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План лекции 

• 1.Определение ИЗЛ 

• 2.Классификация ИЗЛ 

• 3.Основные клинические проявления и 
особенности течения ИЗЛ 

• Диагностика 

• Дифференциальная диагностика 

• Лечение 



Эпидемиология 
 

• Около 200 заболеваний имеют признаки 
интерстициальных болезней легких(ИБЛ)- 20% 
от всех заболеваний легких, ½ из них неясной 
этиологии 

• Ошибки диагностики 75-80% 

• Специализированная помощь оказывается 
обычно через 1,5-2 года , после появления 
первых симптомов 

 

 



Определение 

• ИБЛ – гетерогенная группа болезней , объединенная 
рентгенологическим синдромом двусторонней 
диссеминации 

• Термины: «диссеминированные заболевания легких», 
«гранулематозные болезни легких», «диффузные 
паренхиматозные болезни легких», «Интерстициальные 
болезни легких» 



Общая черта – альвеолит, чаще иммунной 
природы 

• Отличия – степень и уровень вовлечения в 
патологический процесс основных структур легкого а  
также выраженность и характер прогрессирования 
дыхательной недостаточности 

• При саркоидозе, экзогенном аллергическом 
альвеолите,  альвеолярном протеинозе – поражаются 
строма легкого и дольковые структуры 

• При туберкулезе и пневмокониозах – дольковые 
структуры 

• При ИФА и ревматических болезнях – внутридольковые 
структуры 



Классификация по этиологическому 
признаку 

• Заболевания с известной этиологией 

 

• Неустановленной природы  

 

• Вторичные при системных заболеваниях 



Инфекционные ИБЛ известной этиологии 

• Диссеминированный туберкулез легких 

• Легочные микозы 

• Паразитарные поражения легких 

• Респираторный дистресс-синдром  

• ВИЧ- инфекция 



Неинфекционные ИБЛ 
известной этиологии 

• Пневмокониозы 

• Экзогенные аллергические альвеолиты 

• Лекарственные 

• Радиационные 

• посттрансплантационные 



ИБЛ неустановленной природы 
• Идиопатический легочный фиброз: 

– ИФА-обычная интерстициальная пневмония 
– Десквамативная интерстициальная пневмония 
– Острая интерстициальная пневмония -синдром Хаммена-

Рича 
– Неспецифическая интерстициальная пневмония 

• Саркоидоз 
• Гистиоцитоз Х (легочный лангергансоклеточный 

гистиоцитоз) 
• Альвеолярный протеиноз 
• Идиопатический легочный гемосидероз 
• Некротизирующие васкулиты: гранулематоз Вегенера, 

синдром Churg-Strauss, 
• Синдром Гудпасчера 



Системные заболевания, при которых 
возникают ИБЛ 

• Ревматические болезни: ревматоидный полиартрит, 
СКВ, дерматомиозит, с-м Шегрена 

• Болезни печени: ХАГ, цирроз печени 

• Болезни крови:аутоиммунная гемолитическая анемия, 
идиопатическая тромбоцитопеническая пурпура, 
хронический лимфолейкоз, эссенциальная 
криоглобулинемия 



Системные заболевания, при которых 
возникают ИБЛ 

• Тиреоидит Хашимото 
• Miastenia gravis 
• Болезни кишечника:болезнь Уиппла, 
   язвенный колит, болезнь Крона 
   Хронические болезни сердца 
   Хроническая почечная недостаточность 
   Системные васкулиты 
 
  
 

 



Компоненты дифференциальной диагностики 
ИБЛ 

• Анамнез 

• Клиническая картина 

• Рентгенологическое исследование 

• Функциональная диагностика 

• Лабораторные данные 

• Гистологическая верификация 



Ключевые вопросы анамнеза 
 

• Факторы экологической агрессии 
• Курение 
• Наследственность 
• Сосуществующие болезни 
• Употребление лекарств в связи с сопутствующими 

