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Резюме
Идиопатический легочный фиброз (ИЛФ) представляет собой особую форму хронической фиброзирующей интерстициальной пневмо-
нии с прогрессирующим течением и плохим прогнозом. Распространенность ИЛФ в Российской Федерации составляет около 8–12 слу-
чаев на 100 тыс. населения. Основу терапии ИЛФ составляют препараты с антифибротическими свойствами. Методология. Целевой 
аудиторией данных клинических рекомендаций являются врачи-терапевты, врачи общей практики, врачи-пульмонологи, врачи-пато-
логоанатомы, врачи-рентгенологи и врачи по медицинской реабилитации. Каждый тезис-рекомендация по проведению диагностиче-
ских и лечебных мероприятий оценивается по шкалам уровней достоверности доказательств от 1 до 5 и шкале оценки уровней убеди-
тельности рекомендаций – по категориям А, В, С. Клинические рекомендации содержат также комментарии и разъяснения к указан-
ным тезисам-рекомендациям, алгоритмы по диагностике и лечению ИЛФ, справочные материалы. Заключение. Представлены совре-
менные сведения об этиологии, патогенезе, клинических проявлениях, диагностике и лечении ИЛФ. Одобрены Научно-практическим 
советом Министерства здравоохранения Российской Федерации в 2021 г.
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Термины и определения

Интерстициальные заболевания легких (ИЗЛ) – 
гетерогенная группа заболеваний и патологических 
состояний известной и неизвестной природы, харак-
теризуемое распространенным, как правило, двусто-
ронним поражением респираторных отделов легких 
(альвеол, респираторных бронхиол).

Идиопатические интерстициальные пневмонии 
(ИИП) – группа ИЗЛ неизвестной этиологии, сходны-
ми признаками которых являются преимущественное 

поражение интерстициальной ткани, прогрессирую-
щий фиброзирующий процесс в легких, сопровожда-
ющийся нарастающей с течением времени одышкой 
и рестриктивными нарушениями вентиляционной 
способности легких.

Идиопатический легочный фиброз (ИЛФ) – особая 
форма хронической прогрессирующей фиброзиру-
ющей интерстициальной пневмонии неизвестной 
этиологии; возникает преимущественно у  людей 
старшего возраста, поражает только легкие и связана 
с гистологическим и / или компьютерно-томографи-
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ческим (КТ) паттерном обычной интерстициальной 
пневмонии (ОИП).

Неспецифическая интерстициальная пневмония 
(НСИП) – одна из форм ИИП, характеризуемая раз-
нообразными гистологическими и КТ-признаками, 
нередко сходными с ИЛФ, но часто – с положитель-
ным эффектом при назначении глюкокортикостеро-
идов (ГКС) и более благоприятным прогнозом.

«Сотовое» легкое – кластеры воздушных кист раз-
мером от 2–3 до 10 мм в легочной ткани, располо-
женных группами, субплеврально, в несколько слоев 
и имеющих четко очерченные стенки.

Тракционные бронхоэктазы − неравномерное рас-
ширение просветов бронхов и бронхиол, вызванное 
фиброзом легочной ткани и растяжением (тракцией) 
просвета бронхов легочной ткани в результате про-
грессирующего фиброза.

Ретикулярные изменения – скиалогический фено-
мен по данным КТ высокого разрешения (КТВР) ор-
ганов грудной клетки (ОГК), представляющий собой 
сеть из относительно тонких перекрещивающихся 
линий (уплотнение внутридолькового интерстиция), 
которые могут иметь форму колец, многоугольников 
или параллельных линий.

«Матовое стекло» – скиалогический феномен по 
данным КТВР ОГК, который характеризуется уме-
ренно выраженным повышением плотности легочной 
ткани, на фоне которого видны просветы и стенки 
бронхов, внутрилегочные сосуды, а также очаги и ре-
тикулярные изменения (при их наличии).

Обострение ИЛФ – нарастание одышки в течение 
последних 30 дней и появление новых билатеральных 
изменений по данным КТВР ОГК по типу «матового 
стекла» и / или консолидатов при исключении других 
альтернативных причин (инфекция и др.).

Комбинация легочного фиброза и  эмфиземы 
(КЛФЭ) – синдром, объединяющий признаки двух 
заболеваний, – легочного фиброза (преимущественно 
в нижних отделах легких) и эмфиземы (преимущест-
венно в верхних отделах легких).

1. Краткая информация по заболеванию или 
состоянию (группе заболеваний или состояний)

1.1. Определение заболевания или состояния (группы 
заболеваний или состояний)

ИЛФ – особая форма хронической прогрессирующей 
фиброзирующей интерстициальной пневмонии не-
известной этиологии, которая возникает преимуще-
ственно у людей старшего возраста, поражает только 
легкие и связана с гистологическим и / или КТ-пат-
терном ОИП [1–3]. Гистологический паттерн ОИП 
включает наличие фибробластических фокусов, ин-
терстициального хронического воспаления, фиброза 
преимущественно в зонах бронхиолоальвеолярных 
переходов, в подплевральных / парасептальных зонах 
с формированием т. н. «сот». Паттерн ОИП по данным 
КТВР ОГК включает распространенные двусторон-
ние ретикулярные изменения, признаки «сотового» 
легкого и / или тракционных бронхоэктазов с пре

обладанием изменений в кортикальных и базальных 
отделах легких.

1.2. Этиология и патогенез заболевания или состояния 
(группы заболеваний или состояний)

Этиология ИЛФ неизвестна, однако определены не-
которые факторы риска, связанные с ИЛФ [4, 5]:
•	 Курение. Это один из наиболее частых факторов 

риска, для которых доказана достоверная связь 
с ИЛФ. Значимость данного фактора риска возра-
стает у пациентов с анамнезом курения > 20 пачко-
лет [6].

•	 Внешнесредовые ингаляционные воздействия, не свя-
занные с курением. Повышенный риск развития 
ИЛФ ассоциируется с широким спектром неор-
ганических и органических пылей, в частности, 
металлической (отношение шансов (ОШ) – 2,44; 
95%-ный доверительный интервал (ДИ) – 1,74–
3,40), древесной (ОШ – 1,94; 95%-ный ДИ  – 
1,34–2,81) и каменной (ОШ – 1,97; 95%-ный ДИ – 
1,09–3,55) пылями. В качестве потенциального 
фактора риска рассматривается ингаляционное 
воздействие органической пыли (растительная или 
животная) в сельском хозяйстве или в быту (ОШ – 
1,65; 95%-ный ДИ – 1,20–2,26) [7].

•	 Гастроэзофагеальный рефлюкс (ГЭР). Взаимосвязь 
между ГЭР и ИЛФ окончательно не доказана [8].

•	 Метаболические (эндокринные) расстройства. Ме-
таболические (эндокринные) расстройства (сахар-
ный диабет, гипотиреоз) встречаются значительно 
чаще среди больных ИЛФ и рассматриваются как 
независимый фактор риска для этого заболева-
ния [9, 10].

•	 Генетические факторы. Около 5 % всей популяции 
больных ИЛФ имеют семейный легочный фиброз 
(среди кровных родственников). Наиболее часто 
(34 % больных с семейным легочным фиброзом 
и 38 % пациентов с ИЛФ) встречается мутация 
MUC5B [11]; реже (в 25 % случаев ИЛФ и 15 % слу-
чаев семейного легочного фиброза) – мутации 
генов, связанных с теломеразой (TERT, TERC, 
DKC1, TINF2, RTEL1, PARN) и  вызывающие 
укорочение теломерных участков; в 3 % случаев (в 
основном при семейном легочном фиброзе) – му-
тации в генах сурфактантных протеинов C (SP-C) 
и A2 (SP-A2) [12–16].
Основу патогенеза ИЛФ составляют повторные 

микроповреждения альвеолярного эпителия с нару-
шением механизмов его регенерации. Это приводит 
к патологической реэпителизации, пролиферации 
фибробластов и синтезу избыточного количества экс-
трацеллюлярного матрикса. В результате нормальная 
легочная паренхима постепенно замещается фиброз-
ной тканью [6].

1.3. Эпидемиология заболевания или состояния  
(группы заболеваний или состояний)

Считается, что в  последние годы число больных 
ИЛФ увеличилось. Однако показатели заболева-
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емости и распространенности ИЛФ в разных ис-
следованиях существенно отличаются, что можно 
объяснить отсутствием четких и  общепринятых 
диагностических критериев – как рентгенологиче-
ских, так и морфологических, отличиями в дизайнах 
исследований (разные определения ИЛФ, разный 
возрастной состав пациентов) и др. Заболеваемость 
ИЛФ зависит от возраста – болезнь возникает чаще 
на 6-м и 7-м десятилетиях жизни. Большинство за-
болевших являются курильщиками или экс-куриль-
щиками; мужчины болеют несколько чаще, чем жен-
щины [17, 18]. По разным данным, заболеваемость 
ИЛФ составляет от 6,8 до 63 случаев на 100 тыс. насе-
ления в зависимости от используемого определения 
ИЛФ [19–21].

Согласно предварительным данным регистра 
ИЛФ, распространенность ИЛФ в Российской Фе-
дерации составляет около 8–12 случаев на 100 тыс., 
а заболеваемость – 4–7 случаев на 100 тыс. [22].

