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Резюме
Целью исследования явился анализ 2-летнего динамического наблюдения госпитализированных пациентов с идиопатическим легоч-
ным фиброзом (ИЛФ). Материалы и методы. Проведен ретроспективный анализ медицинских карт (форма 003-У) пациентов (n = 83),
госпитализированных в 2013–2017 гг. в пульмонологическое отделение Государственного бюджетного учреждения здравоохранения
«Научно-исследовательский институт – краевая клиническая больница № 1 им. С.В.Очаповского» (ГБУЗ «НИИ – ККБ № 1
им. С.В.Очаповского») с установленным в отделении (первая половина 2013 г. – 2015 г.) диагнозом ИЛФ. Результаты. Установлено, что
среди больных ИЛФ преобладали лица мужского пола (63,86 %) в возрасте старше 50 лет (90,37 %). Смертность за 2 года наблюдения
составила 26,5 %. При первичной госпитализации в пульмонологическое отделение ГБУЗ «НИИ – ККБ № 1 им. С.В.Очаповского»
у пациентов с ИЛФ, умерших в течение 2 лет, выявлены достоверно более низкие показатели насыщения артериальной крови кисло-
родом (SpO2), функции внешнего дыхания (форсированной жизненной емкости легких и объема форсированного выдоха за 1-ю секун-
ду) и достоверно более высокий уровень С-реактивного белка. По данным компьютерной томографии высокого разрешения (КТВР)
у 72,5 % умерших выявлены изменения по типу сотового легкого. У выживших больных ИЛФ через 2 года наблюдения зарегистрирова-
но достоверное снижение SpO2 и уменьшение дистанции при выполнении 6-минутного шагового теста. Доля пациентов с изменения-
ми по типу сотового легкого по данным КТВР увеличилась с 20,8 до 75,0 %. Через 2 года диагнозы были пересмотрены у 8,4 % пациен-
тов с ИЛФ. Заключение. Больных ИЛФ необходимо максимально быстро направлять в мультидисциплинарный центр для верификации
диагноза с последующими постановкой на учет в регистре больных ИЛФ и регулярным динамическим наблюдением.
Ключевые слова: идиопатический легочный фиброз, результаты наблюдения.
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Идиопатический легочный фиброз (ИЛФ), харак -
теризующийся неуклонно прогрессирующим тече-
нием с развитием терминальной дыхательной недо-
статочности [1], является возрастающей нагрузкой
на ресурсы здравоохранения. При данном заболева-
нии требуется постоянная длительная кислородоте-
рапия, а в ряде случаев – трансплантация легких [2].
Уровень 5-летней выживаемости для больных ИЛФ
колеблется в пределах 20 % [3]. Вместе с тем экспер-
ты считают важным выделение больных с высоким
риском летального исхода в течение ближайших
2 лет в связи с необходимостью своевременного
обсуждения вопроса о трансплантации легких [4].
Существенные различия показателей распростра-
ненности ИЛФ обусловлены отличиями дизайна
исследований и составляют от 6,8 до 63,0 на 100 тыс.
населения [5, 6]. В Российской Федерации частота
ИЛФ составляет 9–11 случаев на 100 тыс. населе-
ния [7]. Несмотря на наличие современных россий-
ских и зарубежных клинических рекомендаций,
дифференциальная диагностика ИЛФ по-прежнему
остается непростой задачей для клинициста и осно-
вана на мультидисциплинарном подходе, что может
увеличивать сроки постановки окончательного диаг -
ноза.

Целью настоящего исследования явился анализ
2-летнего динамического наблюдения пациентов
с ИЛФ, госпитализированных в 2013–2017 гг. в пуль-
монологическое отделение Государственного бюд-
жетного учреждения здравоохранения «Научно-
исследовательский институт – краевая клиническая
больница № 1 им. С.В.Очаповского» (ГБУЗ «НИИ –
ККБ № 1 им. С.В.Очаповского»).