болезнями 
• Оценка последовательности, скорости появления и 

развития симптомов 
• Установление времени начала болезни- архивные 

рентгенограммы 
• Ответ на начальную терапию 



Клинические симптомы 

• Одышка 

• Кашель 

• Кровохарканье 

• Поражение плевры, пневмоторакс 

• «Треск целлофана» при аускультации 

• Барабанные палочки 



Диагностика ИБЛ с помощью ВРКТ(высокого 
разрешения компьютерной томографии) 

 
А-точность более 90%, но необходимо сопоставление с 

клиникой: 
• Обычная интерстициальная пневмония 
• Лейомиоматоз 
• Гистиоцитоз Х 
• Альвеолярный протеиноз 
• Асбестоз 
• Застойное легкое 
• бронхиолит 



В- определяется круг болезней, рентгенологичеки 
не дифференцируемых друг от друга 

• Пневмокониозы 

• Саркоидоз-бериллиоз 

• Хроническая эозинофильная пневмония 

• Криптогенная организующая пневмония 

• Неспецифическая интерстициальная пневмония 

• Острые гиперчувствительные пневмониты 



С- специфический диагноз не может быть 
установлен 

• Легкое при ревматических болезнях 

• Легочные васкулиты 

• Поражение легких при хронической инфекции 

• Лекарственное поражение легких 



Рентгенологическая диагностика 
интерстициальных болезней легких 



Идиопатический легочный фиброз 
 



Rocket et al. N Engl J Med 2015; 372: 1138-49 

Фиброз − универсальный механизм  
повреждения органов и тканей 



Am J Respir Crit Care Med 2011; 183: 788–824 



ДПЗЛ известной  

этиологии (СЗСТ,  

лекарственные и др.) 

ИИП 
Гранулематозные  

ДПЗЛ 

(ЭАА, саркоидоз и др.) 

Другие ДПЗЛ  

(ЛАМ, ГЦ, ЛАП, etc.) 

ИЛФ 
Др.ИИП  

(не-ИЛФ) 

НСИП 

ОИП 

ДИП 

РБИЗЛ 

КОП 

Классификация интерстициальных заболеваний легких 

55% 
25% 

<2% 

5-10% 

10-15% 

• Клиническая картина 
• ФВД 
• Имидж-диагностика 
• Морфология 

Travis et al. Am J Respir Crit Care Med 2013; 188: 733-48 



Travis et al. Am J Respir Crit Care Med 2013; 188: 733-48 

ДПЗЛ известной  

этиологии (СЗСТ,  

лекарственные и др.) 

ИИП 
Гранулематозные  

ДПЗЛ 

(ЭАА, саркоидоз и др.) 

Другие ДПЗЛ  

(ЛАМ, ГЦ, ЛАП, etc.) 

Связанные с курением Хронические фиброзирующие Острые/подострые 

ИЛФ ОИП ДИП РБИЗЛ КОП НСИП 



 

     

 

Классификация идиопатических интерстициальных пневмоний Американское торакальное общество/Европейское респираторное общество 

Katzenstein Гистологические проявления Клинико-рентгено-патологический 
диагноз 

Обычная интерстициальная 
пневмония (ОИП) 

Обычная интерстициальная 
пневмония (ОИП) 

Идиопатический фиброз легких 
(ИФЛ) 

Десквамативная интерстициальная 
пневмония (ДИП)/респираторный 
бронхиолит интерстициальная 
болезнь легких (РБИБЛ)  

Десквамативная интерстициальная 
пневмония (ДИП) 

Десквамативная интерстициальная 
пневмония (ДИП) 

Респираторный бронхиолит Респираторный бронхиолит 
интерстициальная болезнь легких 
(РБИБЛ) 

Острая интерстициальная 
пневмония (ОсИП) 

Диффузное альвеолярное 
повреждение (ДАП) 

Острая интерстициальная 
пневмония (ОсИП) 

Неспецифическая интерстициальная 
пневмония (НСИП) 

Неспецифическая интерстициальная 
пневмония (НСИП) 

Неспецифическая интерстициальная 
пневмония (НСИП) 

Организующаяся пневмония Криптогенная организующаяся 
пневмония (КОП) 

Редкие варианты интерстициальной 
пневмонии (Лимфоидная ИП, 
фиброэластоз легких и др.) 

