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РЕЗЮМЕ

Общепринятые классификации идиопатиче-
ских интерстициальных заболеваний легких вклю-
чают в себя, помимо альвеолярного легочного
протеиноза (АЛП), саркоидоз, идиопатический
пневмофиброз, гистиоцитоз Х, идиопатические ин-
терстициальные альвеолиты − острый интерстици-
альный альвеолит (острую интерстициальную
пневмонию, синдром Хаммана-Рича) и др. АЛП яв-
ляется редким, но потенциально излечимым забо-
леванием неизвестной этиологии, характери-
зующимся нарушением метаболизма сурфактанта,
что становится причиной накопления в альвеолах
белкового материала (поверхностно-активных ве-
ществ) и его компонентов, включая фосфолипиды.
Особенностью АЛП (а это, безусловно, учитывается
в диагностическом процессе), является скудная
клиническая картина, не соответствующая обшир-
ным легочным поражениям, регистрируемым на
рентгенограммах и, особенно, при мультиспираль-
ной компьютерной томографии (МСКТ) с постпро-
цессинговой обработкой изображений. В данной
статье проанализирована отечественная и зарубеж-
ная литература последних лет, отражающая про-
цессы диагностики, лечения и реабилитации
больных АЛП.

За последние 5 лет мы обследовали, лечили и на-
блюдали в динамике 6 больных АЛП (объединён-
ный реестр Амурской области и Приморского
края). В данном сообщении представлено одно из
оригинальных наблюдений, где на разных этапах
при неоднократных предварительных обследова-
ниях пациентки с АЛП клиническая и КТ-диагно-
стика были ошибочны. Достаточно сказать, что
четыре МСКТ- исследования были сделаны в раз-

личных подразделениях Амурской области и в При-
морском крае с доминирующим заключением –
идиопатический фиброзирующий альвеолит, и это
несмотря на то, что АЛП имеет свои достаточно
специфичные диагностические признаки, суще-
ственно отличающиеся от клинико-радиологиче-
ских признаков идиопатического фиброзирующего
альвеолита. По причине клинико-радиологических
ошибок была неправильно выполнена первая от-
крытая биопсия без специальной окраски биопта-
тов на наличие белковых компонентов. В
результате системных ошибок проведено несколько
курсов неадекватной кортикостероидной терапии,
что способствовало возникновению осложнений
течения заболевания в виде рецидивирующей по-
лисегментарной пневмонии. Окончательное клини-
ческое обследование позволило заподозрить
аутоиммунную форму АЛП, и повторная открытая
биопсия с окрашиванием биоптата реактивом
Шиффа (PAS-реакция) позволила установить до-
стоверный диагноз. При динамическом монито-
ринге через 6 месяцев, включающем МСКТ, у
данной больной зарегистрирована практически
полная спонтанная регрессия патологических из-
мерений в легочной ткани.

Ключевые слова: альвеолярный легочный протеи-
ноз, лучевая диагностика, мультиспиральная компью-
терная томография, биопсия, PAS-реакция. 
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In standard classifications of interstitial pulmonary
diseases alveolar pulmonary proteinosis (APP) by etio-
logic signs is referred to the group of idiopathic ones,
where besides APP there is sarcoidosis, idiopathic pneu-
mofibrosis, Hand-Schuller-Christian disease, idiopathic
interstitial alveolitis (acute interstitial pneumonia,
Hamman-Rich syndrome) and others. APP is a rare but
potentially curable disease of unknown etiology, char-
acterized by the disorder of surfactant metabolism,
which leads to accumulation of protein in alveoli (su-
perficially active substances) and its components, in-
cluding phospholipids. The main feature of APP (and
this is definitely taken into account in diagnostics) is its
poor clinical picture which does not correspond to large
pulmonary damages registered in roentgenograms and
at multispiral computer-aided tomography (MSCT)
with post processing image processing. This article
gives a review of recently published domestic and for-
eign literature.

During 5 years we examined, treated and observed
in dynamics 6 patients with APP. This report presents
one research whose feature is the wrong clinical diag-
nosing of the disease at all preliminary stages of exam-
ination of the patient with APP. Because of clinical
mistakes open biopsy was done in a wrong way, without
special painting of biopsy material upon the presence
of protein components. As a result of system mistakes
several courses of improper therapy were done, which
led to complications of the disease in the form of recur-
rent pneumonia. Final clinical-radiologic examination
allowed to diagnose autoimmune form of APP, and the
repeat open biopsy with the painting of biopsy material
with Schiff's reagent (PAS-reaction) gave us a chance
to make a final diagnose. At dynamic monitoring with
the help of MSCT in 6 months this patient had almost
complete spontaneous APP remission.

