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П  од термином “идиопати-
ческие интерстициальные 
пневмонии" (ИИП) объеди-

няют несколько интерстициальных 
заболеваний легких (ИЗЛ), характери-
зующихся следующими признаками:  
• неизвестная этиология;
• прогрессирующая одышка при 

физических нагрузках;
• кашель, чаще непродуктивный;
• крепитация при аускультации легких;
• диффузные изменения на рентгено-

графии и компьютерной томогра-
фии легких;

• рестриктивные вентиляционные 
изменения, снижение диффузион-
ной способности легких, увеличение 
альвеолоартериального градиента 
(АаРО2).
Однако между ИЗЛ есть и много раз-

личий (морфологических, в плане лече-
ния и прогноза), позволяющих считать 
каждую из форм ИИП обособленной 
нозологической единицей [1].

В 2002 г. Согласительной комис-
сией Американского торакально-
го и Европейского респираторного 

обществ (ATS/ERS) была предложена 
новая клинико-патологическая клас-
сификация, базирующаяся на соот-
ветствии каждой клинической форме 
ИИП определенного гистологическо-
го варианта. В данной классифика-
ции рассматривается семь форм ИИП 
(табл. 1, 2) [1].

Ниже будут рассмотрены наиболее 
распространенные формы ИИП.

Идиопатический 
легочный фиброз

ИЛФ является одним из наиболее 
часто встречающихся заболеваний 
из группы ИИП. В международном 
согласительном документе [2] пред-
ложено следующее определение ИЛФ: 
специфическая форма хронической 
интерстициальной фиброзирующей 
пневмонии, ограниченная легкими и 
ассоциированная с гистологической 
картиной обычной интерстициальной 
пневмонии по данным хирургической 
(торакоскопической или открытой) 
биопсии легких. Этиология ИЛФ 
неизвестна.

Синонимами ИЛФ являются “идио-
патический фиброзирующий альвео-
лит” − термин, традиционно исполь-
зуемый в нашей стране, и “крипто-
генный фиброзирующий альвеолит”, 
получивший большее распространение 
в Великобритании.

По данным Raghu и соавт., распро-
страненность ИЛФ составляет у лиц 
18–34 лет 4 случая на 100 тыс. населе-
ния, старше 75 лет – 227,5 на 100 тыс.; 
заболеваемость – 1,2–76,4 случая на 
100 тыс./год [3].

На роль этиологических факторов 
ИЛФ претендуют курение, опреде-
ленные виды пыли, вирусы. В иссле-
довании случай–контроль было уста-
новлено, что курение повышает риск 
развития ИЛФ в 1,6–2,9 раза [4]. 
В нескольких эпидемиологических 
исследованиях показана взаимосвязь 
ИЛФ и профессионального контакта с 
металлической и древесной пылью [5]. 
На участие в патогенезе ИЛФ претен-
дуют латентные “медленные” вирусы 
гепатита С, Эпштейн–Барра, аденови-
русы и др. [2]. Относительно недавно 
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Таблица 1. Клинико-патологическая классификация ИИП
Гистологический паттерн Клинический диагноз

Обычная интерстициальная пневмония Идиопатический легочный фиброз (ИЛФ)
Неспецифическая интерстициальная пневмония Неспецифическая интерстициальная пневмония (НИП)
Организующаяся пневмония Криптогенная организующаяся пневмония (КОП)
Диффузное альвеолярное повреждение Острая интерстициальная пневмония (ОИП)
Респираторный бронхиолит Респираторный бронхиолит, ассоциированный с ИЗЛ (РБ-ИЗЛ)
Макрофагальная интерстициальная пневмония Десквамативная интерстициальная пневмония (ДИП)
Лимфоцитарная интерстициальная пневмония Лимфоцитарная интерстициальная пневмония (ЛИП)
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была установлена ассоциация между 
ИЛФ и рефлюкс-эзофагитом [6].

