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Редкие заболевания легких 

Редкие болезни важны потому, что они действуют 
не только на наши чувства, но и на разум. 

Р. Вирхов

Высказывание, послужившее эпиграфом к 
этой статье, имеет самое непосредственное от-
ношение к группе заболеваний, называемых ин-
терстициальными заболеваниями легких (ИЗЛ). 
Еще 40 лет назад эти заболевания диагностиро-
вались крайне редко и были малоизвестны боль-
шинству практикующих врачей. Исключение 
составляли отдельные специалисты в академи-
ческих центрах и НИИ. Первая монография по 
этой проблеме в нашей стране была издана 30 лет 
назад [1]. Позднее новый уровень знаний по дан-
ной проблеме был представлен в руководстве для 
врачей под названием “Интерстициальные забо-
левания легких” [2]. Разделы, посвященные за-
болеваниям легких, проявляющимся рентгено-
логическим синдромом диссеминации, неизмен-
но находили отражение в руководствах по болез-
ням органов дыхания, респираторной медицине 
и пульмонологии [3–6].

Внедрение в реальную клиническую практи-
ку таких методов исследования, как фиброброн-
хоскопия, мультиспиральная компьютерная то-
мография (МСКТ), компьютерная томография 
высокого разрешения (КТВР), малоинвазивных 
методов биопсии легкого, плевры и внутригруд-

ных лимфатических узлов (пункционная транс-
торакальная биопсия, видеоторакоскопия, ме-
диастиноскопия, эндобронхиальная биопсия), 
современных методов исследования функции 
внешнего дыхания, методов молекулярной ге-
нетики позволило значительно улучшить диа-
гностику и дифференциальную диагностику за-
болеваний, относящихся к этой группе, добиться 
определенного прогресса в их лечении и улуч-
шить прогноз больных.

Интерстициальные заболевания легких – 
преимущественно хронические заболевания ле-
гочной ткани, проявляющиеся воспалением и 
нарушением структуры альвеолярных стенок, 
эндотелия легочных капилляров, перивазаль-
ных и перилимфатических тканей [7].

Интерстициальные заболевания легких мо-
гут быть классифицированы по этиологическому 
признаку [7].

I. Вдыхание различных веществ из окружаю-
щей атмосферы.

Неорганические вещества:
 • силикоз;
 • асбестоз;
 • бериллиоз.

Органические вещества:
 • гиперсенситивный пневмонит, или экзоген-
ный аллергический альвеолит.

II. Реакция на лекарственные препараты (ан-
тибиотики, препараты для химиотерапии, анти-
аритмические препараты).

III. Системные заболевания соединительной 
ткани:
 • склеродермия;
 • системная красная волчанка;
 • ревматоидный артрит;
 • дерматомиозит.
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IV. Инфекции:
 • атипичная пневмония (тяжелый острый респи-
раторный синдром);

 • пневмоцистная пневмония;
 • туберкулез.

V. Идиопатические:
 • саркоидоз;

 • идиопатический пневмофиброз;
 • гистиоцитоз Х;
 • альвеолярный протеиноз;
 • идиопатические интерстициальные альвео-
литы – острый интерстициальный альвеолит 
(острая интерстициальная пневмония, синд-
ром Хаммена–Рича) и др.

Интерстициальные 
заболевания легких

ИЗЛ 
неизвестной этиологии 
(СЗСТ, лекарственные 

средства и др.)

Идиопатические 
интерстициальные 
пневмонии (ИИП)

Идиопатический 
легочный фиброз 

(ИЛФ)
Другие ИИП (не-ИЛФ)

Десквамативная 
интерстициальная 

пневмония

Острая 
интерстициальная 

пневмония

Неспецифическая 
интерстициальная 

пневмония

Респираторный 
бронхиолит, 

ассоциированный с ИЗЛ

Криптогенная 
организующаяся 

пневмония

Лимфоидная 
интерстициальная 

пневмония

Гранулематозные ИЗЛ 
(саркоидоз и др.)

Другие ИЗЛ 
(лимфангиолейо-
миоматоз легких, 

гистиоцитоз Х и др.)

Классификация ИЗЛ, предложенная ATS/ERS (2002) (по [8]). СЗСТ – системные заболевания соединитель-
ной ткани.
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VI. Злокачественные опухоли:
 • лимфангитный карциноматоз.