Key words: pulmonary alveolar proteinosis, roentgen
diagnostics, computer-aided tomography, biopsy, PAS re-
action.

Введение

Альвеолярный легочный протеиноз (АЛП) является
редким, но потенциально излечимым заболеванием не-
известной этиологии, характеризующимся наруше-
нием метаболизма сурфактанта, что становится
причиной накопления в альвеолах белкового материала
(поверхностно активных веществ − ПАВ и его компо-
нентов, включая фосфолипиды), не вызывая при этом
воспалительной реакции интерстиция. Синонимы: аль-
веолярный липопротеиноз, альвеолярный фосфолипи-
доз [9]. Болезнь была впервые описана S.H.Rosen et al.
в 1958 г. [61].

Заполнение альвеол сурфактантом способствует
развитию умеренно прогрессирующей одышки, сте-
пень выраженности которой не коррелирует с объемом

альвеолярного наполнения и является величиной пере-
менной [21]. По данным авторов [48, 51, 74], при ги-
стохимическом исследовании биопсионного материала
белковый альвеолярный субстрат дает положительную
PAS-реакцию (Periodic Acid-Schiff). Ряд исследователей
[18, 72] специфические белковые агрегаты, характер-
ные для АЛП, идентифицируют с помощью сыворо-
точных и фенотипических маркеров.

Мужчины болеют в 3-4 раза чаще женщин, преиму-
щественно в возрасте 30-35 лет. Среди заболевших
преобладают курильщики (70%). Болезнь встречается
и у детей (в том числе младенцев) и пожилых людей.
Ряд авторов [17, 22, 30, 38, 62] обобщают особенности
течения АЛП, включая и МСКТ-семиотику, у пациен-
тов в раннем детском или младенческом возрасте.
МСКТ-картина практически идентична изменениям,
наблюдаемым у взрослых.

При патологоанатомическом исследовании в аль-
веолах содержится материал, который представляет
собой сурфактантоподобное вещество. Это фосфоли-
пиды с ярким пурпурным цветом при окрашивании ре-
активом Шиффа (PAS-реакция) [48, 74].

Выделяют следующие формы АЛП: первичную
(наследственную, врожденную, генетическую), ауто-
иммунную (ранее называвшуюся приобретенной или
идиопатической) и вторичную (псевдопротеиноз).

Первичные формы АЛП, являются исключительно
редкими и вызваны мутациями генов, кодирующих
ПАВ (липидов и белков) [4, 23, 62, 74].

Вторичный АЛП также является очень редкой фор-
мой данного заболевания и встречается приблизи-
тельно у 10% пациентов среди всей популяции
приобретенных АЛП [25, 43]. Вторичные формы, как
правило, ассоциируются с легочными профзаболева-
ниями, гематологическими злокачественными процес-
сами, оппортунистическими инфекциями. L.F.Gao et al.
[35] изучили воздействие угольной пыли и вредных
газов на возникновение АЛП. S.Hisata et al. [40] отме-
чают возможные закономерности возникновения АЛП
после контакта с мелкими частицами пыли, образован-
ными в результате землетрясения в Японии. M.Nakano,
K.Omae [56] сообщают о возможном влиянии на воз-
никновения АЛП легкого металла индия у работников
предприятий по его добыче и переработке. По данным
ряда авторов [54, 70], вторичный АЛП наблюдается у
больных с гемобластозами. H.Liu et al. [50] сообщают
о нередком сочетании АЛП с онкологическими процес-
сами в различных органах, в том числе и легких.
A.D.Punatar et al. [60] провели анализ обширной англо-
язычной литературы за 60 лет (с 1950 по 2010 гг.) с
целью изучения ассоциированных с АЛП, в первую
очередь, оппортунистических инфекций. Всего было
проанализировано 75 случаев. В перечень инфекций
входили: нозокомиальные инфекции (43%), поражения
микобактериями (37%), грибковые инфекции (20%).

Аутоиммунные (идиопатические) формы АЛП со-
ставляют основную группу данного заболевания
(около 90%) [4, 12, 21, 25]. У пациентов с такими фор-
мами АЛП обнаруживают повышенные титры антител
к гранулоцитарно-макрофагальному колониестимули-
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рующиму фактору (ГМКСФ). Среди заболевших пре-
обладают курильщики (70%).

Распространенность

Распространенность АЛП колеблется в больших
пределах: от 0,36 случаев до 1 на млн населения [26,
38, 59]. J.J.Presneill et al. [59] приводят следующую ста-
тистику: заболеваемость составляет 0,36, а распростра-
ненность – 3,7 случаев на млн населения. По данным
S.Sarac et al. [63], распространенность приобретенного
(аутоиммунного) АЛП составляет 0,37 на 100 тыс. че-
ловек. По данным отечественных авторов [2, 4, 10, 12],
встречаемость АЛП среди населения составляет 1-4 на
1 млн. За последние годы отмечается существенный
рост заболеваемости АЛП [76].

