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Цель исследования – оценка благоприятных и неблагопри-
ятных типов фиброзных изменений в легочной ткани у боль-
ных интерстициальными заболеваниями легких (ИЗЛ), выяв-
ляемых с помощью высокоразрешающей компьютерной томо-
графии (ВРКТ). 

Материал и методы. Проанализированы результаты об-
следований 385 пациентов: 181 – с саркоидозом органов дыха-
ния, 130 – с фиброзирующими альвеолитами, 36 – с гистиоци-
тозом Х, 38 – с лимфангиолейомиоматозом. Всем пациентам
выполнена ВРКТ, данные сопоставлены с результатами  ком-
плексного функционального исследования внешнего дыхания
(КФИВД), гистологического исследования (у 70,1% больных)
и характером течения заболевания. 

Результаты. При сопоставлении клинического и функ-
ционального течения ИЗЛ с типами фиброзных изменений в ле-
гочной ткани, выявляемых при проведении ВРКТ и морфо-
логического исследования, к благоприятным типам пневмо-
фиброза отнесены фиброзные изменения центрального
и периферического интерстиция тяжистого характера и ате-
лектатический тип фиброза, возникновение которых не влияло
на формирование выраженных перфузионных, диффузион-
ных нарушений и не приводило к возникновению дыхательной
недостаточности. К неблагоприятным типам пневмофиброза
отнесены фиброзные изменения периферического легочного
интерстиция  (ацинарный тип фиброза, «сотовое легкое»),
приводящие к формированию рестриктивных изменений и на-
рушению перфузии, что сопровождалось выраженной дыха-
тельной недостаточностью, снижением качества жизни паци-
ентов и уменьшением ее продолжительности, а также форми-
рование фиброзных изменений в стенках длительно
существующих воздухосодержащих кист и образование фиб-
розных полостей, приводящее к возникновению осложнений
(легочное кровотечение, пневмоторакс, пневмомедиастинум). 

Objective: to assess the favorable and unfavorable types of
lung tissue fibrotic changes in patients with interstitial lung dis-
eases (ILD) detected by high-resolution computed tomography
(HRCT).

Material and methods.  The results of examinations were ana-
lyzed in 385 patients: 181 with respiratory organ sarcoidosis, 130
with fibrosing alveolitis, 36 with histiocytosis X, and 38 with lym-
phangioleiomyomatosis. All the patients underwent HRCT; the
data were compared with the results of comprehensive functional
study of external respiration (CFSER), histological examination
(in 70.1%), and the pattern of the disease.

Results. Comparison of the clinical and functional course of
ILD with the types of lung tissue fibrotic changes detected by
HRCT and morphological examination showed that the favorable
types of pulmonary fibrosis included stringy central and peripher-
al interstitial fibrotic changes and the atelectatic type of fibrosis,
the occurrence of which failed to affect the development of obvi-
ous perfusion and diffusion disorders and to give rise to respirato-
ry failure. The unfavorable types of pulmonary fibrosis included
the peripheral pulmonary interstitial fibrotic changes (acinar
fibrosis, honeycomb lung), which led to restrictive changes and
perfusion disorders, which were accompanied by significant respi-
ratory failure, decreases
in quality of life and sur-
vival, as well as fibrotic
changes in the walls of
long-lasting air-contain-
ing cysts and a fibrotic
cavity mass that resulted
in complications (pulmo-
nary hemorrhage, pneu-
mothorax, and pneumo-
mediastinum).
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Введение 

При большинстве нозологи-
ческих форм, относящихся к ин-
терстициальным заболеваниям
легких (ИЗЛ), на определенной
стадии патологического процесса
формируется пневмофиброз [1,
2]. Важно отметить, что от типа
пневмофиброза зависят дальней-
шее течение заболевания и про-
гноз. Выделяют относительно
благоприятные и неблагоприят-
ные типы фиброзных изменений
в легочной ткани, обусловленные
формированием рестриктивных
изменений дыхания разной сте-
пени выраженности, нарушени-
ем перфузии и диффузии, разви-
тием легочной гипертензии, что
в итоге приводит к ухудшению
качества жизни пациента и уко-
рочению ее продолжительности
[3, 4].   

