
Journal of Radiology and Nuclear Medicine. 2018; 99 (4)
DOI: 10.20862/0042-4676-2018-99-4-216-226

216

«ВОЗМОЖНЫЙ» ИЛИ «ВЕРОЯТНЫЙ»: НОВЫЙ ПОДХОД
В ДИАГНОСТИКЕ ИДИОПАТИЧЕСКОГО ЛЕГОЧНОГО ФИБРОЗА
Д.В. Петров1, ассистент кафедры пропедевтики внутренних болезней
С.Н. Авдеев2, доктор мед. наук, профессор, заведующий кафедрой пульмонологии
О.В. Гаус1, канд. мед. наук, ассистент кафедры факультетской терапии, профессиональных болезней
И.Э. Степанян3, доктор мед. наук, профессор, вед. науч. сотр.
И.Е. Тюрин4, доктор мед. наук, профессор, заведующий кафедрой рентгенологии и радиологии
А.Л. Черняев5, 6, 7, доктор мед. наук, профессор, заведующий отделом фундаментальной пульмонологии
Е.И. Шмелев3, доктор мед. наук, профессор, гл. науч. сотр., заведующий отделом дифференциальной диагностики
туберкулеза легких и экстракорпоральных методов лечения
1 ФГБОУ ВО «Омский государственный медицинский университет» Минздрава России, 
ул. Ленина, 12, Омск, 644099, Российская Федерация
2 ФГАОУ ВО «Первый Московский государственный медицинский университет 
им. И.М. Сеченова» Минздрава России, 
ул. Трубецкая, 8, стр. 2, Москва, 119991, Российская Федерация
3 ФГБНУ «Центральный научно-исследовательский институт туберкулеза», 
Яузская аллея, 2, Москва, 107564, Российская Федерация
4 ФГБОУ ДПО «Российская медицинская академия непрерывного профессионального 
образования» Минздрава России, 
ул. Баррикадная, 2/1, Москва, 125993, Российская Федерация
5 ФГБУ «Научно-исследовательский институт пульмонологии Федерального 
медико-биологического агентства», 
Ореховый б-р, 28, Москва, 115682, Российская Федерация
6 ФГБНУ «Научно-исследовательский институт морфологии человека», 
ул. Цюрупы, 3, Москва, 117418, Российская Федерация
7 ФГБОУ ВО «Российский национальный исследовательский медицинский университет 
им. Н.И. Пирогова» Минздрава России, 
ул. Островитянова, 1, Москва, 117997, Российская Федерация

“POSSIBLE” OR “PROBABLE”. THE NEW APPROACH 
IN IDIOPATHIC PULMONARY FIBROSIS DIAGNOSIS  

D.V. Petrov1, Assistant of Propaedeutics of Internal Diseases Chair; orcid.org/0000-0002-5815-5895
S.N. Avdeev2, Dr. Med. Sc., Professor, Head of Pulmonology Chair; orcid.org/0000-0002-5999-2150

O.V. Gaus1, Cand. Med. Sc., Assistant of Faculty Therapy, Occupational Diseases Chair; 
orcid.org/0000-0001-9370-4768

I.E. Stepanyan3, Dr. Med. Sc., Professor, Leading Researcher; orcid.org/0000-0002-2985-3379
I.E. Tyurin4, Dr. Med. Sc., Professor, Head of Chair of Radiology and Nuclear Medicine; 

orcid.org/0000-0003-3931-1431
A.L. Chernyaev 5, 6, 7, Dr. Med. Sc., Professor, Head of Fundamental Pulmonology Department;  

orcid.org/0000-0003-0973-9250
E.I. Shmelev3, Dr. Med. Sc., Professor, Chief Researcher, Head of Differential Diagnosis of Tuberculosis 

of the Lung and Extracorporeal Methods of Treatment Department; orcid.org/0000-0002-1908-5601
1 Omsk State Medical University, Ministry of Health of the Russian Federation, 

ul. Lenina, 12, Omsk, 644099, Russian Federation
2 I.M. Sechenov First Moscow State Medical University, Ministry of Health of the Russian Federation, 

ul. Trubetskaya, 8, stroenie 2, Moscow, 119991, Russian Federation
3 Central Scientific Research Institute of Tuberculosis, 

Yauzskaya alleya, 2, Moscow, 107564, Russian Federation
4 Russian Medical Academy of Continuing Professional Education, 

Ministry of Health of the Russian Federation, 
ul. Barrikadnaya, 2/1, Moscow, 125993, Russian Federation

5 Pulmonology Scientific Research Institute under Federal Medical 
and Biological Agency of Russian Federation, 

Orekhovyy bul’var, 28, Moscow, 115682, Russian Federation
6 Research Institute of Human Morphology, ul. Tsyurupy, 3, Moscow, 117418, Russian Federation

7 Pirogov Russian National Research Medical University, Ministry of Health of the Russian Federation,
ul. Ostrovitaynova, 1, Moscow, 117997, Russian Federation

ОБЗОРЫ ЛИТЕРАТУРЫ

REVIEWS OF LITERATURE



Вестник рентгенологии и радиологии. 2018; 99 (4) 
DOI: 10.20862/0042-4676-2018-99-4-216-226

217

Введение
Интерстициальные заболева-

ния легких (ИЗЛ) становятся
все более актуальной проблемой
в практике врачей-пульмоноло-
гов [1]. За последнее десятилетие
в структуре ИЗЛ произошли мно-
гочисленные перемены: на смену
прочно укоренившемуся термину
«идиопатический фиброзирую-
щий альвеолит» пришли «идиопа-
тические интерстициальные пнев-
монии» (ИИП).