VII. Интерстициальные заболевания легких, 
ассоциированные:
 • с заболеваниями печени (хронический актив-
ный гепатит, первичный билиарный цирроз 
печени);

 • с легочными васкулитами (гранулематоз Веге-
нера, лимфоматоидный гранулематоз, систем-
ный некротизирующий васкулит, гиперсенси-
тивный васкулит);

 • с реакцией “трансплантат против хозяина”.
Если принять за основу морфологические осо-

бенности, то ИЗЛ могут быть разделены на сле-
дующие группы:

1) фиброзирующие альвеолиты (идиопати-
ческий интерстициальный фиброз, экзогенный 
аллергический альвеолит, токсические альвео-
литы; фиброзирующие альвеолиты как синдром 
при системных заболеваниях соединительной 
ткани, при хроническом активном гепатите);

2) гранулематозы (саркоидоз легких, гистио-
цитоз Х легких, диссеминированный туберкулез 
легких, пневмокониозы, пневмомикозы);

3) васкулиты при коллагеновых заболевани-
ях (узелковый периартериит, гранулематоз Ве-
генера и другие некротизирующие васкулиты; 
при идиопатическом гемосидерозе легких и син-
дроме Гудпасчера);

4) группа так называемых болезней накопле-
ния (альвеолярный протеиноз, альвеолярный 
микролитиаз, первичный амилоидоз легких, 
остеопластическая пневмопатия);

5) легочные диссеминации опухолевой приро-
ды (бронхиолоальвеолярный рак, карциноматоз 
легких первичный и метастатический, пораже-
ние легких при лимфогранулематозе, лейкозах, 
лимфангиолейомиоматоз легких) [2].

Как видно из приведенных классификаций, 
при разных подходах совершенно различные ИЗЛ 
могут оказаться в одной группе. Поэтому Аме-
риканским торакальным обществом и Европей-
ским респираторным обществом (ATS/ERS) была 
предложена клинико-патологическая класси-
фикация ИЗЛ, которая на сегодняшний день в 
большей степени соответствует задачам реальной 
клинической практики (рисунок) [8].

Диагностика ИЗЛ сложна и основывается на 
комплексной оценке клинической картины за-
болевания, результатов рентгенологических 
исследований (в первую очередь МСКТ и КТВР 
органов грудной клетки), функциональных ле-
гочных тестов, лабораторных данных и патомор-
фологического исследования.

Клиническая картина ИЗЛ в силу большой 
гетерогенности этой группы заболеваний не-

специфична. Например, при саркоидозе органов 
дыхания заболевание часто не манифестирует. 
В случае идиопатической интерстициальной 
пневмонии может отмечаться период высокой 
лихорадки, общий интоксикационный син-
дром, кашель, чаще непродуктивный, одышка 
при физической нагрузке. При формировании 
“сотового” легкого в клинической картине пре-
обладает выраженная одышка с вентиляцион-
ными нарушениями по рестриктивному типу и 
снижением диффузионной способности легких. 
В этом случае развивается картина хроническо-
го легочного сердца. В ряде случаев ИЗЛ может 
сопровождаться или даже впервые манифести-
ровать развитием спонтанного пневмоторакса 
(гистиоцитоз Х).

Рентгенологические проявления ИЗЛ так-
же весьма разнообразны [9, 10]. R.W. Webb, 
C.B. Hig gins предложили следующие характер-
ные томографические паттерны ИЗЛ:

1) узелковый и ретикулярный паттерн:
– силикоз;
– пневмокониоз/антракоз;
– аллергический пневмонит (гиперсенситив-

ный пневмонит);
– гистиоцитоз Х;
– лимфангический карциноматоз;
– саркоидоз;
– альвеолярный микролитиаз;
2) линейный паттерн:
– идиопатический легочный фиброз;
– неспецифическая интерстициальная пнев-

мония;
– саркоидоз;
– постлучевой пневмонит;
– фиброз легких при коллагенозах;
– асбестоз;
– реактивные пневмониты в ответ на опреде-

ленные лекарственные препараты;
– лимфангический карциноматоз;
3) кистозный паттерн:
– идиопатический легочный фиброз (“пчели-

ные соты”) – этот паттерн представляет собой 
сочетание линейных плотностей и кистозных по-
лостей;

– лимфангиолейомиоматоз;
– гистиоцитоз Х;
– лимфоцитарная интерстициальная пневмо-

ния;
4) паттерн плотности по типу “матового стек-

ла”:
– аллергический пневмонит (гиперсенситив-

ный пневмонит);
– острый интерстициальный пневмонит;
– десквамативный интерстициальный пнев-

монит;
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– неспецифический интерстициальный пнев-
монит;

– альвеолярный протеиноз (в сочетании с 
утолщением междолькового интерстиция);

– идиопатический легочный фиброз;
– альвеолярное кровоизлияние;
5) паттерн альвеолярной консолидации:
– криптогенная организующаяся пневмония;
– хроническая эозинофильная пневмония;
– бронхиолоальвеолярный рак;
– лимфома;
– альвеолярный протеиноз;
– васкулит;
– легочное кровоизлияние;
– интерстициальный отек (легочное сердце);
Гистоморфологическая верификация ИