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Идиопатический легочный фи-
броз (ИЛФ, синонимы: идио-

патический фиброзирующий альве-
олит, криптогенный фиброзирую-
щий альвеолит) является хрониче-
ским, неуклонно прогрессирующим 
заболеванием неизвестной этиоло-
гии, морфологическая основа кото-
рого — «обычная интерстициаль-
ная пневмония» (ОИП) (кистозные 
изменения, фибробластические фо-
кусы, вовлечение периферической 
части ацинуса и пятнистый тип рас-
пределения морфологических из-
менений) [4]. Прогноз заболева-
ния очень плохой: средняя выжи-
ваемость больных ИЛФ, по данным 
крупных эпидемиологических ис-
следований, составляет около 3  лет, 
а выживаемость в течение 5 лет — 
около 30% [9]. 
Наиболее частой причиной смерти 
больных ИЛФ признана дыхатель-
ная недостаточность (около 40%), 
другими причинами летальности 
являются сердечная недостаточ-
ность (14%), бронхогенная карци-
нома (10%), ишемическая болезнь 
сердца (10%), легочные и внелегоч-
ные инфекции (7%), тромбоэмбо-
лия легочных артерий (3%) и др. 
[14]. Несмотря на относительно по-
степенное прогрессирование ИЛФ, 
течение заболевания может ослож-
няться остро возникающими эпи-
зодами ухудшения симптомов забо-
левания, не связанных с инфекцией 
дыхательных путей, тромбоэмболи-
ей ветвей легочной артерии, деком-
пенсацией сердечной недостаточно-
сти и другими известными фактора-
ми. Данные эпизоды острого ухуд-
шения течения ИЛФ было предло-
жено обозначать как обострение 

ИЛФ [2, 11]. Впервые на проблему 
развития обострений при ИЛФ об-
ратили внимание японские врачи 
[11], впоследствии это осложнение 
ИЛФ было описано в работах кли-
ницистов из Европы и США [3, 15]. 
Для определения обострения ИЛФ 
предложены следующие критерии 
[2, 11]:
— нарастание одышки в течение 
периода менее 1 мес; 
— появление новых диффузных из-
менений на рентгенограмме легких; 
— снижении РаО2 на 10 и более мм 
рт. ст.; 
— отсутствие связи обострения с 
инфекционными факторами и сер-
дечной недостаточностью. 
Морфологические изменения при 
обострении иммуноферментный 
анализ (ИФА) включают сочетание 
картины ОИП и диффузного альве-
олярного повреждения (ДАП) [6]. 
По данным исследования D.S. Kim 
и соавт., вероятность развития обо-
стрения у больных с ИЛФ составля-
ет около 9% в течение 1 года [10]. Се-
годня в мировой литературе пред-
ставлено лишь небольшое число 
работ с описанием клинической и 
морфологической картины обостре-
ния ИЛФ [2, 3, 6, 10, 11, 15], поэтому 
клинико-морфологическое описа-
ние даже одного случая обострения 
ИЛФ представляет большой прак-
тический интерес. 

Описание клинического случая 
больного с обострением ИЛФ
Больной П., 71 год, поступил в пуль-
монологическое отделение с жало-
бами на одышку в покое, мучитель-
ный кашель с продукцией неболь-
шого количества слизистой мокро-

ты, повышение температуры тела до 
39 °С, потливость, слабость. Указан-
ные жалобы появились за 10 дней 
до поступления в стационар. Явных 
причин данного ухудшения состоя-
ния (вирусные инфекции, прием но-
вых лекарственных средств) боль-
ной назвать не мог.
В анамнезе: стаж курения около 
45  пачек/лет, около 2 лет назад по-
явление сухого кашля и одышки 
при физических нагрузках. При об-
следовании в НИИ пульмонологии 
Москвы установлен диагноз «Иди-
опатический легочный фиброз, хро-
ническая дыхательная недостаточ-
ность», назначены преднизолон, 
N-ацетилцистеин. В течение послед-
него года больной 2 раза находил-
ся в стационаре, для проведения до-
полнительных обследований и кор-
рекции терапии. 
Во время предыдущей госпитали-
зации при исследовании функции 
внешнего дыхания были выявлены 
выраженные рестриктивные вен-
тиляционные расстройства и сни-
жение диффузионной способно-
сти легких: FVC 51%, FEV1 47%, TLC 
78%, FRC 97%, DLCO 27%, DLCO/Va 
39%. Газовый анализ артериальной 
крови отражал умеренную гипок-
семию и гипокапнию: РаО2 64 мм 
рт. ст., РаСО2 32 мм рт. ст., рН 7,46, 
SaO2 92%.
При настоящем поступлении в от-
деление состояние больного было 
расценено как тяжелое. При осмо-
тре был выявлен диффузный те-
плый цианоз, тахипное (ЧД до 36 в 
мин), напряжение шейных мышц 
при дыхании в покое. Кожные по-
кровы были теплые, сухие, перифе-
рические лимфоузлы не увеличены. 
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веден на маску с расходным мешком 
с FiO2 0,7—0,9), наблюдалось уси-
ление одышки, увеличение тахип-
ное до 58 в мин, тахикардии до 133 
в мин. На 7-е сутки госпитализации 
больной умер. 
На основании анамнеза, клиниче-
ской картины и результатов обсле-
дования больному поставлен кли-
нический диагноз: «Идиопатиче-
ский легочный фиброз, обострение, 
ОДН III ст., гипоксемическая легоч-
ная гипертензия, легочное сердце».
Аутопсийное исследование. Мно-
жественные спайки плевральных 
полостей. Легкие с поверхности 
синюшно-красного цвета, средне-
бугристые, при пальпации плотные, 
массой 1300 г. На разрезах темно-
красные с выраженной сетью беле-
соватой ткани легких. В просветах 
бронхов всех калибров сероватая 
жидкая слизь в умеренном количе-
стве. Стенки бронхов тонкие, серо-
ватого цвета, не выступают над по-
верхностью разрезов. Лимфатиче-
ские узлы бифуркации трахеи эла-
стичные диаметром до 2 см, на раз-
резе черного цвета.
Гистологическое исследование. Ле-
гочная ткань деформирована за счет 
фиброза значительной части ме-
жальвеолярных перегородок с уме-
ренным числом лимфоцитов, участ-
ки пролиферации фибробластов 
(рис. 2). Встречаются участки аль-
веол с врастающей в их просвет гра-
нуляционной тканью в виде поли-
пов (рис. 3). В части полостей аль-
веол скопление альвеолярных ма-
крофагов и альвеолоцитов II типа. 
В других участках широкие гиали-
новые мембраны по контурам аль-
веол (рис. 4), очаговая пролифера-
ция альвеолоцитов II типа и очаги 
плоскоклеточной метаплазии аль-
веолярного эпителия (бронхиолиза-
ция альвеол). Встречаются полости 
в 2—4 раза больше по диаметру, чем 
альвеолы, выстланные однорядным 
кубическим эпителием (см. рис. 2). 
Эпителий бронхов десквамирован 
в просвет, строение стенок бронхов 
и бронхиол обычное. Очаговая ин-
фильтрация лимфоцитами стенок 
отдельных артериол.
Патологоанатомический диагноз.
Обычная интерстициальная пнев-
мония с микросотами в фазе обо-
стрения в виде диффузного альвео-
лярного повреждения.

Обсуждение
Обострение ИЛФ не является рари-
тетным или даже редким событием: 
по данным D.S. Kim и соавт. разви-
тие обострений в течение 1 года на-
блюдалось у 9% больных ИЛФ [10], 
а по данным другого крупного ис-