Заболевание обычно встречается у 
пациентов старше 50 лет, чаще – у муж- 
чин (1,7 : 1,0) [7]. Основной жалобой 
больных является одышка при физи-
ческой нагрузке [2, 8]. По мере раз-
вития ИЛФ одышка нарастает вплоть 
до полной инвалидизации больного. 
Начало болезни, как правило, латент-
ное, лихорадка не характерна для 
ИЛФ. Частым симптомом является 
сухой (около 75 %), иногда продук-
тивный (до 20 %), кашель, даже с про-
дукцией гнойной мокроты, особенно 
у больных с тяжелыми формами ИЛФ 
[2, 8]. К другим симптомам относят-
ся общая слабость, артралгии (около 
20 %), миалгии, изменение ногтевых 
фаланг в виде “барабанных палочек” 
(50–90 %) [2, 8]. Характерным аускуль-
тативным феноменом при ИЛФ явля-
ется конечно-инспираторная крепита-
ция, которую сравнивают с “треском 
целлофана” или замком-молнией 
(хрипы “velcro”). Наиболее часто 
хрипы выслушиваются в заднебазаль-
ных отделах, но при прогрессировании 
ИЛФ крепитация может выслушивать-
ся над всей поверхностью легких и в 
течение всей фазы вдоха.

По мере прогрессирования забо-
левания появляются признаки дыха-
тельной недостаточности и легочного 

сердца: диффузный серо-пепельный 
цианоз, усиление II тона над легоч-
ной артерией, тахикардия, набухание 
шейных вен, периферические отеки. 
Снижение массы тела больных вплоть 
до развития кахексии является харак-
терным признаком терминальной ста-
дии ИЛФ [2, 7, 8].

Лабораторные тесты обычно не 
имеют большого значения при ИЛФ. 
До 90 % больных имеют умеренное 
повышение СОЭ, 30–40 % пациен-
тов – повышение общего уровня 
иммуноглобулинов и криоглобули-
нов [2], 20–30 % – повышение титров 
ревматоидного и антинуклеарного 
факторов [8]. 

ИЛФ относится к рестриктивным 
легочным заболеваниям, и его харак-
терной функциональной особенно-
стью является снижение легочного 
комплаенса и статических легоч-
ных объемов (общей емкости лег-
ких – TLC, функциональной оста-
точной емкости – FRC, остаточно-
го объема – RV) [9]. Соотношение  
FEV1/FVC находится в пределах 
нормы или даже повышено. Один из 
ранних признаков заболевания – сни-
жение диффузионной способности 
легких DLCO [9].

Наиболее частыми рентгенографиче-
скими признаками ИЛФ являются дву-
сторонние изменения ретикулярного 

характера, более выраженные в нижних 
отделах легких. При прогрессировании 
заболевания ретикулярный паттерн 
становится более грубым, тяжистым; 
появляются округлые кистозные про-
светления, отражающие формирование 
“сотового легкого” [10].

Более ценную информацию можно 
получить при помощи компьютер-
ной томографии высокого разреше-
ния (КТВР). Характерными наход-
ками являются нерегулярные линей-
ные тени, кистозные просветления, 
фокальные очаги снижения прозрач-
ности легочных полей по типу “мато-
вого стекла” (обычно не более 30 % от 
общей площади легких), утолщение и 
иррегулярность бронхиальных стенок 
[10]. В областях с наиболее выражен-
ными изменениями часто выявляют 
признаки дезорганизации легочной 
паренхимы и тракционные бронхоэк-
тазы (рис. 1). Наибольшие изменения 
выявляют в базальных и субплевраль-
ных отделах легких [10].

Морфологическая картина при 
ИЛФ соответствует гистологическому 
паттерну обычной интерстициальной 
пневмонии. 

Его ключевые черты: 
•	массивный фиброз, вызывающий 

ремоделирование архитектуры лег-
ких с частым формирований “сото-
вых” изменений; 

Таблица 2. Клиническая характеристика больных с ИИП
ИЛФ ДИП РБ-ИЗЛ ОИП КОП НИП ЛИП

Средний 
возраст (годы)

65 40 35 50 55 55 47

Заболевание у 
детей

Нет Редко Нет Редко Нет Иногда Нет

Течение Хроническое 
(> 12 мес.)

Подострое 
(месяцы–годы)

Подострое 
(месяцы–
годы)

Внезапное 
(1–2 нед.)

Острое или 
подострое

Подострое-
хроническое 
(месяцы–
годы)

Хроническое 
(> 12 мес.)

Барабанные 
палочки

Часто Часто Нет Нет Нет Иногда Редко

Лихорадка Редко Нет Нет 50 % 70 % 10–30 % 33 %
Терапия Плохой ответ 

на ГКС и 
цитостатики

Отказ от 
курения, 
хороший ответ 
на ГКС

Отказ от 
курения, ответ 
на ГКС неясен

Плохой ответ 
на ГКС

Хороший ответ 
на ГКС

Хороший ответ 
на ГКС

Хороший 
ответ на ГКС

Прогноз 5-летняя 
летальность 
80 % (медиана 
выживаемости 
2–3 года)

5-летняя 
летальность 
< 5 %

7-летняя 
летальность 
25 %

60 %-ная 
летальность за 
< 6 мес.