1.4. Особенности кодирования заболевания 
или состояния (группы заболеваний или состояний) 
по Международной статистической классификации 
болезней и проблем, связанных со здоровьем

•	 Другие интерстициальные легочные болезни (J84).
•	 Другие интерстициальные легочные болезни с упо-

минанием о фиброзе (J84.1).

1.5. Классификация заболевания или состояния 
(группы заболеваний или состояний)

Клиническая классификация ИЛФ отсутствует. По 
сочетанию специфических КТ и морфологических 
паттернов можно выделить следующие:
•	 подтвержденный ИЛФ (наличие паттерна ти-

пичной ОИП у больного старше 60 лет при от-
сутствии клинически значимых внешнесредо-
вых и лекарственных воздействий и отсутствии 
системных заболеваний соединительной ткани 
(СЗСТ);

•	 соответствующее сочетание КТВР- и морфологи-
ческого паттернов (см. Приложение D [23]);

•	 вероятный ИЛФ (соответствующее сочетание 
КТВР- и морфологического паттернов (см. При-
ложение D [23]);

•	 КЛФЭ.
Пример формулировки диагноза:

•	 ИЗЛ: идиопатический легочный фиброз. Хрони-
ческая гипоксемическая дыхательная недостаточ-
ность.

•	 ИЗЛ: идиопатический легочный фиброз (КЛФЭ). 
Буллезная эмфизема верхних отделов обоих лег-
ких. Хроническая гипоксемическая дыхательная 
недостаточность.

1.6. Клиническая картина заболевания или состояния 
(группы заболеваний или состояний)

Начало заболевания приходится, как правило, на воз-
раст старше 50 лет [18], у больных с семейным анам-

незом ИЛФ заболевание может начинаться в более 
молодом возрасте [24].

Основными клиническими проявлениями ИЛФ 
являются одышка, снижение толерантности к физи-
ческой нагрузке (ФН) и хронический кашель, а так-
же такие неспецифические симптомы, как слабость, 
снижение аппетита, потеря массы тела. Гипертермия, 
периферическая лимфаденопатия, артриты, миал-
гии, «свистящее» дыхание, кровохарканье, болевой 
синдром в грудной клетке и поражение левых камер 
сердца не характерны для ИЛФ [23, 25].

В отсутствие обострений естественное течение 
болезни характеризуется постепенным нарастанием 
симптомов в течение нескольких лет до развития тя-
желых нарушений функции дыхания и присоединения 
осложнений [26].

Наиболее частой причиной смерти при ИЛФ 
(60 %) является прогрессирующая дыхательная не-
достаточность, а также ишемическая болезнь сер-
дца (ИБС), тромбоэмболия легочной артерии (ТЭЛА) 
и рак легкого [27]. Медиана выживаемости от момента 
установления диагноза ИЛФ составляет 2–3 года [1], 
а от момента появления первых симптомов ИЛФ 
и / или изменений по КТ – 6 лет [28]. Вместе с тем 
у больных с сохранной легочной функцией этот по-
казатель может быть выше.

У 5–15 % пациентов с ИЛФ в течение 1 года раз-
вивается острое ухудшение клинического состоя-
ния – обострения ИЛФ [6]. Основными признаками 
обострения ИЛФ являются беспричинное нарастание 
одышки в течение 1 мес., усиление кашля и продук-
ции мокроты, документированная гипоксемия (ухуд-
шение или тяжелое нарушение газообмена), свежие 
альвеолярные инфильтраты по данным рентгеногра-
фии легких и отсутствие других причин ухудшения, 
таких как экстрапаренхиматозные причины (пнев-
моторакс, плевральный выпот, ТЭЛА) или сердечная 
недостаточность с объемной перегрузкой сердца [26, 
29–31]. Прогноз обострения ИЛФ, как правило, не-
благоприятный, летальность во время госпитализации 
достигает 65 %, а в течение 6 мес. от начала развития 
обострения – > 90 % [26].

2. Диагностика заболевания или состояния 
(группы заболеваний или состояний), медицинские 
показания и противопоказания к применению 
методов диагностики

Клиническое подозрение на ИЛФ у больного с хро-
нической одышкой при ФН, кашлем, двусторонней 
инспираторной крепитацией в базальных отделах лег-
ких и / или утолщением дистальных фаланг пальцев 
рук по типу «барабанных палочек», не имеющими 
очевидной причины, должно возникать в следующей 
ситуации: возраст старше 60 лет; отсутствие клиниче-
ски значимых внешнесредовых или лекарственных 
воздействий; отсутствие признаков СЗСТ [17].

Критерии установления диагноза / состояния:
•	 жалобы на одышку при отсутствии очевидных при-

чин, клинически значимых внешнесредовых или 
лекарственных воздействий;
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•	 отсутствие признаков СЗСТ;
•	 двусторонняя инспираторная крепитация в базаль-

ных отделах легких при аускультации;
•	 выявление паттерна ОИП при КТВР ОГК и / или 

при патологоанатомическом исследовании биоп-
татов легочной ткани.

2.1. Жалобы и анамнез

При выявлении ИЗЛ для исключения потенциаль-
ных причин рекомендуется тщательный сбор анамне-
за приема лекарственных препаратов и воздействия 
факторов окружающей среды дома, на рабочем месте 
и в других местах, часто посещаемых пациентом [23].

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Комментарии. Клиническое подозрение на ИЛФ 
у больного с хронической одышкой при ФН, кашлем, 
двусторонней инспираторной крепитацией в базаль-
ных отделах легких и / или утолщением дистальных 
фаланг пальцев рук по типу «барабанных палочек», 
не имеющих очевидной причины, должно возникать 
в следующей ситуации: возраст старше 60 лет; от-
сутствие клинически значимых внешнесредовых или 
лекарственных воздействий; отсутствие признаков 
СЗСТ [17].

Для оценки одышки при повседневной ФН у па-
циентов с ИЛФ рекомендуется использовать модифи-
цированный вопросник Британского медицинского 
исследовательского совета (Medical Research Council 
Dyspnea Scale – mMRC) (см. Приложение Г) [32].

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень 
достоверности доказательств – 4).

Для оценки тяжести и прогноза ИЛФ рекомендует-
ся использовать шкалу GAP (см. Приложение Г2) [33].

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень 
достоверности доказательств – 4).

2.2. Физикальное обследование

У 40 % пациентов с ИЛФ при первичном осмотре 
выявляются изменения дистальных фаланг по типу 
«барабанных палочек» и ногтевых пластин пальцев рук 
по типу «часовых стекол» различной выраженности. 
Выявляемая при аускультации двусторонняя крепита-
ция в конце вдоха (хруст «липучки», или хрипы velcro) 
в базальных отделах также характерна для пациентов 
с ИЛФ и тесно коррелирует с наличием паттерна ОИП 
при КТВР ОГК [34].

У всех пациентов с ИЛФ рекомендуется оценивать 
состояние дистальных фаланг и ногтевых пластин 
пальцев рук для исключения изменения по типу «ба-
рабанных палочек» и «часовых стекол».

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Комментарии. Выявление изменений дистальных 
фаланг по  типу «барабанных палочек» и  ногтевых 
пластин пальцев рук по типу «часовых стекол» при 
первичном осмотре больного с ИЛФ свидетельствует 
о развернутой стадии болезни и ассоциируется с плохим 
прогнозом [34, 35].

У всех пациентов с клиническим подозрением 
на ИЛФ рекомендуется проводить аускультацию лег-
ких для выявления двусторонней крепитации [36].

Уровень убедительности рекомендаций – В (уровень 
достоверности доказательств – 2).

2.3. Лабораторные диагностические исследования

Для исключения ИЗЛ, связанных с СЗСТ, у всех боль-
ных с клиническим подозрением на ИЛФ рекомен-
дуется выполнять исследование скорости оседания 
эритроцитов, уровня С-реактивного белка в крови, 
определение содержания в крови антинуклеарных ан-
тител (методом иммунофлюоресценции), ревматоид-
ного фактора, антинуклеарных антител к Sm-антигену 
и антител к циклическому цитрулиновому пептиду [23].

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Комментарии. У  больных с  подозрением на  ИЛФ 
и симптомами СЗСТ требуется более детальное ис-
следование сывороточных маркеров СЗСТ:
•	 при подозрении на миозит – определение активности 

креатинкиназы в крови, исследование уровня мио-
глобина в крови, определение активности альдолазы 
в крови, определение содержания антицентромерных 
антител в крови и др.;

•	 при подозрении на системную склеродермию – опре-
деление содержания в крови антител к Scl-70 / то-
поизомеразе-1, антицентромерных антител;

•	 при подозрении на синдром Шегрена – определение 
содержания антител к SSA / Ro и SSB / La в крови;

•	 при подозрении на васкулит в рамках многопрофиль-
ного обсуждения (МПО) – определение маркеров 
ANCA-ассоциированных васкулитов (PR3 – c-ANCA, 
p-ANCA).
При выявлении СЗСТ у больного с интерстициальны-

ми изменениями в легких диагноз ИЛФ исключается [1].
У всех больных ИЛФ для выявления десатурации 

рекомендуется регулярно выполнять пульсоксиметрию 
(уровень насыщения гемоглобина артериальной крови 
кислородом – SpO2) в покое и при ФН (6-минутный 
шаговый тест – 6-МШТ) [1].

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Комментарии. Выявление десатурации < 88 % явля-
ется показанием к назначению кислородотерапии.

