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Клинические рекомендации

В данном документе собраны результаты работы
совместной Рабочей группы Европейского респира�
торного (ERS) и Американского торакального (ATS)
обществ по недифференцированным формам забо�
леваний соединительной ткани (ЗСТ), сопровожда�
ющихся интерстициальными заболеваниями легких
(ИЗЛ). Основной целью этой многопрофильной Ра�
бочей группы явилась разработка консенсуса по тер�
минологии и классификации больных с подозрени�
ем на ЗСТ, ассоциированных с ИЗЛ (ЗСТ–ИЗЛ).
В этом документе предлагается:
• ввести новый термин «интерстициальная пневмо�

ния с аутоиммунными проявлениями» (ИПАП)
для больных с ИЗЛ и клиническими, серологи�
ческими и / или морфологическими признаками
системного аутоиммунного заболевания, но не
имеющих ревматологических критериев, необхо�
димых для диагностики ЗСТ;

• разработать классификацию ИПАП. Этот шаг
необходим для создания основы будущих про�
спективных исследований, включающих таких
больных, однако данный документ не является
клиническими рекомендациями по их ведению.
Идиопатические интерстициальные пневмонии

(ИИП) – это диффузные воспалительные и / или
фиброзирующие заболевания легких, которые объ�
единены в 1 группу на основании сходных кли�
нических, рентгенологических и гистологических
проявлений [1–3]. При диагнозе ИИП требуется
исключить все известные причины интерстициаль�
ных пневмоний, такие как внешнесредовые воздей�
ствия, лекарственная токсичность и ЗСТ [2]. Уста�
новление этиологии всегда очень важно с точки
зрения клинической перспективы, т. к. от этого не�
редко зависит лечение и прогноз [4–6]. По мнению
исследователей, точное фенотипирование влияет на
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Резюме

У многих больных идиопатической интерстициальной пневмонией имеются клинические проявления аутоиммунного заболевания, не
соответствующие критериям заболевания соединительной ткани (ЗСТ). Для характеристики таких больных предлагаются различные
термины и критерии, а отсутствие единого мнения о терминологии и классификации подобных ситуаций не позволяет выполнять про�
спективные исследования сопоставимых групп больных. Для выработки консенсуса о терминологии и классификации этих случаев
Европейским респираторным и Американским торакальным обществами создана Рабочая группа по недифференцированным формам
ЗСТ, сопровождающихся интерстициальными заболеваниями легких, специалистами которой предложено ввести термин «интерстици�
альная пневмония с аутоиммунными проявлениями» (ИПАП) и диагностические критерии, основанные на сочетании 3 групп призна�
ков: клинических (специфические экстраторакальные симптомы), серологических (специфические аутоантитела) и морфологических
(специфические проявления при визуализационных, гистологических исследованиях или исследовании физиологии дыхания). По ре�
шению экспертов термин «ИПАП» должен применяться к больным интерстициальными пневмониями и симптомами, позволяющими
заподозрить ЗСТ, но не подтверждающими его. Введение нового термина позволит в будущем вовлекать в исследования более однород�
ные когорты больных.
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Summary

Some patients with idiopathic interstitial pneumonias (IIPs) have extra�thoracic signs and symptoms suggestive for co�existing autoimmune disease
that, however, do not meet criteria for any connective tissue disease (CTD). Currently, there are no unique terms and criteria for these cases. The
European Respiratory Society and the American Thoracic Society created the Task Force Group on Undifferentiated Forms of CTD Associated
with Interstitial Lung Disease in order to develop consensus on terminology and diagnostic criteria for patients with IIP and clinical features of an
autoimmune disorder. The Task Force created the term «interstitial pneumonia with autoimmune features (IPAF)» and diagnostic criteria based on
three groups of signs: clinical signs including specific clinical extra�thoracic features; serological features including specific autoantibodies and mor�
phological features including imaging, histology and respiratory physiology. Experts supposed that the term IPAF should facilitate identification
patients with IIP and specific autoimmune signs but without a definitive CTD. This term should also provide involvement a uniform cohort of
patients in clinical studies.
Key words: idiopathic interstitial pneumonia, undifferentiated connective tissue disease, terminology, diagnostic criteria.
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эпидемиологию заболевания, позволяет глубже изу�
чить патофизиологические механизмы и облегчает
планирование и проведение клинических исследо�
ваний.