Наиболее распространенным
вариантом ИИП считается идио-
патический легочный фиброз
(ИЛФ). В 2011 г. под эгидой
American Thoracic Society, Euro-
pean Respiratory Society, Japanese
Respiratory Society, Latin American
Thoracic Association (ATS/ERS/
JRS/ALAT) было подготовлено
первое доказательно-обоснован-
ное клиническое руководство по
диагностике ИЛФ, в котором
было рекомендовано устанавли-
вать диагноз ИЛФ на основании
выявления картины (паттерна)
обычной интерстициальной пнев-
монии (ОИП) в легких, получен-
ной при высокоразрешающей ком-
пьютерной томографии (ВРКТ)
и/или при морфологическом ис-
следовании биоптата ткани лег-
кого после исключения извест-
ных причин болезни [1]. В 2016 г.
были опубликованы клиничес-

кие рекомендации Российского ре-
спираторного общества (РРО) [2]. 

Характерная картина ОИП при
ВРКТ, как и типичная гистологи-
ческая картина, является важным
признаком ИЛФ. Однако такая же
картина может наблюдаться в слу-
чаях поражения легких при сис-
темных аутоиммунных процессах,
лекарственно-индуцированном
поражении легких [1–3]. Внеш-
нее сходство изменений в легких
у пациентов на фиброзной стадии
гиперчувствительного пневмони-
та, неспецифической интерсти-
циальной пневмонии (НСИП)
также требует проведения диффе-
ренциальной диагностики с ИЛФ. 

До осени 2016 г. при проведе-
нии диагностики врачи-пульмо-
нологи опирались на клиничес-
кое руководство ATS/ERS/JRS/
ALAT 2011 г. [1]. Но интерпрета-
ция результатов с использовани-
ем этого документа при сочета-
нии различных рентгенологичес-
ких и гистологических паттернов
была сложна и неоднозначна.
В октябре 2017 г. Флейшнеровское
сообщество в составе 17 специа-
листов (пульмонологов, рентге-
нологов и патологов) междуна-
родного уровня опубликовало
согласительный документ с новы-
ми диагностическими критерия-
ми ИЛФ, получивший название
«White paper» [4]. 

В данном обзоре мы хотели бы
подробнее остановиться на совре-
менных принципах постановки
диагноза ИЛФ в соответствии
с действующими международны-
ми и национальными клиничес-
кими рекомендациями, а также на
ключевых моментах «White paper».

Общие положения

Диагноз ИЛФ прежде всего
требует исключения альтернатив-
ных фиброзирующих ИЗЛ. Ос-
новой для постановки диагноза
должна быть оценка клинической
возможности наличия ИЛФ у дан-
ного больного, которая выше у лиц
мужского пола старше 60 лет [5]. 

Также важна оценка систем-
ности процесса: наличие у паци-
ента системного заболевания со-
единительной ткани достоверно
исключает диагноз ИЛФ. В ряде
случаев у пациентов с фибротиче-
ским процессом в легких встреча-
ются изменения серологических
показателей и/или симптомы,
свидетельствующие в пользу
аутоиммунного заболевания, не ук-
ладывающиеся в четкие критерии
какой-либо определенной нозо-
логической единицы, – в таких
случаях речь идет об интерсти-
циальной пневмонии с аутоим-
мунными чертами [6]. 

Кроме того, у всех пациентов
с фибротическим поражением

Неспецифичность симптомов, вариабельность рентгеноло-
гической и гистологической картины в легких, отсутствие до-
статочного опыта у врачей затрудняют диагностику идиопати-
ческого легочного фиброза (ИЛФ) в реальной клинической
практике. Определенную сложность представляет отсутствие
четких диагностических критериев данного заболевания, кото-
рые являются предметом постоянных дискуссий. В данной ста-
тье изложены современные подходы к диагностике ИЛФ.
В основу обзора положен согласительный документ «White
paper» Флейшнеровского сообщества, опубликованный
в 2017 г. в журнале «The Lancet Respiratory Medicine».
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легких необходимо исключить
гиперчувствительный пневмонит
[1, 2]. Установить вредное воз-
действие антигенов внешней сре-
ды помогает изучение хроноло-
гической связи между возникно-
вением симптомов и контактом
с предполагаемым патогеном [7].
К сожалению, у пациентов с хро-
ническими гиперчувствительны-
ми пневмонитами в 50–60% слу-
чаев не удается выявить явную
связь с воздействием причинных
факторов [8]. Роль серологичес-
ких маркеров в диагностике ги-
перчувствительного пневмонита
до конца не определена. Лимфо-
цитоз в бронхоальвеолярной ла-
важной жидкости позволяет лишь
заподозрить гиперчувствитель-
ный пневмонит [9]. 

