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Резюме

Представлены современные подходы к диагностике и терапии идиопатического легочного фиброза (ИЛФ). Клинические рекоменда�
ции направлены на улучшение ранней диагностики, повышение эффективности немедикаментозной и лекарственной терапии ИЛФ,
а также качества медицинской помощи при данном заболевании. Данные Рекомендации адресованы пульмонологам, терапевтам и дру�
гим специалистам, организаторам и экспертным организациям практического здравоохранения.
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Summary

This article contains clinical guidelines and current approaches to diagnosis and treatment of idiopathic pulmonary fibrosis (IPF). The aims of devel�
opment this guidelines were to improve early detection and efficacy of pharmacological and non�pharmacological therapy of IPF. Achieving these
goals indicates improvement in medical care quality for these patients. These guidelines are intended to pulmonologists, therapeutists and other
medical specialists, healthcare managers and other healthcare providers.
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Методы подготовки, качество доказательств 
и сила рекомендаций
Методы, использованные для сбора / селекции 
доказательств: поиск в электронных базах данных
Описание методов, использованных 
для сбора / селекции доказательств
Доказательной базой для Клинических рекомендаций
являются публикации, вошедшие в Кокрановскую
библиотеку, базы данных EMBASE и MEDLINE. Глу�
бина поиска составляла 5 лет.

Методы, использованные для анализа доказательств:

• обзоры опубликованных метаанализов;
• систематические обзоры с таблицами доказа�

тельств.

Описание методов, использованных 
для анализа доказательств

При отборе публикаций как потенциальных источ�
ников доказательств использованная в каждом ис�
следовании методология изучается для убедитель�
ности в ее валидности. Результат изучения влияет на
уровень доказательств, присваиваемый публикации,
что, в свою очередь, влияет на силу вытекающих из
нее рекомендаций.

Методологическое изучение базируется на не�
скольких ключевых вопросах, которые сфокусирова�
ны на тех особенностях дизайна исследования, кото�
рые оказывают существенное влияние на валидность
результатов и выводов. Эти ключевые вопросы могут
варьироваться в зависимости от типов исследова�
ний и применяемых вопросников, используемых
для стандартизации процесса оценки публикаций.
Использован вопросник MERGE, разработанный
и предназначенный для детальной оценки и адап�
тации в соответствии с требованиями Российского
респираторного общества (РРО) для соблюдения
оптимального баланса между методологической стро�
гостью и возможностью практического применения.

На процессе оценки, несомненно, может сказы�
ваться и субъективный фактор. Для минимизации

потенциальных ошибок каждое исследование оце�
нивалось независимо, по меньшей мере двумя неза�
висимыми членами рабочей группы. Какие�либо
различия в оценках обсуждались уже всей группой
в полном составе. При невозможности достижения
консенсуса привлекался независимый эксперт.

Таблица уровней доказательств (табл. 1) заполня�
лась членами рабочей группы.

Методы, использованные для формулирования 
рекомендаций 

Консенсус экспертов.

Методы, использованные для оценки качества 
и силы рекомендаций:

• консенсус экспертов;
• оценка значимости в соответствии с рейтинговой

схемой (табл. 2).

Индикаторы доброкачественной практики

Рекомендуемая доброкачественная практика (Good
Practice Points – GPPs) базируется на клиническом опы�
те членов рабочей группы по разработке Рекомендаций.

Экономический анализ

Анализ стоимости не проводился и публикации по
фармакоэкономике не анализировались.

Метод валидизации рекомендаций:

• внешняя экспертная оценка;
• внутренняя экспертная оценка.

Описание метода валидизации рекомендаций

Настоящие Клинические рекомендации в предвари�
тельной версии были рецензированы независимы�
ми экспертами, которых попросили прокомментиро�
вать прежде всего то, насколько интерпретация
доказательств, лежащих в основе рекомендаций, до�
ступна для понимания.
Со стороны врачей первичного звена и участковых
терапевтов получены комментарии в отношении доход�
чивости изложения рекомендаций и их оценки важно�
сти как рабочего инструмента повседневной практики.

Таблица 1
Рейтинговая схема для оценки уровня доказательств

Table 1 
Rating system for assessment of level of evidence

Уровень доказательств Описание

1++ Метаанализы высокого качества, систематические обзоры РКИ или РКИ с очень низким риском систематических ошибок

1+ Качественно проведенные метаанализы, систематические РКИ или РКИ с низким риском систематических ошибок

1– Метаанализы, систематические РКИ или РКИ с высоким риском систематических ошибок

2++ Высококачественные систематические обзоры исследований случай9контроль или когортных исследований 
Высококачественные обзоры исследований случай9контроль или когортных исследований с очень низким риском эффектов
смешивания или систематических ошибок и средней вероятностью причинной взаимосвязи

2+ Хорошо проведенные исследования случай9контроль или когортные исследования со средним риском эффектов 
смешивания или систематических ошибок и средней вероятностью причинной взаимосвязи

2– Исследования случай9контроль или когортные исследования с высоким риском эффектов смешивания 
или систематических ошибок и средней вероятностью причинной взаимосвязи

3 Неаналитические исследования (например, описания случаев, серий случаев)

4 Мнение экспертов

Примечание: РКИ – рандомизированное контролируемое исследование.
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Для получения комментариев с точки зрения
перспектив пациентов предварительная версия была
также направлена рецензенту без медицинского об�
разования.

Комментарии, полученные от экспертов, тща�
тельно систематизировались и обсуждались предсе�
дателем и членами рабочей группы. Каждый пункт
обсуждался, а вносимые в результате этого измене�
ния в Рекомендации регистрировались. Если же из�
менения не вносились, то регистрировались причи�
ны отказа от внесения изменений.

Консультация и экспертная оценка

Предварительная версия была выставлена для широ�
кого обсуждения на сайте РРО для того чтобы лица,
не являвшиеся членами Рабочей группы, имели воз�
можность принять участие в обсуждении и совер�
шенствовании Рекомендаций.

Проект Клинических рекомендаций был рецен�
зирован независимыми экспертами, к которым об�
ратились с просьбой прокомментировать прежде
всего доходчивость и точность интерпретации дока�
зательной базы, лежащей в основе рекомендаций.

Рабочая группа

Для окончательной редакции и контроля качества
Клинические рекомендации были повторно проана�
лизированы членами рабочей группы, которые
пришли к заключению, что все замечания и коммен�
тарии экспертов приняты во внимание, риск систе�
матических ошибок при разработке рекомендаций
сведен к минимуму.

Основные рекомендации

При изложении текста Клинических рекомендаций
приводятся сила рекомендаций (A–D), уровни дока�
зательств (1++, 1+, 1–, 2++, 2+, 2–, 3, 4) и индика�
торы GPPs.

Определение идиопатического легочного фиброза

Идиопатический легочный фиброз (ИЛФ) – особая
форма хронической прогрессирующей фиброзирую�
щей интерстициальной пневмонии неизвестной этио�
логии, которая возникает преимущественно у людей
пожилого возраста, поражает только легкие и связа�
на с гистологическим и / или рентгенологическим
паттерном обычной интерстициальной пневмонии
(ОИП) [1–3]. При диагностике ИЛФ требуется исклю�
чение других известных причин интерстициальных
заболеваний легких (ИЗЛ), например профессиональ�
ных и бытовых воздействий, заболеваний соедини�
тельной ткани, лекарственной токсичности [1–4].

Потенциальные факторы риска ИЛФ

Факторы риска (ФР) ИЛФ следует рассматривать не
как причину возникновения заболевания (которая
пока неизвестна), а как факторы, усугубляющие те�
чение ИЛФ.

Выделяются внешнесредовые и генетические ФР,
которые при ИЛФ являются взаимосвязанными.
Неблагоприятная роль внешних ФР реализуется
в условиях геномных нарушений, обусловливающих
аномальные реакции альвеолярного эпителия и раз�
витие избыточного легочного фиброза у отдельных
индивидуумов.
Курение. Воздействие табачного дыма на органы ды�
хания относится к одному из наиболее частых ФР,
при которых доказана достоверная связь с ИЛФ. По
результатам метаанализа 5 исследований показатель
отношения шансов (OR) у курильщиков, страдаю�
щих ИЛФ, составил 1,58 (95%�ный доверительный
интервал (ДИ) – 1,27–1,97) [5]. Значимость данно�
го ФР возрастает у пациентов с анамнезом курения
> 20 пачко�лет.
Внешнесредовые ингаляционные воздействия, не свя�
занные с курением. Повышенный риск развития ИЛФ

Таблица 2
Рейтинговая схема оценки силы рекомендаций

Table 2
Rating of strength of recommendations

Сила рекомендаций Описание

А По меньшей мере 1 метаанализ, систематический обзор или РКИ, оцененные как 1++, напрямую применимые 
к целевой популяции, в которых демонстрируется устойчивость результатов

или

группа доказательств, включающая результаты исследований, оцененные как 1+, напрямую применимые 
к целевой популяции, в которых демонстрируется общая устойчивость результатов

В Группа доказательств, включающая результаты исследований, оцененные как 2++, напрямую применимые 
к целевой популяции, в которой демонстрируется общая устойчивость результатов

или

экстраполированные доказательства из исследований, оцененных как 1++ или 1+

С Группа доказательств, включающая результаты исследований, оцененные как 2+, напрямую применимые 
к целевой популяции, в которых демонстрируется общая устойчивость результатов