Редкие варианты интерстициальной 
пневмонии 

 

Неклассифицируемые ИП  Неклассифицируемые ИП 



ИЛФ 
ДИАГНОСТИКА 



Диагноз ИЛФ 

– Возраст 60−80 лет  

– Медленно прогрессирующая одышка 
при физической нагрузке 

– Непродуктивный кашель  

– Двусторонние инспираторная 
крепитация (VELCRO)1  

– Барабанные палочки  

– Снижение массы тела 

– Слабость 

• Наиболее частые клинические проявления ИЛФ1-3 

«Барабанные палочки» встречаются у 
50% больных ИЛФ1  

1. American Thoracic Society/European Respiratory Society. Am J Respir Crit Care Med 2002;165:277-304.  
2. Raghu G, Collard HR, Egan JJ, et al. Am J Respir Crit Care Med 2011;183:788-824.  

3. Flaherty KR, Mumford JA, Murray S, et al. Am J Respir Crit Care Med 2003;168:543-548.  



КТВР критерии для паттерна ОИП 

Паттерн ОИП  
(все 4 признака) 

Возможный паттерн ОИП  
(все 3 признака) 

Несовместимый с ОИП (любой) 

• Преобладание – базальное и 
периферическое 

• Ретикулярные изменения  
• Сотовое легкое с/без 

тракционных бронхоэктазов  
• Отсутствие признаков, 

обозначенных как 
несовместимые с ОИП (3-я 
колонка) 

• Распределение – базальное 
и периферическое 

• Ретикулярные изменения  
• Отсутствие признаков, 

обозначенных как 
несовместимые с ОИП (3-я 
колонка) 

• Преобладание – средние и 
верхние отделы 

• Перибронховаскулярное 
распределение 

• Выраженные изменения по типу 
матового стекла 
(распространенность > 
ретикулярных изменений) 

• Выраженные микроузелки 
(двусторонние, больше в верхних 
отделах) 

• Очерченные кисты 
(множественные, двусторонние, 
отличные от сотовых изменений) 

• Диффузное мозаичное 
уплотнение/воздушные ловушки 
(двусторонние, в 3 и > долях) 

• Консолидаты в бронхолегочных 
сегментах/долях) 

Raghu G, Collard HR, Egan JJ, et al. Am J Respir Crit Care Med 2011;183:788-824 



Диагностический алгоритм ИЛФ 

КТВР = компьютерная томография высокого разрешения; ИЗЛ = интерстициальное заболевание легких; ИЛФ = 

идиопатический легочный фиброз; МДД = мультидисциплинарная дискуссия; ОИП = обычная интерстициальная 

пневмония 
Raghu G, Collard HR, Egan JJ, et al. Am J Respir Crit Care Med 2011;183:788-824 

Подозрение на ИЛФ  

Выявленные причины ИЗЛ? 

КТВР 

ИЛФ ИЛФ/ не ИЛФ не ИЛФ 

да 

Нет ИЛФ 

Нет ИЛФ 

Нет 

ОИП 

ОИП 

Возможная ОИП/ вероятная ОИП 

Неклассифицируемый фиброз 

Хирургическая 

биопсия легких 

МДД 



Правильный диагноз ИИП требует командного 
подхода и опыта 

Flaherty KR. AJRCCM 2004; 170: 904-10 

Пульмонолог Рентгенолог 

Морфолог 

Диагноз 



• Установленный ранее диагноз ИЛФ 

• Необъяснимое нарастание одышки в течение последних 30 дней  

• КТВР: новые билатеральные изменения по типу «матового стекла» и/или 

консолидатов, на фоне ретикулярных или сотовых изменений 

(соответствующих паттерну ОИП)  

• Отсутствие данных о легочной инфекции (ТБ аспират или БАЛ) 

• Исключены альтернативные причины:  

o ЛЖ сердечная недостаточность,  

o ТЭЛА,  

o установленные причины ОПЛ 

Collard HR, et al. Am J Respir Crit Care Med 2007; 176: 636–43 

Диагностические критерии обострения ИЛФ 



ИЛФ 
ТЕРАПИЯ 



ГКС И 
ИММУННОСУПРЕССАНТЫ 



Кортикостероиды у больных ИЛФ 

Richeldi L; Davies HR; Ferrara G; Franco F The Cochrane Library, Issue 4, 2004. Oxford: Update Software 

Основные результаты:  
15 исследований было отобрано для проведения мета-анализа. После 
последующего анализа не было обнаружено РКИ или КИ, подходящих 
для мета-анализа, поэтому не было доступной информации для 
проведения мета-анализа. Все исследования были исключены из-за 
неадекватной методологии. 