5-летняя 
летальность 
< 5 %

5-летняя 
летальность < 
10 % 

Медиана 
выживаемости 
> 11 лет

Примечание. ГКС – глюкокортикостероиды.
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•	фокусы фибробластов по периферии 
плотных фиброзных полей; 

•	“пятнистый” тип распределения 
морфологических изменений. 
Пятнистость, или гетерогенность, 

поражения паренхимы проявляется 
чередованием неизмененных легоч-
ных единиц, очагов интерстициально-
го воспаления, фиброза и кистозных 
изменений [11].

Бронхоальвеолярный лаваж (БАЛ) 
имеет определенное диагностическое 
значение при ИЛФ, позволяет оценить 
течение, прогноз, а также монитори-
ровать выраженность воспаления при 
терапии заболевания. Характерной 
находкой при ИЛФ является повы-
шение общего числа клеток, нейтро-
филов и эозинофилов [1, 2]. Однако 
данные признаки встречаются и при 
других ИЗЛ (асбестоз, лекарственно-
обусловленные легочные фиброзы, 
силикозы), что ограничивает диагно-
стическую ценность БАЛ. 

Хирургическая биопсия легких явля-
ется “золотым стандартом” диагности-
ки ИЛФ, но ее широкое использова-
ние сдерживают очевидные недостатки: 
инвазивность, высокая стоимость про-
цедуры, задержка в назначении тера-
пии, невозможность многократного 
повторения [1]. Кроме того, хирурги-
ческая биопсия может быть сопряжен-
ной с высоким риском для больного. 
Согласительная комиссия ATS/ERS 
предложила использовать клинико-
рентгенологические критерии для опре-
деления вероятного диагноза ИЛФ без 
проведения биопсии легких (табл. 3) 
[1]. У взрослого иммунокомпетентного 
больного наличие всех четырех больших 
критериев и минимум трех из четырех 
малых критериев повышает вероятность 
правильного диагноза ИЛФ.

Проведение хирургической биоп-
сии легких может быть рекомендовано 

больным с атипичными клиническими 
и КТВР-признаками ИЛФ, при взве-
шенном риске инвазивного характера 
данной процедуры [1].

Современное лечение ИЛФ постро-
ена в основном на применении ГКС и 
цитостатиков – препаратов, способ-
ных воздействовать на воспалительные 
и иммунологические звенья развития 
заболевания [2, 12]. В основе тако-
го подхода лежит положение, будто 
прогрессирующий фиброз, лежащий в 
основе ИЛФ, является следствием хро-
нического персистирующего воспале-
ния, агрессивное подавление которо-
го может блокировать формирование 
фиброзных изменений.

Широко используются три режи-
ма противовоспалительной терапии: 
монотерапия ГКС, комбинация ГКС 
с азатиоприном и комбинация ГКС 
с циклофосфамидом. Согласительная 
комиссия ATS/ERS рекомендует отда-
вать предпочтение двум последним 
режимам [2]:

ГКС (преднизолон или другие ГКС  
в дозе, эквивалентной преднизолону): 
•	0,5 мг/кг “тощей” массы тела в сутки 

в течение 4 недель;
•	0,25 мг/кг идеальной массы тела  

в сутки в течение 8 недель;
•	снижение дозы до 0,125 мг/кг в день 

или 0,25 мг/кг через день
+ азатиоприн

•	2–3 мг/кг “тощей” массы тела в 
сутки; 

•	начальная доза – 25–50 мг/сут; дозу 
повышают на 25 мг каждые 1–2 не- 
дели до достижения максимальной 
дозы;

•	максимальная доза – 150 мг/сут
или 
циклофосфамид

•	2 мг/кг “тощей” массы тела в сутки;
•	начальная доза – 25–50 мг/сут; дозу 

повышают на 25 мг каждые 1–2 не- 

дели до достижения максимальной 
дозы;

•	максимальная доза – 150 мг/сут.
Терапия проводится минимум в 

течение 6 месяцев. Обязательно тща-
тельное мониторирование побочных 
эффектов лечения.