или

экстраполированные доказательства из исследований, оцененных как 2++

D Доказательства уровня 3 или 4

или

экстраполированные доказательства из исследований, оцененных как 2+
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ассоциируется с широким спектром неорганических
и органических пылей, с которыми человек контак�
тирует как в профессиональных, так и в непрофесси�
ональных условиях [5]. Риск формирования ИЛФ
возрастает в условиях промышленного производства
при контакте с металлической (OR – 2,44; 95%�ный
ДИ – 1,74–3,40), древесной (OR – 1,94; 95%�ный
ДИ – 1,34–2,81) и каменной (OR – 1,97; 95%�ный
ДИ – 1,09–3,55) пылями. Также в качестве потенци�
ального ФР рассматривается органическая пыль
(растительная или животная), ингаляционное воз�
действие которой возможно в сельском хозяйстве
или в бытовых условиях (OR – 1,65; 95%�ный ДИ –
1,20–2,26).
Вирусная инфекция. Изучалась возможная этиологи�
ческая роль при ИЛФ различных вирусов (Эпштей�
на–Барр, цитомегаловирус, вирусы гепатита С, гер�
пес�вирусы и т. п.). Однако полученные результаты
оказались противоречивыми. Кроме того, оценка
роли вирусов затрудняется их высокой распростра�
ненностью не только среди больных ИЛФ, но и в че�
ловеческой популяции в целом. В то же время широ�
кое использование иммуносупрессивной терапии
у этих больных позволяет рассматривать вирусную
инфекцию в качестве возможного осложнения. Та�
ким образом, в настоящее время однозначная оцен�
ка роли вирусной инфекции в качестве ФР развития
ИЛФ [1] невозможна.
Гастроэзофагеальный рефлюкс (ГЭР). ГЭР ассоцииру�
ется с широким кругом заболеваний легких, вклю�
чая легочный фиброз, при котором показатель OR
составил 1,36 (95%�ный ДИ – 1,25–1,48) [6], что
позволяет рассматривать ГЭР в качестве ФР ИЛФ.
С учетом повышенного содержания пепсина в жид�
кости бронхоальвеолярного лаважа (БАЛ) у больных
в период обострения высказано предположение
о возможной роли ГЭР как ФР обострения ИЛФ [7].
Сахарный диабет рассматривается в последние годы
как независимый ФР ИЛФ. В частности, сахарный
диабет 2�го типа у больных ИЛФ отмечен в 11,3 % слу�
чаев, тогда как в контрольной группе – только в 2,9 %
(OR – 4,3; 95%�ный ДИ – 1,9–9,8) [8]. Аналогичные
данные получены для инсулинзависимого диабета.
Генетические факторы. Повышенная частота поли�
морфизмов генов, кодирующих ряд цитокинов, про�
фибротических факторов, матриксных металлопро�
теиназ (ММП), показанная при первоначальном
изучении генетического компонента ИЛФ, в дальней�
шем не подтвердилась. По результатам современных
геномных исследований оценена распространенность
генетических мутаций, предрасполагающих к ИЛФ.
Наиболее частой (35 %) является мутация MUC5B
(муцин 5В), реже (в пределах 3 %) регистрируются
мутации, касающиеся сурфактантных протеинов С
и А (SPC и SPA), а также теломераз [9]. Гены теломе�
раз – обратной транскриптазы теломеразы (TERT)
и теломеразы мРНК для синтеза теломер (TERС) –
имеют очень важное значение, поскольку биологи�
ческая роль теломер состоит в защите хромосом от
повреждения. Укорочение теломер, возникающее
при геномных нарушениях TERT / TERС, сопровож�

дается апоптозом альвеолярного эпителия, являю�
щимся одним из патогенетических механизмов ИЛФ.

При изучении случаев семейного (ИЛФ среди
кровных родственников) легочного фиброза (< 5 %
от всей популяции больных) подтверждена значи�
мость генетических факторов при ИЛФ на клини�
ческом уровне. При семейном ИЛФ предполагается
аутосомно�доминантное наследование гена легоч�
ного фиброза. Кроме перечисленных геномных фак�
торов, в качестве одного из предрасполагающих при
семейном ИЛФ рассматривается ген ELMOD2, ло�
кализованный в хромосоме 4q31 и экспрессируемый
в легочных эпителиоцитах и альвеолярных макрофа�
гах [10]. Уровень экспрессии мРНК ELMOD2 значи�
тельно снижен в легочной ткани больных ИЛФ, что
ассоциируется с повреждением эпителиоцитов
и фиброгенезом.

Частота и распространенность ИЛФ

Считается, что в последние годы число больных
ИЛФ увеличилось. Однако следует отметить, что по�
казатели заболеваемости и распространенности
ИЛФ в исследованиях разных авторов существенно
различаются. Эти различия можно объяснить следу�
ющими причинами: отсутствие четких и общепри�
нятых диагностических критериев (не только рент�
генологических, но и морфологических), отличия
в дизайнах исследования (использование узкой или
широкой дефиниции ИЛФ), возрастной состав па�
циентов и т. п. По результатам исследования [11]
установлено, что заболеваемость ИЛФ составляет
6,8 и 16,3 на 100 тыс. населения в зависимости от ис�
пользования узкой или широкой дефиниции ИЛФ
соответственно, а согласно данным исследования,
проведенного в New Mexico (1997–2005), показана
заболеваемость 11 и 7 случаев на 100 тыс. населения
среди мужчин и женщин соответственно [12]. По�
казатели распространенности ИЛФ в США –
14,0–27,9 и 42,7–63,0 случаев на 100 тыс. при
использовании узкой и широкой дефиниции ИЛФ
соответственно [13]. Отмечено повышение показа�
телей заболеваемости в зависимости от возраста: бо�
лезнь возникает чаще в 6�й и 7�й декадах жизни.
Большинство заболевших – курильщики или экс�
курильщики.

Согласно предварительным расчетным данным,
полученным на основе результатов опроса в крупных
пульмонологических центрах Российской Федера�
ции, распространенность ИЛФ в России составляет
около 9–11 случаев на 100 тыс., а в других странах –
4–6 случаев на 100 тыс. [14].

В европейских странах заболеваемость ИЛФ со�
ставляет: в Чешской Республике – 0,94; в Дании –
2,17; в Испании – 3,0; в Норвегии – 4,3; в Велико�
британии – 7,9, а распространенность – в Чешской
Республике – 6,5–12,1; в Финляндии – 16–18;
в Норвегии – 23,4 [13] на 100 тыс.

Клиническая картина ИЛФ

Заболевание чаще всего встречается у пациентов
в возрасте старше 50 лет. Частота заболевания увеличи�
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вается с возрастом и преобладает после 60–70 лет [4].
Отмечается преобладание заболевания у мужчин,
соотношение полов составляет примерно 1,7 : 1 со�
ответственно [15]. У большинства пациентов на мо�
мент обследования анамнез заболевания составляет
до 1–3 лет, очень редко – < 3 мес. [16].

Основной жалобой больных является одышка во
время физических нагрузок. По мере развития забо�
левания отмечается нарастание одышки вплоть до
полной инвалидизации – из�за одышки больной не
способен произнести фразу, не может ходить, обслу�
живать себя [4, 16]. Пациенты успевают адаптиро�
ваться к своей одышке, т. к. болезнь прогрессирует
довольно медленно, активность постепенно снижает�
ся и они переходят к более пассивному образу жизни.

Частым симптомом ИЛФ является сухой (около
75 %), иногда продуктивный (до 20–30 %) кашель,
а также продукция гнойной мокроты, особенно
у больных с тяжелыми формами ИЛФ [4].

Лихорадка и кровохарканье для ИЛФ нехарактер�
ны. Другими симптомами могут быть общая сла�
бость, изменение ногтевых фаланг в виде барабан�
ных палочек (50–90 %), снижение массы тела [4, 16].

Характерным аускультативным признаком при
ИЛФ является конечно�инспираторная крепитация,
сравниваемая с застежкой (хрипы Velcro). Крепита�
ция при ИЛФ выслушивается на высоте вдоха, т. е.
в конечно�инспираторный период. На ранних ста�
диях она негромкая и высокая по частоте (fine crack�
les), на поздних – грубая (coarse crackles) [17].

По мере прогрессирования заболевания появ�
ляются признаки дыхательной недостаточности
и легочной гипертензии (ЛГ): диффузный серо�пе�
пельный цианоз, усиление II тона над легочной ар�
терией, тахикардия, S3�галоп, набухание шейных
вен, периферические отеки [1].

Следует подчеркнуть, что описанная клиничес�
кая картина может наблюдаться и при других диф�
фузных заболеваниях легких, поэтому клинических
признаков для установления диагноза ИЛФ [1] не�
достаточно.

Лабораторные тесты обычно не имеют большого
значения при ИЛФ: у ≤ 50 % больных ИЛФ отме�
чается умеренное повышение скорости оседания
эритроцитов и сывороточного уровня общей лактат�

дегидрогеназы, у ≤ 20 % – умеренно повышенные
титры ревматоидного и антинуклеарного факто�
ров [15].

Диагностика

Диагностические критерии и алгоритм для взрослых
больных с ИЗЛ и подозрением на ИЛФ представле�
ны на рис. 1. Для постановки точного диагноза необ�
ходимо тщательное исключение альтернативных
заболеваний при многопрофильном (мультидисцип�
линарном) обсуждении с участием пульмонологов,
рентгенологов и морфологов, имеющих опыт диаг�
ностики ИЗЛ. Если такое обсуждение невозможно,
рекомендуется направить пациента на консультацию
к соответствующим экспертам [1, 3].

Диагностические критерии ИЛФ

При установлении диагноза ИЛФ требуется наличие
следующих признаков:
• исключение других известных причин ИЗЛ, на�

пример профессиональных и бытовых воздей�
ствий, заболеваний соединительной ткани и про�
явлений лекарственной токсичности;

Подозрение на ИЛФ

Выявлены причины ИЗЛ?

КТВР

Хирургическая биопсия легких

ИЛФ ИЛФ / не ИЛФ не ИЛФ

Да

Нет ОИП

Нет ОИП

ОИП

Возможная ОИП / вероятная ОИП

Неклассифицируемый фиброз

Нет

ОИП

Мультидисциплинарная
дискуссия

Рис. 1. Диагностический алгоритм ИЛФ
Figure 1. Diagnostic algorithm of IPF

Таблица 3
КТВР[признаки ОИП [1]

Table 3
HRCT signs of usual interstitial pneumonia (UIP) [1]

Картина ОИП Возможная картина ОИП Признаки, противоречащие картине ОИП

Преобладание в базальных, кортикальных Преобладание в базальных, кортикальных Преобладание симптома «матового стекла»
отделах легких отделах легких

Диффузные ретикулярные изменения Диффузные ретикулярные изменения Участки консолидации

«Сотовое» легкое, с / без тракционных Отсутствие любых признаков, противоре9 Одиночные очаги
бронхоэктазов чащих данной патологии

Отсутствие любых признаков, противо9 Очаговые диссеминации
речащих данной патологии

Преобладание изменений в верхних и средних отделах

Перибронховаскулярное распределение изменений

Воздушные кисты вне кортикальных отделов
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• наличие паттерна ОИП при проведении компью�
терной томографии (КТ) высокого разрешения
(ВР) у больных, которым не показана хирурги�
ческая биопсия легких (табл. 3);

• специфическое сочетание признаков ОИП на
КТВР и при хирургической биопсии легких у боль�
ных, которым эта процедура выполнена.
Таким образом, точность диагноза ИЛФ возрастает

при клиническом, рентгенологическом и гистологи�
ческом совпадении и завершается многопрофильным
(мульдисциплинарным) обсуждением специалиста�
ми, имеющими опыт диагностики ИЗЛ [18]. Особен�
но это касается случаев, в которых гистологические
и рентгенологические признаки не совпадают (на�
пример, КТВР не соответствует ОИП, но гистологи�
чески обнаруживается именно ОИП). Выявление
паттерна ОИП при КТВР или гистологическом ис�
следовании не обладает 100%�ной специфичностью
для ИЛФ [1, 3]. Описаны случаи разных гистологи�
ческих паттернов при хирургической биопсии, полу�
ченной из разных участков легочной ткани. Случаи
сочетания паттерна ОИП и фиброзной неспецифи�
ческой интерстициальной пневмонии (НСИП)
(дискордантная ОИП) протекают аналогично случа�
ям с паттерном ОИП во всех отделах легкого (кон�
кордантная ОИП) [19, 20]. Это подтверждает необ�
ходимость получения хирургических биоптатов при
подозрении на ИЛФ из нескольких долей легкого.