2.4. Инструментальные диагностические исследования

2.4.1. Рентгенологическая диагностика

Больным с подозрением на ИЛФ не рекомендуется 
проведение обзорной рентгенографии ОГК в связи 
с ее низкой информативностью [37].

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень 
достоверности доказательств – 3).

У всех больных с  клиническим подозрением 
на ИЛФ рекомендуется проведение КТВР ОГК для 
подтверждения диагноза ИЛФ [23].

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень 
достоверности доказательств – 5).
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КТ ОГК с внутривенным контрастированием ре-
комендуется проводить у больных с ИЗЛ только для 
исключения ТЭЛА [23].

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Комментарии. Технические требования к КТВР ОГК 
у больных ИЛФ:
•	 тонкие томографические срезы (≤ 1 мм) [38];
•	 алгоритм высокого пространственного разреше-

ния [39];
•	 изображения должны быть получены на максимально 

глубоком вдохе;
•	 спиральное (объемное) сканирование;
•	 при сомнительных результатах сканирования в по-

ложении на спине рекомендовано выполнение ска-
нирования в положении на животе для устранения 
«гравитационного эффекта» [40] и экспираторной 
КТ для выявления «воздушных ловушек» [41].
Изменения по данным КТВР ОГК отражают мор-

фологические изменения в легких, которые при ИЛФ 
представляют собой паттерн ОИП.

Основными признаками ОИП при КТВР ОГК яв-
ляются:
•	 преобладание изменений в кортикальных и базаль-

ных отделах легких;
•	 диффузные двусторонние ретикулярные изменения;

•	 мелкие субплевральные воздушные кисты («сото-
вое» легкое)

	 и / или
•	 периферические тракционные бронхо- или брон-

хиолоэктазы [42] (рис. 1–3).
«Матовое стекло» может присутствовать на фоне 

ретикулярных изменений и «сотового» легкого, но не 
должно превалировать над другими изменениями. 
«Матовое стекло» является признаком фиброза [43].

Выделяются несколько паттернов ОИП по данным 
КТВР ОГК (табл. 1).

При КТВР-паттерне типичной ОИП и клиниче-
ских данных, соответствующих ИЛФ, для подтвер-
ждения диагноза не рекомендуется выполнение био
псии (хирургической (ХБЛ), трансбронхиальной или 
криобиопсии) легкого и бронхоальвеолярного лава-
жа (БАЛ) [23].

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Комментарии. В соответствующей клинической си-
туации специфичность паттерна типичной ОИП для 
диагностики ИЛФ при КТВР ОГК достигает 94–100 %, 
что позволяет поставить диагноз ИЛФ без инвазивных 
диагностических вмешательств [44, 45].

Больным с клиническим подозрением на ИЛФ 
и выявлением паттернов вероятной ОИП, сомнитель-

Рис. 1. Типичная картина обычной интерстициальной пневмонии по данным компьютерной томографии высокого разрешения: А – ак-
сиальный срез; В – фронтальная реформация; С – сагиттальная реформация; D – аксиальный срез в положении лежа на животе. Кор-
тикальное распределение изменений с нарастанием их от верхушек к диафрагме, «сотовое» легкое, ретикулярные изменения, отсутст-
вие «матового стекла». При исследовании в положении лежа на животе подтверждается отсутствие «матового стекла
Figure 1. A typical picture of usual interstitial pneumonia obtained by high-resolution computed tomography: A, axial section; B, frontal reformation; 
C, sagittal reformation; D, axial section in the prone position. Cortical distribution of changes with their increase from the top parts to the diaphragm, 
“honeycomb lung”, reticular changes, absence of “frosted glass”. Examination in the prone position confirms the absence of ground glass

Рис. 2. Обычная интерстициальная пневмония, типичная картина. «Сотовое» легкое: А – на аксиальном срезе; В – при реформации во 
фронтальной; С – сагиттальной плоскостях
Figure 2. Usual interstitial pneumonia, a typical picture. “Honeycomb” lung on: A, axial section; B, frontal reformation; C, sagittal reformation

А B C D

А B C
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ной ОИП или альтернативного диагноза при КТВР 
ОГК для подтверждения диагноза рекомендуется вы-
полнение ХБЛ [23].

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Комментарии. КТВР-паттерны вероятной или сом-
нительной ОИП менее специфичны для ИЛФ, поэтому 
с целью более точной оценки прогноза и выбора более 
специфичной терапии требуется ХБЛ [23, 46].

В настоящее время опубликовано недостаточно 
доказательных данных для разработки рекомендаций 
«за» или «против» использования других видов биопсии 
легкого (трансбронхиальной или криобиопсии) у больных 
с клиническим подозрением на ИЛФ и паттерном веро-
ятной ОИП, сомнительной ОИП или альтернативным 
диагнозом по данным КТВР ОГК [23].

У больных с клиническим подозрением на ИЛФ, 
при выявлении паттернов вероятной ОИП, сомни-
тельной ОИП или альтернативным диагнозом по дан-
ным КТВР ОГК рекомендуется цитологический анализ 

БАЛ для дифференциальной диагностики с другими 
ИЗЛ [23].

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Комментарии. Клеточный состав БАЛ может по-
мочь в дифференциальной диагностике ИЛФ с другими 
фиброзирующими ИЗЛ. Так, при ИЛФ процентное содер-
жание нейтрофилов в БАЛ выше, чем при гиперчувст-
вительном пневмоните, НСИП и эозинофильной пнев-
монии; процентное содержание эозинофилов ниже, чем 
при эозинофильной пневмонии, процентное содержание 
лимфоцитов ниже, чем при НСИП, саркоидозе, крип-
тогенной организующейся пневмонии и лимфоцитарной 
интерстициальной пневмонии (соотношение CD4 / CD 
в БАЛ при ИЛФ ниже, чем при саркоидозе, и выше, чем 
при НСИП) [23].

При одновременном выявлении по данным КТВР 
ОГК паттерна ОИП и эмфиземы рекомендуется ука-
зывать в диагнозе КЛФЭ в связи с особым течением 
такого фенотипа ИЛФ [23].

Таблица 1
Компьютерно-томографические диагностические категории обычной интерстициальной пневмонии

Table 1
Computed tomography diagnostic categories of usual interstitial pneumonia

Типичная ОИП Вероятная ОИП Сомнительная ОИП КТВР-картина,  
не соответствующая ОИП

Распределение Преобладание в базальных отделах 
(реже диффузно) и субплеврально

Преобладание в базальных 
и субплевральных отделах

Вариабельное 
или диффузное

Преобладание в верхних и средних 
отделах

Распределение обычно  
гетерогенное

Распределение обычно  
гетерогенное

Перибронховаскулярные 
изменения с интактностью субплев-
ральных отделов

Признаки «Сотовое» легкое Ретикулярные изменения с пери-
ферическими тракционными 
бронхо- и бронхиолоэктазами; 
отсутствует «сотовое» легкое

Фиброз без каких-
либо особенностей, 
позволяющих запо-
дозрить ОИП

Любые из перечисленных: преоблада-
ние консолидации, распространенное 
«матовое стекло» (без признаков обо-
стрения ИЛФ), распространенная моза-
ичность с четко очерченными «воз-
душными ловушками» на выдохе, мно-
жественные очаги или кисты

Ретикулярные изменения с перифе-
рическими тракционными бронхо- 
и бронхиолоэктазами*

Отсутствие признаков, позволя-
ющих заподозрить альтернатив-
ный диагноз

Отсутствие признаков, позволяю-
щих заподозрить альтернативный 
диагноз

Примечание: ОИП – обычная интерстициальная пневмония; КТВР – компьютерная томография высокого разрешения; ИЛФ – идиопатический легочный фиброз; * – могут присутствовать 
слабовыраженное «матовое стекло», ретикулярные изменения, оссификация.
Note: *, mild ground glass, reticular changes, and ossification may occur.

Рис. 3. Обычная интерстициальная 
пневмония: типичная картина.  
Тракционные бронхоэктазы в корти-
кальных отделах легких на реформации: 
А – в косой плоскости; В – на аксиаль-
ном срезе
Figure 3. Usual interstitial pneumonia:  
a typical picture. Traction bronchiectasis in 
the cortical sections of the lungs with refor-
mation in: A, oblique plane; B, axial section

А B
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Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Комментарии. Клиническими особенностями синдро-
ма КЛФЭ являются наличие выраженной одышки при 
нередко нормальных спирографических показателях [1], 
а также широкая распространенность и тяжесть ле-
гочной гипертензии (ЛГ), существенно ухудшающей 
прогноз заболевания [47].

Пациентов с клиническим подозрением на ИЛФ, 
паттерном ОИП и признаками плевропаренхима-
тозного фиброэластоза по данным КТВР ОГК после 
МПО рекомендуется расценивать как больных ИЛФ 
в связи со сходным клиническим течением и прогно-
зом этих заболеваний [23].

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Комментарии. Плевропаренхимальный фиброэла-
стоз – прогрессирующее фиброзирующее ИЗЛ неизвест-
ной этиологии. Для плевропаренхимального фиброэла-
стоза типичны неравномерное утолщение плевры и на-
личие участков субплевральной консолидации легочной 
паренхимы в верхних и средних отделах легких по данным 
КТВР ОГК.

2.4.2. Морфологическая диагностика

Основой морфологической диагностики ИЛФ явля-
ется выявление морфологического паттерна ОИП.