Грудная клетка была обычной фор-
мы, ригидная. При аускультации 
легких выслушивалось ослабленное 
дыхание, преимущественно в ниж-
них отделах, над всеми участками 
легочных полей — грубая инспи-
раторная крепитация. Тоны сердца 
были приглушены, ритм правиль-
ный, тахикардия — 113 в мин, АД 
100/70 мм рт.  ст. Температура тела 
— 38,4 °С. Периферических отеков 
не было, отмечены изменения кон-
цевых фаланг пальцев по типу «ба-
рабанных палочек».
В связи с тяжестью состояния боль-
ного провести функциональное ис-
следование легких не удалось. В га-
зовом анализе артериальной кро-
ви — выраженная гипоксемия: РаО2 
37 мм рт. ст., РаСО2 25 мм рт. ст., рН 
7,49, НСО3 19 мэкв/мл, SaO2 76%. 
На ЭКГ: синусовый ритм, блокада 
правой ножки пучка Гиса, поворот 
электрической оси сердца по часо-
вой стрелке. По данным эхокарди-
ографии повышение систолическо-
го давления в легочной артерии до 
68 мм рт. ст., среднего систолическо-
го давления в легочной артерии до 
45 мм рт. ст.
По данным анализов крови: уме-
ренный лейкоцитоз до 12,0×109, по-
вышение СОЭ до 54 мм/час, повы-
шение ЛДГ сыворотки крови до 
618  Ед/ мл (при норме до 450), по-
вышение альвеомуцина 3EG5 до 
179 Ед/мл (при норме до 70), других 
изменений биохимических и имму-
нологических параметров выявле-
но не было. При посеве мокроты па-
тогенных микроорганизмов обнару-
жено не было. 
Рентгенография грудной клетки вы-
явила картину диффузного пнев-
москлероза, больше выраженного в 
нижних и средних отделах; рассеян-
ных очаговых теней, местами слива-
ющихся между собой. Компьютер-
ная томография грудной клетки со-
ответствовала картине обычной ин-
терстициальной пневмонии — из-
менения по типу «сотового легкого», 
нерегулярные линейные тени, утол-
щение междольковых перегородок, 
тракционные бронхоэктазы, кро-
ме того, на фоне данных изменений 
выявлены диффузные изменения по 
типу «матового стекла» (рис. 1).
Больному проводилась терапия кис-
лородом 5—6 л/мин через лицевую 
маску, терапия преднизолоном в/в 
240 мг в сутки, терапия антибиоти-
ками (цефотаксим, ципрофлокса-
цин). Однако, несмотря на назна-
ченную терапию, состояние боль-
ного неуклонно ухудшалось, нарас-
тали явления острой дыхательной 
недостаточности: (для поддержа-
ния SpO2 > 88% больной был пере-
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Рис. 1. КТ больного П. с обострением ИЛФ: утолщение 
междольковых перегородок, тракционные бронхоэктазы, 
изменения по типу «сотового легкого», диффузные 
изменения по типу «матового стекла»

Рис. 3. Больной П.: врастание грануляционной ткани 
в просвет альвеол в виде полипов.
Окраска альциановым синим. ×100.

Рис. 4. Больной П.: гиалиновые мембраны в альвеолах, 
лимфоидная инфильтрация межальвеолярных 
перегородок, полнокровие сосудов, очаговое кровоизлияние.
Окраска гематоксилином и эозином. ×100.