Учитывая высококачественные доказательства,
касающиеся специфичности КТВР в выявлении
гистологического паттерна ОИП, хирургическая би�
опсия легкого не является обязательной [1, 3].

В нескольких исследованиях проводилось срав�
нение видеоассистированной торакоскопии и от�
крытой торакотомии [21, 22]. Диагностическая цен�
ность биоптатов, полученных при помощи обоих
методов, одинаковая, однако видеоассистированная
торакоскопия сопровождается меньшим числом ос�
ложнений и меньшей длительностью пребывания
больных в стационаре, чем открытая торакотомия,
поэтому выбор методики биопсии зависит от хирур�
гического опыта в конкретном стационаре и инди�
видуальных характеристик пациента. При тяжелых
функциональных нарушениях или значительных со�
путствующих заболеваниях риск, связанный с хи�
рургической биопсией, может перевесить преиму�
щества гистологического подтверждения диагноза
ИЛФ. Не следует проводить биопсию легких у паци�
ентов старше 65 лет или с показателями диффузион�
ной способности легких для монооксида углерода
(СО), измеренной методом однократного вдоха с за�
держкой дыхания (DLCO), < 45 %. Окончательное
решение о проведении хирургической биопсии лег�
кого принимается с учетом клинической ситуации
конкретного больного [1, 3].

В современных руководствах рекомендуется про�
ведение хирургической биопсии легкого только при
«возможном ИЛФ» [1, 3]. По данным современных
исследований, 30�дневная смертность при биопсии
легких составляет около 3–4 % (1,7–22,0 %), что свя�
зано с повышенным риском развития обострения

ИЛФ после проведения биопсии. Трансбронхиаль�
ная биопсия не является адекватным методом мор�
фологической верификации ОИП, но трансбронхи�
альная биопсия и БАЛ позволяют исключить другие
заболевания из группы ИЗЛ, например саркоидоз,
экзогенный аллергический альвеолит и т. д. [4, 23].

Методы визуализации при ИЛФ

Визуализация изменений в грудной полости у боль�
ных ИЛФ основана на обзорной рентгенографии
(РГ) и КТ. Другие методы и методики используются
только после КТ по специальным показаниям,
обычно в связи с возникновением осложнений или
для проведения углубленной дифференциальной ди�
агностики.

Рентгенография

1. Первичная диагностика изменений в легких осу�
ществляется при обзорной РГ [24]. Выявленные
изменения обычно имеют неспецифичный ха�
рактер и требуют уточнения с помощью КТ.

2. Важной задачей РГ является разграничение диф�
фузных изменений в грудной полости, характер�
ных для ИЛФ, от локальных изменений при нали�
чии одиночных округлых образованиях, долевых
и сегментарных поражений, плевритов и пневмо�
тораксов и других патологических состояний [1].

3. Примерно у 10 % больных ИЛФ изменения в ле�
гочной ткани могут не выявляться при РГ.

4. В типичных случаях при РГ выявляются диффуз�
ные изменения легочной ткани в виде мелкосет�
чатой (мелкоячеистой) деформации легочного
рисунка за счет интерстициального компонен�
та [24]. Обычно они носят двусторонний харак�
тер, более выражены в кортикальных отделах лег�
ких, прежде всего над диафрагмой. Типичным
является уменьшение объема легких, что прояв�
ляется более высоким расположением купола
диафрагмы и более горизонтальным расположе�
нием сердечной тени. Корни легких могут быть
расширены за счет нескольких факторов, в т. ч.
более высокого, чем в норме, расположения
диафрагмы, расширения крупных легочных арте�
рий при развитии артериальной ЛГ, небольшого
увеличения бронхопульмональных лимфатичес�
ких узлов.

Компьютерная томография

КТ позволяет более точно, чем РГ и линейная томо�
графия, оценить состояние легочной ткани при
ИЛФ, выявить характерные признаки заболевания
и выбрать место для биопсии, если в этом есть необ�
ходимость [1]. Поэтому КТ является обязательным
методом обследования для всех пациентов с предпо�
лагаемым ИЛФ.

Показания к КТ:
• детальная оценка характера изменений в грудной

полости, выявленных при РГ у пациентов с кли�
ническими признаками ИЛФ;
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• выявление изменений в грудной полости у паци�
ентов с клиническими признаками ИЛФ (одыш�
ка, рестрикция и др.) при отсутствии РГ�изме�
нений или сомнительной рентгенологической
картине. Несоответствие рентгенологической
и клинической картины заболевания;

• определение места биопсии легочной ткани у па�
циентов с возможным ИЛФ;

• оценка динамики процесса на фоне лечения
в сравнении с предшествующими КТ исследова�
ниями;

• дифференциальная диагностика диффузных из�
менений в легких, выявленных при РГ грудной
полости.

Методика КТ. Для оценки состояния легких у па�
циентов с ИЛФ проводится КТВР. Эта методика
заключается в выполнении тонких (< 1,5 мм) томо�
графических срезов и использования высокоразреша�
ющего алгоритма для реконструкции изображений.
В настоящее время возможны 2 технологии скани�
рования для проведения КТВР легких – пошаговая
и спиральная.
Сканирование в положении лежа на животе. Приме�
няется для устранения т. н. гравитационного эффек�
та, при котором нижерасположенные участки легких
могут недостаточно заполняться воздухом вслед�
ствие действия силы тяжести. Это приводит к сни�
жению воздушности легочной ткани и появлению
феномена «матового стекла». Исследование обяза�
тельно при сомнительных результатах сканирования
в положении на спине, особенно у пациентов с пред�
полагаемым ИЛФ.
Внутривенное контрастирование. Стандартная КТВР
проводится без внутривенного контрастирования.
Показания для внутривенного введения водораство�
римых контрастных препаратов при обследовании
пациентов с ИЛФ включают: подозрение на разви�
тие тромбоэмболии ветвей легочной артерии (ТЭЛА),
хронической тромбоэмболической ЛГ, новообразо�
вание в области средостения или корня легкого,
а также дифференциальную диагностику локальных
изменений в легких ткани (например, округлое обра�
зование или ателектаз). Исследование с внутривен�

ным контрастированием проводится в виде КТ�ан�
гиографии с отображением артериальной и веноз�
ной фазы.
Семиотика ИЛФ по данным КТВР. Диагноз ИЛФ
является клиническим. При РГ и КТВР отражают�
ся морфологические изменения в легких, которые
определяются как ОИП. Наибольшее диагностичес�
кое значение имеет сочетание основных признаков,
создающих классическую КТВР�картину заболева�
ния (см. табл. 3). Поскольку не все признаки ОИП
могут быть одинаково выражены у конкретного
пациента на данном этапе течения заболевания, за�
ключение по результатам КТВР носит вероятност�
ный характер.

Основными признаками ОИП при КТВР явля�
ются диффузные двухсторонние ретикулярные из�
менения; в сочетании с мелкими субплевральными
воздушными кистами («сотовое» легкое) и / или
тракционными бронхоэктазами; преобладание из�
менений в кортикальных и базальных отделах легких
(рис. 2) [1].

При отсутствии «сотового» легкого и наличии
остальных признаков рентгенологическая картина
ОИП становится лишь «возможной», что может
потребовать проведения открытой биопсии при от�
сутствии противопоказаний со стороны пациента.

Дополнительными признаками, указывающими
на высокую вероятность ОИП, являются: увеличе�
ние объема медиастинального жира, высокое распо�
ложение купола диафрагмы, расширение правых ка�
мер сердца и крупных ветвей легочной артерии.

Признаками, нетипичными для ОИП или проти�
воречащими такой патологии, являются симптом
«матового стекла», участки консолидации, одиноч�
ные очаги и очаговые диссеминации, преобладание
изменений в верхних и средних отделах легких, пе�
рибронховаскулярное распределение изменений,
воздушные кисты вне кортикальных отделов, бул�
лезная эмфизема.
«Сотовое» легкое – группа воздушных кист, обычно
сходного размера – от 2–3 до 10 мм, расположенные
субплеврально и имеющие четко отчерченные стен�
ки [25]. Кисты имеют округлую форму, стенки их

Рис. 2. Типичная КТВР�картина ОИП: A – аксиальный срез; B – фронтальная реформация; C – сагиттальная реформация; D – акси�
альный срез в положении лежа на животе. Кортикальное распределение изменений с нарастанием их от верхушек к диафрагме, «сото�
вое» легкое, ретикулярные изменения, отсутствие «матового стекла». При исследовании в положении лежа на животе подтверждается
отсутствие «матового стекла»
Figure 2. Usual interstitial pneumonia. Typical HRCT signs: A, axial plane; B, frontal reconstruction; C, sagittal reconstruction; D, an axial slice in
the prone position. Distribution of abnormalities is peripheral with predominant involvement of basal lung zones; honeycombing; reticular abnor�
malities; no ground glass opacity. Scanning in the prone position confirmed absence of ground glass opacity

A B C D
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замкнуты и видны, что отличает эти полости от
бронхоэктазов (рис. 3).