ЗСТ представляют собой группу системных ауто�
иммунных заболеваний, в которую входят ревма�
тоидный артрит, системная красная волчанка, вос�
палительные идиопатические миопатии, синдром
Шегрена, системный склероз и смешанные ЗСТ. По�
мимо сходных и вполне определенных симптомов,
при этих болезнях присутствуют общие механизмы
системного аутоиммунного воспаления и иммуно�
опосредованное поражение органов.

Одним из хорошо изученных клинических про�
явлений ЗСТ являются интерстициальные пневмо�
нии. Чаще всего интерстициальная пневмония раз�
вивается на фоне уже диагностированного ЗСТ, но
нередко является первым, а иногда и единственным
проявлением этого заболевания [7–10]. Иногда вы�
явить ЗСТ у больного ИИП [9, 11–16] очень трудно,
поскольку разница между ИИП и ЗСТ–ИЗЛ опреде�
лена не вполне четко. Отсутствует единый подход
к обследованию таких больных, хотя в сегодняшних
международных клинических рекомендациях по ди�
агностике ИИП рекомендуется исключить ЗСТ [2, 3].
Нужно ли обследовать пациента в этом направлении
и с помощью каких методов – решает клиницист, но
как правило, этот процесс включает оценку внеле�
гочных проявлений ЗСТ, исследование широкого
спектра циркулирующих аутоантител (ААТ) и анализ
специфических визуализационных и / или гистоло�
гических проявлений [5, 6]. Эксперты сошлись во
мнении, что такую диагностику может улучшить
мультидисциплинарный подход с участием ревмато�
лога [7–9, 11, 17, 18].

Многочисленные исследования последних лет
показали, что у больных ИИП нередко наблюдаются
определенные клинические проявления, иногда
стертые, позволяющие заподозрить наличие аутоим�
мунного процесса, однако эти проявления не соот�
ветствуют диагностическим критериям какого�либо
конкретного ЗСТ [19–22]. У некоторых больных при
этом отсутствуют серологические нарушения, тогда
как у других могут обнаруживаться высокоспеци�
фичные сывороточные ААТ при отсутствии типич�
ных для ЗСТ системных или внелегочных наруше�
ний. Иногда подозрение на ЗСТ может возникнуть
на основании рентгенологических или гистологи�
ческих данных, но отсутствие при этом внелегочных
клинических симптомов или серологических марке�
ров ЗСТ не позволяет поставить диагноз ЗСТ. Име�
ется мнение, что это больные ИИП с аутоиммунной
или ревматологической «окраской» [20].

Исследователями всего мира предлагались другие
критерии диагностики ЗСТ и термины для характерис�
тики подобных больных, в т. ч. термин «недифферен�
цированные ЗСТ, ассоциированные с ИЗЛ» [19], «ЗСТ
с преимущественным поражением легких» [20] или
«ИЗЛ с аутоиммунными проявлениями» [21]. Все
эти термины спорные, ни один не был одобрен по�
всеместно. Кроме того, несмотря на некоторые раз�

личия в диагностических критериях, объединенных
в каждом термине, почти все они относятся к одним
и тем же больным. Отсутствие единого подхода
к терминологии и классификации не позволяет про�
водить проспективные исследования, которые необ�
ходимы для прояснения фундаментальных вопросов
относительно таких больных.

Для достижения консенсуса в наименовании
и классификации подобных случаев ERS и ATS орга�
низована Рабочая группа по недифференцирован�
ным формам ЗСТ–ИЗЛ, которая представляет собой
международную многопрофильную группу экспер�
тов по ЗСТ–ИЗЛ. Целью создания Рабочей группы
явилась выработка единых терминологии и диагнос�
тических критериев для больных ИПАП, которые
должны лечь в основу будущих исследований этой
проблемы.

Материалы и методы

Рабочая группа является многонациональной и мно�
гопрофильной и финансируется ERS и ATS. В ее
составе – 13 пульмонологов, 4 ревматолога, 1 рентге�
нолог и 1 морфолог, все специализируются на легоч�
ной патологии. Председателем Рабочей группы
A.Fischer и сопредседателями H.R.Collard и V.Cottin
сформирован остальной состав группы по опыту
в области ЗСТ и / или ИЗЛ.

Члены Рабочей группы первоначально общались
посредством телеконференций и электронной поч�
ты. Первая встреча состоялась в Филадельфии
(США) в мае 2013 г. (рис. S1 в дополнительных мате�
риалах). Сотрудниками Национальной еврейской
медицинской библиотеки проведен поиск опубли�
кованных исследований с участием людей и статей
на английском или других языках, но имеющих ре�
зюме на английском языке, которые посвящены те�
ме ЗСТ–ИЗЛ и опубликованы после 2003 г.