Несмотря на редкость АЛП, интерес медицинских
работников к данному заболеванию возрастает с каж-
дым годом. Так, O.C.Ioachimescu, M.S.Kavuru [42] со-
общают, что к моменту публикации статьи (2006 г.) в
литературе было зарегистрировано около 500 описаний
клинических случаев АЛП.

Для учета и объективной обработки редко встречае-
мого клинического материала многие авторы отмечают
целесообразность организации национальных реест-
ров, в которых объединяются различные варианты
АЛП и другие редко встречающеся заболевания.
M.C.Montero et al. [55] опубликовали обзор испанского
медицинского реестра с 1971 г. по июнь 1994 г., в кото-
ром зарегистрировано только 9 случаев АЛП. B.Lara
Gallego et al. [47] сообщают, что с целью более тща-
тельного изучения редких болезней, планирования и
финансирования их лечения в Испании создан Нацио-
нальный реестр, который обобщает и анализирует
целый ряд редких болезней, включающих и АЛП. Z.Xu
et al. [76] опубликовали аналитические данные реестра
в КНР, где с 1965 по 2006 гг. был зарегистрирован 241
случай АЛП.

В 2012 г. Министерством здравоохранения РФ вве-
дено понятие «орфанных» (редких) заболеваний. Ред-
кими (орфанными) называются тяжелые заболевания,
которыми страдают менее 10 человек на 100 тыс. на-
селения. Закон «Об основах охраны здоровья» пред-
усматривает составление нескольких федеральных
реестров, т.е. полного списка заболеваний, которые
признаются редкими в нашей стране, списка «жизне-
угрожающих и хронических прогрессирующих орфан-
ных заболеваний, приводящих к сокращению
продолжительности жизни граждан или их инвалидно-
сти», а также поименного перечня больных всеми фор-
мами этих болезней. В Перечень редких (орфанных)
заболеваний, опубликованный 7 мая 2014 г., включено
215 заболеваний. АЛП в этом списке нет, хотя это дву-
стороннее, полисегментарное (субтотальное) диффуз-
ное легочное заболевание, по мнению большинства
исследователей, встречается 1 на млн населения.

Клинические проявления

Клиническая симптоматика АЛП скудная, а в ряде
случаев заболевание протекает и вовсе бессимптомно.
Клинические проявления не коррелируются с много-
образными и выраженными рентгенологическими (по

данным МСКТ) изменениями в легочной ткани. Несо-
ответствие у большей части пациентов клинических
проявлений и рентгенологических данных подчерк-
нуто в ряде работ [7, 12, 18, 33, 44, 52]. Так, A.Khan,
R.Agarwal [44] справедливо утверждают, что подо-
стрые формы АЛП, вследствие отсутствия каких-либо
клинических проявлений, задерживают своевремен-
ную диагностику заболевания на месяцы или годы.

Течение болезни, в основном, доброкачественное.
Ряд авторов [58, 67] характерным считают волнообраз-
ное (рецидивирующее) течение заболевания. A.Chro-
neou et al. [29] отмечают, что вариабельность течения
заболевания может быть обусловлена как спонтанной
регрессией, так и летальным исходом вследствие при-
соединившихся инфекций. Подобное наблюдение опи-
сывают Д.Ф.Хабибуллина и соавт. [13]. 

Трудности диагностики обусловлены отсутствием
патогномоничных клинических признаков. От начала
заболевания до установления диагноза нередко прохо-
дит около 3 лет. У 40% больных  АЛП первоначально
ставят диагноз двусторонней пневмонии, часто диаг-
ностируют туберкулез и назначают противотуберкулез-
ную терапию [5]. У большинства больных в период
развернутой фазы заболевания ведущими симптомами
АЛП являются постепенно нарастающая одышка и ка-
шель. Одышка вначале беспокоит преимущественно
при физической нагрузке, а затем и в покое. Кашель не-
продуктивный или сопровождается отхождением не-
большого количества мокроты. Кровохарканье
отмечается крайне редко. Больные жалуются также на
потливость, похудение, общую слабость, снижение ра-
ботоспособности. J.Fijołek et al. [33], наблюдавшие за
17 больными АЛП, отмечают, что эти вышеперечис-
ленные клинические симптомы регистрировались
только у 10 из 17 пациентов . 7 больных на момент по-
ступления жалоб не предъявляли, и у них наблюдалась
спонтанная ремиссия заболевания. R.Tazawa et al. [73]
для выяснения факторов риска рецидива АЛП после
GM-CSF ингаляции у 35 больных проводили монито-
ринг каждые 6 месяцев. Клинические, серологические
и рентгенологические особенности пациентов после
окончания ингаляционной терапии были проанализи-
рованы после 30-месячного наблюдения. Результаты:
во время наблюдения у 23 пациентов наступила стой-
кая ремиссия процесса, а у остальных – рецидивирую-
щее течение заболевания.