Толщина стенок и размеры кист могут сущест�
венно различаться, но обычно такие полости выгля�
дят однотипно. Иногда размеры кист могут дости�
гать 2–3 см, что затрудняет их разграничение
с буллезной эмфиземой. Симптом «сотового» легко�
го является основным и наиболее достоверным
КТВР�признаком легочного фиброза. Расположе�
ние кист вдоль висцеральной плевры в несколько
рядов является исключительно характерным при�
знаком ОИП, в т. ч. у пациентов с ИЛФ.

Тракционные бронхоэктазы представляют собой
неравномерное расширение просветов бронхов
и бронхиол, вызванное сморщиванием и растяжением
(тракцией) легочной ткани в результате фиброза [25].

Расширенные бронхи в продольном сечении
отображаются как полоски воздуха с тонкими вол�
нистыми стенками (рис. 4).

В поперечном сечении они могут определяться
в виде воздушных кист. Это может создавать труд�
ности в дифференциальной диагностике тракцион�
ных бронхоэктазов с симптомом «сотового» легкого.
Для понимания морфологического субстрата целе�
сообразно пользоваться многоплоскостными рефор�
мациями.
Ретикулярные изменения – скиалогический феномен
при КТВР – представляет собой сеть из относитель�
но тонких перекрещивающихся линий, имеющих
форму колец, многоугольников или параллельных
линий [25].

Изменения возникают на фоне неизменной или
уплотненной по типу «матового стекла» легочной
ткани (рис. 5).

Анатомически ретикулярная сеть представлена
измененным легочным интерстицием. При ОИП
эти изменения обусловлены преимущественным
утолщением внутридольковых интерстициальных
структур, диаметр отдельных ячеек не превышает
1 см. Обычно так отображаются фрагменты меж�
ационозных перегородок. Более крупные сетчатые
структуры диаметром 1–2 см представлены меж�
дольковыми перегородками. Они также могут быть
выявлены в зонах ретикулярных изменений, но их
выраженность всегда меньше мелких сетчатых
структур.
«Матовое стекло» – скиалогический феномен при
КТВР, который характеризуется умеренно выра�
женным повышением плотности легочной ткани, на
фоне которого видны просветы бронхов, стенки
бронхов и внутрилегочные сосуды, а также очаги
и ретикулярные изменения, если они присутствуют.
Морфологической основой симптома «матового
стекла» являются изменения анатомических струк�
тур за пределами разрешающей способности КТ при
сохранении воздушности легочной ткани. К ним от�
носятся: утолщение межальвеолярных перегородок
любой природы, частичное заполнение просветов
альвеол любым содержимым, уменьшение объема
альвеол за счет гиповентиляции, повышение перфу�
зии легочной ткани при избыточном количестве
крови в капиллярах. При отсутствии «сотового» лег�

Рис. 3. Типичная картина ОИП: A – «сотовое» легкое на аксиальном срезе; при реформации: В – во фронтальной, С – в сагиттальной
плоскостях
Figure 3. Usual interstitial pneumonia. Typical HRCT signs: honeycombing on axial plane (A) and on frontal (B) and sagittal (C) planes

A B C

Рис. 4. Типичная картина ОИП:
А – тракционные бронхоэктазы
в кортикальных отделах легких
на реформации в косой плос�
кости; В – на аксиальном срезе
Figure 4. Usual interstitial pneu�
monia. Typical HRCT signs: trac�
tion bronchiectasis in the periph�
eral parts of the lungs on the
oblique plane (A) and the axial
plane (B)

A B
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кого и тракционных бронхоэктазов «матовое стекло»
может быть одним из признаков активного воспали�
тельного процесса. При наличии «сотового» легкого
и тракционных бронхоэктазов «матовое стекло»
обычно является признаком интерстициального
фиброза.
Клиническое значение КТВР. Выявление 3 основных
признаков ОИП (кортикальное / базальное распре�
деление, ретикулярные изменения и «сотовое» лег�
кое / тракционные бронхоэктазы) при отсутствии
или малой выраженности признаков, противореча�
щих этому патологическому процессу, позволяет
правильно определить характер изменений у > 90 %
пациентов [26]. В большинстве случаев такая типич�
ная КТВР�картина в сочетании с клинической
симптоматикой позволяет избежать выполнения
открытой биопсии легкого.

Типичная КТВР�картина ОИП у больных с ИЛФ
наблюдается в 30–50 % случаев [27]. В остальных
случаях неопределенные данные КТВР могут быть
поводом для проведения открытой биопсии.

Изменения, характерные для ОИП, выявляются
при КТВР вне зависимости от причины развития ле�
гочного фиброза. В связи с этим указывать в рент�
генологическом заключении на идиопатический ха�
рактер изменений или определять их как проявление
ИЛФ нецелесообразно.

Функциональная диагностика ИЛФ

Легочные функциональные тесты используются для
диагностики вентиляционных нарушений при
ИЛФ, прогнозирования и мониторирования тече�
ния заболевания.

Морфологические изменения в легких, харак�
терные для ИЛФ, приводят к обширным патофизио�
логическим нарушениям, которые затрагивают
интерстициальную легочную ткань, эндотелий ка�
пилляров и альвеолярный эпителий. При фиброз�
ных изменениях межальвеолярных перегородок

и мест перехода респираторных бронхиол в альвеолы
изменяются и эластические свойства легкого, сни�
жается их растяжимость, легкие становятся ригид�
ными. Вследствие этого происходит снижение
легочного объема, увеличение энергозатрат на вен�
тиляцию. Для ИЛФ характерна гетерогенность
изменений в легких – чередование зон фиброза
с нормальной легочной тканью. Возникает нерав�
номерность вентиляции. В то же время редукция
капиллярного русла также отличается неоднород�
ностью, которая не связана с легочными изменения�
ми. Это приводит к вентиляционно�перфузионным
нарушениям. При выраженности неравномернос�
ти распределения вентиляционно�перфузионных
отношений снижается парциальное напряжение
кислорода (РаО2). Все перечисленные причины
обусловливают нарушение DLCO. Поэтому в мини�
мальный объем исследований должны быть включе�
ны обязательное определение форсированной жиз�
ненной емкости легких (ФЖЕЛ) (при возможности
лучше измерить общую емкость легких, показатели
которой составляют сумму значений жизненной
емкости легких и остаточного объема легких) и из�
мерение DLCO.

При проведении легочных функциональных тес�
тов у больных ИЛФ обычно выявляются рестриктив�
ные вентиляционные нарушения с уменьшением ле�
гочных объемов и снижением DLCO [28]. На ранних
стадиях ИЛФ может быть выявлено изолированное
снижение DLCO при нормальных легочных объемах.
При сочетании ИЛФ и эмфиземы может наблюдать�
ся смешанный тип вентиляционных нарушений
(сохранение уровня легочных объемов, получаемых
при бодиплетизмографическом исследовании при
непропорциональном снижении DLCO) [29, 30].

Прогностическая значимость ФЖЕЛ, измерен�
ной при диагностике ИЛФ, изучена не до конца,
тогда как значение DLCO (с коррекцией по гемогло�
бину) позволяет оценить выживаемость больных
ИЛФ: DLCO < 40 %долж. является достоверным ФР
смерти [31]. Также доказано, что десатурация (сни�
жение насыщения гемоглобина кислородом < 88 %)
при проведении 6�минутного шагового теста
(6�МШТ), выявленная при постановке диагноза
ИЛФ, является достоверным прогностическим фак�
тором при ИЛФ [1]. Тем не менее для определения
роли других показателей (пройденного расстояния
при проведении 6�МШТ и частоты сердечных со�
кращений – ЧСС) нагрузочного тестирования тре�
буются дополнительные исследования.

ФЖЕЛ позволяет эффективно мониторировать
течение ИЛФ: минимальная клинически значимая
разница для ФЖЕЛ составляет 3–5 % [32]. Расстоя�
ние, пройденное за 6 мин, также дает объективную
и клинически значимую информацию о функцио�
нальном состоянии больных с ИЛФ, минимальная
клинически значимая разница составляет 22–37 м [33].
Изменения функциональных показателей во време�
ни являются важными прогностическими фактора�
ми смерти при ИЛФ. Снижение ФЖЕЛ ≥ 10 %исх.

или DLCO ≥ 15 % в течение 6–12 мес. позволяет

Рис. 5. Типичная картина ОИП: ретикулярные изменения в кор�
тикальных отделах, обусловленные утолщением внутридольковых
перегородок, умеренно выраженное «сотовое» легкое
Figure 5. Usual interstitial pneumonia. Typical HRCT signs: peripheral
reticular abnormalities due to interlobular septal thickening; moderate
honeycombing
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выявить больных с более высокой вероятностью
смертельного исхода [1].

На ранних этапах заболевания газовый анализ
артериальной крови, выполненный в покое, практи�
чески не изменен, хотя при физической нагрузке
уже происходит десатурация, что отражается сниже�
нием РаО2 и расширением альвеолоартериального
градиента (АаРО2). По мере прогрессирования забо�
левания гипоксемия появляется и в покое, сопро�
вождаясь гипокапнией, отражающей особенности
дыхательного паттерна больных – частого поверх�
ностного дыхания (rapid shallow breathing); гиперкап�
ния появляется только на терминальных этапах
ИЛФ. Основным механизмом гипоксемии при ИЛФ
является вентиляционно�перфузионный дисбаланс,
в то время как вклад снижения DLCO в покое состав�
ляет лишь 10 %, а при интенсивной физической на�
грузке – до 30 %.

Морфологические признаки ИЛФ

Морфологическим субстратом ИЛФ является ОИП,
которая характеризуется совокупностью следующих
морфологических признаков: хроническое воспале�
ние, в период обострения – нарушение репарации
и прогрессирующий фиброз легочного интерстиция
респираторных отделов легкого, что приводит к на�
рушению газообмена, прогрессирующей хроничес�
кой дыхательной недостаточности. В 12–14 % наб�
людений развивается периферический рак легких
с преобладанием аденокарциномы со стелющимся
ростом (устаревший термин – бронхиолоальвеоляр�
ный рак). Изменения ткани легких носят двусторон�
ний, мозаичный характер с чередованием поражен�
ных и участков обычного строения [1].