Некоторые пациенты с паттер-
ном ОИП по данным ВРКТ или
биопсии ткани легкого при сборе
анамнеза указывают на длитель-
ный прием какого-либо лекарст-
венного препарата, такие случаи
обязательно должны быть пред-
ставлены на мультидисципли-
нарное обсуждение [1, 2].

Семейные формы легочного
фиброза связаны с рядом генети-
ческих отклонений: чаще встре-
чаются мутации гена-промотора,
ассоциированные с повышенной
экспрессией MUC5B, реже – му-
тации генов теломеров или мета-
болизма сурфактанта [10]. Семей-
ные формы легочного фиброза
обычно манифестируют в более
молодом возрасте. Рентгеноло-
гические изменения в легких
у данной категории больных от-
личаются от таковых в случаях
спорадического ИЛФ преимуще-
ственным диффузным распрост-
ранением или вовлечением в про-
цесс верхних легочных полей [11].
Изменения в биоптате легкого
могут соответствовать гистологи-
ческой картине неклассифициру-
емого фиброза [12].

Таким образом, работа леча-
щего врача должна заключаться
не столько в интерпретации за-
ключений рентгенологов и пато-
логов, сколько прежде всего в сбо-
ре и тщательном анализе жалоб,
динамики их развития, истории
развития заболевания, анамнеза

жизни больного. Примерный пе-
речень вопросов, обязательных
для уточнения у пациентов с по-
дозрением на ИЛФ, представлен
в таблице 1.

Высокоразрешающая КТ
в диагностике ИЛФ

Высокоразрешающая КТ иг-
рает ведущую роль в обследова-
нии больных ИЗЛ, зачастую яв-
ляясь основным диагностическим
инструментом. Несомненно, ка-
чественное проведение ВРКТ ор-
ганов грудной клетки служит за-
логом правильного диагноза. 

Обязательными требованиями
при выполнении ВРКТ являются
толщина срезов менее 2 мм и вы-
полнение исследования на макси-
мальном вдохе пациента [13]. Не-
полный вдох может привести
к некорректной интерпретации
результатов (появление участков
«матового стекла», ретикулярных
изменений). Для исключения гра-
витационных воздействий, лока-
лизующихся в базальных отделах
легких, целесообразно проведе-
ние исследования не только в по-
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Таблица 1
Перечень вопросов для обязательного уточнения у пациентов 

с подозрением на ИЛФ

Общие вопросы Выраженность, длительность сохранения и динамика развития основных легочных симптомов

Системные Есть ли у пациента симптомы системного аутоиммунного заболевания, выявлены ли у него
аутоиммунные серологические маркеры, свидетельствующие в пользу ревматоидного артрита, склеродермии,
заболевания полимиозита/дерматомиозита или смешанного заболевания соединительной ткани?

Другие системные Есть ли у пациента данные в пользу наличия саркоидоза? Объективные признаки 
заболевания дисфункции иммунной системы? Очевидно ли вовлечение в патологический процесс легких?

Гиперчувствительный Отмечено ли или отмечалось ранее клинически значимое влияние агрессивного антигена 
пневмонит окружающей среды? Имеет ли (или имел) пациент домашних животных и/или птиц? 

С чем обычно контактирует пациент в своей домашней или рабочей среде? Каковы бытовые
условия в месте проживания пациента? Есть или был контакт с водой? Есть ли у пациента 
хобби (вышивание, вязание, плетение корзин, коллекционирование марок, старых книг 
и т. д.)? Значимо ли это влияние? Есть ли временная связь между воздействием 
предполагаемого причинного фактора и возникновением легочных симптомов?

Профессиональные Работает ли (или работал) пациент на вредном в отношении заболеваний органов дыхания
болезни легких производстве? Что входит (или входило) в его должностные обязанности?
и влияние среды 
обитания

Ятрогенные поражения Принимает ли пациент какие-либо лекарственные препараты, в том числе растительного
легких происхождения, витамины, биологически активные добавки или другие средства, которые

могут влиять на легкие?

Специфические Отягощен ли наследственный анамнез в отношении ИЛФ? Получал ли кто-то из кровных
генетические синдромы родственников длительную оксигенотерапию по какому-либо поводу? Имеются ли

у пациента признаки преждевременной седины, криптогенного цирроза печени, 
апластической анемии, миелодисплазии, макроцитоза или тромбоцитопении?

Заболевание Комментарии



ложении больного на спине, но
и на животе [14]. Исследование
на выдохе (экспираторная томо-
графия) применяется для иденти-
фикации «воздушных ловушек»,
которые могут свидетельствовать
в пользу гиперчувствительного
пневмонита или системных заболе-
ваний соединительной ткани [14].
Исследование в положении боль-
ного на животе и исследование на
выдохе должны выполняться в
режиме низкодозовой КТ [13, 14].