На основании этого поиска были сформулирова�
ны следующие направления работы Группы:
• Проблема. Эксперты пришли к единому мнению,

что у некоторых больных ИИП или другими ИЗЛ
выявляются клинические, серологические или
морфологические черты, позволяющие заподоз�
рить наличие системного аутоиммунного заболе�
вания при отсутствии необходимых диагности�
ческих критериев ЗСТ. Отсутствие единого
подхода к такой категории больных препятствует
систематическому изучению данной проблемы.

• Необходимость новых терминов. Ранее предло�
женные термины для этой группы больных,
включая «недифференцированные ЗСТ, ассоци�
ированные с ИЗЛ», «ЗСТ с преимущественным
поражением легких», «ИЗЛ с аутоиммунными
проявлениями» [19–21] следует заменить на тер�
мины, выработанные на основании консенсуса.

• Необходимость диагностических критериев, кото�
рые должны быть основаны на клинических, се�
рологических и морфологических признаках.
Внелегочные клинические симптомы, серологи�
ческие маркеры (ААТ) и морфологические харак�
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теристики включают визуализационные данные,
результаты гистологических исследований и по�
казатели респираторной физиологии. Все эти
критерии нуждаются в обсуждении.
После первой встречи Рабочая группа была раз�

делена на 4 небольшие многопрофильные группы
(их возглавили T.J.Corte, J.S.Lee, M.E.Strek и A.Fis$
cher) для более динамичной работы. Во время 2�й
встречи в Барселоне (Испания) в сентябре 2013 г.
главой каждой из 4 групп представлены предложе�
ния по терминологии и 1�й вариант диагностичес�
ких критериев. Эти предложения впоследствии
дорабатывались вместе с председателем и сопредсе�
дателями по электронной почте и в ходе телеконфе�
ренций. После окончательной формулировки крите�
риев они были апробированы в группе больных
(n = 15) интерстициальными пневмониями, ото�
бранных в 5 исследовательских центрах, после чего
критерии снова дорабатывались. Последняя встреча
Рабочей группы произошла в Сан�Диего (США)
в мае 2014 г., во время которой члены Группы утвер�
дили терминологию и классификацию.

Результаты
Терминология

Рабочая Группа согласилась с термином «ИПАП».
Термин «ЗСТ» специально не использовался из�за
опасений, что он создаст ложное представление,
что такие больные имеют подтвержденное ЗСТ. По
мнению Рабочей группы, важно, что такая термино�
логия носит описательный характер и наряду с кон�
кретными клиническими, серологическими и мор�
фологическими критериями предполагает наличие
аутоиммунных проявлений. Таким образом, в случае
диагноза ИПАП формируется особая когорта боль�
ных, которые не имеют классифицируемого ЗСТ,
но в то же время отличаются от других пациентов
с ИИП.

Предлагаемые диагностические 
критерии ИПАП

В следующих разделах описаны критерии для диаг�
ностики ИПАП (см. таблицу). Они являются резуль�
татом совместной работы многопрофильной между�
народной группы экспертов и были единогласно
одобрены Рабочей группой. В данных критериях от�
ражено мнение экспертов и требуется валидизация
в проспективных исследованиях. Авторы старались
соблюсти баланс между очень широкими и неспеци�
фическими и слишком узкими, но специфическими
критериями.

Общая структура

Критерии построены с учетом нескольких требо�
ваний к классификации ИПАП. У таких больных
должны быть признаки интерстициальной пневмо�
нии при КТВР и / или хирургической биопсии лег�
кого. После тщательного клинического обследова�
ния должны быть исключены другие известные
причины интерстициальных пневмоний и отсут�

Таблица
Диагностические критерии ИПАП

Table
Classification criteria for “interstitial pneumonia with

autoimmune features”
1. Признаки интерстициальной пневмонии при КТВР легких и / или

хирургической биопсии легкого и

2. Исключение альтернативной этиологии заболевания и

3. Отсутствие диагностических критериев любого конкретного ЗСТ и

4. Как минимум 1 признак по крайней мере из 2 групп критериев:

a) клиническая

b) серологическая

c) морфологическая

А. Клиническая группа признаков:

1) трещины кожи дистальных фаланг пальцев рук («рука механика»)

2) изъязвление кончиков пальцев

3) воспалительный артрит или утренняя тугоподвижность (скованность)
суставов ≥ 60 мин

4) телеангиоэктазии на ладонях

5) синдром Рейно

6) беспричинный отек пальцев

7) беспричинные фиксированные высыпания на коже разгибательной 
поверхности пальцев (симптом Готтрона)