Материалы и методы

Динамическое наблюдение пациентов с ИЛФ прове-
дено на основании ретроспективного анализа 83 ме -
дицинских карт пациентов (форма 003-У) из 45
муниципальных территорий края, госпитализиро-
ванных в 2013–2017 гг. в пульмонологическое отделе-
ние ГБУЗ «НИИ – ККБ № 1 им. С.В.Очаповского»
с установленным в первой половине 2013-го – 2015 гг.
диагнозом ИЛФ. Специфическая антифибротиче-
ская терапия не проводилась. Исследование выпол-
нено в соответствии со стандартами надлежащей
клинической практики (Good Clinical Practice) и прин-
ципами Хельсинкской декларации. Протокол иссле-

дования одобрен локальным этическим комитетом.
До включения в исследование у всех пациентов полу-
чено письменное информированное согласие. Ста -
ти стическая обработка данных проводилась с по -
мощью программы Statistica 7.0. Статистические
данные представлены в виде М ± SD.

Результаты и обсуждение

За период 1-й половины 2013-го – 2015 г. диагноз
ИЛФ в соответствии с международными рекоменда-
циями [4] установлен пациентам (n = 83), госпитали-
зированным в пульмонологическое отделение ГБУЗ
«НИИ – ККБ № 1 им. С.В.Очаповского». Среди
пациентов с ИЛФ преобладали мужчины – 63,86 %
vs 36,14 % женщин. Средний возраст больных ИЛФ
составил 63,96 ± 11,40 года (минимальный – 31 год,
максимальный – 82 года); возраст 90,37 % больных –
не моложе 50 лет: 50–59 лет – 18,07 %, 60–69 лет –
34,94 %, 70–79 лет – 34,94 %; не моложе 80 лет –
2,41 %. При первичной госпитализации в пульмо -
нологическое отделение всем пациентам выпол -
нялось исследование с помощью компьютерной
томографии высокого разрешения (КТВР). Мор -
фоло ги ческое исследование с целью верификации
диагноза выполнено у 56 (67,47 %) пациентов,
в т. ч. чрезбронхиальная биопсия легких (ЧББЛ) –
у 52 (62,65 %). Пациентам с нетипичным паттерном
обычной интерстициальной пневмонии по данным
КТВР и недостаточным количеством материала для
гистологического исследования после выполнения
ЧББЛ (4,82 %) с целью дифференциальной диагно-
стики была выполнена трансторакальная биопсия.
При исследовании биоптата у этих больных выявле-
ны гистологические признаки обычной интерстици-
альной пневмонии.

Через 2 года в рамках динамического наблюдения
на прием к врачу явился 31 (37,3 %) больной из
83 пациентов с ИЛФ (средний возраст – 63,0 ±
10,2 года), 22 (26,5 %) – умерли, 19 (22,9 %) – выбы-
ли за пределы региона, 11 (13,3 %) – отказались от
повторного обследования. При повторном обсле -
довании диагноз ИЛФ подтвержден у 24 (77,4 %)
больных, пересмотр диагноза ИЛФ осуществлен
у 7 (22,6 %).

Через 2 года проведен сравнительный анализ кли-
нико-инструментальных данных у больных ИЛФ
в динамике. Степень тяжести одышки увеличилась

Abstract
The purpose of the study was to analyze results of 2-year follow-up of patients with idiopathic pulmonary fibrosis (IPF). Methods. Medical records
of 83 patients admitted to the Pulmonology Department of the Territorial Teaching Hospital in 2013 – 2017 were analyzed retrospectively. Results.
IPF patients were predominantly males (63.86%) over 50 years of age (90.37%). Two-year mortality rate was 26.5%. Died patients had significantly
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decreased after 2 year of the follow-up. Proportion of patients with honeycomb lungs at HRCT increased from 20.8% to 75.0%. The diagnosis was
revised in 8.4% of patients after 2 years of the follow-up. Conclusion. Patients with IPF should be referred to a multidisciplinary center as soon as
possible in order to confirm the diagnosis, to be included in the register and to be regularly followed.
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у 100 % пациентов, у > 50 % отмечена одышка
III–IV степени по шкале одышки Modified Medical
Research Council (mMRС) (рис. 1).