Ключевые 
ВРКТ-признаки ОИП

«Сотовое легкое». Иденти-
фикация «сотового легкого» на
ВРКТ органов грудной клетки яв-
ляется важным навыком в диагно-
стике фибротических ИЗЛ [1, 2].
«Сотовое легкое» – это ключевая
составляющая паттерна ОИП.
Типичная локализация этих из-
менений наблюдается в дорсаль-
ных, базальных, субплевральных
областях, реже – в верхних отде-
лах легких [14].

Картина «сотового легкого» при
ВРКТ определяется так: сгруп-
пированные тонкостенные воз-
душные пространства одинакового

диаметра (3–5 мм), иногда фор-
мирующие полости (кисты) до
25 мм (рис. 1) [15].

Нередко участки иррегуляр-
ной эмфиземы, периферические
тракционные бронхоэктазы не-
верно трактуются некоторыми
рентгенологами как «соты», по-
этому для исключения диагнос-
тических ошибок обязательным
является построение мультипла-
нарных реформаций томографи-
ческих изображений [16].

Ретикулярные изменения.
У пациентов с ОИП картина рети-
кулярных изменений определяет-
ся в виде нерегулярно расположен-
ных линий, чаще кольцевидных
и замкнутых, различной толщины
(рис. 2), которые формируют на
томограммах так называемую
«сеть». Она расположена в корти-
кальных и преимущественно ба-
зальных сегментах и редко затра-
гивает центральные и апикаль-
ные отделы легких. В отличие от
НСИП, при которой ретикуляр-
ные изменения более регулярны,
линии более гомогенны и имеют
схожую толщину [15].

Тракционные бронхоэктазы.
Тракционные бронхоэктазы и брон-
хиолоэктазы (рис. 3) считаются
важным признаком фиброза и од-
ним из маркеров ОИП [1, 2]. Они
представляют собой нерегуляр-

ные расширения бронхов и брон-
хиол вследствие фиброза окру-
жающей легочной паренхимы,
неравномерного уменьшения ее
объема и нарушения легочной
архитектоники [15]. На КТ паци-
ентов с ОИП тракционные брон-
хоэктазы чаще локализуются по
периферии легкого. В отличие от
«сотового легкого» расширенные
бронхи и бронхиолы видны на не-
большом расстоянии от висцераль-
ной плевры, а при выполнении
реформаций удается проследить
продольное сечение расширен-
ных дыхательных путей. Тракци-
онные бронхо- и бронхиолоэкта-
зы выявляют только в измененных
участках легкого, на фоне ретику-
лярных изменений и участков «ма-
тового стекла», что позволяет от-
личить тракционные бронхоэкта-
зы от других видов бронхоэктазов,
не связанных с фиброзом [17]. 

Тракционные бронхоэктазы
также встречаются у больных фи-
брозной НСИП, но в таком слу-
чае они располагаются не по пе-
риферии, а центрально [15, 17].
В целом, тракционные бронхоэк-
тазы расцениваются рентгеноло-
гами более однозначно в отличие
от симптома «сотового легкого».
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Рис. 1. ВРКТ органов грудной клет-
ки: «сотовое легкое» (из собственно-
го архива)

Рис. 2. ВРКТ органов грудной клет-
ки: ретикулярный паттерн (из собст-
венного архива)

Рис. 3. ВРКТ органов грудной клет-
ки: тракционные бронхоэктазы (из
собственного архива)



«Матовое стекло». В чистом
виде участки «матового стекла»
(рис. 4) не являются характерны-
ми для ВРКТ-картины ОИП, но
большинство пациентов с фибро-
тическими ИЗЛ имеют признаки
«матового стекла» наряду с рети-
кулярными изменениями и/или
тракционными бронхоэктазами.
В этом контексте такие участки

рассматриваются как часть фиб-
розного процесса [18]. Появление
участков «матового стекла» вне
зон фиброза может свидетельство-
вать об обострении процесса или
присоединении инфекции [15, 18].

Другие находки. Незначитель-
ное увеличение медиастинальных
лимфатических узлов отмечается
у 70% пациентов с ОИП [19]. Ино-
гда увеличенные лимфатические
узлы могут подвергаться обыз-
вествлению [20]. 

У некоторых больных с типич-
ной картиной ОИП могут встре-
чаться черты плевропаренхималь-
ного фиброэластоза (ППФЭ) в
виде двусторонних нерегулярных
плевропаренхимальных утолще-
ний в верхних и средних отделах
легких (рис. 5) [21]. В этих случа-
ях, при наличии соответствующих
клинических критериев, у паци-
ента может быть установлен диа-
гноз ИЛФ.