Морфологический диагноз ОИП рекомендуется 
устанавливать у больных ИЗЛ при выявлении в биоп-
татах легочной ткани гетерогенных изменений архи-
тектоники легких за счет участков плотного фиброза, 
часто с формированием «сотовых» структур, в сочета-
нии с участками менее пораженной (или сохранной) 
паренхимы и при отсутствии признаков альтернатив-
ного заболевания легких [1].

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Комментарии. Эти патогистологические изменения 
обычно наиболее выражены в субплевральных и парасеп-
тальных зонах (рис. 4). Интерстициальное воспаление 
обычно выражено умеренно, в виде очаговых инфиль-

тратов, состоящих из лимфоцитов и плазматических 
клеток. В зонах фиброза могут встречаться т. н. фибро-
бластические фокусы, состоящие из пролиферирующих 
фибробластов и миофибробластов (рис. 5). «Сотовые» 
структуры представляют собой кистозные полости 
с фиброзной стенкой, обычно выстланные бронхеолярным 
эпителием, которые могут содержать слизь и клетки 
воспаления (рис. 6).

Выделены несколько гистологических паттернов 
ОИП (табл. 2) [23].

2.4.3. Функциональная диагностика

По результатам легочных функциональных тестов 
у больных с ИЛФ обычно выявляются рестриктивные 
вентиляционные нарушения с уменьшением легочных 
объемов и снижением диффузионной способности 
легких по монооксиду углерода (DLCO) [48].

У всех пациентов с ИЛФ рекомендуется выполнять 
исследование неспровоцированных дыхательных объ-
емов и потоков для уточнения характера и выражен-
ности нарушений легочной вентиляции, а также мо-
ниторирование скорости прогрессирования ИЛФ [1].

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Комментарии. Значение форсированной жизненной 
емкости легких (ФЖЕЛ) для прогноза летальности 
в период установления диагноза ИЛФ окончательно 
не определено, однако снижение ФЖЕЛ в абсолютных 
значениях на > 10 % в течение 12 мес. в процессе наблю-
дения за больным свидетельствует о прогрессировании 
заболевания и является суррогатным маркером риска 
летальности [1].

У всех пациентов с ИЛФ рекомендуется измерение 
DLCO для выявления нарушений газообменной функ-
ции легких [1].

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Комментарии. Величина DLCO < 40 %долж. в период 
установления диагноза ИЛФ является достоверным фак-
тором риска смерти [35]. Снижение DLCO в абсолютных 
значениях на > 15 % (наряду со снижением ФЖЕЛ или 

Рис. 4. Обычная интерстициальная 
пневмония: участки фиброза в под-
плевральных и парасептальных зонах
Figure 4. Usual interstitial pneumonia: 
areas of fibrosis in the subpleural and 
paraseptal zones

Рис. 5. Обычная интерстициальная пневмония: миофи-
бробластический фокус в месте перехода респиратор-
ной бронхиолы в альвеолы
Figure 5. Common interstitial pneumonia: myofibroblastic 
focus at the junction of respiratory bronchiole and alveoli

Рис. 6. Обычная интерстициальная 
пневмония: «сотовые» структуры
Figure 6. Usual interstitial pneumonia: 
“honeycomb” structures
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без такового) в течение 12 мес. в процессе наблюдения 
за больным при отсутствии альтернативных причин сви-
детельствует о прогрессировании заболевания и является 
суррогатным маркером риска летальности [1]. На ранних 
стадиях ИЛФ может быть выявлено изолированное сни-
жение DLCO при нормальных легочных объемах. При про-
грессирующем изолированном снижении DLСО при мони-
торировании течения заболевания требуется исключение 
патологии легочных сосудов, в первую очередь – ЛГ [49].

У всех пациентов с ИЛФ рекомендуется выполнять 
6-МШТ для объективной оценки их функционального 
состояния, потребности в кислородотерапии, опре-
деления прогноза, а также оценки эффективности 
легочной реабилитации [1].

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Комментарии. Прогностическое значение имеют не-
сколько параметров 6-МШТ – пройденная дистанция, 
десатурация < 88 % и скорость восстановления пульса 
по окончании теста [50–52]. 6-МШТ позволяет про-
гнозировать летальность больных ИЛФ, ожидающих 
трансплантацию легких [53, 54]. 6-МШТ не показан боль-
ным, у которых ходьба лимитирована другими причинами 
(например, патологией опорно-двигательного аппарата), 
а также пациентам с ИЛФ поздних стадий [55].

2.5. Иные диагностические исследования

МПО рекомендуется проводить по поводу всех паци-
ентов с подозрением на ИЛФ с целью подтверждения 

диагноза ИЛФ и обсуждения тактики лечения [17, 
24].

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Комментарии. МПО необходимо проводить по поводу 
всех пациентов с фибротическими ИЗЛ для установле-
ния диагноза, определения потребности в биопсии лег-
кого и других диагностических мероприятий, а также 
выбора оптимальной терапии. В состав многопрофиль-
ной группы специалистов должны обязательно входить 
следующие специалисты: пульмонолог, рентгенолог 
и патологоанатом с опытом диагностики ИЗЛ, также 
возможно участие ревматолога, профпатолога, в от-
дельных случаях – генетика. Обсуждение может прово-
диться с помощью телемедицинской коммуникации [24].

3. Лечение, включая медикаментозную 
и немедикаментозную терапию, диетотерапию, 
обезболивание, медицинские показания 
и противопоказания к применению методов 
лечения

3.1. Консервативное лечение

3.1.1. Медикаментозное лечение

В настоящее время монотерапия ГКС не рекоменду-
ется для лечения ИЛФ [56–60].

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Таблица 2
Гистологические паттерны и признаки обычной интерстициальной пневмонии

Table 2
Histological patterns and features of usual interstitial pneumonia

Типичная ОИП Вероятная ОИП Сомнительная ОИП Альтернативный диагноз

Плотный фиброз с нарушениями 
архитектоники легочной ткани 
(«сотовое» легкое)

Присутствуют некоторые признаки 
типичной ОИП, но их выражен-
ность не позволяет говорить 
о типичной ОИП / ИЛФ

Фиброз с нарушениями архитектони-
ки или без таковых, с признаками 
паттерна ОИП или вторичной ОИП, 
вызванной другим фибротическим 
заболеванием легких*

Признаки других ИИП (например, отсутст-
вие фибробластических фокусов 
или рыхлый фиброз) во всех биоптатах

и

Преимущественно субплевральное 
и парасептальное распределение 
фиброза

Отсутствие признаков альтерна-
тивного заболевания

Гистологические признаки других заболе-
ваний (гиперчувствительный пневмонит, 
лангергансоклеточный гистиоцитоз, сар-
коидоз, лимфангиолейомиоматоз)

или

Очаговый фиброз Некоторые признаки типичной ОИП, 
но при этом имеются признаки аль-
тернативного заболевания**

Фибробластические фокусы Наличие только «сотового» легкого

Отсутствие признаков альтерна-
тивного заболевания

Примечание: ОИП – обычная интерстициальная пневмония; ИЛФ – идиопатический легочный фиброз; ИИП – идиопатические интерстициальные пневмонии; * – гранулемы, гиалиновые 
мембраны (отличающиеся от таковых при обострении идиопатического легочного фиброза), выраженное перибронхиальное распределение изменений, участки интерстициального вос­
паления, не связанные с фиброзом, выраженный хронический фиброз плевры, организующаяся пневмония; ** – воспалительные клеточные инфильтраты вне зон «сотового» легкого, 
выраженная лимфоидная гиперплазия, в т. ч. с вторичными герминативными центрами, четкое перибронхиальное распределение изменений, в т. ч. с распространенной перибронхио­
лярной метаплазией.
Note: *, granulomas, hyaline membranes (different from those during exacerbation of idiopathic pulmonary fibrosis), pronounced peribronchial distribution of changes, areas of interstitial inflamma­
tion not associated with fibrosis, marked chronic pleural fibrosis, organizing pneumonia; **, inflammatory cell infiltrates outside the areas of the “honeycomb lung”, severe lymphoid hyperplasia, 
including those with secondary germinal centers, a clear peribronchial distribution of changes, including widespread peribronchiolar metaplasia.

https://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/


482 Пульмонология ● Pul’monologiya. 2022; 32 (3): 473–495. DOI: 10.18093/0869-0189-2022-32-3-473-495

Авдеев С.Н. и др. Идиопатический легочный фиброз: федеральные клинические рекомендации по диагностике и лечению

Комментарии. По данным ретроспективных иссле-
дований, монотерапия ГКС не влияет на выживаемость 
больных ИЛФ [56, 57]. Длительная терапия ГКС мо-
жет сопровождаться серьезными побочными эффек-
тами [58–60].

В настоящее время терапия противоопухолевыми 
(цитостатическими) препаратами как в виде моноте-
рапии, так и в комбинации с ГКС, не рекомендуется 
для лечения ИЛФ [2].

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Комментарии. В настоящее время нет убедительных 
доказательств об  улучшении выживаемости больных 
ИЛФ, получавших противоопухолевые (цитостатические) 
препараты (аналоги азотистого иприта – циклофосфа-
мид† (код анатомо-терапевтическо-химической (АТХ) 
классификации – L01AA01), другие иммунодепрессанты – 
азатиоприн† (код АТХ: L04AX01), как в виде монотерапии, 
так и при комбинации с ГКС) [1]. Терапия противоопухо-
левыми (цитостатическими) препаратами может со-
провождаться развитием серьезных побочных эффектов.