Во многих центрах основой медика-
ментозной терапии ИЛФ по-прежнему 
остаются пероральные ГКС. Такая 
терапия приводит к объективному 
эффекту лишь у 15–20 % больных 
ИЛФ, однако “респондеры” имеют 
более благоприятный прогноз по срав-
нению с “нон-респондерами” [12]. 
Проблемой при назначении высоких 
доз ГКС является большая частота 
побочных эффектов (до 90 %). 

Циклофосфамид является цитоток-
сическим алкилирующим препаратом, 
его иммуносупрессивное действие 
опосредуется уменьшением числа 
лейкоцитов, особенно лимфоцитов. 
Азатиоприн относится к пуриновым 
аналогам, основным механизмом его 
действия является блокада синтеза 
ДНК. Оптимальной считается доза 
цитостатика, снижающая общее число 
лейкоцитов до 3–4 тыс./мл или число 
лимфоцитов в 2 раза. Главным аргу-
ментом против назначения цитостати-
ков при ИЛФ является высокий потен-
циал развития побочных эффектов, 
особенно при использовании цикло-
фосфамида.

Разочаровывающие результаты тера-
пии ИЛФ противовоспалительными 
агентами привели к развитию альтер-
нативного подхода, базирующегося на 
снижении избыточного образования 
коллагена в легких или ускорении его 
деградации. К числу антифиброзных 
препаратов относятся, в частности, 
пирфенидон и бозентан.

Пирфенидон рассматривается как 
перспективный антифиброзный пре-

Таблица 3. Клинико-рентгенологические критерии вероятного диагноза ИЛФ [2]
Большие критерии Малые критерии

Исключение других интерстициальных заболеваний легких, вызванных известными 
причинами, такими как прием лекарств, экспозиция к вредным факторам внешней 
среды, системные заболевания соединительной ткани

Возраст более 50 лет

Изменения функции внешнего дыхания, включающие рестриктивные изменения и 
нарушение газообмена

Незаметное, постепенное появление 
диспноэ при физической нагрузке

Двусторонние ретикулярные изменения в базальных отделах легких с минимальными 
изменениями по типу “матового стекла” по данным КТВР

Длительность заболевания более 3 месяцев

По данным трансбронхиальной биопсии или БАЛ нет признаков, свидетельствующих об 
альтернативном диагнозе

Инспираторная крепитация в базальных 
отделах легких
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парат. В исследовании Azuma и соавт. 
терапия пирфенидоном у больных ИЛФ 
привела к достоверному улучшению 
показателей FVC и SрO2, уменьшению 
числа обострений заболевания [13].

Бозентан – антагонист эндотелино-
вых рецепторов, снижает депонирова-
ние коллагена в легких. В недавно завер-
шенном плацебо-контролируемом 
исследовании BUILD-1 проводилась 
оценка эффективности и безопасности 
терапии бозентаном в течение 12 меся-
цев у больных ИЛФ [14]. Бозентан не 
улучшал переносимость физических 
нагрузок, но замедлял прогрессиро-
вание заболевания и на 38 % снижал 
риск летального исхода. 

Другим подходом к терапии ИЛФ 
является применение антиоксидант-
ной терапии. В ряде исследований 
показан дефицит основного природ-
ного экстрацеллюлярного антиокси-
данта глутатиона на уровне альвеол. 
Предшественником глутатиона явля-
ется N-ацетилцистеин (NAC), кото-
рый при добавлении к стандартной 
терапии ИЛФ (преднизолон + азатио-
прин) в рандомизированном контро-
лируемом исследовании IFIGENIA 
замедлял ухудшение показателей 
функции внешнего дыхания [15].  
В настоящее время ведущие эксперты 
отдают предпочтение терапии ИЛФ, 
включающей три препарата (предни-
золон, азатиоприн и NAC).

Неспецифическая 
интерстициальная  
пневмония

Наряду с ИЛФ НИП является одной 
из наиболее распространенных форм 
ИИП. Как самостоятельная форма 
ИЗЛ НИП была описана относитель-
но недавно – в 1994 г. [16]. Основной 
особенностью гистологической карти-
ны НИП является временная гомоген-
ность изменений: все они появились 
приблизительно в одно время.

Эпидемиология НИП изучена недо-
статочно. При ретроспективном ана-
лизе гистологических препаратов, 
которые раньше описывали как ИЛФ, 
оказалось, что до 43 % из них соот-
ветствуют картине НИП [17]. То есть 
распространенность НИП приблизи-
тельно такая же, как и ИЛФ.