Выявление и оценка тяжести
фиброзных изменений проводит-
ся с помощью высокоразрешаю-
щей компьютерной томографии
(ВРКТ), комплексного функцио-
нального исследования внешнего
дыхания (КФИВД) и морфоло-
гических методов исследования
биопсийного материала при про-
ведении чрезбронхиальной, транс-
торакальной и открытой био-
псии легкого [5–7].

Развитию фиброзных измене-
ний в легких предшествуют эта-
пы отека и клеточной инфильт-
рации межуточной и легочной
ткани. Клинически это проявля-
ется возникновением и нараста-
нием одышки инспираторного
типа (невозможность глубокого
вдоха из-за нарушения эластич-
ности соединительной ткани),
которая становится необратимой
при формировании фиброзных

изменений. В дальнейшем возмож-
но присоединение обструктивных
изменений вследствие вторично-
го поражения мелких бронхов
и бронхиол. При КФИВД фиб-
розные изменения характеризу-
ются рестриктивными наруше-
ниями вентиляции, при которых
изменение легочных объемов
и скоростных показателей фор-
сированного выдоха связано не
с изменением просвета дыхатель-
ных путей (их обструкцией),
а обусловлено либо нарушением
эластических свойств легких (ле-
гочные механизмы рестрикции –
отечно-воспалительные измене-
ния, фиброз), либо изменением
подвижности грудной клетки
(внелегочные причины рестрик-
ции – деформации грудной клет-
ки, поражение дыхательных мышц,
плевральные изменения). При на-
рушении нормальной биомеха-
ники грудной клетки легочная
ткань остается интактной, поэто-
му для дифференциальной диа-
гностики легочных и внелегоч-
ных механизмов возникновения
рестриктивных нарушений ис-
пользуется метод определения
эластических свойств легких
с помощью пищеводного зонда.
Повышение индекса ретракции
легких свидетельствует об уве-
личении упругости легочной тка-
ни и подтверждает легочный ме-
ханизм формирования рестрик-
тивных нарушений [3].

Согласно рекомендациям Евро-
пейского респираторного и Амери-
канского торакального обществ
(2005 г.), рестриктивным паттер-
ном считается одновременное
снижение жизненной емкости
легких (ЖЕЛ), общей емкости
легких (ОЕЛ) при нормальных

значениях соотношения ОФВ1/
ЖЕЛ (то есть снижение легоч-
ных объемов при отсутствии
признаков обструкции). 

Морфологические типы фор-
мирования фиброзных измене-
ний в легочной ткани имеют свои
особенности. Визуализация огра-
ниченного участка паренхимы
легких при выполнении биопсии
ведет к отсутствию цельной ин-
формации и является менее про-
гностически значимой, чем при
проведении ВРКТ и функцио-
нального исследования [8]. Гисто-
логически выделяют следующие
типы формирования фиброзных
изменений в легких: нечетко
очерченное поле пневмофибро-
за – гиалиноз (с незначительным
количеством клеточных элемен-
тов и отсутствием элементов
структуры альвеол); периброн-
ховаскулярный фиброз (распро-
странение соединительноткан-
ных клеток вдоль бронхососуди-
стого пучка с сужением просвета
последних, вентиляционными
и сосудистыми нарушениями);
очаговый пневмофиброз (округ-
лой формы очаг скопления соеди-
нительнотканных клеток, форми-
рующийся на месте расположения
гранулем различной этиологии);
ацинарный тип пневмофиброза
(заполнение ацинусов, бронхиол
соединительнотканными клетка-
ми – фибробластами, фиброци-
тами, лимфоцитами и другими
с сохранением структуры отдель-
ных альвеол, но с выраженными
перфузионно-диффузионными
нарушениями); формирование
фиброзных изменений в стенках
уже существующих воздухосо-
держащих кист (при лимфангио-
лейомиоматозе и гистиоцитозе Х);

Заключение. Среди прогностических критериев течения
интерстициальных заболеваний легких одним из главных явля-
ется тип формирования пневмофиброза. Проведение ВРКТ
позволяет оценить картину в целом и выявить: тип формирова-
ния фиброзных изменений, их протяженность, степень вовле-
чения в процесс трахеобронхиального дерева (формирование
разных типов бронхоэктазов), внелегочные сопутствующие
изменения, которые могут быть клинически и функционально
значимыми (деформация костного каркаса грудной клетки,
разного характера плевральные изменения, сосудистые нару-
шения). Оценка прогноза течения заболевания наиболее эф-
фективна при сопоставлении клинических данных, морфоло-
гического исследования, ВРКТ и КФИВД.

