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РЕЗЮМЕ

Идиопатический легочный фиброз (ИЛФ) относится к наиболее распространенным заболеваниям из группы 
интерстициальных заболеваний легких и характеризуется неуклонным прогрессированием и неблагопри-
ятным прогнозом. В течение последнего десятилетия был достигнут значительный прогресс в разработке 
диагностического алгоритма для пациентов с ИЛФ, предполагающий анализ клинических, лабораторных 
и инструментальных данных, прежде всего, результатов компьютерной томографии высокого разрешения 
(КТВР). Точное следование алгоритму диагностики и правильная интерпретация данных КТВР являются 
необходимым условием для постановки диагноза ИЛФ. 

В Томской области разработана маршрутизация больных с подозрением на ИЛФ. Примером успешного 
следования этому алгоритму является представленный клинический случай. Широкое внедрение в лечеб-
но-диагностический процесс современных алгоритмов диагностики ИЛФ и повышение качества визуали-
зационных методов, прежде всего КТВР, проводимые в рамках дифференциального диагноза, открывают 
перспективы ранней диагностики данного патологического процесса, а своевременно назначенная антифи-
бротическая терапия (нинтеданиб, пирфенидон) при ИЛФ позволяет замедлить прогрессирование патоло-
гического процесса и улучшить прогноз. 

Ключевые слова: идиопатический легочный фиброз, обычная интерстициальная пневмония, нинтеданиб, 
антифиброзная терапия, лечение.
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ВВЕДЕНИЕ

Согласно современным данным, интерстици-
альные болезни легких (ИБЛ) составляют 20% всех 
заболеваний данных органов. Общими признаками, 
объединяющими ИБЛ, являются прогрессирующая 
одышка, нарушения функции внешнего дыхания 
рестриктивного типа, распространенные, двухсто-
ронние изменения при рентгенологическом иссле-
довании и компьютерной томографии (КТ). Диагно-
стика ИБЛ до настоящего времени остается крайне 
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ABSTRACT

Idiopathic pulmonary fibrosis (IPF) is one of the most common diseases in the group of interstitial lung diseases, 
which is characterized by persistent progression and poor prognosis. Over the past decade, experts have made 
significant progress in developing a diagnostic algorithm for IPF patients. This algorithm includes analysis of 
clinical, laboratory, and instrumental data, primarily the results of high-resolution computed tomography (HRCT). 
Precise adherence to the diagnostic algorithm and correct interpretation of HRCT data are prerequisites for IPF 
diagnosis. 

Specialists of the Tomsk region have developed routing of patients with suspected IPF. The presented clinical 
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into diagnosis and treatment of IPF and quality improvement of imaging methods, primarily HRCT, carried out 
as a part of the differential diagnosis, open up prospects for early diagnosis of this pathology. A timely prescribed 
antifibrotic therapy (nintedanib, pirfenidone) in IPF allows to slow down pathological progression and improves 
the prognosis.
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неудовлетворительной, диагностические ошибки со-
ставляют до 80%, а адекватная специализированная 
помощь пациентам нередко оказывается через 1,5–2 
года после возникновения первых признаков забо-
левания. Столь удручающая ситуация объясняется 
не только отсутствием патогномоничных признаков 
(клинических, рентгенологических, функциональ-
ных, лабораторных и даже морфологических) при 
ИБЛ, но и недостаточностью знаний врачей о дан-
ной патологии и ошибочным мнением о ее низкой 
распространенности [1]. 
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Случай из клинической практики

Наиболее частым заболеванием из группы ИБЛ 
является идиопатический легочный фиброз (ИЛФ). 
В среднем на долю ИЛФ приходится 20–30% всех 
случаев ИБЛ. Идиопатический легочный фиброз 
является специфической формой хронической про-
грессирующей фиброзирующей интерстициальной 
пневмонии с неизвестной причиной. Возникает пре-
имущественно у людей пожилого возраста, поража-
ет только легкие и связан с гистологическим и (или) 
рентгенологическим паттерном обычной интерсти-
циальной пневмонии (ОИП) [2].