НИП может быть идиопатической, 

именно эта форма входит в группу 
ИИП. Но морфологическая карти-
на, соответствующая паттерну НИП, 
может быть и при поражении легких 
у пациентов со смешанным заболева-
нием соединительной ткани (СЗСТ), 
гиперчувствительным или радиаци-
онным пневмонитом, иммунодефи-
цитными пневмопатиями [16–18]. 
Относительно недавно Shimizu и 
соавт. предложили гипотезу, согласно 
которой механизмы фиброобразова-
ния при НИП ассоциированы с имму-
нологическими факторами [19].

Основным симптомом при НИП 
является одышка (около 100 %), кото-
рая имеет те же особенности, что и 
у больных ИЛФ [20]. Немного реже 
больные жалуются на непродуктив-
ный кашель (60 %), еще реже – на 
системные симптомы: утомляемость, 
слабость, снижение массы тела. В ряде 
случаев (до 30 %) у больных имеет-
ся субфебрильная лихорадка [17].  
У большинства больных НИП (более 
80 %) выслушивают инспиратор-
ную крепитацию, у ряда пациентов  
(25 %) – инспираторный писк 
(squeaks). Синдром “барабанных пало-
чек” обнаруживают приблизительно у 
40 % больных НИП, т. е. примерно  
в 2 раза реже, чем при ИЛФ [20].

Рентгенография грудной клетки при 
НИП чаще всего выявляет двусто-
ронние изменения по типу “матового 
стекла” и ретикулярные изменения в 
нижних отделах легких. Характерной 
находкой при КТВР является синдром 
“матового стекла”, часто ассоциируе-
мый с признаками легочного фибро-
за и тракционными бронхоэктазами  
(рис. 2) [1, 17]. 

Для подтверждения диагноза НИП 
необходимо проведение открытой или 
торакоскопической биопсии легких 
[17], однако, как считают Watanabe и 
соавт., для этого достаточно транс-
бронхиальной биопсии при усло-
вии исключения ИЛФ по данным  
КТВР [21].

Прогноз при НИП более благопри-
ятный, чем при ИЛФ. Клиническое 
течение и выживаемость больных 
зависят от выраженности легочного 
фиброза. Пятилетняя выживаемость 
при клеточном варианте составля-
ет 100 %, при фиброзном варианте –  
90 %. Десятилетняя выживаемость 
при НИП составляет около 35 % [17]. 
Длительное наблюдение за больными 
свидетельствует, что НИП не является 
ранней стадией ИЛФ. 

Лечение НИП напоминает терапию 
при ИЛФ. Применение ГКС без/с 
добавлением цитостатиков приводит к 
улучшению или стабилизации прибли-
зительно у 75 % больных [17, 20]. Как 
и у больных ИЛФ, при НИП в схему 
терапии включают NAC. 

Криптогенная  
организующаяся  
пневмония

КОП описана Davison в 1983 г. [23]. 
Синонимами КОП являются облите-
рирующий бронхиолит с организую-
щейся пневмонией [24] и пролифера-
тивный бронхиолит [25]. 

В большинстве случаев (70–90 %) 
КОП является идиопатической [24]. 
Среди установленных причин наиболь-
шее значение имеют СЗСТ и осложне-
ния лекарственной терапии (амиода-
рон, препараты золота и др.) [26].

Рис. 1. Идиопатический легочный фиброз: картина КТВР и гистологическая 
картина (стрелкой указаны фокусы фибробластов)
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Заболевание чаще развивается 
у людей в возрасте 50–60 лет, муж-
чины и женщины болеют одинако-
во часто. Клиническая картина КОП 
характеризуется острым/подострым 
течением, часто напоминает бактери-
альную пневмонию. Средняя продол-
жительность заболевания до момен-
та постановки диагноза составляет  
2–6 месяцев [26]. Наиболее частыми 
симптомами КОП являются кашель 
(90 %), одышка при физической 
нагрузке (80 %), лихорадка (60 %), про-
дукция мокроты, слабость, снижение 
массы тела (50 %) [26]. Характерный 
аускультативный феномен – конечно-
инспираторная крепитация (75 %); 
свистящие хрипы выслушиваются 
реже, обычно вместе с крепитацией. 
Синдром “барабанных палочек” не 
характерен для КОП. Рутинные лабо-
раторные тесты выявляют лейкоцитоз 
периферической крови (50 %), повы-
шение СОЭ и C-реактивного белка  
(70–80 %) [1, 26].