В. Серологическая группа признаков:

a) АНА ≥ 1 : 320, диффузный, гранулярный, гомогенный типы 
окрашивания или

•  ядрышковый тип окрашивания (в любом титре)

•  центромерный тип окрашивания (в любом титре)

b) повышение ревматоидного фактора в ≥ 2 раза верхней границы нормы

c) антитела к циклическому цитруллинированному пептиду

d) антитела к двуцепочечной ДНК (dsDNA)

e) антитела к SS9A (Ro)

f) антитела к SS9B (La)

g) антитела к рибонуклеопротеину

h) антитела к Smith

i) антитела к топоизомеразе (Scl970)

j) антитела к tРНК9синтетазе (Jo91, PL97, PL912, EJ, OJ, KS, Zo, tRS)

k) антитела к PM9Scl

l) антитела к MDA95

С. Морфологическая группа признаков

1. Рентгенологическая картина при КТВР (см. описание в тексте):

a) НСИП

b) ОП

c) перекрест НСИП с ОП

d) ЛИП

5. Гистологическая картина в хирургических биоптатах легкого:

a) НСИП

b) ОП

c) перекрест НСИП с ОП

d) ЛИП

e) интерстициальные скопления лимфоцитов с герминативным центром

f) диффузные лимфоплазмоцитарные инфильтраты (с лимфоидными 
фолликулами или без них)

6. Внелегочные проявления (в дополнение к интерстициальной пневмонии):

a) необъяснимые плевральный выпот или утолщение плевры

b) необъяснимые перикардиальный выпот или утолщение перикарда

c) необъяснимые заболевания дыхательных путей* (по данным легочных 
функциональных тестов, визуализационных методов или биопсии)

d) необъяснимые легочные васкулопатии

Примечание: КТВР – компьютерная томография высокого разрешения; АНА – антину�
клеарные антитела; ОП – организующаяся пневмония; НСИП – неспецифическая интер�
стициальная пневмония, ЛИП – лимфоцитарная интерстициальная пневмония; * – вклю�
чая бронхообструктивный синдром, бронхиолит, бронхоэктазы.
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ствовать диагностические критерии любого кон�
кретного ЗСТ.

Диагностические критерии ИПАП основаны на
признаках, относящихся к 3 группам: клинических
(специфические экстраторакальные симптомы), се�
рологических (специфические сывороточные ААТ)
и морфологических (специфические проявления
при визуализационных, гистологических исследова�
ниях или исследованиях физиологии дыхания). Для
постановки диагноза ИПАП пациент должен соот�
ветствовать всем описанным требованиям (призна�
ки интерстициальной пневмонии при КТВР и / или
хирургической биопсии легкого, исключение аль�
тернативной этиологии заболевания, отсутствие ди�
агностических критериев любого конкретного ЗСТ)
и по крайней мере 1 критерий как минимум из
2 групп признаков (см. таблицу).

Клиническая группа признаков

В данную группу входят симптомы, заставляющие
предположить наличие ЗСТ. Синдром Рейно, теле�
ангиоэктазия ладоней, изъязвление кончиков паль�
цев и отек пальцев – специфические симптомы,
часто встречающиеся у больных системным склеро�
зом [23, 24], но редко присутствующие при ИИП.
Аналогичным образом трещины кожи пальцев рук
(«руки механика») (рис. 1) и фиксированная сыпь на
коже разгибательной поверхности пальцев (симптом
Готтрона) (рис. 2) являются ключевыми симптомами
антисинтетазного синдрома либо перекреста сис�
темного склероза и миозита с положительными ан�
тителами к PM�Scl [16, 25–32]. Для диагностики
синдрома Рейно желательно выполнить капилля�
роскопию ногтевого ложа для выявления патологии
капиллярных петель, которая специфична для неко�
торых ЗСТ, например, системного склероза или дер�
матомиозита [33–36]. Воспалительная артропатия
тоже включена как критерий ИПАП и характеризу�
ется симптомами периферического суставного сино�
вита, однако наличие боли в суставах без других
признаков неспецифично и не входит в данные кри�

терии. Также в критерии не включены и другие не�
специфичные проявления: алопеция, фотосенсиби�
лизация, язвенный стоматит, потеря массы тела, су�
хость кожи и слизистых, миалгия, артралгия.
Аналогично демографические данные, которые ча�
ще ассоциируются с ЗСТ (например, молодой воз�
раст, женский пол), не включены из�за их низкой
специфичности для ЗСТ–ИЗЛ.