Прогрессирование одышки с появлением признаков
интоксикации организма зачастую связано с присоеди-
нением инфекции дыхательных путей [17, 20, 32].
J.W.Antoon et al. [17] отмечают, что у пожилых паци-
ентов, а также умственно отсталых младенцев может
быть сочетание АЛП с экзогенной липидной пневмо-
нией (холестериновый пневмонит).

По данным J.J.Presneill et al. [59], прогноз для
взрослых пациентов с АЛП в последние годы меняется
в лучшую сторону, и пятилетняя выживаемость наблю-
дается у 80% пациентов. Клиническая ремиссия также
может происходить либо спонтанно, либо после тера-
пии, хотя такие случаи могут представлять именно
фазу ремиссии, а не полное спонтанное разрешение [8,
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58, 67]. Ряд авторов [29, 32], по данным динамической
МСКТ, описывают трансформацию зон матового
стекла, характерных для АЛП, в полисегментарный ле-
гочный фиброз.

Осложнения

Ряд авторов [16, 54, 68] описывают в своих наблю-
дениях тяжелые осложнения АЛП: легочную эмболию,
тяжелые формы пневмонии и др. J.D.Godwin et al. [36]
отмечают, что осложнения АЛП необычны, но среди
тех, которые регистрируются, имеют место инфекции
(чаще всего Nocardia asteroids) и фиброз интерстиция.
Авторы подчеркивают, что очаговая пневмония, возни-
кающая как осложнение АЛП, на обычных рентгено-
граммах может не регистрироваться.

Диагностика

По данным Е.И.Шмелева [15], обобщившим инфор-
мацию об интерстициальных болезнях легких (ИБЛ),
куда входит и АЛП, диагностические ошибки отме-
чаются у 75-80% больных ИБЛ, а адекватная помощь
им оказывается обычно лишь через 1,5-2 года после
возникновения первых признаков заболевания, что от-
рицательно влияет на эффективность лечения и про-
гноз. Следствием диагностических ошибок, по
мнению автора, является неправильное лечение, при-
чем с использованием достаточно агрессивных мето-
дов: антибиотиков, глюкокортикостероидов,
цитостатиков. M.J.McDonnell et al. [52] также соли-
дарны с этой точкой зрения. Авторы подчеркивают, что
ошибки диагностики (в большей степени гиподиагно-
стика) часто встречаются в практике врача пульмоно-
лога, особенно в диагностике ИБЛ и, в частности,
АЛП.

По мере прогрессирования болезни выявляют тен-
денцию к формированию рестриктивного синдрома:
снижается диффузионная способность легких. Степень
гипоксемии зависит от тяжести заболевания.

А.Г.Чучалин и соавт. [14], считая инвазивные ме-
тоды диагностики ИБЛ в определенной степени агрес-
сивными, рекомендуют назначать превентивную
терапию кортикостероидами и иммуносупрессантами
и проводить КТ-мониторинг, что позволяет, по их мне-
нию, избежать биопсий легкого.

G.Hunninghake et al. [41] утверждают, что при тща-
тельном клиническом и инструментальном обследова-
нии правильный диагноз можно установить у 80-85%
пациентов c идиопатическим фиброзом легких (ИФЛ).
Положительная прогностическая ценность с уверен-
ным (определенным) клиническим диагнозом ИФЛ в
разных клинических центрах составляла 80%. При
этом положительная прогностическая ценность была
выше, когда диагностика осуществлялась в среде пуль-
монологов (87%) или радиологов (96%). Не отрицая
важности диагностической биопсии легких при не-
определенном диагнозе ИФЛ, авторы проведенных ис-
следований показывают, что клинические и
рентгенологические данные, способствующие надеж-
ности и точности диагностики ИФЛ, выполненные
опытным пульмонологом или радиологом, достаточны,

чтобы устранить необходимость проведения инвазив-
ной биопсии легких. Тем не менее, большинство спе-
циалистов считают, что достоверный диагноз АЛП
может быть установлен только с помощью биопсии
легких [6, 32, 33, 39, 63, 74]. Авторы предпочитают от-
крытую биопсию легких OLB (распространенная в за-
рубежной литературе аббревиатура Open Lung Biopsy),
считая ее золотым стандартом диагностики. Некоторые
[37] используют электронную микроскопию осажден-
ной мокроты, другие [40, 64] – трансбронхиальную
биопсию легкого или крио-трансбронхиальную био-
псию легкого [34], заменяющую травматичную откры-
тую биопсию.