Рис. 2. Больной П.: фиброз межальвеолярных перегородок 
с образованием микросот. 
Окраска гематоксилином и эозином. ×40.
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ляется острая дыхательная недоста-
точность. 
Медикаментозная терапия при обо-
стрении ИЛФ обычно включает сте-
роиды и цитостатики. Данные об 
эффективности стероидов доста-
точно противоречивы: в исследо-
вании Y. Kondoh и соавт., стероиды 
позволили значительно улучшить 
состояние больных с обострением 
ИЛФ, в других исследованиях поло-
жительный эффект стероидов пока-
зан не был [11]. Единодушного мне-
ния о дозах стероидов также нет. 
Японские авторы рекомендуют про-
ведение пульс-терапии метилпред-
низолоном (500—1000 мг) в течение 
первых трех дней с последующим 
переходом на более низкие дозы 
[19]. O. Nishiyama и соавт. на осно-
ве успешного опыта терапии боль-
ного с обострением ИЛФ рекомен-
дуют назначение метилпреднизоло-
на по схеме, принятой для терапии 
больных с фибропролифератив-
ной фазой острого респираторного 
дистресс-синдрома (ОРДС): 2 мг/с 
в течение 14 дней, с последующим 
снижением дозы [13]. Среди пер-
спективных иммуносупрессивных 
препаратов для терапии обостре-
ния ИЛФ в последнее время боль-
шое внимание уделяется циклоспо-
рину. В небольшом ретроспектив-
ном исследовании S. Homma и со-
авт. терапия циклоспорином в дозе 
1—2 мг/кг/с привела к уменьшению 
летальности больных: среди 9 боль-
ных, получавших циклоспорин, вы-
жило 6  больных (67%), эти данные 
выглядят очень обнадеживающими 
по сравнению со среднестатисти-
ческими показателями летальности 
больных с обострением ИЛФ [8]. В 
работе S. Sakamoto и соавт. средняя 
выживаемость среди больных с обо-
стрением ИЛФ, получавших цикло-
спорин, составляла 285 дней, в кон-
трольной группе — 60 дней [16].
Антикоагулянты также входят в 
скудный список лекарственных пре-
паратов, используемых у больных с 
обострением ИЛФ. Их потенциаль-
ная эффективность связана с пре-
дотвращением формирования тром-
боза in situ, ослаблением протромбо-
тического стимула вследствие нару-
шения целостности альвеол и пре-
дотвращением депозиции фибрина 
в альвеолярном пространстве после 
острого повреждения легких. В про-
спективном исследовании, включав-
шем 56 больных ИЛФ, госпитализи-
рованных в стационар, в том числе и 
с обострением ИЛФ, было отмечено, 
что пациенты, получавшие терапию 
прямыми и непрямыми антикоагу-
лянтами, имели лучший прогноз по 
сравнению с больными, не получав-

ем у ИЛФ в период быстрого ухудше-
ния клинической картины, за исклю-
чением некоторых случаев, где высок 
риск инфекционных или онкологи-
ческих осложнений. Среди возмож-
ных причин обострения ИЛФ неко-
торые авторы отмечают: использова-
ние противоопухолевых лекарствен-
ных средств, лучевую терапию, отме-
ну или быстрое снижение противо-
воспалительных препаратов [19].
Методы имидж-диагностики, осо-
бенно компьютерная томография 
высокого разрешения (КТВР) —это 
важнейшее пособие в диагности-
ке обострения ИЛФ. Характерными 
находками при обострении ИЛФ яв-
ляются «новые» паренхиматозые за-
темнения по типу «матового стекла», 
реже по типу консолидации, возни-
кающие на фоне изменений, типич-
ных для ИЛФ (нерегулярные линей-
ные тени, кистозные просветления, 
дезорганизация легочной паренхи-
мы, тракционные бронхоэктазы) [2]. 
Распределение свежих паренхиматоз-
ных затемнений может иметь про-
гностическое значение: в исследова-
нии M. Akira и соавт., летальность 
больных с диффузными паренхима-
тозными затемнениями составила 
100%, с мультифокальными — 50%, с 
периферическими — 17% [2]. 
Морфологическим субстратом обо-
стрения ИЛФ, по данным большин-
ства известных исследований, явля-
ется сочетание ОИП и диффузного 
ДАП [2, 3, 6, 10, 11, 15], т.е. форми-
рование гиалиновых мембран, ре-
активная гиперплазия альвеолоци-
тов II типа, замещение поврежден-
ных эпителиальных клеток альвеол 
фибробластами и накопление кол-
лагена (так называемая фибропро-
лиферация) [1]. Полный набор дан-
ных признаков присутствует дале-
ко не всегда, например в исследова-
нии Y. Kondoh и соавт., при наличии 
всех признаков ДАП, ни в одном из 
3 описанных случаев не было вы-
явлено гиалиновых мембран [11]. 
В   исследовании J.G. Parambil и со-
авт., при изучении биопсийного ма-
териала у больных с обострением 
ИЛФ были выявлены гиалиновые 
мембраны (в 5 из 7 случаев), плоско-
клеточная метаплазия бронхиоляр-
ного эпителия (4 больных), фибри-
новые тромбы (1 больной) [15]. 
Прогноз больных с обострени-
ем ИЛФ очень плохой. Госпиталь-
ная летальность, по данным про-
веденных исследований, колеблет-
ся от 53 до 86% (в среднем — 75%) 
[2, 3, 10, 15]. Большинство больных 
в опубликованных работах находи-
лись на искусственной вентиляции 
легких. Основной причиной смер-
ти больных с обострением ИЛФ яв-

