиброзирующего гиперчувствительного 
пневмонита, организующейся пневмонии. Фибро-
тические изменения на КТВР легких при ССД могут 
включать паттерны ОИП, неспецифической ОИП или 
организующейся пневмонии.

На основании результатов исследования INBUILD 
в Российской Федерации в 2020 г. зарегистрированы 
новые показания к назначению препарата нинтеда-
ниб – для лечения и замедления прогрессирования 
ИЛФ, ССД ИЗЛ и других ИЗЛ ПФФ* [10]. 

В декабре 2020 г. созван Междисциплинарный Со-
вет экспертов Российского респираторного общества 
при участии ведущих пульмонологов, рентгенологов 
и ревматологов Российской Федерации. В данной 
статье приведены основные положения принятой 
резолюции Междисциплинарного Совета экспертов 
о диагностике и лечении ИЗЛ ПФФ.

mentioned above, the Expert Board created an algorithm for diagnosis and treatment of patients with PF-ILDs and criteria for nuntedanib 
administration in PF-ILDs. Conclusion. Antifibrotic therapy is needed for patients with PF-ILDs with the failure of the stanrard therapy. In those 
patients antifibrotic treatment should be initiated as early as possible to better preserve the lung function.
Key words: interstitial lung diseases, progressive fibrosing phenotype, nintedanib, antifibrotic, algorithm.
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Авдеев С.Н. и др. Хронические фиброзирующие интерстициальные заболевания легких

Результаты

Междисциплинарным Советом экспертов разработан 
алгоритм отбора пациентов с ИЗЛ ПФФ, которые 
нуждаются в назначении антифибротической терапии 
(см. рисунок).

При первичном обследовании больного с ССД 
ИЗЛ выявление фибротических изменений по данным 
КТВР («сотовое» легкое и / или тракционные брон-
хоэктазы) со снижением ФЖЕЛ < 70 %долж. и диффу-
зионной способности легких по монооксиду углерода 
(DLCO) < 60 %долж. является показанием к неотложному 
назначению антифибротической терапии. При более 
сохранной легочной функции на фоне фибротиче-
ских изменений по данным КТВР пациенту с ССД 
ИЗЛ рекомендовано повторное обследование через 
3–6 мес. При нарастании фибротических изменений 
по данным КТВР, и / или ухудшении клинической 
симптоматики, и / или дальнейшем снижении ФЖЕЛ 
на 10 %, и / или DLCO на ≥ 15 % необходимо назначе-
ние антифибротической терапии.

Если при первичном обследовании по данным 
КТВР и легочной функции у больного ССД отсутст-
вуют изменения и сохраняется клинически стабильное 
состояние, рекомендуется регулярное мониторирова-
ние КТВР (не реже 1 раза в год) и легочной функции 
(не реже 1 раза в год).

Пациентам с другими ИЗЛ ПФФ антифиброти-
ческая терапия должна назначаться при снижении 
ФЖЕЛ на ≥ 10 % по сравнению с результатами пре-
дыдущего исследования вне зависимости от динами-

ки других показателей, либо при снижении ФЖЕЛ 
в меньшей степени (на < 10 % по сравнению с ре-
зультатами предыдущего исследования), но одновре-
менном снижении DLCO на ≥ 15 %, либо нарастании 
фибротических изменений по данным КТВР, либо 
ухудшении клинического состояния.

Заключение

Таким образом, сегодня можно назначать антифибро-
тическую терапию нинтеданибом не только при ИЛФ, 
но и при других ПФФ ИЗЛ, когда стандартная терапия 
не приводит к стабилизации клинического состояния 
пациента, легочной функции и / или фибротических 
изменений на КТВР легких. Начиная антифибротиче-
скую терапию в возможно более ранние сроки заболе-
вания, можно замедлить прогрессирующее снижение 
легочной функции при более сохранных исходных 
показателях.
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