Диагностические 
категории ОИП при ВРКТ

В «White paper» Флейшнеров-
ского сообщества пересмотрены
варианты изменений в легких на
ВРКТ (табл. 2). Так, картина «оп-
ределенной ОИП» характеризу-
ется ретикулярными изменения-
ми с обязательными признаками
«сотового легкого», обычно ассо-
циированного с тракционными
бронхоэктазами. Участки «матово-
го стекла», при их наличии, обыч-
но связаны с ретикулярными изме-
нениями и сотами. Характерным
признаком этих изменений явля-
ется их базальная кортикальная
локализация, хотя часто они мо-
гут быть неравномерными. Может
иметь место некоторая вовлечен-
ность в процесс верхних передних
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Рис. 4. ВРКТ органов грудной клет-
ки: участки «матового стекла» (из
собственного архива)

Рис. 5. ВРКТ органов грудной клет-
ки: плевропаренхимальный фибро-
эластоз (из собственного архива)

Таблица 2
Диагностические категории ОИП, основанные на ВРКТ-паттернах [4]

Локализация Преобладание Преобладание в базаль- Переменный Преобладание фиброза
изменений в базальных отделах ных и субплевральных или диффузный в верхних и средних

(реже диффузно) отделах, распределение характер отделах, перибронхо-
зачастую гетерогенное васкулярное преобла-

дание с относительно
незатронутой плеврой

Признаки «Сотовое легкое», Ретикулярный паттерн Очевидный фиброз Любой из следующих:
ретикулярный паттерн в сочетании с перифе- с признаками, преобладание консоли-
в сочетании с перифе- рическими бронхоэкта- не свойственными дации, обширные 
рическими бронхоэк- зами или бронхиоло- ОИП участки «матового 
тазами или бронхиоло- эктазами*, отсутствие стекла» (без признаков 
эктазами*, отсутствие «сотового легкого», обострения), обширная
признаков, предпола- отсутствие признаков, мозаичность с призна-
гающих альтернатив- предполагающих аль- ками «воздушных 
ный диагноз тернативный диагноз ловушек» на выдохе,

диффузные очаги 
или кисты

* Ретикулярный паттерн связан с зонами «матового стекла», в таких случаях этот процесс обычно фибротический. До-
минирование участков «матового стекла» свидетельствует против ОИП или ИЛФ, но может предполагать обостре-
ние, гиперчувствительный пневмонит, другие состояния.

Параметр Паттерн
«определенной ОИП»

Паттерн «вероятной
ОИП»

Паттерн, 
не соответствующий

ОИП

ВРКТ-признаки,
соответствующие

диагнозам,
альтернативным ИЛФ 



отделов легких [4, 16]. До 25%
больных ИЛФ имеют асиммет-
ричное распределение фиброза
в легких [22]. Специфичность
точного диагноза ИЛФ в случае
наличия паттерна «определенной
ОИП» по данным ВРКТ состав-
ляет 94–100%, чувствительность
метода гораздо ниже – колеблется
в пределах от 43 до 78% [23]. Низ-
кая чувствительность связана с тем,
что некоторые пациенты не имеют
ВРКТ-признаков «сотового легко-
го» или имеют атипичные при-
знаки, которые не дают возмож-
ности рентгенологу заподозрить
наличие ИЛФ [22, 23]. Так, по
данным G. Raghu, паттерн «опре-
деленной ОИП» встречается лишь
у 53% пациентов с ИЛФ [3].

В клинических рекомендаци-
ях ATS/ERS/JRS/ALAT отмеча-
лась необходимость биопсии
легкого для подтверждения диа-
гноза у больных с возможным
ВРКТ-паттерном ОИП [1]. У та-
ких пациентов локализация рети-
кулярных изменений и тракцион-
ных бронхоэктазов наблюдалась
в субплевральной зоне нижних от-
делов легких, но не было призна-
ков «сотового легкого». Однако
позже было показано, что отсутст-
вие «сотового легкого» при нали-
чии других признаков (субплев-
ральная базальная локализация,
тракционные бронхоэктазы) не ис-
ключает ОИП, поскольку 82–94%
этих пациентов имели «вероят-
ный» или «определенный» гисто-
логический паттерн ОИП [24].
Согласно новой классификации
общества Флейшнера, эти ВРКТ-
признаки укладываются в рамки
паттерна «вероятной ОИП» [4]. 

Картина ОИП по результатам
гистологического исследования
биоптатов легкого может встре-
чаться у пациентов, не имеющих
паттерна «определенной» или «ве-
роятной» ОИП по данным ВРКТ
[24]. В частности, у пациентов,
имеющих гистологический паттерн
ОИП, мозаичность картины изме-
нений в легких на ВРКТ встреча-
лась в 27–43% случаев [25, 26]. Мо-
заичность изменений и наличие
экспираторных «воздушных ло-

вушек» могут свидетельствовать
в пользу гиперчувствительного
пневмонита, особенно если эти
признаки выявляются в нефиб-
розированных отделах легких.