следования, включавшего 168 боль-
ных ИЛФ, обострение ИЛФ предше-
ствовало смерти больных в 47% слу-
чаев [12].
Клиническая картина обострения 
ИЛФ описана недостаточно полно, в 
основном во всех известных работах 
использовались критерии Kondoh и 
Akira [2, 11]. Наш больной полно-
стью соответствовал данным крите-
риям. Однако некоторые эксперты 
обращают внимание, что некоторые 
больные с обострением ИЛФ мо-
гут иметь длительность нарастания 
одышки больше, чем 30 дней, и тем 
не менее, с морфологической точ-
ки зрения, полностью укладывать-
ся в картину обострения ИЛФ, т.е. 
сочетание ОИП с ДАП [10]. Кроме 
того, есть предложения включить в 
критерии обострения ИЛФ маркеры 
альвеолярного воспаления/повреж-
дения, например, ЛДГ или муцин 
KL-6 (аналог отечественного альве-
оломуцина 3EG5) [19].
Причины обострения ИЛФ, как пра-
вило, остаются неизвестными. Так, в 
большинстве исследований, посвя-
щенных данной проблеме, предпри-
нимались все диагностические воз-
можности для исключения респира-
торных инфекций, сердечной недо-
статочности, но причинный фактор 
обострений так и не был найден [3, 
10, 15]. Но иногда можно проследить 
связь развития обострения ИЛФ с 
причинным фактором. В исследова-
нии D.S. Kim и соавт. у 3 из 11 боль-
ных обострение ИЛФ развилось по-
сле выполнения инвазивных диа-
гностических процедур (хирургиче-
ской биопсии легких или проведения 
БАЛ) [10]. Ассоциацию инвазивных 
процедур с обострениями у больных 
ИЛФ подтверждают описания еди-
ничных клинических случаев, в ко-
торых отмечено развитие обостре-
ний ИЛФ после проведения хирур-
гической биопсии легких [5], резек-
ции легких [17], БАЛ [7]. В исследо-
вании J.P. Ultz и соавт., проанализи-
ровавшем исходы больных с интер-
стициальными заболеваниями лег-
ких (ИЗЛ) после хирургической би-
опсии легких за 10-летний период, 
была выявлена довольно высокая 
ранняя летальность больных ИЛФ 
через 30 дней после биопсии: 16,7%, 
в то же время летальность больных 
с другими ИЗЛ после биопсии лег-
ких составляла 1,7% [18]. В данном 
исследовании в 80% случаев причи-
ной смерти больных ИЛФ после би-
опсии явилось острое повреждение 
легких. С учетом таких причинно-
следственных связей, некоторые экс-
перты считают, что проведение ин-
вазивных диагностических проце-
дур является опасным мероприяти-
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шими данной терапии [20]. Однако 
приведенное исследование не было 
рандомизированным и слепым, поэ-
тому его результаты должны учиты-
ваться с определенной долей осто-
рожности.
Респираторная поддержка и кисло-
родотерапия являются обязатель-
ными компонентами терапии обо-