Монотерапию ацетилцистеином† (код АТХ: 
R05CB01) не рекомендуется назначать всем больным 
ИЛФ в рутинном порядке [2, 61].

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Комментарии. При монотерапии ацетилцистеи-
ном† достоверно не улучшился ни один из значимых для 
больного показателей, включая выживаемость [62, 63]. 
Терапия ацетилцистеином† может быть эффектив-
ной у пациентов ИЛФ с определенными генетическими 
полиморфизмами (например, TT-генотипом TOLLIP), 
а  также у  больных интерстициальной пневмонией 
с аутоиммунными проявлениями (при наличии КТ- или 
гистологического паттерна ОИП и положительных ан-
тинуклеарных антител) [64].

Комбинированная терапия ацетилцистеином†, аза-
тиоприном† и преднизолоном† (код АТХ: H02AB06) 
(тройная комбинация) не рекомендуется для лечения 
ИЛФ [2].

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Комментарии. Комбинированная терапия перораль-
ным ацетилцистеином†, азатиоприном† и преднизоло-
ном† (тройная комбинация) не оказывает значимого 
влияния на функциональные показатели, летальность 
и частоту обострений ИЛФ [65, 66].

Амбризентан† (код АТХ: C02KX02) не рекоменду-
ется для лечения ИЛФ независимо от наличия или 
отсутствия у них ЛГ [2].

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Комментарии. Если пациент с ИЛФ и ЛГ принимает 
амбризентан†, лечение должно быть прекращено в связи 
с прогрессирующим снижением легочной функции на фоне 
терапии амбризентаном† у больных ИЛФ [67].

Силденафил (код АТХ: G04BE03), бозентан† (код 
АТХ: C02KX01) и мацитентан† (код АТХ: C02KX04) 
не рекомендуются для лечения ИЛФ [2].

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Комментарии. Силденафил, бозентан† и мацитен-
тан† не рекомендуется применять для лечения ИЛФ 
в связи с отсутствием положительных клинических 
результатов и высокой частотой серьезных побочных 
эффектов [2]. Силденафил может использоваться 
у больных ИЛФ по другим показаниям, таким как ЛГ 
или другие варианты дисфункции правого желудочка [2]. 
Бозентан† и мацитентан† не оказывают положитель-
ного влияния на легочную гемодинамику у больных ИЛФ 
даже при наличии ЛГ [2].

Варфарин† (код АТХ: B01AA03) не рекомендуется 
для лечения ИЛФ [2].

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Комментарии. Применение перорального варфа-
рина† для лечения ИЛФ связано с повышением риска 
летального исхода [68]. При наличии у больного ИЛФ 
показаний к антикоагулянтной терапии, например 
тромбоза глубоких вен голени, мерцательной арит-
мии, варфарин† может использоваться в качестве 
антикоагулянта в соответствии с существующими 
клиническими рекомендациями для лечения этих забо-
леваний. Данная рекомендация не распространяется 
на применение других антикоагулянтов, назначаемых 
по другим показаниям [2].

Ингибиторы протонной помпы рекомендуются для 
лечения больных ИЛФ при наличии клинически зна-
чимого ГЭР [69, 70].

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Комментарии. По данным ряда исследований уста-
новлено, что при добавлении к терапии ИЛФ ингибито-
ров протонной помпы повышается ФЖЕЛ, снижается 
частота обострений [69] и улучшается выживаемость 
больных ИЛФ [70]. Больные, получающие пирфенидон† 
(код АТХ: L04AX05), не должны лечиться омепразолом† 
(код АТХ: A02BC01) ввиду нежелательного лекарствен-
ного взаимодействия, в то время как другие ингибиторы 
протонной помпы могут использоваться одновременно 
с пирфенидоном† [70].

У всех больных ИЛФ рекомендуется лечение про-
тивоопухолевыми препаратами и другими иммуноде-
прессантами (антифибротическими препаратами) – 
нинтеданибом† или пирфенидоном† [71].

Уровень убедительности рекомендаций – В (уровень 
достоверности доказательств – 1).

Комментарии. В настоящее время клиническая эф-
фективность в лечении ИЛФ доказана только для 2 пре-
паратов, зарегистрированных в Российской Федера-
ции, – нинтеданиба† (код АТХ: L01XE31) и пирфенидона† 
(код АТХ: L04AX05).

Терапия нинтеданибом† или пирфенидоном† позволя-
ет замедлить скорость снижения ФЖЕЛ, уменьшить 
риск обострений ИЛФ и риск летального исхода [72, 
73]. Показана сходная эффективность нинтеданиба† 
и пирфенидона† у больных с функциональными нарушени-
ями разной степени тяжести [74–82]. Поскольку целью 

Здесь и далее: † – лекарственные препараты, входящие в перечень «Жизненно необходимые и важнейшие лекарственные препараты».

https://www.rlsnet.ru/atc_index_id_5293.htm
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лечения является замедление прогрессирования заболе-
вания, длительность лечения не определена [69, 83, 84].

По данным клинических исследований II–III фазы, 
при приеме препарата нинтеданиб† показано снижение 
частоты обострений на 47 % [77], средняя выживае-
мость у пациентов, получавших нинтеданиб† на основе 
распределения Вейбула, составила 11,6 (95%-ный ДИ – 
9,6–14,1) года [72]. В исследованиях III фазы нинтеда-
ниб† рассматривался у пациентов с КТВР-паттерном 
вероятной ОИП без ХБЛ, ФЖЕЛ > 90 %долж., нормальны-
ми показателями соотношения объема форсированного 
выдоха за 1-ю секунду и ФЖЕЛ, а также у пациентов 
старше 80 лет [85].

Рекомендации по использованию лекарственных 
средств разных групп в терапии ИЛФ суммированы 
в табл. 3.

Ведение больных ИЛФ с хроническим кашлем ре-
комендуется осуществлять согласно принципам, при-
нятым для ведения других больных с хроническим 
кашлем [86].

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

У больных ИЛФ с хроническим кашлем ингибито-
ры протонной помпы рекомендуется назначать только 
при наличии ГЭР [86].

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Больным с хроническим кашлем, рефрактерным 
к стандартной терапии и нарушающим повседневную 
активность больного, при неэффективности других 
методов лечения рекомендуется назначение опиоидных 
анальгетиков в рамках паллиативной помощи [87].

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Комментарии. При назначении опиоидных анальге-
тиков требуется тщательная оценка эффективности 
и побочных эффектов через 1 нед. лечения и затем – 
ежемесячно в период их использования [87].

Методы терапии обострения ИЛФ с доказанной 
эффективностью, включая ГКС, отсутствуют. В связи 

с этим в настоящее время невозможно представить 
специфические рекомендации о дозах, путях введения 
и длительности терапии ГКС либо другими лекар-
ственными препаратами при обострении ИЛФ [69, 
88–90].

3.1.2. Немедикаментозное лечение

Длительная кислородотерапия

У пациентов с ИЛФ и клинически значимой ги-
поксемией в покое (при SрO2 < 88 % в покое при дыха-
нии комнатным воздухом) рекомендуется проведение 
длительной кислородотерапии (ДКТ) [1].

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Комментарии. Косвенные доказательства о поль-
зе ДКТ при ИЛФ основаны на данных, полученных для 
больных хронической обструктивной болезнью легких. 
При назначении ДКТ больным ИЛФ (аналогично боль-
ным хронической обструктивной болезнью легких) ее 
длительность должна составлять ≥ 15–17 ч в сутки, 
включая период ночного сна [91, 92].

Неинвазивная вентиляция легких

Применение неинвазивной вентиляции легких 
(НВЛ) с положительным давлением на вдохе рекомен-
дуется у пациентов с ИЛФ и гиперкапнией во время 
стационарной легочной реабилитации [69], а также 
у больных с острой дыхательной недостаточностью 
на фоне обострения ИЛФ [93].

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Комментарии. При НВЛ с положительным давлением 
на вдохе во время ночного сна у больных с ИЗЛ, включая 
ИЛФ, и гиперкапнией улучшались переносимость ФН 
и качество жизни [94].

Положительный эффект в виде снижения летально-
сти от острой дыхательной недостаточности и риска 

Таблица 3
Рекомендации по фармакологической терапии идиопатического легочного фиброза

Table 3
Recommendations for the pharmacological treatment of idiopathic pulmonary fibrosis

Не назначать Терапия не рекомендована Терапия возможна Терапия рекомендована

Азатиоприн† + преднизолон† + 
ацетилцистеин† (тройная комбинация) ГКС Антирефлюксная терапия Нинтеданиб†

Варфарин† Цитостатические препараты Пирфенидон†

Амбризентан† Бозентан†

Мацитентан†

Силденафил

Ацетилцистеин†

Примечание: ГКС – глюкокортикостероиды; * – показания к назначению, клиническая эффективность, свойства и нежелательные явления указаны в разделе 3.1.1 «Медикаментозное 
лечение».
Note: *, therapeutic indications, clinical efficacy, properties, and adverse events are described in section 3.1.1 “Drug treatment”.

https://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
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интубации был достигнут у небольшого числа (44–45 %) 
больных, хотя отсутствие НВЛ не влияло на прогноз 
у больных, в дальнейшем умерших [93].