Установлено, что показатели насыщения (сатура-
ции) артериальной крови кислородом (SpO2) – как
исходные, так и после выполнения 6-минутного ша -
гового теста (6-МШТ достоверно снизились (табл. 1).
Пациенты смогли пройти достоверно меньшую дис-
танцию при выполнении 6-МШТ. Доля пациентов
с изменениями по типу сотового легкого по данным
КТВР увеличилась в 3,75 раза. Более низкий уровень
С-реактивного белка (СРБ) у лиц с интерстициаль-
ными заболеваниями легких через 2 года от начала
на блюдения, по мнению исследователей, обуслов-
лен тем, что на контрольный осмотр больные ИЛФ
были вызваны активно, вне обострения заболевания.

Сопутствующие заболевания отмечены у боль-
шинства повторно обследованных пациентов: ише-

мическая болезнь сердца – в 22,5 %, гипертониче-
ская болезнь – в 19,4 %, гастроэзофагеальная реф-
люксная болезнь (ГЭРБ) – в 15,2 %, сахарный диабет
2-го типа – в 15,2 % случаев.

Средний возраст больных ИЛФ, умерших за
период наблюдения, составил 66,91 ± 9,29 года
(минимальный возраст – 58 лет, максимальный –
82 года). Среди умерших преобладали мужчины –
68,18 % vs 31,82 % женщин. Патологоанатомическое
исследование произведено в большинстве (63,64 %)
случаев. Наиболее частой причиной смерти явилось
прогрессирование легочного фиброза. Структура
причин смерти больных ИЛФ представлена на рис. 2.

По результатам анализа исходных данных умер-
ших в сравнении с пациентами, динамическое
наблюдение которых продолжалось, установлено,
что длительность заболевания у умерших до первич-
ной госпитализации в пульмонологическое отделе-
ние ГБУЗ «НИИ – ККБ № 1 им. С.В.Очаповского»
была в 2 раза больше, чем у выживших пациентов
и составила 3,84 ± 2,32 года vs 1,72 ± 2,51 года соот-
ветственно (p < 0,05). Средний возраст пациентов
в анализируемых группах был сопоставим (табл. 2).

Рис. 1. Динамика степени одышки по шкале mMRС у больных
идиопатическим легочным фиброзом
Примечание: mMRС (Modified Medical Research Council) – шкала
одышки.
Figure. 1. Change in dyspnea severity measured by mMRC scale in
patients with idiopathic pulmonary fibrosis

Таблица 1
Динамика лабораторно-инструментальных данных

у больных с идиопатическим легочным фиброзом
через 2 года наблюдения

Table 1
Laboratory findings of patients with idiopathic pulmonary

fibrosis at 2 years of the follow-up

Показатели Исходно (n = 24) Через 2 года (n = 24) p
СРБ, мг / л 10,33 ± 11,62 4,26 ± 8,18 0,042

SpO2:

исходная 95,87 ± 1,25 94,00 ± 1,60 0,032

после 6-МШТ 94,04 ± 4,89 88,38 ± 7,52 0,003

Дистанция 6-МШТ, м 336,47 ± 71,16 277,22 ± 67,59 0,005

ФЖЕЛ, % 71,86 ± 18,08 67,46 ± 24,21 0,282

ОФВ1, % 78,25 ± 20,42 70,79 ± 19,24 0,199

Изменения по типу 
сотового легкого  20,8 75,0 0,039
по данным КТВР, %

Примечание: СРБ – С-реактивный белок; SpO2 – насыщение артериальной крови кисло-
родом; 6-МШТ – 6-минутный шаговый тест; ФЖЕЛ – форсированная жизненная емкость
легких; ОФВ1 – объем форсированного выдоха за 1-ю секунду; КТВР – компьютерная
томография высокого разрешения.