N-АЦЕТИЛЦИСТЕИН 



НИНТЕДАНИБ 



Возможные механизмы действия нинтеданиба 

• Ингибитор тирозин киназы 

• Активатор фосфатазы 

• Антиангиогенная, 
противоопухолевая активность 

VEGF 

Нинтеданиб 

PDGF FGF SHP-1 

Hilberg F, et al. Cancer Res. 2008;68(12):4774-4782. 
Tai WT, et al. J Hepatol. 2014;61(1):89-97. 

Плейотропные эффекты 



Нежелательные явления (частота > 10%) в 
исследованиях INPULSIS  

Нинтеданиб 

(N=638), % 

Плацебо 

(N=223), % 

Диарея* 62 18 

Тошнота 24 7 

Рвота 12 3 

Снижение аппетита 11 6 

Снижение веса 10 4 

*прекратили терапию <5% из-за диареи 

Richeldi L, et al. NEJM 2014; 370: 2071-82  



ПИРФЕНИДОН 



ВОЗМОЖНЫЕ МЕХАНИЗМЫ ДЕЙСТВИЯ 

ПИРФЕНИДОНА* 

Hilberg O, et al. Clin Respir J. 2012; 6: 131-143. 

TNF-α 

Пирфенидон 

TGF-β MMPs 
коллагеназы 

ROIs 

коллаген 

• Антифибротические 

• Молекулярная мишень не 
известна 

• Активен в нескольких моделях 
фиброза у животных (легких, 
печени, почек) 

*Не зарегистрирован в 

России 



Рекомендовано не 

назначать 

Терапия не 

рекомендована 

Терапия возможна Терапия 

рекомендована 

Тройная комбинация 

Антикоагулянты 

Амбрисентан 

ГКС 

Цитостатики 

Колхицин 

Циклоспорин А 

Интерферон-γ-1b 

Бозентан 

Мацитентан 

Этанерцепт 

Силденафил 

Иматиниб 

NAC Пирфенидон* 

Нинтеданиб  

Медикаментозная терапия ИЛФ 

*Не зарегистрирован в России 



ДРУГИЕ ВИДЫ ТЕРАПИИ 



- Прогноз как при раке легкого 
 

- Эффективная медикаментозная терапия пока мало доступна  
        (пирфенидон, нинтеданиб) 
 
 

❑Гистологический или КТ паттерн ОИП и один из признаков: 
 ● DLCO < 40% от должных 
 ● Снижение FVC на 10% и более в течение 6 мес наблюдения 
 ● Снижение SpO2 ниже 88% во время 6-MWT. 
 ● Сотовое легкое на КТ (счет фиброза > 2). 

Показания к трансплантации легких: ИЛФ 

Обычно:                 - больные поступают поздно 
               - высокая летальность на листе ожидания 
               - ИВЛ – нет эффекта 



Экзогенный аллергический альвеолит 

(гиперчувствительный пневмонит) 

Определение: 

• ИЗЛ, характеризующиеся диффузными 

воспалительными  изменениями легочной  

паренхимы и малых  дыхательных  путей,  

развивающимися  в  ответ  на  повторную  

ингаляцию  различных  антигенов… 



Экзогенный аллергический альвеолит 

(гиперчувствительный пневмонит) 

Lacasse et al., 

2003 

Канада 

Hanak et al., 

2007 

США 

НИИ 

пульмонологии, 

2008 

N=199 N=85 N=64 

Птицы 132 (66%) 29(34%) 25(39%) 

Ферма 38(19%) 9(11%) 4(6%) 

Грибки 19 (10%) 8(9%) 23(36%) 

Hot tube/ кондиционеры 3(1.5%) 18(21%) 4(6%) 