К ВРКТ-признакам, исключа-
ющим ОИП, относятся: преобла-
дание изменений в верхних от-
делах легких, относительно со-
хранные субплевральные зоны,
выраженность симптома «мато-
вого стекла» (в клинически ста-
бильной ситуации – при отсутст-
вии обострения заболевания),
множественные очаговые изме-
нения, кисты [25, 27].

Показания к хирургической
биопсии легкого 

при подозрении на ИЛФ

Наличие ВРКТ-паттерна «опре-
деленной» или «вероятной» ОИП
в соответствующем клиническом
контексте свидетельствует в поль-
зу диагноза ИЛФ и не требует
проведения гистологического ис-
следования ткани легкого [4, 28]. 

Вопрос о необходимости био-
псии должен обсуждаться специ-
алистами в случаях, когда ВРКТ-
паттерн не соответствует ОИП
или клинические признаки пред-
полагают наличие альтернатив-
ного диагноза (например, влия-
ние вредных факторов в случае
гиперчувствительного пневмони-
та) и у пациента нет противопо-
казаний к такого рода вмешатель-
ствам [26, 29].

В современных рекомендаци-
ях по ИЛФ нет четкой информа-
ции о том, целесообразно ли вооб-
ще подвергать биопсии пациента,
не имеющего ВРКТ-паттерна «оп-
ределенной ОИП», и если под-
вергать, то какому методу следует
отдавать предпочтение. В некото-
рых случаях бронхоскопия с чрез-
бронхиальной биопсией и брон-
хоальвеолярный лаваж могут дать
необходимую информацию по ди-
агностике альтернативных ИЛФ
заболеваний [30]. Обычно фраг-
мента ткани легкого, полученного
при чрезбронхиальной биопсии,
не хватает для адекватной мор-
фологической оценки [31]. Безус-
ловно, при повторных процеду-

рах могут быть обнаружены от-
дельные компоненты паттерна
ОИП, но и этого недостаточно
для постановки диагноза. 

Поскольку гистологическая
идентификация ОИП требует тща-
тельного анализа специфичных ми-
кроскопических изменений, мето-
дом выбора для получения био-
псийного материала считается
хирургическая биопсия легкого
(например, видеоторакоскопия).
При этом взятие материала следу-
ет проводить из нескольких долей
и прицельно из участков легочной
ткани с максимально выраженны-
ми изменениями, но не достигши-
ми конечной стадии фибротичес-
кого процесса [32]. Каждый био-
птат должен иметь оптимальные
размеры: 2–3 см по краю, приле-
жащему к плевре, и 1–2 см в глу-
бину легкого [33]. 

Не следует забывать, что про-
ведение хирургической биопсии
легкого сопряжено с повышен-
ным риском развития осложнений
и смертности. Так, по данным объ-
единенного анализа 2820 хирурги-
ческих биопсий легкого, выпол-
ненных при подозрении на ИЗЛ
с 1997 по 2008 г. в Великобрита-
нии, 30-дневная смертность после
вмешательства наблюдалась в 2,4%
случаев, 90-дневная – в 3,9% [34].
В США летальность после хи-
рургической биопсии легкого со-
ставляет 1,7% [35]. В качестве
предикторов смертельного исхо-
да выделяют мужской пол, воз-
раст пациента старше 65 лет, на-
личие сопутствующих заболева-
ний, диффузионную способность
легких ниже 50% и применение
торакотомии, а не эндоскопичес-
кой техники [34, 36]. Наиболее
частыми осложнениями хирурги-
ческой биопсии легкого являются
пневмоторакс, пневмония, обост-
рение основного заболевания,
по поводу которого выполнялась
биопсия [37]. Учитывая все вы-
шеизложенное, решение о прове-
дении хирургической биопсии
легкого должно приниматься ин-
дивидуально в каждом конкрет-
ном случае, после оценки всех
возможных рисков, о которых
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необходимо проинформировать
пациента. 

Чрезбронхиальная криобиоп-
сия характеризуется более низким
риском осложнений, но в силу ог-
раниченного применения в широ-
кой клинической практике пока
не играет ведущей роли [38, 39].

Таким образом, на сегодняш-
ний день «золотым стандартом»
получения образцов легочной тка-
ни для гистологического иссле-
дования является именно хирур-
гическая биопсия легкого.

Гистологические 
особенности ОИП при ИЛФ

Как уже отмечалось выше, гис-
тологический паттерн ОИП явля-
ется характерным для ИЛФ, но мо-
жет встречаться и при других про-
цессах. По этой причине термин
«ОИП-ИЛФ» используется именно
в тех случаях, когда подразумева-
ется паттерн ОИП при ИЛФ.

Главными патологическими
признаками определенной ОИП-
ИЛФ являются [1, 2, 4]: 

– гетерогенный фиброз, из-
меняющий архитектонику легоч-
ной ткани; 

– наличие сот (рис. 6); 
– миофибробластические фо-

кусы в стенках сот, терминальных
бронхиол, в межальвеолярных пе-
регородках (рис. 7); 

– отсутствие признаков, опро-
вергающих ОИП вне обострения. 