Гистологические признаки ОИП разделяют на
2 группы – «большие» и «малые». К «большим»
признакам относятся фибробластические (миофиб�
робластические) фокусы с участками интерстици�
ального хронического воспаления и фиброза (рис. 6),
формирующиеся преимущественно в зонах брон�

хиолоальвеолярных переходов; очаговое вовлечение
ткани легкого преимущественно в подплевральных /
парасептальных зонах; при прогрессировании –
формирование «сот» (рис. 7). К «малым» признакам
относятся внутриальвеолярное скопление макрофа�
гов; фолликулярная гиперплазия; гиперплазия /
гипертрофия гладких мышц; эндартериит; внутри�
альвеолярное скопление нейтрофилов; бронхиоляр�
ная и плоскоклеточная метаплазия эпителия, кост�
ная и жировая метаплазия интерстиция; эндогенная
липидная пневмония; минимальные проявления
плеврита, фиброза плевры; субплевральные буллы;
эозинофильная инфильтрация; очаговые внутриаль�
веолярные скопления фибрина. Для ИЛФ нехарак�
терно наличие неорганической пыли, гранулем
и клеток Лангерганса [34].

Фибробластические (миофибробластические) фо�
кусы не являются строго специфичным признаком
ОИП, однако их наличие важно для установления
диагноза. «Сотовые» изменения обнаруживаются
в большинстве операционных биопсий ткани лег�
ких, они представляют собой воздушные простран�
ства разной формы и размеров, обычно выстлан�
ные кубическим эпителием, среди очагов фиброза.
Участки фиброза, не связанные с «сотами», – еще
один типичный гистологический признак ОИП.
В очагах фиброза и в стенках «сот» часто можно наб�
людать гиперплазию гладких мышц разной степени
выраженности, которая чаще встречается у молодых
пациентов.

При ОИП встречаются аденоматозные измене�
ния, плоскоклеточная метаплазия бронхиолярного
эпителия и эпителия, выстилающего аденоматозные
«сотовые» структуры, реже встречаются очаги осси�
фикации и облитерирующий эндартериит. У части
пациентов описывается очаговая эозинофильная
пневмония.

Среди морфологических проявлений ОИП выде�
ляются изменения, соответствующие ранней и позд�
ней стадии, которые варьируются в зависимости от
стадии заболевания. При классической ОИП дис�

Рис. 6. ОИП: фиброз, «В�лимфоцитов микросоты», бронхиолоэк�
тазы
Figure 6. Usual interstitial pneumonia: fibrosis, B�lymphocyte micro�
cysts, bronchiolectasis

Рис. 7. ОИП: миофибробластический фокус в месте перехода рес�
пираторной бронхиолы в альвеолы
Figure 7. Usual interstitial pneumonia: myofibroblast foci in bronchi�
oloalveolar junction
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регенераторные и фиброзные изменения обычно
превалируют над воспалительной инфильтрацией
и характеризуются отложением коллагена. Воспали�
тельная инфильтрация представлена мелкими лим�
фоцитами, иногда В�лимфоцитами с примесью
плазматических клеток. Фибробластические (мио�
фибробластические) фокусы – это мелкие очаги,
состоящие из фибробластов и миофибробластов
с нежно окрашенным межклеточным веществом.

Проявлением обострения ОИП является диф�
фузное альвеолярное повреждение (ДАП), реже –
организующаяся пневмония. ДАП наблюдается вне
зон фиброза и носит мозаичный характер. Осложне�
нием ОИП является вирусное и бактериальное вос�
паление в неповрежденной ткани легких. При ви�
русных осложнениях морфологические изменения
в легких напоминают ДАП, при бактериальных –
картина экссудативной бактериальной бронхопнев�
монии вне зон фиброза [35].

Естественное течение и прогноз ИЛФ

Естественное течение ИЛФ обусловлено постепен�
ным ремоделированием легочной ткани, в основе
которого лежит прогрессирующее фибротическое
повреждение, начинающееся с микроскопических
субплевральных фибробластических фокусов, по�
степенно распространяющееся по легочной ткани
в виде фиброза и заканчивающееся макроскопичес�
кими изменениями, характерными для «сотового»
легкого. Нарастающий фиброз легких является па�
тобиологической основой прогрессирующего субъ�
ективного и объективного ухудшения функциональ�
ного статуса больных вплоть до летального исхода,
обусловленного дыхательной недостаточностью или
другими осложнениями ИЛФ. Клиническим экви�
валентом естественного течения ИЛФ является на�
растание респираторных симптомов (в первую оче�
редь одышки и кашля), снижение показателей
легочной функции, увеличение фиброзных измене�
ний на КТВР, развитие острой дыхательной недоста�
точности и наступление смерти. Наиболее частой
(60 %) ее причиной при ИЛФ является прогрессиру�
ющая дыхательная недостаточность [36]. Кроме то�
го, причинами летальных исходов у таких больных
являются ишемическая болезнь сердца, ТЭЛА и рак
легкого. Помимо прогрессирующего течения, харак�
терной особенностью естественного течения ИЛФ
является возраст больных: в большинстве случаев ма�
нифестация болезни отмечается у лиц старше 60 лет,
что, очевидно, связано с механизмами старения.

По результатам ретроспективных исследований,
проведенных среди больных ИЛФ, показано, что ме�
диана выживаемости от момента постановки диаг�
ноза составляет от 2 до 3 лет [1]. Вместе с тем у боль�
ных с сохранной легочной функцией этот показатель
может быть выше. Так, от момента появления пер�
вых симптомов ИЛФ (в т. ч. при отсутствии у паци�
ентов респираторных симптомов и с нормальной
легочной функцией, но с характерными КТ�измене�
ниями) медиана выживаемости значительно выше –

около 6 лет [37]. Различия продолжительности жиз�
ни в зависимости от времени появления первых
симптомов или постановки диагноза свидетельству�
ют, с одной стороны, о гиподиагностике ИЛФ,
а с другой – о возможной субклинической стадии за�
болевания, когда морфологические изменения опе�
режают клинико�функциональные нарушения.

Выделяются несколько вариантов течения
ИЛФ [38]. Наиболее частым из них является медлен�
ное, постепенное прогрессирование болезни в тече�
ние нескольких лет. У небольшой части больных
состояние остается стабильным на протяжении до�
статочно длительного времени; наименее благопри�
ятный вариант ИЛФ характеризуется быстрым про�
грессированием заболевания. При каждом из этих
вариантов заболевания возможно развитие эпизодов
острого ухудшения клинического состояния –
обострений ИЛФ, которые могут быть смертельны�
ми или сопровождаться необратимым снижением
легочной функции. Относительная частота указан�
ных вариантов ИЛФ неизвестна. На течение ИЛФ
могут влиять такие сопутствующие заболевания, как
эмфизема, ЛГ, гастроэзофагеальная рефлюксная бо�
лезнь (ГЭРБ).

Прогноз ИЛФ является абсолютно неблагопри�
ятным, поскольку заболевание характеризуется
прогрессирующим течением с фатальным исходом.
Вместе с тем эксперты считают важным выделение
больных с высоким риском летального исхода в те�
чение ближайших 2 лет, что диктуется необходимо�
стью своевременного обсуждения вопроса о транс�
плантации легких.

В качестве предикторов высокого риска смерти
приводятся следующие клинико�функциональные
параметры [1]:
• усиление одышки;
• снижение ФЖЕЛ ≥ 10 % в течение 6–12 мес.;
• DLCO ≤ 40 %долж. или снижение в динамике ≥ 15 %;
• повышение PO2 (A–a) > 15 мм рт. ст;.
• 6�МШТ: десатурация кислорода < 88 %, уменьше�

ние пройденного расстояния, увеличение дли�
тельности восстановления ЧСС;

• среднее давление в легочной артерии (ДЛАср.)
>25 мм рт. ст. в покое.

Обострение ИЛФ

Клиническое течение ИЛФ обычно является хро�
ническим и медленно прогрессирующим, однако
у некоторых пациентов наблюдается быстрое про�
грессирование заболевания. Согласно недавним на�
блюдениям показано, что у небольшого числа (око�
ло 5–15 %) больных ИЛФ могут развиваться острые
ухудшения клинического состояния [39]. Эти эпизо�
ды могут развиваться на фоне пневмонии, ТЭЛА,
пневмоторакса, сердечной недостаточности [40].
Если причина острого ухудшения не установлена, ис�
пользуется термин «обострение ИЛФ» [39, 41]. В на�
стоящее время неясно, является обострение ИЛФ
простым проявлением недиагностированного ослож�
нения, такого как вирусная инфекция или ТЭЛА, или
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представляет собой прогрессирование патологичес�
кого процесса, лежащего в основе собственно ИЛФ.
В недавнем исследовании экспрессии генов у боль�
ных с обострением ИЛФ инфекционная этиология
этого события не подтверждена [42].

Исторически критериями обострения ИЛФ явля�
ются беспричинное нарастание одышки в течение
1 мес., документированная гипоксемия (ухудшение
или тяжелое нарушение газообмена), свежие альвео�
лярные инфильтраты, выявленные при РГ легких,
отсутствие другого объяснения, такого как экстрапа�
ренхиматозные причины (пневмоторакс, плевраль�
ный выпот, ТЭЛА) или сердечная недостаточность
и объемная перегрузка (табл. 4) [39]. Обострение мо�
жет возникать в любой момент заболевания и ино�
гда становится 1�м проявлением ИЛФ [43]. Обост�
рение ИЛФ сопровождается усилением кашля,
лихорадкой, увеличением объема мокроты [41, 43].
ФР обострения ИЛФ не установлены, но сообщает�
ся о развитии острой дыхательной декомпенсации
после торакальных хирургических операций [44],
БАЛ [45], назначения некоторых лекарственных
препаратов (противоопухолевые, биологические
препараты, интерфероны и др.) [39]. Однако остает�
ся неясным, провоцируют ли эти события истинное
обострение ИЛФ или являются причиной соответ�
ствующих осложнений.

Прогноз обострения ИЛФ, как правило, небла�
гоприятный, летальность во время госпитализации
достигает 65 % и > 90 % – в течение 6 мес. от начала
развития обострения [39].

Гистологически при обострении ИЛФ развивает�
ся острое или организующееся ДАП или реже – ор�
ганизующаяся пневмония в участках относительно
сохранной легочной ткани, в стороне от наиболее
фиброзированных зон [39]. В отдельных случаях
в биоптатах больных с обострением ИЛФ установ�
лена только неосложненная ОИП или организую�
щаяся фаза ДАП без гистологических признаков
ОИП [46].