Наиболее частыми клиническими симптомами 
ИЛФ являются медленно прогрессирующая одышка 
и непродуктивный кашель, присутствующие у 80–
90% пациентов, крепитация (хрипы Velcro) на высо-
те вдоха, по тембру напоминающие звук текстиль-
ной застежки-липучки на одежде, в нижних отделах 
легких, симптом «барабанных палочек» и «часовых 
стекол» (у 25–50% пациентов). Следует иметь в виду, 
что на ранних стадиях заболевание может протекать 
практически бессимптомно. 

Для ИЛФ характерно прогрессирующее, злока-
чественное течение с высоким риском развития не-
благоприятного исхода. Без лечения средняя продол-
жительность жизни пациентов составляет 3 года, а 
выживаемость в течение 5 лет – около 30% [1]. Высо-
кая смертность пациентов с данной патологией объ-
ясняется особенностями патогенеза заболевания – 
преобладанием фиброза при незначительной выра-
женности воспалительных изменений.  Основным 
механизмом, который приводит к развитию про-
грессирующего легочного фиброза, является перси-
стирующее повреждение альвеолярного эпителия с 
последующим нарушением процессов его регенера-
ции, активацией фибробластов и миофибробластов, 
избыточным отложением компонентов внеклеточно-
го матрикса. Указанные изменения определяют не-
эффективность традиционной иммуносупрессивной 
терапии у пациентов с ИЛФ [2]. 

В связи с этим важным является появление двух 
новых антифибротических препаратов для лечения 
этой патологии – пирфенидона и нинтеданиба, одо-
бренных FDA в 2014 г. и зарегистрированных в Рос-
сии в 2016–2017 гг. Они доказали эффективность при 
ИЛФ: снижали прогрессирование заболевания, за-
медляли уменьшение легочных объемов, повышали 
выживаемость больных [3, 4]. Так, в мае 2019 г. (ис-
следование Senscis, 600 больных) было доказано, что 
на фоне нинтеданиба замедляется прогрессирование 
заболевания, снижаются потери функции жизненной 
емкости легких (ФЖЕЛ) [5]. Причем установлено, 
что при лечении нинтеданибом замедляется скорость 
снижения показателей ФЖЕЛ независимо от его ис-

ходного уровня, что дает основание рекомендовать 
его как при самой ранней стадии болезни, еще до 
развития клинически значимых нарушений респира-
торной функции, так и при значительном снижении 
функциональных параметров дыхания [6, 7]. Таким 
образом, появление препаратов, которые улучшают 
прогноз заболевания, определяет важность ранней 
диагностики ИЛФ.

В течение последнего десятилетия был достигнут 
значительный прогресс в разработке диагностиче-
ского алгоритма для пациентов с ИЛФ, предпола-
гающий анализ клинических, лабораторных и ин-
струментальных данных, прежде всего, результатов 
компьютерной томографии высокого разрешения 
(КТВР). 

Данный алгоритм на первом этапе требует тща-
тельного сбора анамнеза для исключения других из-
вестных причин ИБЛ, например, профессиональных 
и бытовых воздействий, заболеваний соединитель-
ной ткани, лекарственной токсичности. Кроме этого, 
следует проводить дифференциальную диагностику 
с заболеваниями, имеющими сходную клиническую 
симптоматику, например с хронической сердечной 
недостаточностью (одышка, утомляемость, кашель, 
крепитация в легких, снижение массы тела) [2, 8]. 

Следующим этапом является проведение и ана-
лиз данных КТВР. Совершенствование современных 
методов диагностики и внедрение в клиническую 
практику КТВР позволили значительно расширить 
верификацию диагноза ИЛФ в дебюте заболевания 
[9, 10]. Золотым стандартом диагностики ИЛФ в 
настоящее время является спиральная компьютер-
ная томография (СКТ) легких. Для ИЛФ характерна 
КТВР-картина, которая проявляется как ОИП, вклю-
чающая следующие признаки: ретикулярные изме-
нения, сотовая дегенерация и особенности распреде-
ления патологических изменений преимущественно 
в субплевральных и заднебазальных отделах. Крите-
рии оценки данных КТВР основаны на вероятности 
заболевания. Флешнерским обществом рентгено-
логов выделено четыре основных рентгенологиче-
ских паттерна: типичная картина ОИП, вероятная, 
неопределенная, а также КТ-картина, не связанная с 
ИЛФ, характерная для другого ИБЛ (не ИЛФ) [11].

Типичная картина ОИП при КТВР характери-
зуется наличием признаков сотового легкого, ре-
тикулярных изменений и периферических тракци-
онных бронхоэктазов с преобладанием указанных 
изменений в базальных отделах (реже диффузных) 
и субплеврально. При отсутствии картины сотово-
го легкого и наличии остальных признаков рентге-
нологическая картина ОИП становится лишь «ве-
роятной». Признаками, нетипичными для ОИП или 
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исключающими ее, являются: выраженный симптом 
«матового стекла», участки консолидации, одиноч-
ные очаги и диссеминация, преобладание изменений 
в верхних и средних отделах легких, перибронхова-
скулярное распределение изменений, воздушные ки-
сты внекортикальных отделов, буллезная эмфизема.

Важно подчеркнуть, что современный алгоритм 
диагностики ИЛФ предлагает дифференцированный 
подход к использованию инвазивных методов диа-
гностики. Так, проведение биопсии легкого не явля-
ется обязательным для верификации диагноза при 
наличии клинической картины ИЛФ, КТ-паттерна 
типичной или вероятной ОИП. Проведение хирур-
гической биопсии легкого (ХБЛ) рекомендуется при 
наличии КТ-картины, нетипичной для ОИП. В таких 
случаях диагноз устанавливают на основании соче-
тания данных КТВР и гистологической картины.

Таким образом, точное следование алгоритму 
диагностики и правильная интерпретация данных 
КТВР являются необходимым условием для поста-
новки диагноза ИЛФ.

В Томской области разработана маршрутизация 
больных с подозрением на ИЛФ. При подозрении на 
ИЛФ проводится:

1. Плановая госпитализация в пульмонологиче-
ское отделение ОГАУЗ «Томская областная клини-
ческая больница».

2. В отделении проводится обследование паци-
ента согласно Федеральным клиническим рекомен-
дациям по диагностике и лечению идиопатического 
легочного фиброза (2016), исключение других ин-
терстициальных поражений легких. Диагноз уста-
навливается после обсуждения всех полученных 
данных консилиумом врачей.

3. После первично поставленного диагноза ИЛФ 
все документы (с предоставлением сканов КТВР 
органов грудной клетки (ОГК) передаются для под-
тверждения или исключения диагноза ИЛФ феде-
ральным экспертам для внесения в регистр пациен-
тов с ИЛФ на территории РФ.

4. После подтверждения диагноза следует назна-
чение лечения, ставшее более доступным в нашей 
стране после регистрации новых антифиброзных 
препаратов.

Примером успешного следования этому алгорит-
му является представленный клинический случай.

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ  
Пациентка К., 67 лет, впервые обратилась в пуль-

монологическое отделение ОГАУЗ «Томская област-
ная клиническая больница» (ТОКБ) в октябре 2015 г.  
с жалобами на общую слабость, перебои в работе 
сердца, одышку смешанного характера при обычной 

ходьбе до 10 м и подъеме по лестнице на 10 ступенек 
(по шкале MRC 2 балла), эпизодическое повышение 
температуры тела до 38,5 °С, кашель с отхождением 
мокроты серого цвета до 30 мл/сут. Из анамнеза из-
вестно, что кашель беспокоит в течение последних 
15 лет, одышка смешанного характера появилась  
5 лет назад. 

Анамнез. В 2015 г. диагностирована ишемиче-
ская болезнь сердца (ИБС): пароксизмальная форма 
фибрилляции предсердий, наджелудочковая экс-
трасистолия, пароксизмальная наджелудочковая 
тахикардия. Хроническая сердечная недостаточ-
ность (ХСН), стадия 2А. Гипертоническая болезнь,  
стадия 3, риск 4. Постоянно принимает сотагексал 
80 мг по ¼ табл. 2 раза/сут и кардиомагнил 75 мг  
1 раз/сут. Струмэктомия в 1995 г. по поводу диф-
фузного токсического зоба, постоянно принимает L- 
тироксин 100 мг/сут. Страдает варикозной болезнью 
вен нижних конечностей. Вредных привычек нет. 

Объективный статус. Состояние средней степени 
тяжести. Температура тела 36,3 °С. Пульс 100 уд./мин,  
частота дыхательных движений 20 в минуту, SpO2 
96%, артериальное давление 110/70 мм рт. ст. Со-
знание ясное, контакт полный. Кожные покровы 
умеренной влажности, диффузный цианоз. Суставы 
ногтевых фаланг кистей деформированы по типу 
«барабанных палочек», ногтевые пластинки в виде 
«часовых стекол». Язык с налетом бело-желтого цве-
та влажный. Грудная клетка цилиндрическая. Перку-
торный звук с коробочным оттенком. Нижняя грани-
ца легких поднята на одно ребро. Дыхание жесткое, 
крепитация в средних и нижних отделах с обеих 
сторон. Сердце: тоны равномерно ослаблены, ритм 
правильный. Печень по краю реберной дуги. Живот 
мягкий, безболезненный. Селезенка не пальпирует-
ся. Периферических отеков нет. Признаки варикоз-
ного расширения вен нижних конечностей. 

Спирографическое исследование: нарушение 
вентиляционной функции легких преимущественно 
по рестриктивному типу I степени. Данные КТВР: 
картина соответствует ОИП. С учетом наличия кли-
нической картины, характерной для ИЛФ и КТ-кар-
тины, ОИП, биопсия легкого не проводилась.

Поставлен диагноз ИЛФ, медленно прогресси-
рующее течение, с формированием «сотового лег-
кого». При выписке из стационара пациентке ре-
комендовано наблюдение в динамике, применение 
только симптоматической терапии, так как в тот 
период времени антифиброзные препараты с до-
казанной эффективностью при ИЛФ (нинтеданиб 
(варгатеф) и пирфенидон (эсбриет)) в России были 
недоступны. Применяемые многие годы при этом 
заболевании глюкокортикостероиды и цитостатики 
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не рекомендованы к применению в качестве посто-
янной терапии, поскольку негативно влияют на его 
течение [2].

Повторное обращение и госпитализация в пуль-
монологическое отделение ТОКБ в феврале 2017 г. 
были вызваны ухудшением состояния (прогрессиро-
вание одышки).

Объективный статус: без существенной динами-
ки. Обращало на себя внимание снижение степени 
насыщения крови кислородом (SpO2) с 96 (2015 г.) 
до 91%, что характеризует наличие дыхательной 
недостаточности 1-й степени и свидетельствует об 
отрицательной динамике заболевания. Показатели 
спирографии и бодиплетизмографии не показали су-
щественной динамики.

Спирография от 27.02.2017. Жизненная ем-
кость легких (ЖЕЛ) 85%Д, ФЖЕЛ 84%Д, объем 
форсированного выдоха за 1-ю с (ОФВ1) 60%Д,  
ОФВ1/ФЖЕЛ 76,4%.

Бодиплетизмография от 02.03.2017. Структура 
общей емкости легких не изменена. Бронхиальное 
сопротивление в норме. VC = 93,5%Д; TLC 82,8%Д; 
RV 78,2%Д; R tot 43,1%Д.

СКТ ОГК от 25.03.2017. Грудная клетка обыч-
ной формы и размеров, деструктивных изменений 
в структуре ребер, позвонков, лопаток и ключиц не 
выявлено. В легких отмечены: ретикулярные (сетча-
тые) изменения за счет утолщения легочного интер-
стиция, выражены умеренно. Матовое стекло в зонах 
ретикулярных изменений определяется. Тракцион-
ные бронхоэктазы, сотовое легкое в кортикальных 
отделах выражены. Распределение изменений корти-
кальное базальное. Диафрагма расположена высоко, 
объем нижних долей уменьшен. 

Просветы крупных бронхов не изменены.  
Междолевые щели и синусы свободны, жидкости в 
плевральных полостях нет. Жировая клетчатка сре-
достения имеет гомогенное строение, увеличена в 
объеме (липоматоз). Лимфатические узлы в средо-
стении и в корнях легких умеренно увеличены, не 
сливаются в конгломераты. Предсердия и желудочки 
сердца обычных размеров и формы. Аорта и ее вет-
ви с признаками атеросклероза, верхняя полая вена 
в пределах возрастной нормы. Пищевод нормально 
расположен, стенки его не утолщены, просвет рас-
ширен, грыжа пищеводного отверстия диафрагмы.

Заключение. КТ-картина характерна для обычной 
интерстициальной пневмонии.

Результаты СКТ ОГК были направлены на рас-
смотрение главному внештатному специалисту – 
рентгенологу-радиологу Минздрава РФ И.Е. Тюрину 
Ответ получен в электронном варианте в регистрах 
ИЛФ 26.05.2017. Заключение: картина ОИП.

Учитывая длительное применение лекарственных 
препаратов по поводу сопутствующей патологии, в 
том числе L-тироксина (100 мг) с 1995 г., проводи-
лась дифференциальная диагностика между ИЛФ и 
фиброзирующим альвеолитом лекарственного генеза. 
Поэтому на консилиуме принято решение о назначе-
нии пробной терапии преднизолоном per os 30 мг/сут 
в течение 1 мес с последующим уменьшением до под-
держивающей (10 мг/сут), которую пациентка прини-
мала в течение 1 года (с 10.03.2017 до 01.03.2018) без 
положительной клинической и КТ-динамики. 

В дальнейшем больная продолжала наблюдать-
ся. Основной диагноз: идиопатический легочный 
фиброз, медленно прогрессирующее течение с фор-
мированием «сотового легкого». Осложнение: хро-
ническое легочное сердце, стадия компенсации. Ды-
хательная недостаточность  1-й степени.

Сопутствующий диагноз. ИБС: фибрилляция 
предсердий, пароксизмальная форма. Наджелудоч-
ковая экстрасистолия, пароксизмальная наджелу-
дочковая тахикардия. ХСН, 1-я стадия. Гипертониче-
ская болезнь, 3-я стадия. Риск сердечно-сосудистых 
осложнений 4. Диффузный узловой зоб, состояние 
после струмэктомии от 1995 г., послеоперационный 
гипотиреоз. Варикозная болезнь вен нижних конеч-
ностей, хроническая венозная недостаточность.

Состояние прогрессивно ухудшалось, нараста-
ла одышка. В феврале 2019 г. в связи с ухудшени-
ем состояния (нарастанием одышки, повышением 
температуры до 38 °С, снижением сатурации крови 
кислородом 89%), госпитализирована в ТОКБ. Диф-
ференциальная диагностика проводилась между 
обострением ИЛФ и внебольничной пневмонией. 
Согласно современным данным, несмотря на посте-
пенное прогрессирование ИЛФ, течение заболевания 
может осложняться остро возникающими периодами 
ухудшения симптомов заболевания, не связанных 
с инфекцией дыхательных путей, тромбоэмболией 
ветвей легочной артерии (ТЭЛА), декомпенсацией 
сердечной недостаточности и другими известными 
факторами. Данные эпизоды острого ухудшения те-
чения ИЛФ рассматриваются как обострение ИЛФ. 
Вопрос определения причины ухудшения при ИЛФ 
имеет принципиальное значение, поскольку связан 
с назначением терапии. Обострение ИЛФ, как пра-
вило, требует наращивания терапии глюкокортико-
стероидами (вплоть до проведения пульс-терапии), 
декомпенсация сопутствующей патологии, тром-
боэмболия легочной артерии – соответствующего 
лечения. Инфекции же дыхательных путей – проти-
воинфекционной терапии, в частности, наличие вне-
больничной пневмонии предусматривает обязатель-
ное назначение антибиотиков.
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Анализ клинической картины показал, что на-
растание одышки не сопровождалось усилением 
других признаков сердечной недостаточности. По 
данным эхокардиографии наблюдались признаки ле-
гочной гипертензии умеренной степени. Нарушений 
локальной сократимости не выявлено. Глобальная 
функция левого желудочка оставалась в пределах 
нормы.

Ситуация была расценена как внебольничная по-
лисегментарная пневмония слева, тяжелое течение, 
вызванная Actinobacter baumannii. Фоновый диагноз: 
идиопатический легочный фиброз. Стадия сотового 
легкого, прогрессирующее течение. Назначение ан-
тибиотикотерапии привело к положительной клини-
ческой и рентгенологической динамике и стабилиза-
ции состояния.

15 марта 2018 г. была проконсультирована глав-
ным внештатным специалистом пульмонологом МЗ 
РФ профессором С.Н. Авдеевым, диагноз ИЛФ под-
твержден, рекомендована паллиативная терапия пре-
паратом нинтеданиб (варгатеф). 

С февраля 2019 г. по программе паллиативной 
помощи начала прием препарата нинтеданиб (варга-
теф) по 150 мг 2 раза/сут. В декабре 2019 г. в пла-
новом порядке (динамическое наблюдение) госпита-
лизирована в ТОКБ. Ухудшения состояния на фоне 
лечения нинтеданибом (варгатеф) за 10 мес нет, обо-
стрений заболевания не было. Терапию переносит 
хорошо. Показатели насыщения артериальной крови 
кислородом стабильны (SpO2 91–92%). Показатели 
спирографии и бодиплетизмографии также без отри-
цательной динамики.

Спирография от 13.12.2019: ЖЕЛ  87%, ФЖЕЛ  
87%, ОФВ1  67%, ОФВ1/ФЖЕЛ 84%. Проба с брон-
холитиком: результат пробы отрицательный.

СКТ ОГК от 18.12.2019: динамики в сравнении 
с данными предшествующего КТ исследования нет 
(30.01.2020,  профессор И.Е. Тюрин, копия из реги-
стров ИЛФ, номер пациента 1759). 

Таким образом, на фоне лечения нинтеданибом 
(варгатефан) имеет место стабилизация течения забо-
левания, что является основной целью лечения ИЛФ.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
ИЛФ – неуклонно прогрессирующее заболевание 

с неблагоприятным прогнозом, клинические прояв-
ления которого, в первую очередь, – одышка при фи-
зической нагрузке и кашель, имитируют симптомы 
ряда других патологических состояний. Широкое 
внедрение в лечебно-диагностический процесс со-
временных алгоритмов диагностики ИЛФ и повы-
шение качества визуализационных методов, прежде 
всего КТВР, проводимые в рамках дифференциаль-

ного диагноза, открывают перспективы ранней ди-
агностики данного патологического процесса. Сво-
евременно назначенная антифибротическая терапия 
(нинтеданиб, пирфенидон) при ИЛФ позволяет заме-
длить прогрессирование патологического процесса и 
улучшить прогноз. 
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