Типичным рентгенологическим при-
знаком КОП является наличие двусто-

ронних (реже – односторонних) пят-
нистых плотных очагов консолидации 
субплевральной локализации; легоч-
ные объемы обычно сохранены [10]. 
Реже выявляют диффузные узелково-
сетчатые изменения (20 %). При КТВР 
очаги консолидации с “воздушными 
бронхограммами” и очаги “мато-
вого стекла” обнаруживают в 80 %  
случаев (рис. 3) [10]. Размер инфиль-
тратов может варьироваться от 2 см до 
долевого поражения. При КОП описа-
на миграция легочных инфильтратов, 
чаще всего – от нижних к верхних отде-
лам легких [1, 10, 26]. Более редкими 
находками при КТВР у больных КОП 
являются центролобулярные узелки, 
линейные тени, плевральный выпот.

При функциональных исследова-
ниях зачастую выявляют умеренные 
рестриктивные изменения (снижение 
RV, FRC); бронхиальная обструкция 
встречается редко (20 %), в основном 
у курильщиков [26]. У большинства 
больных обнаруживают выраженное 
снижение DLCО и признаки наруше-
ния газообмена.

Морфологическая картина КОП 
характеризуется наличием полиповид-
ной грануляционной ткани, состоя-
щей из пролиферирующих фибробла-
стов и миофибробластов, в просвете 
респираторных бронхиол и альвеол 
и хронического воспаления, окру-
жающего альвеолы (рис. 3) [23–25]. 
Патологические изменения имеют, как 
правило, “пятнистое”, перибронхиаль-
ное распространение без значительно-
го нарушения легочной архитетоники. 
Выраженные фиброзные изменения не 
характерны для КОП. При цитологиче-
ском исследовании БАЛ, как правило, 
обнаруживают высокий лимфоцитоз  
(> 25 %), пропорция нейтрофилов и 
эозинофилов также повышена [28]. 

Спонтанное улучшение при КОП 
описано, но случается редко [26]. 
Терапия выбора – пероральные ГКС. 
Клиническое улучшение наступает уже 
через 1–3 суток от начала приема пер-
вой дозы; рентгенологические измене-
ния  исчезают через несколько недель. 
Обычно начинают с преднизолона в 
дозе 0,75 мг/кг/сут, через 2–4 недели 
дозу постепенно уменьшают, общая 
длительность терапии ГКС составляет 
от 6 до 12 месяцев [26]. При сниже-
нии дозы ГКС рецидивы заболевания 
возникают довольно часто – в 58 % 
случае, в такой ситуации вновь увели-
чивают дозу стероидов [27].

Прогноз при КОП обычно благопри-
ятный, большинство больных полно-
стью излечиваются при приеме ГКС. 
В редких случаях наблюдается плохой 
ответ на стероиды и неуклонно про-
грессирующее течение КОП [29]. Его 
предикторами являются преимуще-
ственно ретикулярный тип по данным 
КТ, отсутствие лимофоцитоза в БАЛ 
[26]. У таких больных рекомендовано 
использование цитостатиков (цикло-
фосфамида, азатиоприна).

Десквамативная 
интерстициальная пневмония

ДИП является довольно редким 
заболеванием из группы ИИП. Первое 
описание ДИП было сделано Liebow и 
соавт. в 1965 г. [30]. Сам этот термин 
не является точным, скорее всего это 
дань историческим традициям: ранее 
предполагалось, что основными кле-
точными элементами, выявляемыми в 

Рис. 2. Неспецифическая интерстициальная пневмония:
картина КТВР и гистологическая картина (фиброзный вариант)

Рис. 3. Криптогенная организующаяся пневмония:
картина КТ и гистологическая картина
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просвете альвеол, являются десквами-
рованные эпителиальные клетки [30], 
а не альвеолярные макрофаги, как 
было установлено позднее [31].

Эпидемиология ДИП практиче-
ски не изучена. Более 90 % больных 
являются курильщиками. Кроме того, 
описаны редкие случаи ДИП, ассоци-
ированной с другими состояниями –  
СЗСТ, реакциями на лекарственные 
препараты и др. [31–33].