Многие авторы [21, 24, 33] подчеркивают эффек-
тивные диагностические возможности исследования
бронхоальвеолярного лаважа (БАЛ). F.Bonella et al. [24]
за 30 лет проанализировали большую группу (70) боль-
ных АЛП. В качестве основного метода диагностики
заболевания в 83% случаев использовали БАЛ. Авторы
считают, что использование БАЛ для диагностики
АЛП может уменьшить необходимость гистологиче-
ского подтверждения.

Дифференцировать это заболевание следует с дру-
гими диссеминированными процессами в легких. В
первую очередь нужно иметь в виду ИФЛ, отек легких,
неспецифический интерстициальный пневмонит, крип-
тогенную консолидирующую пневмонию, аллергиче-
ский пневмонит, терминальную (фиброзную) стадию
саркоидоза и др. [31, 34, 57, 71].

При исследовании мокроты, как считает ряд авто-
ров [48, 51, 74], может быть выявлено ШИК-положи-
тельное вещество. Показатели функции внешнего
дыхания могут быть в пределах нормы. 

Ряд авторов [19, 49] для уточняющей диагностики
АЛП используют различные иммунологические ме-
тоды, в частности, Y.Q.Li et al. [49] получили положи-
тельный результат у 12 пациентов, применив
колониестимулирующий фактор (GM-CSF) антител в
сыворотке крови.

В последние годы многие исследователи [46, 70, 72]
изучали влияние стволовых клеток на патогенез АЛП,
использовали их для разработки методов уточняющей
диагностики и дифференциальной диагностики забо-
левания.

Ряд авторов предлагают использовать в диагно-
стике АЛП разработанные в последние годы сыворо-
точные маркеры [18, 72]. 

А.Г.Сотникова и соавт. [12] считают, что иннова-
ционным методом, который, возможно, скоро войдет в
арсенал врачей для диагностики АЛП, является конфо-
кальная лазерная эндомикроскопия дыхательных путей
– новый проводимый при помощи специального зонда
бронхоскопический метод, основанный на визуализа-
ции внутриальвеолярных структур, обладающих ауто-
флюоресценцией.

Ранее для верификации диагноза было обязатель-
ным проведение биопсии легочной ткани (трансброн-
хиальной или видеоторакоскопической). В настоящее
время в случае наличия 3-х критериев: характерной
картины на МСКТ, белкового материала в жидкости
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БАЛ и значимого титра антител к ГМКСФ – диагноз
АЛП может быть установлен с высокой степенью до-
стоверности [12]. 

Лучевая диагностика

По мнению Е.И. Шмелева [15], основные компо-
ненты диагностики ИБЛ, включая АЛП, «это изучение
анамнеза, оценка клинической симптоматики, рентге-
нологических, функциональных, лабораторных и био-
псионных данных. Каждый из этих компонентов
вносит свой вклад в диагностический процесс, при
этом не следует игнорировать или переоценивать
значимость каждого из них». Этим аргументам трудно
что-либо противопоставить. Аналогичной точки зре-
ния придерживается большинство отечественных уче-
ных [1, 3, 11], занимающихся проблемой ИБЛ и, в
частности, АЛП. Применение компьютерных томогра-
фов последних поколений (МСКТ) раскрывает широ-
кие диагностические возможности, опережающие по
информативности результаты клинических обследова-
ний в уточняющей диагностике и дифференциальной
диагностике АЛП. Нужно подчеркнуть, что более чем
у 75% пациентов с этим заболеванием патологические
изменения в легких впервые выявляются при профи-
лактическом флюорографическом исследовании. Объ-
ясняется это отсутствием каких-либо клинических
проявлений в начальных стадиях неосложнённого
аутоиммунного АЛП.

Актуальность проблемы лучевой диагностики АЛП
подчеркивается в многочисленных публикациях. Так,
только за последние 2 года (2013-2014 гг.) в англоязыч-
ной литературе (по результатом нашего анализа) было
опубликовано 39 научных работ, в которых раскрыва-
ется весь спектр МСКТ-рентгеносемиотики (паттер-
нов) различных форм АЛП. Часть из этих работ
заслуживает особого внимания [21, 31, 45, 51, 53, 57,
66, 70]. 

Неосложненные формы АЛП выявляются комплек-
сом радиологических диагностических паттернов.
Часть из них обладает достаточно высокой специфич-
ностью, позволяющей даже в амбулаторной практике,
при условии применения МСКТ, уверенно диагности-
ровать АЛП, не прибегая к биопсии. Радиологические
характеристики основных, наиболее важных паттернов
и их клиническое применение отражено в ряде публи-
каций [22, 28, 57, 66, 70].