Неизвестно 3(1.5%) 21(25%) 8(12.5) 



Диагностические критерии ЭАА 
(Terho et al) 

• Большие 
– Экпозиция к а/г 

– Одышка и кашель 

– Легочные инфильтраты 

• Малые 
– Крепитация 

–  DLCO 

–  PaО2 в покое или при 
нагрузке 

– Рестриктивный синдром 

– Морфология: гранулема, 
альвеолит, бронхиолит 

– Положительный 
провокационный тест 

Terho EO. Am J Ind Med 1986, 10: 329 



Клинические признаки ЭАА  
(Lacasse et al) 

• Экспозиция к а/г 

• Специфические антитела 

• Рецидивирующие симптомы 

• Крепитация 

• 4-8 часов после контакта с а/г 

• Снижение веса 

Lacasse Y et al. AJRCCM 2003;168:952-958. 



 

Преднизолон (или аналоги) 
 4 нед – 1 мг/кг/с (максимум до 80 мг/с) 

 Снижение дозы на 10 мг каждые 15 дней до дозы 20 мг/с 

 2 нед – 20 мг/кг  

 снижение дозы до 5 мг/с (или 10 мг через день) до клинического 

улучшения 

 

При отсутствии ответа на стероиды – добавление азатиоприна  

Преднизолон: схема терапии  при ИИП 

Стандартный протокол  SEPAR 2013 

Xaubet et al. Arch Bronconeumol 2003; 39: 580-600 



Саркоидоз  

• Саркоидоз – системный относительно 
доброкачественный гранулематоз неизвестной 
этиологии характеризующийся скоплением активи-  
рованных Т-лимфоцитов (CD4+) и мононуклеарных 
фагоцитов, образованием несекретирующих 
эпителиоидно-клеточных гранулем. 

   Преобладают внутригрудные проявле- 

   ния, однако описаны поражения всех органов и систем, 
кроме надпочечников 



Классификация 
согласно МКБ10 саркоидоз относится к Ш классу 

«болезни крови, кроветворных органов, и отдельные 
нарушения, вовлекающие иммунный механизм» 

•  D86 Саркоидоз 

 



Продолжение классификации 

• D86.0 Саркоидоз легких 

• D86.1 Саркоидоз лимфатических узлов 

• D86.2 Саркоидоз легких с саркоидозом 
лимфатических узлов 

• D86.3 Саркоидоз кожи 

• D86.8 Cаркоидоз уточненных и комбинированных 
локализаций 

• D86.9 Саркоидоз не уточненный 

 

 

 

 

 



Рентгенологические стадии саркоидоза 

• Стадия 0. Нет изменений на Р-грамме органов грудной 
клетки 

• Стадия1.Внутригрудная 

• Лимфаденопатия. Паренхима легких не изменена. 

• Стадия 3. Патология легочной паренхимы без 
лимфаденопатии 

• Стадия 4. Необратимый фиброз легких  



Лучевая диагностика 

• Внутригрудная лимфаденопатия 

• Симптом «матового стекла» 

• Симптом диссеминации 

• Симптом локальной тени 

• Фиброзные изменения 

• Буллезно-дистофические изменения 



Окончательный диагноз 

• Наличие характерной бесказеозной 
эпителиоидно-клеточной гранулемы 

• Совокупность клинико-инструментальных данных 

• Исключение другой патологии, имеющей 
диссеминацию в легких 



Лечение 
• Антиоксиданты  

• Пентоксифиллин 25мг в день 6 мес 

• НПВП 

• СГКС и ИГКС 

• Протвомалярийные препараты – делагил по 0,25г х2-3 раза в день, 
2-6 мес. 

• Метатрексат при отсутствии эффекта от ГКС 

• Экстракорпоральные методы  

• Физиолечение 

• Трансплантация легких 



Вопросы: 

• 1. Что общего для группы «интерстициальные 
заболевания легких»? 

• 2.Клинические проявления  ИЛФ 

• Лечение саркоидоза 
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Рекомендуемая литература 

http://krasgmu.vmede.ru/index.php?page[common]=elib&cat=catalog&res_id=24706