Самым частым симптомом ДИП, как 
и при других ИИП, является одышка, 
возникающая сначала при физической 
нагрузке, а по мере прогрессирования 
заболевания и в покое (встречается у 
85–100 % больных) [20–33]. Вторым 
по частоте симптомом ДИП является 
кашель, чаще всего сухой или с про-
дукцией скудной мокроты (40–80 %) 
[30–33]. Начало заболевания обычно 
постепенное. Системные проявления 
(лихорадка, артралгии и др.) встре-
чаются редко [33]. При физикальном 
обследовании примерно у половины 
больных присутствует крепитация; 
кроме того, также довольно часто (13–
50 %) выявляется симптом “барабан-
ных палочек” [32–33]. Лабораторные 
показатели при ДИП не дают допол-
нительной информации.

Наиболее частым изменением, 
выявляемым у больных ДИП при 
проведении функциональных тестов, 
является выраженное снижение DLCO 
[30, 32–33]. При далеко зашедших 
стадиях заболевания может наблю-
даться гипоксемия, которая заметно 
усиливается при физической нагруз-
ке. Возможно нарушение вентиляции 
по обструктивному и рестриктивному 
типам (последние встречаются в 2 раза 
чаще) [32–33].

Как правило, у больных ДИП изме-
нения обнаруживаются при обыч-
ной рентгенографии грудной клетки  
[10, 30–33]. Самыми частыми из них 
являются двусторонние поля затемне-
ний по типу “матового стекла”, чаще 
всего локализующиеся в нижних отде-
лах легких. Кроме того, примерно у 
50 % больных при КТВР могут быть 
выявлены ретикулярные изменения, 
обычно локализованные и негрубые 
[10, 33]. Примерно в 20 % случаев 
изменения по типу “матового стек-
ла” трансформируются в ретикуляр-

ные изменения, что означает развитие 
легочного фиброза [34].

Кардинальным морфологическим 
признаком ДИП является наличие 
значительного количества макро-
фагов в просвете альвеол [30–33]. 
Альвеолярные перегородки инфиль-
трированы лимфоцитами, иногда эози-
нофилами; может наблюдаться неболь-
шое повышение содержания мезенхи-
мальных клеток, однако фиброз, как 
правило, выражен незначительно. Для 
ДИП характерно гомогенное пораже-
ние всей легочной паренхимы [31].

Диагноз ДИП должен быть рас-
смотрен при наличии соответствую-
щей клинической картины (одышка, 
сухой кашель, “барабанные палоч-
ки”), эпидемиологических факторов 
(курильщик, возраст 40–60 лет), функ-
циональных параметров (снижение 
DLCO) и рентгенологических при-
знаков (симметричные двусторонние 
изменения по типу “матового стекла” 
в базальных отделах легких) [30–33]. 
При сомнительной картине рекомен-
дуют проведение торакоскопической 
биопсии легких [2].

Отказ от курения является первым 
этапом лечения ДИП, т. к. часто ведет 
к обратному развитию заболевания [33]. 
Для большинства больных ДИП основ-
ным лечением является терапия пред-
низолоном в дозе 40–60 мг/сут [33].  

На фоне терапии ГКС клиническое 
улучшение или стабилизация течения 
заболевания наблюдается приблизи-
тельно у двух третей больных [32, 33]. 

Прогноз при ДИП выгодно отлича-
ется от ИЛФ: 5- и 10-летняя выживае-
мость составляет 95,2 и 69,6 % соответ-
ственно. Однако в ряде случаев имеет 
место быстрое прогрессирование ДИП 
с очень плохим прогнозом [32].

Острая интерстициальная 
пневмония

Первое упоминание об ОИП отно-
сится к 1935 г., когда Hamman и Rich 
описали четырех больных с быстро-
прогрессирующей дыхательной недо-
статочностью, приведшей к смерти в 
течение 6 месяцев от начала болезни 
[35]. Длительное время с синдромом 
Hamman–Rich ассоциировали и другие 
ИЗЛ (в первую очередь ИЛФ), однако в 
настоящее время к нему относят только 
ОИП [36, 37]. В современных руковод-
ствах ОИП рассматривается как забо-
левание, характеризующееся прогрес-
сирующей дыхательной недостаточно-
стью, в большинстве случаев приводя-
щей к летальному исходу. Клиническая 
картина напоминает острый респира-
торный дистресс-синдром (ОРДС), 
однако при ОИП неизвестна причина 
заболевания и в процесс не вовлекают-
ся другие системы организма [38].
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Для ОИП характерно очень быстрое 
нарастание симптомов заболевания. 
По данным недавних работ, время от 
появления первых симптомов до обра-
щения за медицинской помощью у 
большинства больных составляет не 
более 3 недель, очень редко превы-
шая 2 месяца [37–40]. У большинства 
больных начало заболевания сопро-
вождается гриппоподобным синдро-
мом. Заболевание развивается в лю- 
бом возрасте: ОИП описан у боль-
ных от 13 до 83 лет [38, 39], средний 
возраст составляет около 54 лет [40]. 
Одинаково часто встречается у мужчин 
и женщин. Наиболее частыми симпто-
мами ОИП являются непродуктивный 
кашель и диспноэ. Лихорадка встреча-
ется, по данным разных исследований,  
у 35–75 % больных [40]. К другим 
симптомам ОИП относят миалгии, 
головную боль, слабость. При осмотре 
обращают на себя внимание тахипноэ, 
тахикардия, цианоз. При аускульта-
ции выслушивают крепитацию (около  
70 %), реже – сухие свистящие хрипы 
(около 30 %) [40].