Инвазивная вентиляция легких

У большинства больных ИЛФ не рекомендуется 
проведение инвазивной вентиляции легких (ИВЛ) 
за исключением случаев, когда планируется прове-
дение трансплантации легких [1].

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Комментарии. Опубликовано несколько небольших 
исследований ИВЛ у больных с ИЛФ и дыхательной 
недостаточностью; по результатам всех указанных 
исследований получена высокая внутрибольничная ле-
тальность [95–97], несмотря на указанный риск сис-
тематических ошибок.

3.2. Хирургическое лечение

Трансплантация легких

У пациентов с ИЛФ при наличии соответствующих 
показаний (табл. 4) рекомендуется проведение транс-
плантации легких [98].

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень 
достоверности доказательств – 4).

Комментарии. По результатам отдельных иссле-
дований показано снижение риска летального исхода 
в течение 5 лет после трансплантации легких у больных 
ИЛФ [98], однако точные данные о наиболее оптималь-
ном времени трансплантации при этом заболевании 
отсутствуют [69]. По данным систематического об-
зора 54 исследований показана более хорошая выживае-
мость после трансплантации обоих легких по сравнению 
с трансплантацией одного легкого, однако эти резуль-
таты могут быть связаны с особенностями отбора 
больных для одно- либо двусторонней трансплантации 
легких [98].

4. Медицинская реабилитация и санаторно-
курортное лечение, медицинские показания 
и противопоказания к применению методов 
медицинской реабилитации, в т. ч. основанных 
на использовании природных лечебных факторов

У всех пациентов с ИЛФ рекомендуется проводить 
легочную реабилитацию, объем которой определяется 
тяжестью состояния больного [99].

Уровень убедительности рекомендаций – В (уровень 
достоверности доказательств – 2).

Комментарии. Легочная реабилитация больных ИЛФ 
должна включать аэробные тренировки скелетной и ды-
хательной мускулатуры, образование больных, коррек-
цию нутритивного статуса и психологическую помощь. 
По результатам этих мероприятий следует ожидать 
уменьшения одышки, улучшения переносимости повсе
дневных ФН и качества жизни независимо от тяжести 
функциональных нарушений [99].

5. Профилактика и диспансерное наблюдение, 
медицинские показания и противопоказания 
к применению методов профилактики

Наблюдение за больными ИЛФ необходимо для ак-
тивного выявления случаев прогрессирующего тече-
ния заболевания, оценки динамики симптомов и вы-
явления осложнений терапии [1].

У всех пациентов с ИЛФ рекомендуется измерять 
ФЖЕЛ и DLCO для мониторирования течения заболе-
вания в повседневной врачебной практике с интерва-
лом в 3–6 мес. [1].

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Комментарии. В нескольких когортных клинических 
исследованиях подтверждено, что снижение абсолют-
ных значений ФЖЕЛ на 10 % (с одновременным сниже-
нием DLCO или без такового) либо снижение абсолютных 
значений DLCO на 15 % (с одновременным снижением 
ФЖЕЛ или без такового) является суррогатным марке-
ром летальности и, при отсутствии других объяснений, 
маркером прогрессирования заболевания [35, 100]. Про-
грессирование болезни также может отражать мень-
шее (на 5–10 %), но неуклонное снижение ФЖЕЛ [101].

При каждом посещении больного ИЛФ рекомен-
дуется оценивать оксигенацию в покое с помощью 
пульсоксиметра [1].

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Комментарии. Оксигенация с помощью пульсокси-
метра должна оцениваться в покое и при ФН у всех 
больных, вне зависимости от симптомов, для выявле-
ния потребности в кислородотерапии. Такие измерения 
следует выполнять исходно и через каждые 3–6 мес. 
наблюдения.

При быстром ухудшении респираторных симпто-
мов следует исключить обострение ИЛФ и другие воз-
можные причины, например ТЭЛА, пневмоторакс, 
респираторную инфекцию, аспирацию [1].

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Таблица 4
Показания к трансплантации легких при 

идиопатическом легочном фиброзе [69]
Table 4

Indications for lung transplantation in idiopathic 
pulmonary fibrosis [69]

Морфологический или КТ-паттерн ОИП + один из признаков:

• DLCO < 40 %долж.

• снижение ФЖЕЛ на ≥ 10 % в течение 6 мес. наблюдения

• снижение SpO2 < 88 % во время 6-MШT

• «сотовое» легкое по данным КТВР (> 2 баллов по шкале фиброза)

Примечание: КТ – компьютерная томография; ОИП – обычная интерстициальная пневмо­
ния; DLCO – диффузионная способность легких по монооксиду углерода; ФЖЕЛ – форси­
рованная жизненная емкость легких; SpO2 – насыщение гемоглобина артериальной крови 
кислородом; 6-МШТ – 6-минутный шаговый тест; КТВР – компьютерная томография высо­
кого разрешения.
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Комментарии. У больных ИЛФ могут развиваться 
такие сопутствующие состояния, как ЛГ, ТЭЛА, рак 
легкого, ИБС, которые влияют на выживаемость. Од-
нако роль рутинного скрининга для диагностики этих 
состояний и заболеваний у больных ИЛФ (например, 
ежегодная КТВР для ранней диагностики рака легкого) 
не изучена.

6. Организация оказания медицинской помощи

Плановое ведение больного ИЛФ осуществляется 
в условиях первичной специализированной (амбула-
торной) медицинской помощи.

Показания для госпитализации в медицинскую 
организацию:
•	 плановая госпитализация в стационар осуществля-

ется для подтверждения диагноза ИЛФ (выполне-
ние ХБЛ);

•	 экстренная госпитализация в стационар осуществ-
ляется при обострении ИЛФ (нарастание одыш-
ки, ухудшение оксигенации) либо при развитии 
осложнений ИЛФ (ТЭЛА, острая инфекция ниж-
них дыхательных путей).
Показания к выписке пациента из медицинской 

организации:
•	 стабилизация клинического состояния;
•	 SрO2 ≥ 93 % в покое при дыхании комнатным воз-

духом или на фоне кислородотерапии.

7. Дополнительная информация (в т. ч. факторы, 
влияющие на исход заболевания или состояния)

В силу возраста – 60 лет и старше – у больных ИЛФ 
часто наблюдаются многочисленные сопутствующие 
заболевания, осложняющие течение и лечение ИЛФ 
и негативно влияющие на прогноз.

Рак легкого. У 12–14 % больных ИЛФ развивается 
периферический рак легкого, чаще – аденокарци-
нома, плоскоклеточный и мелкоклеточный рак [102, 
103]. Эти заболевания имеют общие факторы риска 
и патогенетические механизмы. Однако в силу невы-
сокой частоты такого сочетания доказательная инфор-
мация по лечению ИЛФ в сочетании с раком легкого 
отсутствует. В то же время при сочетании ИЛФ с ра-
ком легкого значительно повышается риск летального 
исхода по сравнению с таковым у больных ИЛФ без 
рака легкого [104].

Легочная гипертензия. Наиболее частым (по раз-
ным данным – 20–84 %) осложнением ИЛФ явля-
ется ЛГ – повышение среднего давления в легочной 
артерии (ДЛАср.) ≥ 25 мм рт. ст. по данным катетери-
зации правых камер сердца. При формировании ЛГ 
усиливается одышка, снижаются физические резервы 
пациента, повышается риск летального исхода [1].

У большинства больных ИЛФ с ЛГ не рекомен-
дуется назначение специфических препаратов для 
лечения ЛГ, однако у отдельных больных при такой 
терапии могут улучшиться легочная гемодинамика 
и переносимость ФН [1].

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Комментарии. В целом наиболее обоснованным ме-
тодом терапии ЛГ при заболеваниях легких остает-
ся ДКТ в домашних условиях. У больных с тяжелой ЛГ 
(ДЛАср. > 35 мм рт. ст.), подтвержденной при кате-
теризации правых отделов сердца, возможна пробная 
терапия силденафилом, при приеме которого могут 
улучшиться легочная гемодинамика и переносимость 
ФН без ухудшения оксигенации [105–107]. Также име-
ются отдельные данные о положительных эффектах 
ингаляционного илопроста (код АТХ: B01AC11) [108] 
и бозентана [109]. Необходимы специальные клинические 
исследования по терапии ЛГ у больных ИЛФ.

Гастроэзофагеальный рефлюкс. ГЭР сопровожда-
ется микроаспирацией желудочного содержимого 
и может рассматриваться как триггер альвеолярного 
повреждения и фактор, ухудшающий течение ИЛФ, 
однако нередко протекает бессимптомно.

У большинства больных ИЛФ с бессимптомным 
ГЭР рекомендуется медикаментозное лечение ГЭР, 
хотя у отдельных больных оно нецелесообразно [1].

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Больным ИЛФ с ГЭР рекомендованы модифика-
ция образа жизни (прием малых порций пищи, подъем 
головного конца кровати), а при клинически значи-
мом ГЭР, не контролируемом медикаментозной те-
рапией, и объективном подтверждении тяжелого кис-
лого рефлюкса рекомендуется фундопликация [110].

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Комментарии. Опубликованы доказательства того, 
что медикаментозное или хирургическое лечение ГЭР 
позволяет стабилизировать функцию легких и замед-
лить прогрессирование ИЛФ [110–113]. Фундопликация 
желудка по Ниссену, при которой уменьшаются как 
кислотный, так и некислотный рефлюкс и микроаспира-
ция, улучшает выживаемость пациентов с ИЛФ [114]. 
Модификация образа жизни (прием малых порций пищи, 
подъем головного конца кровати и др.) являются оправ-
данными рекомендациями для пациентов с ИЛФ с сим-
птомами ГЭР [110].