Рис. 2. Структура причин смерти больных с идиопатическим ле -
гочным фиброзом
Figure. 2. Causes of death of patients with idiopathic pulmonary fibrosis

Таблица 2
Сравнительная характеристика исходных 

клинико-инструментальных данных умерших
и выживших в течение 2 лет больных 
идиопатическим легочным фиброзом

Table 2
Comparison of baseline clinical and laboratory data

of died and survived patients with idiopathic 
pulmonary fibrosis

Показатели Умершие (n = 22) Выжившие (n = 24) p
Средний возраст, годы 66,91 ± 9,31 63,67 ± 10,75 0,282

СРБ, мг / л 19,44 ± 13,03 10,33 ± 11,62 0,016

SpO2:

исходная 94,05 ± 1,13 95,8 ± 71,25 0,043

после 6-МШТ 88,77 ± 8,33 94,04 ± 4,89 0,011

Дистанция 6-МШТ, м 306,25 ± 82,60 336,47 ± 71,16 0,189

ФЖЕЛ, % 58,45 ± 12,16 71,86 ± 18,08 0,005

ОФВ1, % 66,68 ± 15,75 78,25 ± 20,42 0,038

Изменения по типу сотового 
легкого по данным КТВР 72,5 20,8 0,041
при 1-й госпитализации, %

Примечание: СРБ – С-реактивный белок; SpO2 – насыщение артериальной крови кисло-
родом; 6-МШТ – 6-минутный шаговый тест; ФЖЕЛ – форсированная жизненная емкость
легких; ОФВ1 – объем форсированного выдоха за 1-ю секунду; КТВР – компьютерная
томография высокого разрешения.
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У 36,4 % умерших при первичной госпитализа-
ции в пульмонологическое отделение ГБУЗ «НИИ –
ККБ № 1 им. С.В.Очаповского» регистрировалась
IV степень одышки по шкале mMRС. Выжившие
пациенты при первичной госпитализации жалобы
на одышку не предъявляли (рис. 3).

При первичной госпитализации у скончавшихся
в дальнейшем пациентов при выполнении 6-МШТ
отмечена достоверно более высокая десатурация;
исходные показатели функции внешнего дыхания –
форсированная жизненная емкость легких (ФЖЕЛ)
и объем форсированного выдоха за 1-ю секунду
(ОФВ1) – у умерших были значимо ниже, а уровень
С-реактивного белка, напротив, – в 1,9 раза выше;
у 72,5 % выявлялись изменения по типу сотового лег-
кого по данным КТВР.

Через 2 года при повторной госпитализации
в пульмонологическое отделение ГБУЗ «НИИ –
ККБ № 1 им. С.В.Очаповского» диагноз ИЛФ был
пересмотрен у 7 пациентов в связи с выявлением на
КТВР признаков, противоречащих картине ИЛФ.
При этом 5 пациентам выполнена повторная ЧББЛ;
в 2 случаях выявлены аутоантитела, специфичные
для системной склеродермии и микроскопического
полиангиита. По итогам дообследования установле-
ны следующие диагнозы: гиперсенситивный пнев-
монит, хроническое течение (n = 2); лангергансо -
клеточный гистиоцитоз (n = 1); неспецифическая
интерстициальная пневмония, фиброзирующий
вариант (n = 1); десквамативная интерстициальная
пневмония, стабильное течение (n = 1), системная
склеродермия, хроническое течение (n = 1) (ауто-
антитела иммуноглобулина (Ig) G к антигенам
SS-A52++++ и Jo1+++); микроскопический поли-
ангиит (n = 1) (аутоантитела IgG к антигену миело-
пероксидазы ++++).

Полученные данные о преобладании среди боль-
ных ИЛФ лиц мужского пола старшего возраста
согласуются с данными эпидемиологических ис -
следований последних лет, проведенными в Корее
и Северной Италии, согласно которым, распрост -

раненность ИЛФ среди мужчин была достоверно
выше [8, 9]. По данным канадского регистра среди
мужчин старше 50 лет частота ИЛФ также была
достоверно выше [10]. Согласно литературным дан-
ным, часто встречающиеся сопутствующие заболева-
ния могут влиять на течение и прогноз пациентов
с ИЛФ [11]. Так, результаты крупного когортного
исследования F.Gao et al. [12] свидетельствуют
о высокой частоте ГЭРБ у больных ИЛФ (62,3 %).
Вместе с тем согласно полученным в работе данным,
у больных ИЛФ наиболее частым сопутствующим
заболеванием была ишемическая болезнь сердца
(22,5 %), что, возможно, обусловлено более старшим
возрастом пациентов; доля лиц с ГЭРБ составила
только 15,2 %.