При этом должны отсутство-
вать такие признаки, как гиали-
новые мембраны (если это не ви-
русное обострение), организую-

щаяся пневмония (если это не бак-
териальное или вирусно-бактери-
альное обострение ОИП), наличие
гранулем, выраженное интерсти-
циальное воспаление вдали от сот,
поражение главных и долевых
бронхов, другие особенности, под-
тверждающие альтернативный
диагноз. 

Исключительным случаем счи-
тается обострение ОИП-ИЛФ, ког-
да в гистологической картине могут
присутствовать гиалиновые мемб-
раны как признак диффузного
альвеолярного повреждения [1, 2].

«Сотовое легкое» является клю-
чевым признаком ИЛФ как при
рентгенологическом, так и при ги-
стологическом исследовании, хо-
тя его наличие не обязательно.
Рентгенологический и гистологи-
ческий признаки «сотового легко-
го» определяются как наличие из-
мененных воздушных пространств.
Гистологическое понятие «сотовое
легкое» применимо к микросотам,
которые не определяются на
ВРКТ [40].

Гистологические отличия
ОИП-ИЛФ 

от других фиброзирующих 
интерстициальных 

пневмоний

Наиболее часто ИЛФ прихо-
дится дифференцировать с хро-
ническим гиперчувствительным
пневмонитом, НСИП, системны-
ми заболеваниями соединитель-
ной ткани и ППФЭ [1, 2, 7, 41]. 

Для типичного гиперчувстви-
тельного пневмонита характерно

диффузное поражение обоих лег-
ких от верхушек до нижних до-
лей с триадой признаков: неспе-
цифическая интерстициальная
пневмония с перибронхиальной
лимфоидной инфильтрацией, не-
специфические гранулемы и/или
гигантские многоядерные клетки
или эпителиоидные гистиоциты,
облитерирующий бронхиолит. При
длительно существующем про-
цессе может встречаться умерен-
но выраженный фиброз с проли-
ферацией гладких мышц, сходный
с паттерном ОИП [2, 4, 7]. 

НСИП характеризуется рав-
номерным утолщением стенок
альвеол за счет лимфоидной ин-
фильтрации и/или в сочетании
с фиброзом, но как правило без
формирования сот, фиброблас-
тические фокусы обычно отсут-
ствуют [42]. 

Фиброз при ППФЭ локали-
зуется в верхних и средних отде-
лах легких, распространяясь от
висцеральной плевры с захватом
подплевральной ткани легкого,
редко сочетаясь с ОИП или дру-
гими паттернами интерстициаль-
ного фиброза [43]. 

ОИП, ассоциированная с забо-
леваниями соединительной ткани,
может сочетаться с плевритом, ор-
ганизующейся пневмонией, НСИП,
лимфоидной гиперплазией с фол-
ликулярным бронхиолитом [7, 44].

Большинство пациентов с ИЛФ
имеют в анамнезе указание на ку-
рение, в этом случае паттерну
ОИП могут сопутствовать следу-
ющие гистологические изменения,
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Рис. 6. Микросота, выстланная од-
норядным кубическим эпителием,
в биоптате легкого. Окраска гематок-
силином и эозином. ×100 (из собст-
венного архива)

Рис. 7. Фибробластические фокусы в стенке терминальной бронхиолы в биопта-
те легкого. Окраска гематоксилином и эозином. ×100 (из собственного архива)
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Таблица 3
Гистологические категории ОИП при ИЛФ (ОИП-ИЛФ) [4]

Общие Наличие признаков Наличие лишь «сото- Очевидный фиброти- Наличие ОИП-паттерна,
комментарии со всеми четырьмя вого легкого» либо ческий процесс, но с признаками аль-

критериями, указан- выраженного фибро- но с признаками, тернативного диагноза
ными ниже, и отсутст- тического процесса, не соответствующими либо не ОИП-паттерн
вие признаков, пред- которые не соответ- ОИП при ИЛФ
полагающих альтер- ствуют всем четырем
нативный диагноз критериями паттерна

«определенный 
ОИП-ИЛФ». 
Отсутствие признаков,
предполагающих аль-
тернативный диагноз

Специфические Гетерогенный фиброз, Гетерогенный фиброз. Очаговые и диффуз- Гиалиновые мембраны
критерии как правило субплев- Наличие сот. ные фиброзные (если это не вирусное

ральный и/или пара- Отсутствие фиброблас- изменения ткани или простое обостре-
септальный преиму- тических фокусов. легкого. ние ОИП).
щественно в нижних Только наличие сот Отсутствие сот Организующаяся 
долях. без других признаков и фибробластических пневмония (если это 
Наличие сот. ОИП. фокусов. не бактериальное или
Наличие фиброблас- Отсутствие признаков, Отсутствие признаков, вирусно-бактериальное
тических фокусов. опровергающих ОИП опровергающих ОИП обострение ОИП).
Отсутствие признаков, вне обострения вне обострения Наличие гранулем 
опровергающих ОИП и/или гигантских
вне обострения многоядерных клеток.