Так, L.Berteloot et al. [22] проанализировали кли-
нико-радиологические изменения первичного (генети-
ческого) АЛП. Обследовано 24 ребенка (средний
возраст – 12 месяцев). У всех пациентов распределение
поражений было симметричным. Авторами не от-
мечено никакой корреляционной связи между радио-
логическими и клиническими данными. Ими
выделены наиболее часто встречаемые паттерны: зоны
матового стекла (100%); утолщения междольковых пе-
регородок (100%); симптом булыжной мостовой
«crazy-paving» (92%), консолидация легочной парен-
химы (67%), гиперинфляция (67%), кистозные пораже-
ния (8%).

Q.L.Chen et al. [28] у 17 больных с аутоиммунной

формой АЛП изучали корреляционную зависимость
между функциональными изменениями в легких при
АЛП и имидж-диагностическими результатами, полу-
ченными с помощью КТ высокого разрешения (HRCT).
Количественные параметры HRCT включали в себя:
общий объем легких (ПДК), общую массу легочной
ткани (TLM), воздухонаполнение объема легких
(AFLV), среднюю плотность легких (ALD) и отноше-
ние количества воздухонаполненности легких (AFLV)
к ПДК – AFLV/ПДК. Корреляция между функциональ-
ными и HRCT-параметрами была достаточно высокой:
в пределах (г=0,469-0,659). Количественная оценка
функциональных параметров, полученных при HRCT,
как считают авторы, необходима для объективной
оценки как тяжести, так и прогноза заболевания у
больных АЛП.

Ряд авторов [27, 44, 53, 75] считают, что симптом
булыжной мостовой встречается практически у 100%
больных с АЛП, но не является специфическим и
может наблюдаться и при ряде других заболеваний:
альвеолярном кровотечении, липидной пневмонии, не-
которых опухолевых процессах и др. Так, А.Senturk et
al. [66] наблюдали паттерн булыжной мостовой у боль-
ного с сердечной недостаточностью и другими фор-
мами патологии сердца.

Многие специалисты [25, 44, 51, 54, 65] считают,
что сочетания диагностических паттернов и «acid-
Schiff-positive material» являются абсолютными для по-
становки правильного диагноза АЛП. Следует
отметить, что не все авторы паттерн «crazy-paving» от-
мечают у 100% больных АЛП. Так, P.Mehrian et al. [53]
фиксировали этот паттерн у 83% пациентов, L.Berteloot
et al. [22] – у 92%.

Подавляющее число авторов отмечают, что у боль-
ных АЛП визуализируется характерный для этого за-
болевания паттерн «матовое стекло». В то же время
A.H.El-Sherief et al. [31] считают, что снижение пнев-
матизации по типу матового стекла является многопла-
новым и неспецифическим симптомом и может быть
при целом ряде заболеваний. Наиболее распространен-
ные из них: отек легких, альвеолярное кровотечение,
неспецифическая интерстициальная пневмония, аллер-
гический пневмонит и АЛП.

Интересные результаты получены P.Mehrian et al.
[53]. Авторы обследовали методом HRCT 35 больных
аутоиммунным АЛП, диагноз у которых был верифи-
цирован с помощью БАЛ или открытой биопсии. Утол-
щение междольковых перегородок было отмечено у
100% пациентов, паттерн матового стекла был у 91%,
паттерн «crazy-paving» (симптом булыжной мостовой)
– у 83%, двусторонний симметричный характер пора-
жения – у 97%. У большей части пациентов (80%)
общая степень специфического поражения паренхимы
(матовое стекло) была от 50 до 75%. Кроме этих тра-
диционных симптомов, у ряда больных были обнару-
жены дополнительные изменения: консолидированные
процессы (63%), легочные узелки (31%), медиасти-
нальная лимфаденопатия (23%), плевральный выпот
(8,6%).

Многие исследователи, анализируя типичные для
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АЛП радиологические паттерны, заостряют внимание
еще на одном важном диагностическом признаке – рез-
ком переходе от измененных участков паренхимы лёг-
ких (затемнение) в неизмененные (просветление),
создающие картину своеобразной ландкартообразной
структуры МСКТ-изображения легких [36, 43, 44, 51,
53, 69]. Эта характерная неравномерность поражения
обусловлена тем, что часть альвеол может быть запол-
нена белково-липоидным материалом, а соседние уча-
стки могут оставаться интактными. Структура альвеол
и межальвеолярных перегородок при этом не нарушена
[12].

Таким образом, современные методы имидж-диаг-
ностики АЛП с использованием цифровой рентгеноф-
люорографии, позволяют активно выявлять
доклинические формы заболевания, а с помощью
МСКТ создается возможность проводить уверенную
диагностику и дифференциальную диагностику АЛП
в разгар заболевания, прогнозировать и осуществлять
динамический мониторинг в процессе его лечения.

Основные диагностические паттерны, характерные
для АЛП:

• паттерн «матового стекла»;
• паттерн подчеркнутых, утолщенных междолько-

вых перегородок;
• паттерн «булыжной мостовой»;
• ландкартообразное изображение участков снижен-

ной пневматизации;
• несоответствие клинических данных объему па-

тологических радиологических изменений.
Далее в статье мы приводим описание клиниче-

ского наблюдения альвеолярного протеиноза у жен-
щины, выявленного случайно при проведении
планового медицинского осмотра.

Здесь следует добавить, что данный информацион-
ный материал, отражающий особенности клиниче-
ского применения высокотехнологических методов
диагностики, включающих КТ с современным про-
граммным обеспечением и набором инструментальных
средств последнего поколения, несомненно, будет вос-
требован в практике онколога, хирурга, патологоана-
тома и др.

Клиническое наблюдение

За последние 5 лет мы обследовали, лечили и на-
блюдали в динамике 6 больных АЛП, проживающих в
Амурской области (n=3) и Приморском крае (n=3).

Закономерным у всех больных, находившихся под
нашим наблюдением, является то, что на предыдущих
этапах обследования, в том числе и в стационарах ве-
дущих региональных клинических учреждений, пред-
варительный диагноз был ошибочен. У 3 больных
выставлен диагноз фиброзирующего альвеолита, 2
больным в течение года проводилось противотуберку-
лезное лечение по поводу диссеминированного тубер-
кулеза и 1 пациенту – терапия по поводу двусторонней
рецидивирующей полисегментарной пневмонии.

Достоверная диагностика АЛП (до патоморфологи-
ческой верификации) осуществлялась нами на основа-
нии МСКТ с постпроцессинговой обработкой,

включающей 3D и мультипланарную (МПР) рекон-
струкцию. Для окончательной диагностики всем боль-
ным выполнялась открытая биопсия легких с
обработкой биоптата реактивом Шиффа (PAS-реакция)

У 3 больных осуществлялся лечебный БАЛ с поло-
жительным клиническим эффектом. У 1 пациента, с
осложнённой формой АЛП (микоплазменная пневмо-
ния, отек легких), несмотря на проводимую терапию,
был летальный исход. У 2 больных отмечалась спон-
танная ремиссия.

При ретроспективном изучении результатов
МСКТ-исследований у всех больных регистрирова-
лись патогномоничные для АЛП паттерны. Результаты
исследований позволяют утверждать, что диагноз АЛП
мог быть поставлен или предположен уже на первых
этапах обращения больного к врачу.

В данной статье мы приводим описание клиниче-
ского наблюдения АЛП у женщины 55 лет, выявлен-
ного при проведении планового медицинского осмотра,
включающего рентгенографию грудной клетки. При
анализе рентгенограммы заподозрены диффузные ин-
терстициальные изменения в обоих легких. Жалоб па-
циентка практически не проявляла (умеренная одышка
при подъеме по лестнице, сухой кашель). Из анамнеза:
в 2012 г. дважды лечилась в стационаре по месту жи-
тельства по поводу острой пневмонии.

При плановом рентгенологическом исследовании
заподозрены диффузные интерстициальные изменения
в обоих легких (при отсутствии выраженных клини-
ческих проявлений). Для уточнения диагноза в апреле
2013 г. в консультативной поликлинике г. Благовещен-
ска выполнена КТ, результатом которой стало за-
ключение: «МСКТ-картина характерна для
идиопатического фиброзирующего альвеолита». С ди-
агнозом идиопатический фиброзирующий альвеолит
(ИФА) больная госпитализирована в специализирован-
ное пульмонологическое отделение. Назначен курс те-
рапии преднизолоном, ежедневно по 40 мг. После
проведенного двухнедельного курса кортикостероид-
ной терапии выполнена контрольная МСКТ. Отмечена
отрицательная динамика, проявляющаяся появлением
полисегментарных участков пневмонической ин-
фильтрации. К проводимой гормонотерапии добав-
лено внутривенное введение антибиотиков.

После улучшения самочувствия переведена в тора-
кальное отделение, где была сделана диагностическая
торакоскопия. Гистология: биоптаты ткани легкого
с выраженным хроническим воспалением, гиалиноз.
Больная была повторно переведена в пульмонологиче-
ское отделение. Доза преднизолона увеличена до 60
мг/сутки и, кроме того, выполнены две инфузии цикло-
фосфана по 600 мг. На момент выписки из стационара
клинически и томографически без динамики. Рекомен-
довано продолжить прием преднизолона со сниже-
нием дозы с 60 до 5 мг. После окончания приема
преднизолона через 4 месяца проведено контрольное
(№3) МСКТ-исследование. Динамики процесса не заре-
гистрировано, диагноз остается прежним – ИФА.

Результаты МСКТ-исследований в динамике пред-
ставлены на серии рисунков (рис 1, 2, 3).
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Рис. 1. Больная Б., 55 лет,
альвеолярный легочный протеи-
ноз. Первое МСКТ органов
грудной клетки в консультатив-
ной поликлинике от 01.04.2003.
Аксиальная проекция. Томогра-
фической срез на уровне ниж-
ней зоны легких.

Специфические для АЛП па-
ттерны: зоны снижения пневма-
тизации по типу матового
стекла; подчеркнутость и уплот-
нение междольковых перегоро-
док; булыжная мостовая
(«crazy-paving»); четкие гра-
ницы перехода в неизмененные
участки легочной ткани; ланд-
картообразная архитектоника
паренхимы легких.

Рис. 2. Больная Б., 55 лет, альвеолярный легочный протеиноз. МСКТ органов грудной клетки. Верхние 2 ряда
снимков – последовательные апикально-каудальные снимки в аксиальной проекции. Нижний ряд – МПР в крани-
альной, правой боковой и левой боковой проекциях. Описание изображений в тексте.
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Рис. 3. Больная Б., 55 лет, альвеолярный легочный протеиноз, стадия спонтанной практически полной ремиссии.
МСКТ органов грудной клетки. Верхний ряд снимков – последовательные апикально-каудальные томографические
срезы в аксиальной проекции. Нижний ряд – МПР в краниальной и левой боковой проекциях. Описание изобра-
жений в тексте.

Рис. 4. Больная Б., 55 лет, альвеолярный легочный протеиноз, стадия спонтанной практически полной ремиссии.
Аксиальные и МПР изображения в динамике (первая строка – начало заболевания; вторая строка – ремиссия).
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Переехала на жительство в Приморский край. При
самообращении госпитализирована в пульмонологиче-
ское отделение для уточнения диагноза и лечения. При
поступлении дыхание везикулярное, выраженная кре-
питация в нижних долях с обеих сторон, по результа-
там предыдущих МСКТ-исследований заподозрен
АЛП. Проводилось обследование: МСКТ, биопсия лег-
кого на PAS-реакцию, гистохимическое исследование.
Результаты МСКТ-исследования: определяется выра-
женная регрессия ранее определяемого распростра-
ненного уплотнения структур междолькового и
межацинозного интерстиция до умеренного остаточ-
ного в наддиафрагмальных субсегментах. Заключение:
фиброзирующий альвеолит, муральный вариант со
значительным уменьшением степени активности.

Результаты гистологического исследования: «Об-
наружение PAS-положительных масс. Не исключается
возможность альвеолярного протеиноза».

Таким образом, в данной работе проиллюстриро-
вано одно из наших шести наблюдений больных АЛП.
Его отличительная особенность заключается в том, что
ошибочные томографические заключения («КТ-кар-
тина характерна для идиопатического фиброзирую-
щего альвеолита») в разное время и в различных
клиниках были сделаны четырьмя независимыми спе-
циалистами КТ при наличии типичных для АЛП диаг-
ностических паттернов.

Анализ литературы и наши собственные данные
позволили выделить наиболее важные и диагностиче-
ски значимые паттерны АЛП. Они настолько харак-
терны для данного заболевания, что при выполнении
КТ высокого разрешения, особенно МСКТ с постпро-
цессинговой обработкой изображений, позволяют уве-
ренно диагностировать и проводить
дифференциальную диагностику заболевания уже на
амбулаторно-поликлиническом этапе.

Отличительной особенностью данной демонстра-
ции явилась спонтанная, практически полная регрес-
сия патологических легочных изменений.
Проведенные в результате ошибочной диагностики
курсы неадекватной кортикостероидной терапии при-
вели к незначительному ухудшению общего состояния
пациентки, но не препятствовали спонтанной ремис-
сии заболевания.

В практической работе, безусловно, необходимо
учитывать анамнестические и клинические данные, ха-
рактерные для этого заболевания. Здесь следует особо
подчеркнуть отсутствие корреляции между распро-
страненными двусторонними патологическими изме-
нениями в паренхиме легких и скудными
клиническими проявлениями. Особенно характерным
МСКТ-признаком АЛП является ландкартообразная
структура изображения, которая особенно отчетливо
выявляется при полипозиционной МПР. Специалист-
радиолог, владеющий этими высокотехнологичными
методами лучевой диагностики, без особого труда от-
личит АЛП от фиброзирующих легочных процессов и,
в первую очередь – ИФА.
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