Conclusion. The type of pulmonary fibrosis development is
one of the major prognostic criteria for the course of ILD. HRCT
makes it possible to assess its clinical picture as a whole and to
reveal the type of development of fibrotic changes, their extent, the
degree of involvement of the tracheobronchial tree in the process
(formation of different types of bronchiectasis), concomitant
extrapulmonary changes that may be clinically and functionally 
relevant (chest bone frame deformation, varying pleural changes,
vascular disorders). Estimation of prognosis of the disease is
most effective in comparing clinical, morphological, HRCT, and
CFSER data.   
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«сотовое легкое» (полная утрата
нормальной архитектоники ле-
гочной ткани с наличием множе-
ственных толстостенных воздухо-
содержащих кист и выраженными
перфузионно-диффузионными
нарушениями). 

Проведение ВРКТ позволяет
оценить картину в целом и вы-
явить тип формирования фиб-
розных изменений, их протяжен-
ность, степень вовлечения в про-
цесс трахеобронхиального дерева
(формирование разных типов
бронхоэктазов), внелегочные со-
путствующие изменения, которые
могут быть клинически и функ-
ционально значимыми и являть-
ся причиной внелегочной рест-
рикции (деформация костного
каркаса грудной клетки, разного
характера плевральные измене-
ния, сосудистые нарушения)
[9–11]. 

Целью нашего исследования
была оценка благоприятных и
неблагоприятных (по данным
клинического течения и функ-
ционального исследования) типов
фиброзных изменений в легочной
ткани у больных интерстициаль-
ными заболеваниями легких, вы-
являемых с помощью высокораз-
решающей компьютерной томо-
графии. 

Материал и методы 

Проанализированы результа-
ты обследований 385 пациентов:
181 – с саркоидозом органов ды-
хания (СОД), 130 – с фибрози-
рующими альвеолитами (ФА),
36 – с гистиоцитозом Х (ГХ),
38 – с лимфангиолейомиомато-
зом (ЛАМ). Всем пациентам вы-
полнена ВРКТ, данные сопостав-
лены с результатами КФИВД,
гистологического исследования
(у 70,1% больных) и характером
течения заболевания. 

Результаты 

Проведено сопоставление кли-
нического и функционального
течения ИЗЛ с типами фиброз-
ных изменений в легочной ткани,
выявляемых при проведении
ВРКТ. Пульмонологи классифи-
цировали течение болезни как

благоприятное, неблагоприят-
ное, стабильное и волнообразное.
В критерии входили: выражен-
ность проявлений заболевания
(степень дыхательной недоста-
точности, качество и продолжи-
тельность жизни), степень и харак-
тер функциональных нарушений.
Неблагоприятное течение забо-
левания было выявлено у 134
(34,8%) больных: у 50 (27,6%) па-
циентов с СОД, 48 (36,9%) боль-
ных с ФА, 18 (47,4%) пациентов
с ЛАМ, 18 (50%) пациентов с ГХ.

По результатам КФИВД, ко-
торое включало спирометрию,
бодиплетизмографию, определе-
ние диффузионной способности
легких и их эластических свойств
с помощью пищеводного зонда,
232 (60,2%) пациента с ИЗЛ име-
ли рестриктивный вариант вен-
тиляционных нарушений (в эту
группу попадали все пациенты
с неблагоприятным клиническим
течением заболевания). Уменьше-
ние ЖЕЛ и ОЕЛ наблюдалось
только в 47% случаев. У 53% боль-
ных было снижение либо ОЕЛ,
либо ЖЕЛ, а индекс ретракции
был повышен (больше 0,6) во
всех случаях. При динамическом
наблюдении у части больных
(23%) формировалась «рестрик-
ция с признаками обструктив-
ных нарушений» (смешанный
тип вентиляционных наруше-
ний) (см. таблицу).