Выраженное интерсти-
циальное воспаление 
вдали от сот.
Поражение главных 
и долевых бронхов.
Другие особенности, 
подтверждающие аль-
тернативный диагноз

Комментарии
и критерии

«Определенный
ОИП-ИЛФ» паттерн

«Вероятный 
ОИП-ИЛФ» паттерн

Несовместимый 
с ОИП-ИЛФ паттерн

Признаки, более
соответствующие

диагнозам,
альтернативным ИЛФ 

Таблица 4
Рекомендации по работе мультидисциплинарного консилиума

Отбор пациентов Фокус на пациентов с недостаточно ясной картиной, особенно при подозрении на не-ИЛФ, 
пациентов с «рабочим» диагнозом ИЛФ

Организация работы Личная встреча или телемедицинская консультация

Участники Клиницист-пульмонолог, рентгенолог, патолог, имеющие достаточный опыт диагностики 
ИЗЛ. Если таковых нет, то необходимо предоставить всю имеющуюся информацию 
о пациенте экспертам, занимающимся данной проблемой; возможно обсуждение 
по телефону или посредством электронной почты. Список центров для консультативной 
помощи больным ИЛФ представлен в Федеральных клинических рекомендациях РРО 
по диагностике и лечению ИЛФ. В ряде случаев требуется участие ревматолога

Цели Установить или пересмотреть диагноз в случае прогрессирования заболевания, определить 
план ведения пациента

Результат Результатом работы мультидисциплинарного консилиума являются: постановка диагноза, 
в том числе «рабочего», определение круга возможных альтернативных диагнозов, 
разработка рекомендаций по проведению необходимых лабораторных и инструментальных
исследований для уточнения диагноза

Оформление Диагноз, согласующийся с современными клиническими рекомендациями, список специа-
заключения листов-участников с обязательным указанием заключений рентгенолога и патологоана-

тома, а также подробный план дальнейшей тактики ведения пациента

Параметр Комментарии



связанные с курением: эмфизема,
бронхиолит, интерстициальный
фиброз с субплевральным гиа-
линозом и центрилобулярным
склерозом альвеолярной стенки,
десквамативная интерстициаль-
ная пневмония с фиброзом и так
называемый паттерн фибротичес-
кой НСИП курящих, который
напоминает фибротический вари-
ант десквамативной интерстици-
альной пневмонии, но без мак-
рофагов в просветах альвеол
(идиопатическая интерстициаль-
ная пневмония, связанная с куре-
нием) [45, 46].

Гистологические 
категории ОИП

при ИЛФ

В рекомендациях ATS/ERS/
JRS/ALAT были предложены
критерии «определенной», «веро-
ятной», «возможной» и «опреде-
ленно не» ОИП, которые опреде-
лялись на ВРКТ [1]. Перечислен-
ные критерии не учитывали все
более возрастающего числа нахо-
док паттерна ОИП при других
заболеваниях, поэтому в «White
paper» был предложен пересмот-
ренный вариант критериев, свя-
занных с ОИП-ИЛФ (табл. 3). 

Рекомендации 
по проведению 

мультидисциплинарного
консилиума

Мультидисциплинарный под-
ход к пациенту с фибротическим
ИЗЛ важен для установления ди-
агноза, определения показаний
для биопсии и других вмеша-
тельств, разработки плана ведения
больного [2, 47]. Ключевые поло-
жения по мультидисциплинарно-
му консилиуму (МДК) представ-
лены в таблице 4. 

Важность достижения согла-
сия между клиницистом, рентге-
нологом и патологом на этапе
дифференциальной диагностики
ИЗЛ не вызывает сомнений [48].
В некоторых исследованиях по-
казано, что диагноз ИЛФ после
обсуждения в ходе МДК оказы-
вался недостоверным у 37–50%
больных [49, 50]. 

Для повышения диагностиче-
ской точности каждый участник
МДК должен быть достаточно
опытным и высококвалифици-
рованным экспертом в своей
области, при этом уровень ав-
торитета у всех членов коман-
ды должен быть равноценным
для исключения доминирования
мнения кого-либо из них в дис-
куссии. 

Заключение

Клинические, рентгенологиче-
ские и гистологические критерии
диагностики ИЛФ продолжают
активно изучаться. На сегодняш-
ний день диагноз ИЛФ может
быть достоверно установлен лишь
при сочетании соответствующего
клинического контекста с паттер-
ном «определенной» или «веро-
ятной» ОИП на ВРКТ. Во всех
других случаях на МДК обсужда-
ется вопрос о необходимости
проведения хирургической био-
псии легкого или других диагнос-
тических процедур. В ситуациях,
когда взятие биоптата невозмож-
но, решением экспертов диагноз
ИЛФ может быть установлен
в качестве «рабочего», при этом
данная когорта пациентов впос-
ледствии должна подвергаться ре-
гулярному пересмотру диагноза,
поскольку он с течением времени
может изменяться, например, при
идентификации системного забо-
левания соединительной ткани
или уточнении влияния вредно-
го фактора.
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