В идеале оценка внелегочных проявлений на�
чинается со сбора анамнеза и врачебного осмотра
с участием ревматолога и не может ограничиваться
только расспросом больного или применением ан�
кет.

Серологическая группа признаков

У больного ИИП следует измерить сывороточные
ААТ, связанные с ЗСТ. В данные критерии не вклю�
чены менее специфичные серологические маркеры,
такие как АНА в низком титре, ревматоидный фак�
тор (РФ) в низком титре, скорость оседания эритро�
цитов, С�реактивный белок и креатинфосфокиназа.

В случае положительных АНА с диффузным, го�
могенным или гранулярным типом окрашивания
титр должен быть как минимум 1 : 320, поскольку
именно такой титр соответствует большинству экс�
пертных рекомендаций по оценке АНА [36]. Низкий
титр АНА с теми же паттернами окрашивания не
входит в данные критерии, т. к. слабоположительные
АНА могут присутствовать при многих неревмати�
ческих заболеваниях и даже у лиц контрольной груп�
пы (здоровые), особенно пожилого возраста [36–39].
Положительные АНА с ядрышковым или центро�
мерным типом окрашивания признаны диагности�
ческим критерием ИПАП независимо от титра. Все
типы окрашивания тесно взаимосвязаны с систем�
ным склерозом [36, 40], но при отсутствии других
признаков этого заболевания ни один тип окраши�
вания не позволяет выставить диагноз системного
склероза.

Рис. 1. «Рука механика», характеризуемая трещинами и разрыва�
ми кожи на дистальных фалангах пальцев
Figure 1. “Mechanic hands” characterised by distal digital fissuring and
cracking of the skin

Рис. 2. Симптом Готтрона, характеризуемый фиксированными
эритематозными высыпаниями на коже над пястно�фаланговыми
суставами. У таких больных следует также обращать внимание на
наличие околоногтевой эритемы
Figure 2. Gottron’s sign characterised by fixed erythematous rash over
the meta�carpal phalangeal joints. Note also the presence of periungual
erythema
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В соответствии с сегодняшними рекомендация�
ми по оценке АНА предпочтительным методом ис�
следования АНА является непрямая иммунофлюо�
ресценция [41], которая позволяет измерить титр
АНА и оценить тип окрашивания. Метод ELISA ме�
нее надежен в отношении АНА [42], нередко дает
ложноотрицательные результаты у больных с сис�
темным склерозом [42], не позволяет оценить тип
окрашивания и измерить титр.

РФ как диагностический критерий ИПАП также
рассматривается только в высоком титре по тем же
причинам, что и АНА. Высоким считается титр РФ,
как минимум в 2 раза превышающий верхнюю гра�
ницу нормы. Слабоположительный РФ может опре�
деляться у многих больных неревматическими забо�
леваниями и нередко – у здоровых лиц [37–39]. Для
большинства других циркулирующих ААТ поло�
жительным считается любое превышение верхней
границы нормы. Установлено, что в клинической
практике при пограничном значении титра ААТ се�
рологическое обследование требуется повторить, од�
нако в качестве диагностического критерия ИПАП
при любом положительном результате повторное се�
рологическое обследование не требуется.

Положительные антитела к цитоплазме нейтро�
филов также могут выявляться у больных интерсти�
циальной пневмонией (в частности, при паттерне
обычной интерстициальной пневмонии – ОИП)
и присутствовать при микроскопическом полианги�
ите или других сосудистых заболеваниях [43, 44].
Эти антитела не включены в данные серологические
диагностические критерии, потому что чаще сопро�
вождают васкулиты, чем ЗСТ–ИЗЛ.

По мере открытия новых ААТ, связанных с ЗСТ,
данный перечень может расширяться.

Морфологические признаки

Морфологические признаки состоят из 3 разделов:
паттерна интерстициальной пневмонии при КТВР,
гистологического исследования хирургических био�
птатов легочной ткани, катетеризации правых отде�
лов сердца (КПС) или исследования легочной функ�
ции.
Паттерны интерстициальной пневмонии на КТВР.
К диагностическим критериям ИПАП относятся
следующие паттерны на КТВР: НСИП, ОП, НСИП +
ОП, ЛИП. Эти паттерны нередко встречаются
у больных ЗСТ–ИЗЛ, их обнаружение должно на�
водить на мысль о фоновом аутоиммунном заболе�
вании [45, 46]. Также при ЗСТ может выявляться
паттерн ОИП, особенно у больных ревматоидным
артритом [47], следовательно, паттерн ОИП на
КТВР нельзя исключать из диагностики ИПАП. Тем
не менее ОИП не включен в морфологические кри�
терии ИПАП, потому что присутствие ОИП не по�
вышает вероятности того, что у больного есть ЗСТ.
Присутствие паттерна ОИП на КТВР не исключает
вероятности того, что у пациента имеется ИПАП, но
в отличие от НСИП, ОП или ЛИП, эта вероятность
невысока. Таким образом, для подтверждения диаг�
ноза ИПАП у больного с паттерном ОИП на КТВР

необходимо выявить еще как минимум 1 признак из
других групп (клинической или серологической) ли�
бо дополнительные морфологические критерии.