Гистологическая верифика-
ция процесса была проведена
у 272 (70,6%) больных: у всех
больных редкими ИЗЛ (ГХ,
ЛАМ), у 116 (64,1%) пациентов с
СОД, у 82 (63,1%) больных с ФА.
Необходимо отметить, что у всех
пациентов с ИЗЛ в легочной тка-
ни определялись фиброзные из-

менения разного типа и разной
степени выраженности (рис. 1). 

По данным ВРКТ фиброзные
изменения были выявлены у 196
(50,9%) больных ИЗЛ: у 59
(35,6%) больных СОД, у 102
(78,5%) пациентов с ФА, у 17
(47,2%) больных ГХ и 9 (23,6%)
пациенток с ЛАМ.

При сопоставлении данных
клинического, функционально-
го, анатомического (компьютер-
но-томографического) и морфо-
логического (гистологического)
обследований были выявлены
два типа формирования фиброз-
ных изменений: благоприятный
и неблагоприятный.

К благоприятным отнесены
фиброзные изменения централь-
ного и периферического интер-
стиция тяжистого характера и
ателектатический тип фиброза,
возникновение которых не влия-
ло на формирование выражен-
ных перфузионных, диффузион-
ных нарушений и не приводило
к возникновению выраженной
одышки и дыхательной недоста-
точности.

Тяжистый тип фиброза легоч-
ной ткани возникал в результате
фиброзирования длительно суще-
ствующих пластинчатых ателек-
тазов (субплевральное спадение
легочной ткани из-за гравитаци-
онного эффекта, чаще всего возни-
кавшее при синдроме ФА у паци-
ентов с диффузными болезнями
соединительной ткани), диско-
видных ателектазов (внесегмен-
тарное спадение легочной ткани
из-за нарушения экскурсии груд-
ной клетки, как правило при ФА,
протекающих по типу крипто-
генной организующейся пневмо-
нии). Перибронховаскулярный

Варианты изменений параметров спирометрии и бодиплетизмографии 
при рестриктивном типе вентиляционных нарушений (n=232)

№
варианта

1 Снижение Снижение Норма 109 (0,47)

2 Снижение Норма Норма 6 (0,02)

3 Норма Снижение Норма 41 (0,18)

4 Норма Норма Норма 76 (0,33)

Примечание. В скобках указана относительная частота наблюдений.

ЖЕЛ Число
наблюдений ОЕЛ Тест 

Тиффно
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тяжистый фиброз в большинстве
случаев возникал при гранулема-
тозном поражении (в результате
фиброзирования перилимфати-
чески расположенных гранулем)
и при ФА (фиброзные изменения
на месте перибронховаскулярно-
го отека и клеточной инфильтра-
ции). При проведении ВРКТ
благоприятные типы пневмофи-
броза определялись у пациентов
с ФА (25 больных – 19,2%), СОД
(у 51 больного – 28,2%, причем
у 27 больных изменения имели
«нежный» характер), в местах опе-
ративных вмешательств (у 50 боль-
ных СОД – 27,5%). 

Звездчатый тип фиброза ха-
рактеризовался локализацией
изменений в ядерных отделах
легких (что, вероятно, связано
с перибронхиальным характером
его развития), имел неправиль-
ную форму, чаще встречался при
хронической обструктивной бо-
лезни легких, экзогенном аллер-
гическом альвеолите и последст-
виях перенесенных васкулитов,
при ФА был выявлен в 7 (5,4%)
случаях.

Ателектатический тип фиб-
роза (участки карнификации ле-
гочной ткани) формировался
в местах локализации организу-
ющейся пневмонии – субплев-
рально, с сохранением треуголь-
ной формы пораженного участка
и развитием парацикатрической
эмфиземы (при криптогенной
организующейся пневмонии).
Также он возникал при длитель-
ном существовании обтурацион-
ных ателектазов, развившихся
в результате закрытия просвета
мелких бронхов грануляционной
тканью с последующим форми-
рованием фиброза в вентилируе-
мой ими легочной ткани. Чаще
всего встречался при ФА, проте-
кающих по типу «респираторный
бронхиолит – организующаяся
пневмония». Был выявлен при
ФА у 8 (6,2%), при СОД – у 8
(4,4%), при ГХ – у 5 (13,8%)
больных (рис. 2). 

К неблагоприятным относи-
лись фиброзные изменения пери-
ферического легочного интер-
стиция, приводящие к форми-
рованию рестриктивных изме-

нений и нарушению перфузии,
что сопровождалось выражен-
ной дыхательной недостаточнос-
тью, снижением качества жизни
пациентов и уменьшением ее
продолжительности. Также к не-
благоприятным были отнесены
фиброзные изменения в сущест-
вующих кистах, возникающие
у пациентов с выраженной обст-
руктивной патологией (при ГХ
и ЛАМ), и образование фиб-
розных полостей, так как они ос-
ложнялись легочным кровотече-
нием. 

Ацинарный (внутридолько-
вый) тип фиброза (развитие фи-
броза в стенках ацинусов и аль-
веол при ФА) был выявлен у 86
(66,1%) больных.

Формирование «сотового лег-
кого» определялось при ФА у 52
(40,0%) больных и крайне редко
при СОД – у 2 (1%) больных.

Формирование фиброзных из-
менений в стенках длительно су-
ществующих воздухосодержащих
кист было выявлено у 6 (16,6%)
больных ГХ и 7 (18,4%) пациен-
ток с ЛАМ. 

а б в

Рис. 1. Морфологические типы фиброзных изменений в легочной ткани у больных ИЗЛ: а – диффузный интерсти-
циальный фиброз (утолщение стенок альвеол, расширение их просвета, уплощение эпителия, замена его на кубичес-
кий); б – диффузный пневмофиброз – гиалиноз (незначительное количество клеточных элементов, отсутствие струк-
туры альвеол); в – «сотовое легкое» – полная утрата архитектоники легочной ткани, множественные толстостенные
однотипные кисты с бронхиолизацией эпителия); г – ацинарный пневмофиброз (заполнение альвеол соединительно-
тканными клетками); д – перибронховаскулярный фиброз (распространение соединительнотканных клеток вдоль
бронхососудистого пучка с сужением просвета сосудов и бронхов); е – очаговый пневмофиброз (локальное скопление
соединительнотканных клеток на месте расположения гранулем).

г д е
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Образование фиброзных полос-
тей определялось у 6 (4,6%) боль-
ных ФА, 10 (5,5%) больных СОД,
7 (19,4%) больных ГХ и 6 (15,7%)
больных ЛАМ (рис. 3).  

Обсуждение 

Тип формирования пневмо-
фиброза при ИЗЛ имеет решаю-
щее значение для больного. Вы-

явление с помощью функцио-
нальных методов исследования
(КФИВД) и ВРКТ предвестни-
ков неблагоприятных фиброз-
ных изменений в легких способ-
ствует своевременной коррекции
терапии и может продлить жизнь
пациента. Некоторые типы ин-
терстициальных изменений, ве-
дущих к развитию пневмофибро-

за, пульмонолог определяет аус-
культативно («целлофановый
треск»), однако выраженность,
распространенность пневмофиб-
роза и его характер можно оце-
нить только при проведении
ВРКТ, которая также позволяет
определить динамику фиброз-
ных изменений. Сопоставление
клинической, функциональной,

Рис. 2. Благоприятные типы пневмофиброза у пациентов с ИЗЛ, выявляемые при проведении ВРКТ: а – фиброзиро-
вание пластинчатых ателектазов (при наличии хронических экскурсионных нарушений в результате поражения меж-
позвонковых и реберно-позвонковых суставов при диффузной болезни соединительной ткани); б – фиброзирование
дисковидных ателектазов (хронические реактивные изменения при поражении плевры и нарушении экскурсии груд-
ной клетки); в, г – перибронховаскулярный тяжистый фиброз разной степени выраженности; д – локальные фиброз-
ные изменения тяжистого характера в месте оперативного вмешательства (так как всегда избыточны у больных ИЗЛ,
могут приводить к дыхательной недостаточности и характеризуются рестриктивными изменениями при КФИВД);
е – участки карнификации легочной ткани – участок фиброзирования легочной паренхимы, соответствующий сегмен-
тарному строению легких (треугольной формы, обращенный основанием к плевре); формирование его связано с нару-
шением вентиляции (обтурация просвета бронха мокротой в результате отека и клеточной инфильтрации его стенки),
однако может возникнуть и в результате не рассосавшейся инфильтрации легочной ткани воспалительного характера
(пневмония), немикробного воспаления (ФА) и геморрагического пропитывания (инфаркт, интерстициальные вирус-
ные пневмонии).

а б

в г

д е
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морфологической и компьютер-
но-томографической картины
дает представление о прогнозе
течения процесса.

В современной литературе,
посвященной лучевой диагнос-
тике ИЗЛ, обсуждаются прогно-
стические КТ-признаки их бла-
гоприятного и неблагоприятного
течения, однако сведения эти
противоречивы. Во всех литера-
турных источниках неблагопри-
ятным вариантом течения ФА
признается выявление при ВРКТ
«сотового легкого» и значитель-
ная степень его распространен-
ности. Также придается значение
размеру «сот» (более неблаго-
приятными вариантами считают-
ся наличие «сот» большого раз-
мера, смешанный тип строения
«сот» с мелкими и крупными ки-
стами) и их расположению (в от-
дельных работах неблагоприят-
ным признаком считается их
верхнезональное, в других –
нижнезональное расположение).
Стали выделять раннюю фазу
формирования «сотового легко-
го» – «Honeymoon» (период «ме-
дового месяца» – отек интерсти-
ция), при которой выявляется
частичное заполнение просвета
альвеол отечной жидкостью. Од-
нако при гистологическом иссле-
довании в части «сот» при закон-
ченном фиброзном процессе
морфолог также видит содержи-
мое (описание «сотового легко-
го» при гистологическом и КТ-
исследовании различно).

Новый тип пневмофиброза –
ацинарный, внутридольковый
тип – описывается в литературе
как проявления неспецифичес-
кой интерстициальной пневмо-
нии и считается благоприятным
признаком, в то же время мы ви-
дим, что это вариант стойкого
фиброза, приводящий к форми-
рованию тракционных бронхио-
лоэктазов и выраженным функ-
циональным нарушениям рест-
риктивного типа.

В литературе не рассматрива-
ется прогностическое значение
КТ-картины особенностей фор-
мирования фиброзных измене-
ний при СОД (перибронховаску-

Рис. 3. Неблагоприятные типы фиброза у пациентов с ИЗЛ, выявляемые при
проведении ВРКТ: а, б – ацинарный (внутридольковый) тип фиброза; в, г –
формирование «сотового легкого» («Honeymoon» – период «медового меся-
ца» – отек интерстиция, возможность обратного развития процесса (в),
«Honeycombing» – исход в «сотовое легкое» (г); д – формирование фиброз-
ных изменений в стенках длительно существующих воздухосодержащих
кист – стойкое утолщение их стенок, приобретение ими неправильной фор-
мы; е, ж, з – образование фиброзных полостей при ФА (е, з), в саркоидах (ж).

а б
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лярные фиброзные изменения,
проявляющиеся грозной рентге-
нологической картиной, но со-
провождающиеся умеренными
функциональными нарушения-
ми), избыточное формирование
пневмофиброза в области опера-
тивных вмешательств (что дела-
ет опасной проведение биопсии
легочной ткани). Крайне скудны
данные в отношении формирова-
ния фиброзных полостей при
ИЗЛ и их осложнений (пневмо-
торакс, пневмомедиастинум, ле-
гочное кровотечение), а также
признаков фиброзирования в су-
ществующих воздухосодержа-
щих кистах при ЛАМ и ГХ. Все
это свидетельствует о необходи-
мости проведения мультидис-
циплинарных исследований по-
добного рода.

Заключение 

Среди прогностических кри-
териев течения интерстициаль-
ных заболеваний легких одним
из главных является тип форми-
рования пневмофиброза. Прове-
дение ВРКТ позволяет оценить
картину в целом и выявить: тип
формирования фиброзных изме-
нений, их протяженность, сте-
пень вовлечения в процесс тра-

хеобронхиального дерева (фор-
мирование разных типов бронхо-
эктазов), внелегочные сопутст-
вующие изменения, которые мо-
гут быть клинически и функцио-
нально значимыми (деформация
костного каркаса грудной клет-
ки, разного характера плевраль-
ные изменения, сосудистые на-
рушения). Оценка прогноза тече-
ния заболевания наиболее эф-
фективна при сопоставлении
клинических данных, морфоло-
гического исследования, ВРКТ
и КФИВД.
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