Обструктивное апноэ сна. У 20–68 % больных ИЛФ 
встречается обструктивное апноэ сна (ОАС), опре-
деляемое как увеличение индекса апноэ-гипопноэ 
> 15 эпизодов в час [115]. При сопряженной с ОАС 
гиповентиляции усугубляются гипоксемия и ЛГ [116].

У всех больных ИЛФ рекомендуется проводить 
скрининг ночной десатурации с последующей диаг-
ностикой ОАС [116].

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Больным ИЛФ с ночной десатурацией рекоменду-
ется назначение кислородотерапии во время ночного 
сна в качестве паллиативного лечения [115].

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Комментарии. Диагностика ОАС у больных ИЛФ 
сложна, т. к. дневная сонливость и слабость характерны 
для обоих состояний. В то же время ночная десатурация 
встречается при ИЛФ достаточно часто. По резуль-
татам единичных исследований показано, что при НВЛ 
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с созданием постоянного положительного давления в ды-
хательных путях (Continuous Positive Airway Pressure – 
СРАР) у больных ИЛФ улучшается качество жизни, од-
нако СРАР не оказывает влияния на летальность [116].

8. Критерии оценки качества медицинской помощи

Критерии оценки качества медицинской помощи пред-
ставлены в табл. 5.

Таблица 1S
Шкала оценки уровней достоверности доказательств для методов диагностики  

(диагностических вмешательств)
Table 1S

Scale for assessing levels of evidence for diagnostic methods (diagnostic interventions)

Уровень  
достоверности 
доказательств

Расшифровка

1 Систематические обзоры исследований с контролем референсным методом или систематический обзор РКИ с применением метаанализа

2 Отдельные исследования с контролем референсным методом или отдельные РКИ и систематические обзоры исследований любого дизай-
на, за исключением рандомизированных клинических исследований, с применением метаанализа

3 Исследования без последовательного контроля референсным методом или исследования с референсным методом, не являющимся неза-
висимым от исследуемого метода, или нерандомизированные сравнительные исследования, в т. ч. когортные

4 Несравнительные исследования, описание клинического случая

5 Имеется лишь обоснование механизма действия или мнение экспертов

Примечание: РКИ – рандомзированные клинические исследования.

Таблица 5 
Критерии оценки качества медицинской помощи. Код / коды по Международной классификации болезней  

10-го пересмотра: J84.1
Table 5 

Criteria for assessing the quality of medical care. Code/codes according to International Classification  
of Diseases 10th Revision: J84.1

№ п/п Критерии качества Оценка выполнения

1 Выполнена КТ ОГК Да / Нет

2
Выполнено исследование серологических маркеров системных ревматических заболеваний (исследование уровня СРБ 
в крови, определение содержания антител к циклическому цитруллиновому пептиду в крови, определение содержания 
ревматоидного фактора в крови, определение содержания антинуклеарных антител в крови при первичной диагностике)

Да / Нет

3 Проведена пульсоксиметрия Да / Нет

4 Проведено исследование неспровоцированных дыхательных объемов и потоков Да / Нет

5 Выполнен 6-МШТ Да / Нет

6 Проведена ДКТ (при SрO2 < 88 % в покое при дыхании комнатным воздухом) Да / Нет

7 Выполнена рекомендация назначения антифибротической терапии Да / Нет

Примечание: КТ – компьютерная томография; ОГК – органы грудной клетки; СРБ – С-реактивный белок; 6-МШТ – 6-минутный шаговый тест; ДКТ – длительная кислородотерапия;  
SpO2 – насыщение гемоглобина артериальной крови кислородом.

ПРИЛОЖЕНИЕ

Приложение А. Методология разработки 
клинических рекомендаций

Методы, использованные для сбора / селекции дока-
зательств:
•	 поиск в электронных базах данных.

Описание методов, использованных для сбора / се-
лекции доказательств:
•	 доказательной базой для рекомендаций являются 

публикации, вошедшие в Кокрановскую библио-
теку, базы данных EMBASE и MEDLINE. Глубина 
поиска составляла 10 лет.

Методы, использованные для оценки качества и силы 
доказательств:
•	 консенсус экспертов;
•	 оценка значимости в соответствии с рейтинговой 

схемой.

Целевая аудитория данных клинических рекомен-
даций:
•	 врачи-терапевты;
•	 врачи общей практики (семейные врачи);
•	 врачи-пульмонологи;
•	 врачи-рентгенологи;
•	 врачи-патологоанатомы;
•	 врачи по медицинской реабилитации.
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Порядок обновления клинических рекомендаций

Механизм обновления клинических рекомендаций 
предусматривает их систематическую актуализацию 
не реже чем 1 раз в 3 года, а также при появлении новых 
данных с позиции доказательной медицины по вопро-
сам диагностики, лечения, профилактики и реабилита-
ции конкретных заболеваний, наличии обоснованных 
дополнений / замечаний к ранее утвержденным кли-
ническим рекомендациям, но не чаще 1 раза в 6 мес.

Справочные материалы, включая соответствие по-
казаний к применению и противопоказаний, способов 
применения и доз лекарственных препаратов, инструк-
ции по применению лекарственного препарата:
•	 Чучалин А.Г., Авдеев С.Н., Айсанов З.Р. и др. Диагностика и ле-

чение идиопатического легочного фиброза: Федеральные кли-
нические рекомендации. Пульмонология. 2016; 26 (4): 399–419. 
DOI: 10.18093/0869-0189-2016-26-4-399-419. / Chuchalin A.G., 
Avdeev S.N., Aisanov Z.R. et al. [Diagnosis and treatment of idiopathic 
pulmonary fibrosis: Federal guidelines]. Pul'monologiya. 2016; 26 (4): 
399–419. DOI: 10.18093/0869-0189-2016-26-4-399-419 (in Russian).

•	 Российское респираторное общество. Идиопатический легоч-
ный фиброз: Клинические рекомендации. Доступно на: https://
spulmo.ru/obrazovatelnye-resursy/federalnye-klinicheskie-rekomendat-
sii/ / Russian Respiratory Society. [Idiopathic pulmonary fibrosis: 
Clinical guideline]. Available at: https://spulmo.ru/obrazovatelnye-re-
sursy/federalnye-klinicheskie-rekomendatsii/

Таблица 3S
Шкала оценки уровней убедительности рекомендаций для методов профилактики, диагностики, лечения  

и реабилитации (профилактических, диагностических, лечебных, реабилитационных вмешательств)
Table 3S

Scale of strength of recommendations for prevention, diagnosis, treatment, and rehabilitation methods  
(preventive, diagnostic, therapeutic, and rehabilitation interventions)

Уровень  
убедительности  
рекомендаций

Расшифровка

A Сильная рекомендация (все рассматриваемые критерии эффективности (исходы) являются важными, все исследования имеют высокое 
или удовлетворительное методологическое качество, их выводы по интересующим исходам являются согласованными)

B
Условная рекомендация (не все рассматриваемые критерии эффективности (исходы) являются важными, не все исследования имеют 
высокое или удовлетворительное методологическое качество и / или их выводы по интересующим исходам не являются согласован-
ными)

C
Слабая рекомендация (отсутствие доказательств надлежащего качества (все рассматриваемые критерии эффективности (исходы) явля-
ются неважными, все исследования имеют низкое методологическое качество и их выводы по интересующим исходам не являются 
согласованными)

•	 Инструкция по медицинскому применению препарата Варга-
теф®: электронный ресурс. Доступно на: http://grls.rosminzdrav.
ru/Grls_View_v2.aspx?routingGuid=89d81e79-6176-4356-8184-1cd-
22b600c7a&t= [Дата обращения: 19.03.2021]. / [Vargatef: Prescrip-
tion drug leaflet]. Available at: http://grls.rosminzdrav.ru/Grls_View_
v2.aspx?routingGuid=89d81e79-6176-4356-8184-1cd22b600c7a&t= 
[Accessed: March 19, 2021].

Приложение Б. Алгоритмы действий врача

Алгоритмы действий врача представлены на рисунке.

Приложение В. Информация для пациента

Идиопатический легочный фиброз (ИЛФ) (синони-
мы – идиопатический фиброзирующий альвеолит, 
фиброзирующий альвеолит) – заболевание легких, 
при котором происходит повреждение и утолщение 
стенок легочных альвеол. Альвеолы – это маленькие 
«мешочки», через стенки которых кислород из воздуха 
проникает в кровь. При поражении альвеол легоч-
ная ткань уплотняется (фиброзируется), что приво-
дит к необратимому прогрессирующему снижению 
функции легких. Как правило, заболевание возникает 
в возрасте старше 40 лет. К сожалению, причина этой 
болезни до сих пор неизвестна.

Таблица 2S
Шкала оценки уровней достоверности доказательств для методов профилактики, лечения и реабилитации 

(профилактических, лечебных, реабилитационных вмешательств)
Table 2S

Scale of levels of evidence for prevention, treatment, and rehabilitation methods  
(preventive, curative, and rehabilitation interventions)

Уровень  
достоверности  
доказательств

Расшифровка

1 Систематический обзор РКИ с применением метаанализа

2 Отдельные РКИ и систематические обзоры исследований любого дизайна, за исключением РКИ с применением метаанализа

3 Нерандомизированные сравнительные исследования, в т. ч. когортные

4 Несравнительные исследования, описание клинического случая или серии случаев, исследования «случай-контроль»

5 Имеется лишь обоснование механизма действия вмешательства (доклинические исследования) или мнение экспертов

Примечание: РКИ – рандомзированные клинические исследования.
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У кого может возникнуть ИЛФ?