В настоящее время доказанные эффективные ме�
тоды терапии обострений ИЛФ отсутствуют. Па�
циенту и клиницисту остается рассматривать лишь
поддерживающую терапию (кислородотерапия, рес�
пираторная поддержка) и вмешательства, не имею�
щие доказательной базы. Многие пациенты с обост�
рением ИФЛ по�прежнему получают системные

глюкокортикостероиды (ГКС), однако доказательная
база такого подхода отсутствует. Поэтому в настоящее
время невозможно предоставить специфические ре�
комендации о дозах, пути введения и длительности
терапии ГКС при обострении ИЛФ [1]. Также необ�
ходим тщательный поиск всех возможных причин
обострения ИЛФ и их коррекция [39].

Осложнения и сопутствующие заболевания при ИЛФ

Среди наиболее вероятных осложнений ИЛФ следу�
ет отметить вторичную ЛГ, формирование «легочно�
го» сердца, ГЭР, эмфизему легких [1]. Течение ИЛФ
могут ухудшать и такие внешние стимулы, как куре�
ние, вирусная инфекция и т. п.

ЛГ (повышение ДЛАср. ≥ 25 мм рт. ст. по данным
доплер�эхокардиографии (ЭхоКГ) или катетериза�
ции правых камер сердца) является наиболее частым
осложнением ИЛФ (по разным данным – 20–84 %).
Однако следует исключить и другие причины повы�
шения давления в легочной артерии – ТЭЛА, за�
стойная сердечная недостаточность. Формирование
ЛГ ведет к усилению одышки, снижению физичес�
ких резервов пациента, повышению вероятности ле�
тального исхода [1].

Наличие у пациента ГЭРБ сопровождается мик�
роаспирацией и может рассматриваться как ухудша�
ющий течение болезни фактор.

Рак легкого встречается у больных ИЛФ прибли�
зительно в 3–12 % случаев [1]. ИЛФ во многих слу�
чаях рассматривается как ФР возникновения рака
легкого (предположительно сходные эпигенетичес�
кие аберрации и патогенетические механизмы раз�
вития и прогрессирования, в частности т. н. аберра�
нтное «заживление раны» при обоих заболеваниях).
В то же время существуют и различия: противоопу�
холевые препараты, применяемые при раке легкого,
лучевая терапия и хирургическое вмешательство мо�
гут вести к обострению и утяжелению течения ИЛФ.
Общим для обоих заболеваний является положи�
тельный эффект от применения т. н. молекулярных
таргетных препаратов (нинтеданиб).

Особого внимания заслуживает сочетание ИЛФ
и эмфиземы, получившее в англоязычной литера�
туре название отдельного синдрома сочетания ле�
гочного фиброза и эмфиземы (Сombined Pulmonary
Fibrosis and Emphysema – CPFE) [47]. Основанием

Таблица 4
Определение и диагностические критерии обострения ИЛФ [39]

Table 4
Definition and diagnostic criteria of IPF exacerbation [39]

Определение

Острое, клинически значимое респираторное ухудшение, характеризующееся новыми, распространенными альвеолярными нарушениями

Диагностические критерии:

•   установленный ранее или конкурентный диагноз ИЛФ

•  острое ухудшение или развитие одышки – типично < 1 мес.

•  КТ: новые билатеральные инфильтраты по типу «матового стекла» и / или консолидации на фоне картины ОИП

•  ухудшения не могут быть полностью объяснены сердечной недостаточностью или перегрузкой объемом
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для выделения упомянутого синдрома послужили
присущие ему четкие клинические, функциональ�
ные, рентгенологические и морфологические харак�
теристики. В синдроме CPFE объединены 2 разных
заболевания: легочный фиброз (преимущественно
в нижних отделах легких) и эмфизема (преимущест�
венно в верхних долях). Синдром CPFE, по разным
данным, встречается у 8–50 % больных ИЛФ, пре�
имущественно у лиц мужского пола старших воз�
растных групп (старше 65 лет), курильщиков и экс�
курильщиков со стажем курения > 40 пачко�лет [47].
Клинической особенностью синдрома CPFE являет�
ся наличие выраженной одышки при нередко нор�
мальных спирографических показателях. Признаки
эмфиземы, выявляемые в верхних долях, включают
центрилобулярные, парасептальные и буллезные из�
менения.

Одним из наиболее частых осложнений синдрома
CPFE является ЛГ, которая определяется в 47 % слу�
чаев (чаще, чем при ИЛФ) и протекает тяжелее.
Наличие ЛГ – плохой прогностический признак:
5�летняя выживаемость у больных с синдромом CPFE
в сочетании с ЛГ составляет лишь 25 %, без ЛГ – 75 %
[47]. Формирование ЛГ у больных с синдромом CPFE
(> 75 мм рт. ст.), выявляемое при допплер�ЭхоКГ, яв�
ляется предиктором летального исхода.

У больных с синдромом CPFE отмечен также вы�
сокий риск развития рака легкого (около 33 %), что
резко ухудшает прогноз. Не исключено, что синдром
CPFE является независимым фактором риска разви�
тия рака легкого.

Влияние на течение и исход ИЛФ таких сопут�
ствующих заболеваний, как ожирение и обструктив�
ное апноэ сна до конца не изучено [1].

Биомаркеры ИЛФ

Данные о прогностическом значении маркеров БАЛ
и сыворотки крови немногочисленны и носят
ретроспективных характер. С другой стороны, эти
биомаркеры недоступны для повседневного клини�
ческого использования. Высокомолекулярный гли�
копротеин КL�6 (Krebs vоn den Lunden�6) относится
к человеческому муцину MUC1, который проду�
цируется регенерирующими альвеолоцитами 2�го
типа [48]. Показано, что концентрация KL�6 в сы�
воротке крови у больных ИЛФ повышается и корре�
лирует с повышением риска летальности [49]. Мар�
кером, сходным с KL�6, является отечественный
маркер альвеоломуцин (3EG5) [50]. Сывороточные
концентрации сурфактантных протеинов SP�А
и SP�D также повышаются при ИЛФ, что может
являться прогнозом выживаемости [51]. Также про�
демонстрирована взаимосвязь между сывороточным
CCL18, другими цитокинами, сывороточным моз�
говым натрийуретическим пептидом и летально�
стью [52, 53]. Исследование ММП в крови и БАЛ
позволяют предположить, что ММП�1 и ММП�7 то�
же повышаются у больных ИЛФ, а уровень ММП�7
может коррелировать с тяжестью заболевания [54].
Концентрация SP�А может прогнозировать леталь�

ность [55]. Прогностическое значение цитологичес�
кого анализа БАЛ при ИЛФ не установлено [56].
Согласно предварительным доказательствам, нали�
чие циркулирующих фиброцитов (мезенхимальных
клеток�предшественников) связано с более низкой
краткосрочной выживаемостью больных ИЛФ [57].

Медикаментозная терапия ИЛФ
Монотерапия ГКС

РКИ монотерапии ГКС не проводились [58, 59].
В ретроспективных неконтролируемых исследова�
ниях увеличения выживаемости при монотерапии
ГКС не достигнуто, однако допускалось, что у неко�
торых больных на фоне монотерапии ГКС может
улучшиться легочная функция [60, 61]. Длительная
терапия ГКС сопровождается развитием значитель�
ных нежелательных явлений [60].
Рекомендация: больные с ИЛФ не должны получать
монотерапию ГКС (A, 1+).

Комбинированная терапия ГКС 
и иммуносупрессантами

В настоящее время убедительные доказательства об
улучшении выживаемости больных ИЛФ при комби�
нированной терапии ГКС и иммуносупрессантами
(например, азатиоприном или циклофосфамидом) от�
сутствуют. Однако на фоне комбинированной тера�
пии риск развития побочных эффектов перевешива�
ют вероятность улучшения легочной функции [58].
Рекомендация: больные ИЛФ не должны лечиться
комбинацией ГКС и иммуносупрессантами (A, 1+).

Монотерапия N9ацетилцистеином

Положительные результаты монотерапии N�ацетил�
цистеином (NAC) получены в РКИ [62] при оценке
лечения ГКС, азатиоприном и пероральным ацетил�
цистеином. Согласно недавно опубликованным ре�
зультатам исследования PANTHER�IPF, достовер�
ных различий между группами NAC и плацебо по
большинству конечных показателей, включая DLCO

и ФЖЕЛ, не получено. По данным последних иссле�
дований терапия NAC может быть высокоэффектив�
ной у пациентов с ИЛФ с определенными генетичес�
кими полиморфизмами (например, с TT�генотипом
TOLLIP) [63].
Рекомендация: монотерапия NAC не должна назна�
чаться на рутинной основе всем больным ИЛФ (B, 1–).

Комбинация преднизолона, азатиоприна и NAC

Ранее иммуносупрессанты считались важной со�
ставной частью терапии ИЛФ [1]. Считалось, что те�
рапия 2 препаратами (ГКС + азатиоприн или цикло�
фосфамид) может быть эффективнее монотерапии
ГКС [1]. Недавно выполнено повторное исследова�
ние по сравнению тройной комбинированной тера�
пии с плацебо для всех 3 компонентов [64]. После
выявления в группе тройной терапии более высоких
показателей летальности (риск неблагоприятного
исхода – hazard ratio (HR) – 9,26; 95%�ный ДИ –
1,16–74,1) и частоты госпитализаций (p < 0,001) по
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сравнению с группой плацебо это многоцентровое
РКИ было досрочно прекращено.
Рекомендация: в лечении больных ИЛФ не рекомен�
дуется использование комбинации NAC, азатиопри�
на и преднизолона (A, 1++).

Также в настоящее время в лечении больных
ИЛФ не рекомендовано использование таких препа�
ратов, как варфарин и амбризентан – в клинических
исследованиях продемонстрировано ухудшение
прогноза пациентов ИЛФ при их назначении (табл. 5).
Положительных эффектов таких препаратов, как
иматиниб, силденафил, бозентан и мацитентан не
установлено, поэтому их использование при ИЛФ
также не рекомендуется (см. табл. 5).

При лечении ИЛФ к препаратам с доказанной эф�
фективностью относятся только нинтеданиб и пир�
фенидон.