Российское респираторное обще-
ство (РРО) приближается к зна-

ковой дате — 20-летию своего соз-
дания, равно как и учреждения фе-
дерального журнала «Пульмоноло-
гия». Следует заметить, что в это же 
время свое двадцатилетие будет от-
мечать и Европейское респиратор-
ное общество (ERS) и, соответствен-
но, Европейский респираторный 
журнал (ERJ). 2010 год в мире объ-
явлен Годом лёгких, по традиции 
ежегодно проходят дни ХОБЛ, дни 
без курения, дни астмы, дни массо-
вой спирометрии и т.д. 
Завершение первого полугодия Года 
лёгких для членов правления РРО 
ознаменовалось важными встреча-
ми. 27 июня в Петрозаводске под 
руководством академика РАМН 
А.Г. Чучалина прошло заседание со-
ветов экспертов и оргкомитета гря-
дущего XX Национального конгрес-
са по болезням органов дыхания. 
Президент конгресса профессор 
Я.Н. Шойхет (Барнаул) представил 
проект программы. Грядущий фо-
рум врачей будет отражать наиболее 
значимые изменения в респиратор-
ной медицине: обновленные прото-
колы ведения больных бронхиаль-
ной астмой, пневмонией, ХОБЛ. Ди-
лемма меняющихся штаммов виру-
са гриппа будет предметом отдель-
ной дискуссии. Отчасти связанная 
с этим проблема фиброгенеза в лёг-
ких получит отражение в лекциях 
и симпозиумах. Многогранным бу-
дет раздел пульмонологии детско-
го возраста. Следует отметить рас-
ширение хирургических секций, а 
также обсуждение методов интен-
сивной терапии при патологии ор-
ганов дыхания. На симпозиуме по 
саркоидозу состоится презентация 
национальной монографии «Сар-
коидоз», ставшей третьей книгой 
в этой серии работ отечественных 
лидеров респираторной медицины. 

Этот труд подготовлен 40 соавтора-
ми разных специальностей из раз-
ных городов России.
Два расширенных Совета экспер-
тов по современным методам диа-
гностики и лечения бронхиальной 
астмы прошли в Москве и Петроза-
водске. Их проведение было связано 
с выходом в свет официального за-
явления Американского торакаль-
ного общества и Европейского ре-
спираторного общества «Контроль 
бронхиальной астмы и обострений. 
Стандартизация конечных точек для 
клинических исследований бронхи-
альной астмы и клинической прак-
тики». Заявление содержит много 
радикальных предложений по мо-
ниторированию этого заболевания, 
делает ключевым показателем кли-
нической физиологии ОФВ1 (ранее 
доминировала пикфлоуметрия) до 
и после применения бронхолити-
ков, обосновывает удобство и раци-
ональность внедрения в реальную 
клиническую практику кратких во-
просников для пациентов и оценку 
качества жизни, связанного со здо-
ровьем пациента. Второй причиной 
встречи экспертов был процесс по-
стоянного совершенствования ле-
чения астмы, обеспечивающиго вы-
сокий уровень контроля над забо-
леванием. Препаратами сегодняш-
него дня стали бронхолитики дли-
тельного действия и их сочетание с 
ингаляционными кортикостероида-
ми. Можно ожидать появления фик-
сированных комбинаций, которые 
больной бронхиальной астмой будет 
ингалировать один раз в день. При-
ближаются к практическому приме-
нению противовоспалительные пре-
параты новых классов. Эксперты от-
метили, что Россия, особенно в ре-
гиональных центрах, отстаёт от до-
стижений современной респиратор-
ной медицины, доминирует свобод-
ная комбинация бронхолитиков ко-

роткого действия и ингаляционных 
стероидов — международный стан-
дарт 10-летней давности. Стремле-
ние к сиюминутной дешевизне при-
водит к увеличению затрат на лече-
ние трудноконтролируемых обо-
стрений, связанных с пребывани-
ем в стационаре и даже в отделени-
ях интенсивной терапии. Ближе все-
го к ситуации в Великобритании и 
США сегодня Москва, где примене-
ние фиксированных комбинаций и 
препаратов длительного действия 
доминирует над другими схемами 
лечения. В этих странах достоверно 
реже встречаются обострения БА, 
требующие госпитализации, затра-
ты на реальное лечение превышают 
затраты на коммунальные услуги ле-
чебных учреждений.

 Источник: «Российское 
респираторное общество»

стрения ИЛФ. Тактика респира-
торной поддержки не отличает-
ся от той, что принята в настоящее 
время при остром респираторном 
дистресс-синдроме, — протектив-
ная вентиляция легких [21]. У ряда 
больных также возможно примене-
ние неинвазивной вентиляции лег-
ких, но необходимо подчеркнуть, 

что для данного метода респиратор-
ной поддержки необходим строгий 
отбор больных, главными критерия-
ми являются сохранение сознания и 
кооперативность больного, а также 
стабильная гемодинамика [22]. В це-
лом, эффективность респираторной 
поддержки у больных с обострени-
ем ИЛФ очень мала [21].
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