Признаками НСИП на КТВР являются ретику�
лярные изменения преимущественно в базальных
отделах легких с тракционными бронхоэктазами, пе�
рибронховаскулярное распространение изменений
при нормальной структуре легочной ткани на не�
большом расстоянии от плевры в виде тонкой по�
лосы на аксиальных срезах, нередко – симптом «ма�
тового стекла» (рис. 3) [1, 3, 48, 49]. К признакам,
типичным для ОП, относятся билатеральные участ�
ки консолидации легочной ткани, преимущественно
субплеврально и в нижних отделах легких [1, 48].
НСИП + ОП характеризуется участками консолида�
ции легочной ткани преимущественно в базальных

Рис. 3. Двусторонние ретикулярные изменения в базальных отде�
лах с тракционными бронхоэктазами и минимально выраженны�
ми уплотнениями по типу «матового стекла», типичные для фиб�
ротического типа НСИП; также следует обратить внимание на
дилатированный пищевод, заполненный жидкостью
Figure 3. Bibasilar reticulation and traction bronchiectasis with mini�
mal ground glass opacifications consistent with fibrotic non�specific
interstitial pneumonia. Note also the presence of a dilated fluid�filled
oesophagus

Рис. 4. КТВР с признаками НСИП с организацией
Figure 4. High�resolution computed tomography image suggesting non�
specific interstitial pneumonia with organising pneumonia
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отделах легких, часто наддиафрагмально, и призна�
ками фиброза (тракционными бронхоэктазами,
ретикулярными изменениями или уменьшением
объема нижних долей легких) (рис. 4) [1, 48, 49].
Признаками ЛИП на КТВР являются преобладание
перибронховаскулярных кист с участками «матового
стекла» или без таковых, либо с ретикулярными из�
менениями (рис. 5) [1, 48, 49].

Гистологические признаки, выявляемые 
при хирургической биопсии легкого

Исследование легочной паренхимы в хирургичес�
ких биоптатах легкого может подтвердить наличие
ЗСТ [50, 51]. В морфологическую группу диагности�
ческих критериев включены только те гистологичес�
кие признаки, которые признаны высокоспецифич�
ными для ЗСТ [50, 51]. К ним относятся паттерны
НСИП, ОП и ЛИП и вторичные признаки в виде ин�
терстициальных лимфоидных агрегатов с гермина�
тивными центрами и диффузные лимфоплазмаци�
тарные инфильтраты с лимфоидными фолликулами
или без них. Гистологическими признаками НСИП
считаются интерстициальная инфильтрация различ�
ной выраженности и фиброз стенок альвеол с диф�
фузными мономорфными изменениями (рис. 6) [1, 2,
49]. Клеточный тип НСИП характеризуется слабо
или умеренно выраженными хроническими воспа�
лительными инфильтратами в интерстиции со сла�
бовыраженным фиброзом. Для фиброзного типа
НСИП типично уплотнение интерстиция за счет
мономорфного диффузного фиброза одинаковой
давности с клеточным воспалением разной выра�
женности [1, 2, 49]. Гистологический паттерн ОП
представляет собой участки с фибробластическими
полипами, заполняющими просветы альвеол, аль�
веолярных ходов и бронхиол [1]. К другим измене�
ниям, которые могут присутствовать при паттерне
ОП, относятся лимфоидные инфильтраты в интер�

стиции, фибринозный экссудат, пенистые макро�
фаги в просветах альвеол и гиперплазия альвеоло�
цитов 2�го типа. В некоторых случаях может быть
более выражено интерстициальное воспаление, что
расценивается как перекрест с клеточным типом
НСИП [1, 3, 49]. Гистологический паттерн ЛИП ха�
рактеризуется  наличием инфильтратов из поликло�
нальных или воспалительных клеток, которые могут
быть диффузными либо локализоваться только в ин�
терстиции и / или иметь вид очаговых лимфоидных
скоплений с герминативным центром или без тако�
вого (рис. 7) [3, 49].