Ингибитор тирозинкиназ нинтеданиб

Нинтеданиб, ранее известный как молекула BIBF
1120, является внутриклеточным ингибитором тиро�
зинкиназ, воздействующих на рецепторы несколь�
ких факторов роста, в т. ч. фактора роста сосудисто�
го эндотелия (VEGFR�1, VEGFR�2 и VEGFR�3),
фактора роста фибробластов (FGFR�1, FGFR�2
и FGFR�3) и фактора роста тромбоцитов (PDGRF�α
и PDGRF�β), которые играют важную роль в пато�
генезе ИЛФ. Блокада данных рецепторов приводит
к подавлению нескольких профибротических сиг�
нальных каскадов, включая пролиферацию, мигра�
цию и дифференцировку фибробластов и секрецию
компонентов экстрацеллюлярного матрикса. Анти�
фибротическая и противовоспалительная актив�
ность нинтеданиба подтверждена в нескольких до�
клинических исследованиях.

Терапия больных ИЛФ нинтеданибом оценива�
лась в 3 РКИ [65, 66]. Целью 1�го исследования
TOMORROW (II фаза) явилось изучение эффектив�
ности и безопасности, в котором 4 разные дозы пре�
парата (50, 100, 150 и 150 мг 2 раза в сутки) сравнива�
лись с плацебо [65]. Различий в летальности между
этими группами не получено. Процент больных со

снижением ФЖЕЛ на > 10 % за 12 мес. наблюдения
был ниже в группе с самой высокой дозой нинтеда�
ниба (р = 0,004), при других дозах он не отличался по
сравнению с плацебо. Больные, получавшие нинте�
даниб в любой дозе, переносили меньше обострений
ИЛФ (HR – 0,16; 95%�ный ДИ – 0,04–0,70).

Исследования INPULSIS�1 и INPULSIS�2
(n = 1 066) представляли собой 2 зеркальных РКИ
III фазы. Больные в соотношении 3 : 2 получали
150 мг нинтеданиба 2 раза в день или плацебо [66].
В исследование также были включены пациенты
с проявлениями эмфиземы по КТВР и отношением
ОФВ1 / ФЖЕЛ ≥ 0,7 [66]. Длительность наблюдения
в обоих исследованиях составила 52 нед. На фоне ле�
чения за период исследования у меньшего числа
больных произошло абсолютное снижение ФЖЕЛ
на > 10 % (RR – 1,16; 95%�ный ДИ – 1,06–1,27).
Кроме того, скорректированная среднегодовая ско�
рость снижения ФЖЕЛ в группе нинтеданиба соста�
вила 114,7 мл, а в группе плацебо – 239,9 мл (разни�
ца 125,2 мл, 95%�ный ДИ – 77,7–172,8; RR – 1,07;
95%�ный ДИ – 1,03–1,11). По данным суммарного
анализа всех 3 исследований [65, 66] сделано заклю�
чение о том, что при терапии нинтеданибом увели�
чивается время до 1�го обострения ИЛФ (ОР – 0,53;
95%�ный ДИ – 0,34–0,83), смерти от всех причин
(ОР – 0,70; 95%�ный ДИ – 0,46–1,08) и смерти во
время терапии (ОР – 0,57; 95%�ный ДИ – 0,34–0,97;
p = 0,0274) соответственно.

Побочные эффекты встречались значительно
чаще в группе нинтеданиба (чаще всего – диарея
и тошнота), однако обычно прекращения приема
препарата не требовалось. 

Рекомендации при возникновении побочных яв�
лений при приеме нинтеданиба – снижение дозы
и прерывание курса терапии для устранения небла�
гоприятных явлений:
• временное прекращение (остановка) терапии

препаратом, затем повторное начало с сокра�
щенной дозой 100 мг 2 раза в день и при удовлет�
ворительной переносимости – возвращение к до�
зе 150 мг 2 раза в день;

Таблица 5
Рекомендации по фармакологической терапии ИЛФ

Table 5
Recommendations on pharmacological therapy of IPF

Не назначать Не рекомендуется Возможно Рекомендуется

Комбинация преднизолона, азатиоприна и NAC ГКС Антирефлюксная терапия Нинтеданиб

Антикоагулянты Цитостатики Пирфенидон*

Амбризентан Колхицин

Циклоспорин А

Интерферон9γ1b

Бозентан

Мацитентан

Этанерцепт

Силденафил

Иматиниб

NAC

Примечание: * – в РФ не зарегистрирован.
Note. *, not registered in Russian Federation.
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• уменьшение дозы до 100 мг 2 раза в день без пред�
варительного прерывания лечения;

• симптоматическая терапия (лоперамид в случае
диареи, метоклопромид или ондансетрон в слу�
чае тошноты и / или рвоты);

• рекомендации по режиму питания.
Рекомендация: нинтеданиб рекомендован для лече�
ния пациентов с ИЛФ (A, 1+).

Пирфенидон

Пирфенидон является пероральным антифиброти�
ческим препаратом с множественными эффектами
(регуляция профибротических и провоспалительных
каскадов цитокинов, уменьшение пролиферации
фибробластов и синтеза коллагена) [67]. В исследо�
вании ASCEND пирфенидон существенно умень�
шил число больных со снижением ФЖЕЛ на > 10 %
за 52�недельный период [68].
В настоящее время препарат пирфенидон в РФ не заре�
гистрирован.

Немедикаментозная терапия ИЛФ
Длительная кислородотерапия

Исследования, в которых непосредственно изуча�
лось бы использование длительной кислородотера�
пии (ДКТ) у больных ИЛФ, пока отсутствуют. В ис�
следовании [69] ретроспективно сравнивалась
выживаемость в когорте больных ИЛФ, 27 % кото�
рых получали ДКТ. По результатам многофакторно�
го анализа показано, что кислород не повлиял на вы�
живаемость этих больных. Недостатком данного
исследования является его ретроспективный дизайн.
Опубликованы некоторые доказательства повыше�
ния толерантности к физической нагрузке на фоне
кислородотерапии у больных с гипоксемией по�
коя [70]. Косвенные доказательства о пользе кисло�
родотерапии при ИЛФ основаны на данных, полу�
ченных в 2 крупных РКИ у пациентов с хронической
обструктивной болезнью легких с гипоксемией (РаО2

< 55–60 мм рт. ст.), в которых установлено достовер�
ное улучшение выживаемости на фоне ДКТ [71, 72].
Рекомендация: больные ИЛФ и клинически значи�
мой гипоксемией в покое (SpO2 < 88 %; РаО2 < 55 мм
рт. ст.) должны получать ДКТ (C, 2++).

Трансплантация легких

Пятилетняя выживаемость больных ИЛФ после
трансплантации легких составляет от 50 до 56 % [73,
74]. В исследовании [75], проведенном у больных
ИЛФ (n = 46), направленных на трансплантацию

легких, продемонстрировано снижение риска ле�
тального исхода в течение 5 лет после транспланта�
ции.

Точные данные о наиболее оптимальном времени
трансплантации отсутствуют, хотя в целом критерии
основаны на показателях DLCO и прогрессировании
заболевания [76]. Показания к трансплантации лег�
ких при ИЛФ представлены в табл. 6.
Рекомендация: больным ИЛФ при наличии показа�
ний должна выполняться трансплантация легких
(C, 2++).

Также остается неясным, имеется ли разница
в выживаемости после трансплантации одного и обо�
их легких [77].

ИВЛ при развитии дыхательной недостаточности

По результатам небольших исследований [78–80] по
проведению искусственной вентиляции легких
(ИВЛ) у больных ИЛФ и дыхательной недостаточ�
ностью получена высокая внутрибольничная леталь�
ность. В этих исследованиях были разные критерии
включения, в т. ч. дыхательная недостаточность не�
уточненной этиологии [79]. По данным системати�
ческого обзора наблюдений (n = 135) применения
ИВЛ у пациентов с ИЛФ и дыхательной недостаточ�
ностью внутрибольничная летальность составила
87 % [81]. Для некоторых больных может быть целе�
сообразно проведение неинвазивной вентиляции
легких (НВЛ) с положительным давлением (в редких
случаях НВЛ может использоваться как «мостик»
перед трансплантацией легких).
Рекомендация: у большинства пациентов с дыхатель�
ной недостаточностью, обусловленной ИЛФ, ИВЛ
проводиться не должна, но этот метод может быть
целесообразным у некоторых больных (C, 2++).

Легочная реабилитация

В программы легочной реабилитации должны быть
включены аэробные и силовые тренировки, трени�
ровки гибкости, обучающие лекции, нутритивная
поддержка и психологическая помощь. При изуче�
нии легочной реабилитации у больных ИЗЛ при
ИЛФ в контролируемых исследованиях [82, 83] про�
демонстрировано увеличение пройденного расстоя�
ния, уменьшение симптомов и повышение качества
жизни. В неконтролируемых исследованиях [84–86]
получены аналогичные результаты. Положительное
воздействие легочной реабилитации может быть бо�
лее значимым у больных с более выраженным ухуд�
шением функционального статуса [84].
Рекомендация: большинству больных ИЛФ должна
проводиться легочная реабилитация (B, 1+).

Лечение осложнений и сопутствующих заболеваний
Терапия легочной гипертензии

Данные о лечении ЛГ (которая обычно определяется
как повышение ДЛАср. > 25 мм рт. ст. при катетериза�
ции правых отделов сердца) у больных ИЛФ весьма
ограничены. В целом наиболее обоснованным мето�

Таблица 6
Показания к трансплантации легких при ИЛФ

Table 6
Indications for lung transplantation in IPF

Гистологический или КТ9паттерн ОИП и один из признаков:

• DLCO < 40 %долж.

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

• снижение SpO2 < 88 % во время 69МШТ

• «сотовое» легкое на КТ



Чучалин  А.Г. и др. Диагностика и лечение идиопатического легочного фиброза. Федеральные клинические рекомендации

414 Пульмонология. 2016; 26 (4): 399–419

дом терапии ЛГ при заболеваниях легких остается
ДКТ в домашних условиях. У больных с тяжелой ЛГ,
подтвержденной при катетеризации правых отделов
сердца (ДЛАср. > 35 мм рт. ст.), возможна пробная те�
рапия препаратами для лечения артериальной ЛГ.
В ряде исследований у пациентов с ЛГ на фоне ИЛФ
показаны положительные эффекты силденафила –
улучшение легочной гемодинамики без ухудшения
оксигенации [87] и пройденной при 6�МШТ дистан�
ции [88, 89]. Также имеются данные о положитель�
ных эффектах (улучшение легочной гемодинамики)
внутривенного применения эпопростенола (n = 8) [90]
и бозентана (увеличение дистанции при проведении
6�МШТ и повышение качества жизни) [91]. Необхо�
димы специальные клинические исследования пре�
паратов для лечения ЛГ у данной категории больных.