В группе риска находятся:
•	 курильщики;
•	 люди, работающие во вредных производственных 

условиях;
•	 пациенты с отягощенной наследственностью (если 

ИЛФ есть у близких родственников).

Симптомы идиопатического легочного фиброза

Как правило, заболевание начинается медленно 
и незаметно для больного. Для ИЛФ характерны сле-
дующие симптомы:

•	 одышка при ФН (сначала при большой нагрузке, 
затем и в покое).

•	 сухой кашель;
•	 утомляемость;
•	 головокружение;
•	 тревога;
•	 снижение массы тела.

Для подтверждения диагноза врач обязательно 
должен исключить заболевания легких с известной 
причиной, которые могут также проявляться кашлем 
и нарастающей одышкой. Если в результате тщатель-
ного обследования причина этих симптомов не най-
дена, то заболевание считают идиопатическим (неиз-
вестной природы).

Рисунок. Алгоритмы действий врача
Примечание: ИЛФ – идиопатический легочный фиброз; КТВР – компьютерная томография высокого разрешения; ОИП – обычная интерсти-
циальная пневмония; КТ – компьютерная томография; МПО – многопрофильное обсуждение; БАЛ – бронхоальвеолярный лаваж; ХБЛ – хи-
рургическая биопсия легкого.
Figure. Algorithm for a doctor
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Альтернативный диагноз

МПО
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При подозрении на ИЛФ в минимальный план 
обследования включены:
•	 анализ крови;
•	 исследование функции внешнего дыхания (спиро-

графия, а при возможности – бодиплетизмография 
и исследование DLCO), помогающее более точно 
определить причину одышки, которая может со-
провождать и другие заболевания легких;

•	 КТ легких (в настоящее время является одним 
из самых точных методов диагностики ИЛФ).
Если после тщательного расспроса, осмотра 

и проведенных исследований у врача остаются сом-
нения в диагнозе, то проводится биопсия легких. 
Биопсия – процедура, при которой хирург опера-
тивным путем получает маленький фрагмент ткани 
(в данном случае – легочной ткани). Затем полу-
ченный образец под микроскопом исследует врач-
патологоанатом для того, чтобы найти признаки 
конкретного заболевания.

Лечение идиопатического легочного фиброза

К лекарственным препаратам для лечения ИЛФ 
с  доказанной эффективностью относятся только 
два – нинтеданиб† и пирфенидон†. Данные препа-
раты позволяют приостановить прогрессирование 
заболевания и, возможно, продлить жизнь пациента. 
При быстром ухудшении самочувствия, внезапном 
нарастании одышки пациенту необходимо срочно 
обратиться к лечащему врачу. При такой ситуации 
часто требуется госпитализация в стационар. Для 
профилактики обострений лечащий врач может ре-
комендовать пациенту противогриппозную вакци-
нацию 1 раз в год и однократную противопневмо-

Таблица 4S
Шкала Медицинского исследовательского совета Великобритании (Medical Research Council – MRC) [117]

Table 4S
UK Medical Research Council (MRC) scale [117]

Сумма баллов Тяжесть Описание

0 Нет Одышка не беспокоит, за исключением очень интенсивной нагрузки

1 Легкая Одышка при быстрой ходьбе или подъеме на небольшую возвышенность

2 Средняя Одышка заставляет идти медленнее по сравнению с другими людьми того же возраста, либо необходимо останавливаться 
при ходьбе в своем темпе по ровной местности

3 Тяжелая Необходимо останавливаться из-за одышки через 100 м или через несколько минут спокойной ходьбы по ровной местности

4 Очень тяжелая Одышка не позволяет выходить из дома либо появляется при одевании и раздевании

Примечание: MRC (Medical Research Council) – шкала одышки Медицинского исследовательского совета Великобритании. Используется для исходной оценки клинического статуса 
пациента и мониторирования его состояния на фоне лечения.
Ключ (интерпретация): более высокий балл соответствует более тяжелой одышке при повседневной физической активности.
Назначение: оценка тяжести одышки при повседневной физической активности.
Note: MRC (Medical Research Council) is the UK Medical Research Council dyspnea scale. It is used for the initial assessment of the patient’s clinical status and monitoring of his condition during 
treatment.
Key (interpretation): A higher score corresponds to more severe dyspnea with daily physical activity.
Purpose: to assess the severity of shortness of breath during daily physical activity.

кокковую вакцинацию (для профилактики развития 
пневмонии).

Самым эффективным способом лечения ИЛФ 
является трансплантация легких − хирургическая 
операция по замене поврежденных легких на легкие 
здорового донора.

При ИЛФ больному необходимо:
•	 обязательно прекратить курение (в т. ч. пассивное), 

т. к. оно способствует прогрессированию болезни;
•	 участвовать в программах легочной реабилитации. 

Инструктор лечебной физкультуры расскажет па-
циенту о различных дыхательных упражнениях, 
которые способствуют уменьшению одышки и об-
щей слабости;

•	 при наличии ГЭР его следует лечить. Гастроэзо-
фагеальная (желудочно-пищеводная) рефлюксная 
болезнь – заболевание, при котором происходит 
заброс небольшого количества кислого содержи-
мого желудка в пищевод, а затем – в дыхательные 
пути. Доказано, что это заболевание способствует 
прогрессированию ИЛФ. Лечение ГЭР поможет 
уменьшить повреждение легких при ИЛФ;

•	 регулярно принимать лекарственные препараты, 
которые назначил лечащий врач. В последние годы 
ведется активная разработка новых препаратов для 
лечения больных ИЛФ. Пациенту необходимо уз-
нать у лечащего врача о возможности наблюдения 
и лечения в крупном научно-исследовательском 
учреждении, где могут быть доступны современные 
препараты;

•	 проводить ДКТ. При ИЛФ со временем развива-
ется гипоксемия (низкое содержание кислорода 
в крови), котораяе корректируется длительной 
ингаляцией кислорода из концентратора.

Приложение Г. Шкалы оценки, вопросники и другие оценочные инструменты состояния пациента, 
приведенные в клинических рекомендациях
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Таблица 5S
Шкала GAP [33]. Назначение: оценка тяжести 

и прогноза течения идиопатического легочного фиброза
Table 5S

GAP scale [33]. Purpose: assessment of the severity 
and prognosis of idiopathic pulmonary fibrosis

Предикторы Баллы
G Пол:

• женский 0
• мужской 1

A Возраст, годы:
• ≤ 60 0
• 61–65 1
• ≥ 65 2

P Физиология
ФЖЕЛ, %долж.:
• > 75 0
• 50–75 1
• < 50 2
DLCO, %долж.:
• > 55 0
• 36–55 1
• ≤ 35 2
• не могут выполнить 3

Примечание: ФЖЕЛ – форсированная жизненная емкость легких; DLCO – диффузионная 
способность легких по монооксиду углерода.
Ключ (интерпретация): более высокий балл соответствует более тяжелому течению 
и более неблагоприятному прогнозу идиопатического легочного фиброза. Общий балл 
(диапазон – 0–8) используется для классификации пациентов (0–3 балла – I стадия, 
4–5 баллов – II стадия, 6–8 баллов – III стадия) по прогнозу 1-, 2- и 3-летней смертности.
Пояснения: шкала GAP используется для оценки риска летального исхода у больных 
идиопатическим легочным фиброзом.
Key (interpretation): a higher score corresponds to a more severe course and a poorer prog­
nosis of idiopathic pulmonary fibrosis. The total score (range – 0 – 8) is used to classify 
patients (0 – 3 points – stage I, 4 – 5 points – stage II, or 6 – 8 points – stage III) according to 
the prognosis of 1-, 2- and 3-year mortality.
Clarifications: GAP score is used to assess the risk of death in patients with idiopathic pulmo­
nary fibrosis.

НВЛ – неинвазивная вентиляция легких
НСИП – неспецифическая интерстициальная пнев-
мония
ОАС – обструктивное апноэ сна
ОГК – органы грудной клетки
ОИП – обычная интерстициальная пневмония
ОШ – отношение шансов
РКИ – рандомизированные клинические исследо-
вания
СЗСТ – системное заболевание соединительной ткани
ТЭЛА – тромбоэмболия легочной артерии
УДД – уровень достоверности доказательств
УУР – уровень убедительности рекомендаций
ФЖЕЛ – форсированная жизненная емкость легких
ФН – физическая нагрузка
ХБЛ – хирургическая биопсия легкого
6-МШТ – 6-минутный шаговый тест
СРАР (Continuous Positive Airway Pressure) – неинва-
зивная вентиляция легких с созданием постоянного 
положительного давления в дыхательных путях
DLCO – диффузионная способность легких по моно-
оксиду углерода
GAP – шкала оценки риска летального исхода у боль-
ных идиопатическим легочным фиброзом
mMRC (Medical Research Council Dyspnea Scale) – мо-
дифицированный вопросник Британского медицин-
ского исследовательского совета
SpO2 – насыщение гемоглобина артериальной крови 
кислородом
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