Аналогично паттерну ОИП при КТВР, у больных
с гистологической картиной ОИП не исключается
вероятность ИПАП, однако гистологические при�
знаки ОИП не включены в диагностические крите�
рии ИПАП, поскольку наличие интерстициальной
пневмонии само по себе не повышает вероятность
ЗСТ. Следовательно, для подтверждения диагноза
ИПАП больной с гистологическим паттерном ОИП

Рис. 6. Микрофотография гистологического среза с признаками
НСИП фибротического типа. Видны однотипные утолщения всех
альвеолярных стенок и слабовыраженные признаки хроническо�
го воспаления
Figure 6. Photomicrograph of histopathology slide demonstrating
fibrotic non�specific interstitial pneumonia pattern. Note the uniform
thickening of all of the alveolar walls and scant chronic inflammation

Рис. 7. Микрофотография гистологического среза с признаками
ЛИП
Figure 7. Photomicrograph of histopathology slide demonstrating lym�
phocytic interstitial pneumonia pattern

Рис. 5. КТВР с признаками ЛИП. Видны распространенные пе�
рибронховаскулярные кисты
Figure 5. High�resolution computed tomography image suggesting lym�
phocytic interstitial pneumonia. Note the extensive peribronchovascu�
lar cysts
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должен иметь как минимум еще 1 признак из 2 дру�
гих групп (клинической или серологической) либо
дополнительный морфологический признак.

Мультиорганное поражение

Помимо интерстициальной пневмонии, у пациента
с ЗСТ могут быть поражены другие структуры груд�
ной клетки [45, 46, 51], поэтому в раздел морфологи�
ческих признаков включен термин «мультиорганное
поражение», что подразумевает вовлечение в про�
цесс дыхательных путей, плевры или перикарда.

Необъяснимое поражение дыхательных путей.
Заболевание дыхательных путей (бронхиальная об�
струкция, бронхиолит или бронхоэктазы) нередко
выявляются у больных ЗСТ, особенно при ревмато�
идном артрите и синдроме Шегрена, а также при
ЗСТ–ИЗЛ [46, 52, 53]. Появление этих признаков
у больного интерстициальной пневмонией может
быть проявлением латентного аутоиммунного забо�
левания. При исследовании легочной функции
подозрение на поражение дыхательных путей возни�
кает при увеличении остаточного объема, непропор�
циональном снижении объема форсированного вы�
доха за 1�ю секунду (ОФВ1) или низком показателе
соотношения ОФВ1 и форсированной жизненной
емкости легких (ФЖЕЛ), а также при повышении
сопротивления дыхательных путей. К признакам по�
ражения дыхательных путей на КТВР относятся мо�
заичная воздушность легких, воздушные ловушки
при экспираторном сканировании, утолщение брон�
хиальной стенки и бронхоэктазы [52, 53]. Периброн�
ховаскулярные кисты могут быть проявлением фол�
ликулярного бронхиолита [50, 51]. Фолликулярный,
или констриктивный бронхиолит также относится
к гистологическим признакам поражения дыхатель�
ных путей (рис. 8) [50, 51].

Необъяснимые легочные васкулопатии. При ЗСТ,
особенно при системном склерозе или смешанных
ЗСТ, нередко встречается прекапиллярная легочная
гипертензия (легочная артериальная гипертензия,

1�я группа; легочная веноокклюзионная болезнь,
группа 1'; легочная гипертензия, обусловленная хро�
ническими заболеваниями легких и / или гипокси�
ей, 3�я группа) [52, 53]. Ее наличие неспецифично
для ЗСТ, поскольку легочная гипертензия также час�
то выявляется при ИИП [54], но если у больного ин�
терстициальной пневмонией есть легочная артери�
альная гипертензия 1�й группы или если легочная
гипертензия тяжелая (среднее давление в легочной
артерии при КПС > 35 мм рт. ст.), это создает необ�
ходимость поиска причины интерстициальной пнев�
монии, включая ЗСТ. Диагноз легочной гипертензии
требует гемодинамического обследования с по�
мощью КПС и выставляется, если среднее давление
в легочной артерии составляет ≥ 25 мм рт. ст., а дав�
ление заклинивания легочных капилляров – ≤ 15 мм
рт. ст. [55]. Неинвазивные методики менее надежны
по сравнению с КПС, к ним относятся транстора�
кальная допплер�эхокардиография и такие методы
для раннего выявления патологии легочных сосудов,
как необъяснимое непропорциональное снижение
легочной диффузии относительно легочных объемов
(непропорционально низкий трансфер�фактор или
высокое соотношение ФЖЕЛ и диффузионной спо�
собности легких по монооксиду углерода (%долж.) [53,
56, 57] и выраженная десатурация во время физичес�
кой нагрузки и / или сна) [53].