Несмотря на хорошо известные клинические осо-
бенности ИЛФ, включающие прогрессирующую
одышку и кашель, которые развиваются вследствие
прогрессирующего фиброза и разрушения паренхи-
мы легкого [13], этот диагноз врачами первичного
звена распознается по-прежнему несвоевременно.
Об этом свидетельствовал значительный стаж болез-
ни до первого направления к врачу-пульмонологу
у впоследствии умерших больных ИЛФ (3,84 ±
2,32 года), большинство из которых были направле-
ны к пульмонологу в стадии изменений по типу сото-
вого легкого по данным КТВР (72,5 %).

В связи с улучшением понимания патогенеза
ИЛФ подходы к медикаментозной терапии заболева-
ния претерпели значительные изменения и в настоя-
щее время используются препараты с антифиброти-
ческими и антипролиферативными эффектами [14,
15], что подтверждает необходимость своевременно-
го направления пациента к врачу-пульмонологу для
верификации диагноза и постановки его на учет
в регистре больных ИЛФ.

Динамическое наблюдение пациентов с ИЛФ
также является актуальным, т. к. в процессе наблю-
дения может возникнуть необходимость пересмотра
диагноза, о чем свидетельствуют как результаты дан-
ного исследования, так и литературные источни-
ки [16].

По мнению ряда исследователей, 6-МШТ может
использоваться для прогнозирования летального
исхода при многих хронических заболеваниях лег-
ких, включая ИЛФ [17–19]. Эти данные подтвержде-
ны полученными в настоящем исследовании резуль-
татами в части более значимой десатурации при
выполнении 6-МШТ у умерших в дальнейшем паци-
ентов по сравнению с выжившими. В настоящем
исследовании в таких случаях наблюдались также
значимо более низкие показатели ФЖЕЛ и ОФВ1.
Согласно литературным данным и данным регист-
ров, величина и скорость снижения ФЖЕЛ, ОФВ1 /
ФЖЕЛ также может являться предиктором неблаго-
приятного прогноза у больных ИЛФ [20–22].

Заключение

Таким образом, диагностика ИЛФ является слож-
ным процессом, требующим от врача первичного

Рис. 3. Степень одышки по шкале mMRС при первой госпитали-
зации у умерших в сравнении с выжившими больными с идиопа-
тическим легочным фиброзом
Примечание: mMRС (Modified Medical Research Council) – шкала одышки.
Figure 3. mMRC dyspnea score at the first admission in died patients vs
survived patients with idiopathic pulmonary fibrosis
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Оригинальные исследования

звена максимально быстрого направления пациента
в мультидисциплинарный центр для верификации
диагноза, т. к. ранняя диагностика и раннее начало
специфической антифиброзной терапии имеют
решающее значение для долгосрочных клинических
исходов у больных ИЛФ.

По результатам изложенного сделаны следующие
выводы:
• смертность среди больных ИЛФ за 2 года наблю-

дения составила 26,5 %;
• у умерших в течение 2 лет больных ИЛФ при пер-

вичной госпитализации в пульмонологическое
от деление ГБУЗ «НИИ – ККБ № 1 им. С.В.Оча -
повского» установлены достоверно более низкие
показатели SpO2, ФЖЕЛ и ОФВ1 и достоверно
более высокий уровень СРБ; у 72,5 % умерших по
данным КТВР выявлялись изменения по типу
сотового легкого;

• у выживших больных ИЛФ через 2 года наблюде-
ния зарегистрировано достоверное снижение
SpO2 и уменьшение пройденной дистанции при
выполнении 6-МШТ; доля пациентов с измене-
ниями по типу сотового легкого по данным КТВР
увеличилась с 20,8 до 75,0 %;

• у 8,4 % больных ИЛФ через 2 года были пере-
смотрены и морфологически подтверждены сле-
дующие диагнозы: гиперсентивный пневмонит,
хроническое течение (n = 2); лангергансоклеточ-
ный гистиоцитоз (n = 1); неспецифическая
интерстициальная пневмония, фиброзирующий
вариант (n = 1); десквамативная интерстици -
альная пневмония, стабильное течение (n = 1);
серологически верифицированы системная скле-
родермия, хроническое течение (n = 1) и микро-
скопический полиангиит (n = 1).
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