Функциональные тесты неспеци-
фичны (снижение легочных объемов, 
диффузионной способности легких); 
из-за крайней тяжести состояния 
больных полноценное функциональ-
ное исследование затруднено [38, 40]. 
Характерным признаком ОИП явля-
ется выраженная гипоксемия, часто 
рефрактерная к кислородотерапии  
[38, 40]. Большинство больных, опи-
санных в литературе, требовали про-
ведения механической вентиляции 
легких.

Рентгенография выявляет при 
ОИП двусторонние пятнистые рети-
кулонодулярные тени, практически 
распространяющиеся на все легоч-
ные поля, за исключением реберно-
диафрагмальных синусов, и плотные 
инфильтраты (консолидация) [1, 10, 
41, 42]. Легочные поля могут быть 
уменьшены в размерах, в 30 % случа-
ев отмечен небольшой плевральный 
выпот [10, 42].

Типичными находками при КТВР 
являются участки пониженной про-
зрачности паренхимы по типу “мато-
вого стекла” и консолидации (более  
90 %), дилатация бронхов и нарушение 
легочной архитектоники [41, 42].

Морфологической основой ОИП 
являются ранняя и поздняя (органи-
зующаяся) стадии диффузного аль-
веолярного повреждения [11, 37, 39]. 
Поражение легких носит диффуз-
ный характер. В ранней фазе ОИП 
в легких преобладают экссудативные 
изменения в виде интерстициального 
и внутриальвеолярного отека, крово-
излияний, скоплений фибрина в аль-
веолах, в последующем появляются 
гиалиновые мембраны и интерстици-
альное воспаление. Гиалиновые мем-
браны – гомогенные эозинофильные 
ленты, повторяющие контуры альвеол; 
образуются в конце первых суток от 
начала заболевания, достигают пика 
к 4–5-м суткам и сохраняются до двух 
недель. Цитологическая картина БАЛ 
характеризуется повышенным числом 
клеточных элементов с преобладанием 
нейтрофилов (37–74 %) [38]. Для мор-
фологической верификации диагноза 

возможно проведение открытой или 
торакоскопической биопсии легких. 
Однако из-за крайней тяжести состоя-
ния больных ОИП проведение биоп-
сии чаще всего невозможно.

Заболевание характеризуется фул-
минантным течением, прогноз плохой, 
летальность крайне высока (в среднем 
70 %) [37, 40]. 

Больные, “пережившие” острую 
дыхательную недостаточность, в даль-
нейшем могут иметь следующие “сце-
нарии”:
•	полное восстановление функции 

легких;
•	стабильное течение с персистирую-

щими нарушениями легочных функ-
циональных показателей;

•	прогрессирующий легочный 
фиброз;

•	рецидив ОИП [40].
Эффективной терапии ОИП в насто-

ящее время не существует. В боль-
шинстве описанных случаев ОИП 
больные получали высокие дозы ГКС, 
но летальность оставалась высокой. 
Тем не менее эксперты рекомендуют 
использование при ОИП метилпред-
низолона внутривенно по 2 мг/кг/сут  
[40]. Обязательными компонентами 
терапии ОИП являются кислородо-
терапия и респираторная поддержка. 
Тактика респираторной поддержки не 
отличается от принятой в настоящее 
время при ОРДС – протективной вен-
тиляции легких [38]. Возможно, улуч-
шению прогноза при ОИП будут спо-
собствовать новые препараты – экзо-
генный сурфактант, антицитокиновые 
антитела, оксид азота [38].
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