Необъяснимые плевральный или перикардиальный
выпот или утолщение плевры / перикарда. У больных
ЗСТ может возникать воспаление серозных оболо�
чек легких и сердца, которое может рассматриваться
как сигнал о наличии аутоиммунного заболевания.
Необъяснимый выпот в плевральной или перикар�
диальной полостях либо утолщение плевры или пе�
рикарда на КТВР [46] или при ультразвуковом ис�
следовании, либо признаки плеврита при биопсии
легкого (рис. 9) следует расценивать как мультиор�
ганное поражение и возможный признак аутоим�
мунного заболевания.

Рис. 8. Микрофотография гистологического среза с признаками
фолликулярного бронхиолита на фоне НСИП. Видны крупные
реактивные лимфоидные фолликулы (F) вокруг бронхиол (BR)
Figure 8. Photomicrograph of histopathology slide demonstrating fol�
licular bronchiolitis with background pattern of non�specific interstitial
pneumonia pattern. Note the large reactive lymphoid follicles (F) sur�
rounding a bronchiole (BR)

Рис. 9. Микрофотография гистологического среза с признаками
хронического плеврита на фоне НСИП клеточного типа
Figure 9. Photomicrograph of histopathology slide demonstrating
chronic pleuritis overlying cellular non�specific interstitial pneumonia
pattern
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Обсуждение

В данном консенсусе ERS и ATS предлагается ис�
пользовать термин «ИПАП» для больных интерсти�
циальной пневмонией и клиническими признаками
ЗСТ, которые не соответствуют существующим се�
годня критериям диагностики ЗСТ.

Отсутствие такого консенсуса или диагностичес�
ких критериев до настоящего времени не позволяло
составить четкое представление об этой группе боль�
ных. В частности неясно, насколько сопоставимы
результаты исследований, в которых использованы
разные критерии диагностики [19–21]. Преимуще�
ства новой терминологии ИПАП заключаются в том,
что критерии диагностики этого заболевания разра�
ботаны на основе международных и мультидисцип�
линарных консенсусов.

Авторы данного консенсуса осведомлены о мно�
гих его недостатках: насколько «правильной» была
Рабочая группа? Не были ли исключены важные
клинические признаки или наоборот – включены
ненужные? Следует признать, что разработанные
критерии являются первой редакцией, приемлемой
для клинических исследований. Предлагаемые кри�
терии должны быть апробированы и валидизиро�
ваны в будущих исследованиях, после чего может
понадобиться их ревизия. Возможно, другие экспер�
ты по ЗСТ–ИЗЛ предложат другие критерии. Воз�
можно, что у некоторых больных, соответствующих
критериям ИПАП, по мнению отдельных врачей,
может присутствовать антисинтетазный синдром
или системный склероз, или традиционное недиф�
ференцируемое ЗСТ [54–57]. Наконец, вероятно,
что у некоторых больных с первоначальным диагно�
зом ИПАП впоследствии разовьется какое�либо
определенное ЗСТ.

Важно заметить, что данный документ не являет�
ся клиническими рекомендациями для практичес�
кого использования при диагностике и ведении
больных, соответствующих критериям ИПАП. В на�
стоящее время отсутствует достаточный массив ин�
формации для разработки подобных рекомендаций,
поэтому диагностика (например, исключение ЗСТ)
и ведение больного (например, назначение иммуно�
супрессоров) при ИПАП проводятся индивидуаль�
но. Существует острая необходимость проспектив�
ных исследований с участием данной когорты
больных, что в будущем позволит выработать дока�
зательные рекомендации по их ведению.

Заключение

У больных интерстициальной пневмонией с опре�
деленными клиническими, серологическими и / или
морфологическими признаками возможно наличие
фонового ЗСТ; такое состояние следует называть
ИПАП.

Диагностика ИПАП основана на сочетании спе�
цифических признаков, относящихся к одной из
3 групп – клинической, серологической и морфоло�
гической. Принятие новой терминологии и класси�

фикации позволит проводить исследования у более
однородной когорты больных. Нужны проспектив�
ные исследования для валидизации предложенных
критериев, изучения естественного течения этого за�
болевания и определения места новой терминологии
в клинической практике.
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