Терапия ГЭРБ

При медикаментозной или хирургической терапии
ГЭРБ функция легких стабилизируется [92, 93].
В крупном когортном исследовании продемонстри�
ровано, что использование препаратов для терапии
ГЭРБ (ингибиторов протонной помпы или Н2�бло�
каторов) у пациентов с ИЛФ ассоциировано с мень�
шей выраженностью легочного фиброза по данным
КТВР и лучшим прогнозом [94]. Кроме того, в этом
же исследовании выявлено, что при фундопликации
желудка по Ниссену, при которой уменьшается не
только кислотный, но и некислотный рефлюкс
и микроаспирация, также повышается выживае�
мость пациентов с ИЛФ [95]. Однако регулярный
прием ингибиторов протонной помпы ассоцииро�
ван с повышенным риском переломов шейки бедра
и внебольничной пневмонии [96, 97]. Модификация
образа жизни (прием малых порций пищи, подъем
головного конца кровати и т. п.) является оправдан�
ной рекомендацией для больных ИЛФ с симптома�
ми ГЭР.

Мониторирование клинического течения 
заболевания

Для активного выявления случаев прогрессирующе�
го течения заболевания, оценки динамики симпто�
мов и выявления осложнений терапии необходимо
наблюдение больных ИЛФ.

Мониторирование прогрессирования заболевания

Прогрессирование ИЛФ может проявляться нарас�
танием респираторной симптоматики, снижением
легочной функции, усилением фиброзных измене�
ний на КТВР или эпизодами острого респираторно�
го ухудшения.

При отсутствии других причин прогрессирование
ИЛФ определяется появлением любого из следую�
щих критериев:
• прогрессирование одышки (при объективной

оценке);
• прогрессирующее неуклонное снижение ФЖЕЛ

(в абсолютных значениях) по сравнению с исход�
ным уровнем;

• прогрессирующее неуклонное снижение DLCO

(в абсолютных значениях с коррекцией по гемо�
глобину) по сравнению с исходным уровнем;

• прогрессирование фиброза или нарастание отека
при КТВР по сравнению с исходным уровнем;
• обострения;
• смерть от дыхательной недостаточности.
В нескольких когортных клинических исследова�

ниях подтверждено, что снижение абсолютных зна�
чений ФЖЕЛ на 10 % (с одновременным снижением
DLCO или без такового) либо абсолютных значений
DLCO на 15 % (с одновременным снижением ФЖЕЛ
или без такового) является суррогатным маркером
летальности и при отсутствии других объяснений –
маркером прогрессирования заболевания [98, 99].
Прогрессирование болезни также может отражать
на 5–10 % меньшее, но неуклонное снижение ФЖЕЛ
[100]. По результатам нескольких крупных РКИ [101,
102] в группах плацебо показано, что в целом в по�
пуляции больных ИЛФ с исходным легким или уме�
ренным нарушением легочной функции среднего�
довое снижение ФЖЕЛ составляет около 200 мл.

В повседневной врачебной практике для монито�
рирования течения ИЛФ рекомендуется измерять
ФЖЕЛ и DLCO с интервалом в 3–6 мес.

Мониторирование симптомов

Важно выявить больных ИЛФ с нарастанием клини�
ческих симптомов, в первую очередь – одышки. При
нарастании респираторной симптоматики следует
оценить прогрессирование заболевания, измерить
оксигенацию в покое и при нагрузке и исключить
развитие осложнений, например тромбоза глубоких
вен нижних конечностей и ТЭЛА.

Мониторирование оксигенации

У всех больных вне зависимости от симптомов для
выявления потребности в кислородотерапии как ис�
ходно, так и в процессе наблюдения с помощью пуль�
соксиметра� должна оцениваться оксигенация в по�
кое и при физической нагрузке. В целом десатурация
< 88 % во время 6�МШТ или эквивалентного нагру�
зочного тестирования является показанием к кисло�
родотерапии [103]. Такие измерения следует выпол�
нять исходно и через каждые 3–6 мес. наблюдения.

Мониторирование осложнений и сопутствующих 
состояний

У больных ИЛФ могут развиваться такие сопутству�
ющие состояния, как ЛГ, ТЭЛА, рак легкого, ише�
мическая болезнь сердца, которые влияют на выжи�
ваемость. Однако роль рутинного скрининга для
диагностики этих состояний и заболеваний у боль�
ных ИЛФ (например, ежегодная КТВР для ранней
диагностики рака легкого) не изучена.

При развитии быстрого ухудшения респиратор�
ных симптомов следует думать о развитии обостре�
ния ИЛФ при исключении других причин такого
ухудшения, например ТЭЛА, пневмоторакса, респи�
раторных инфекций или аспирации.
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Глоссарий

• интерстициальные заболевания легких или диффуз$
ные паренхиматозные заболевания легких – гете�
рогенная группа заболеваний и патологических
состояний известной и неизвестной природы,
характеризующаяся распространенным, как пра�
вило, двусторонним поражением респираторных
отделов легких (альвеол, респираторных брон�
хиол);

• идиопатические интерстициальные пневмонии –
группа интерстициальных заболеваний легких
неизвестной этиологии, сходными признаками
которых являются преимущественное поражение
интерстициальной ткани, прогрессирующий
фиброзирующий процесс в легких, сопровожда�
ющийся нарастающей с течением времени ин�
спираторной одышкой и рестриктивными нару�
шениями вентиляционной способности легких;

• идиопатический легочный фиброз – особая форма
хронической прогрессирующей фиброзирующей
интерстициальной пневмонии неизвестной этио�
логии; возникает преимущественно у людей стар�
шего возраста, поражает только легкие и связана
с гистологическим и / или рентгенологическим
паттерном ОИП;

• обычная интерстициальная пневмония – гисто�
логический паттерн, основными признаками
которого является наличие фибробластических
фокусов, интерстициального хронического вос�
паления, фиброза преимущественно в зонах
бронхиолоальвеолярных переходов, в подплев�
ральных / парасептальных зонах с формировани�
ем «сот»;

• обычная интерстициальная пневмония – КТ�пат�
терн, объединяющий распространенные двусто�
ронние ретикулярные изменения, признаки
«сотового» легкого и / или тракционных бронхо�
эктазов с преобладанием изменений в кортикаль�
ных и базальных отделах легких;

• неспецифическая интерстициальная пневмония –
одна из форм идиопатических интерстициальных
пневмоний, характеризующаяся разнообразны�
ми гистологическими и КТ�признаками со схо�
жей с ИЛФ клинической картиной, положитель�
ным эффектом от ГКС и более благоприятным
прогнозом;

• дискордантная ОИП – форма ОИП, при которой
в разных участках легочной ткани, полученной
для гистологической верификации диагноза, вы�
являются различные паттерны идиопатических
интерстициальных пневмоний, чаще всего – ОИП
и НСИП. Дискордантная ОИП встречается при�
мерно у 1/4 всех пациентов с ИЛФ и характеризу�
ется прогнозом, сходным с таковым при ОИП
(т. е. менее благоприятным, чем при НСИП);

• конкордантная ОИП – наиболее частая форма
ОИП, диагностируется на основании сходных
(униформных) гистологических проявлений при
биопсии нескольких различных участков легоч�
ной ткани;

• «сотовое» легкое – формирование в легочной тка�
ни воздушных кист размером от 2–3 до 10 мм,
расположенных субплеврально и имеющих четко
очерченные стенки;

• тракционные бронхоэктазы – неравномерное рас�
ширение просветов бронхов и бронхиол, вызван�
ное сморщиванием легочной ткани и растяжени�
ем (тракцией) просвета бронхов легочной ткани
в результате прогрессирующего фиброза;

• ретикулярные изменения – скиалогический фено�
мен при КТВР, представляет собой сеть из отно�
сительно тонких перекрещивающихся линий,
которые могут иметь форму колец, многоуголь�
ников или параллельных линий;

• «матовое стекло» – скиалогический феномен при
КТВР, который характеризуется умеренно выра�
женным повышением плотности легочной ткани,
на фоне которого видны просветы и стенки брон�
хов, внутрилегочные сосуды, а также очаги и ре�
тикулярные изменения при их наличии;

• обострение ИЛФ – нарастание одышки в течение
последних 30 дней и появление новых била�
теральных изменений при КТВР по типу «мато�
вого стекла» и / или консолидатов при исключе�
нии других альтернативных причин (инфекция
и т. п.);

• комбинация легочного фиброза и эмфиземы (CPFE –
Сombined Pulmonary Fibrosis and Emphysema) –
синдром, объединяющий признаки 2 заболева�
ний – легочного фиброза (преимущественно
в нижних отделах легких) и эмфиземы (преиму�
щественно в верхних долях).

Критерии (индикаторы) оценки качества 
медицинской помощи, оказанной пациенту с ИЛФ
Группа заболеваний или состояний
Код / коды по МКБ910: J 84.1

1. Событийные (смысловые, содержательные, процессные) 
критерии качества

Определена ли тактика ведения больного,
сделаны назначения да  или нет 

Проведено ли обследование функциии внешнего
дыхания больногода  или нет 

Проведено ли КТВР�обследование больного да  или нет 

Проведено ли обследование больного в динамике да  или нет 

Даны ли рекомендации по назначению ДКТ 
пациенту с гипоксемией (РаО2 < 55 мм рт. ст. да  или нет  
или SpO2 < 88 %)

2. Временные критерии качества

Полное обследование не позднее 10 суток от 
обращения пациента да  или нет 

Проведена ли пульсоксиметрия не позднее 
1 суток от поступления пациента да  или нет 

Контроль состояния больного не реже 1 раза в 6 мес да  или нет 

3. Результативные критерии качества

Диагностические исследования выполнены 
в полном объеме да  или нет 

Даны ли рекомендации по проведению вакцинации 
от гриппа или пневмококковой инфекции да  или нет 

Даны ли рекомендации по отказу от курения да  или нет 
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Порядок обновления Клинических рекомендаций
Обновление Клинических рекомендаций проводит�
ся не реже 1 раза в 12 мес. Обновленный вариант
Клинических рекомендаций утверждается на заседа�
нии исполнительного комитета РРО.
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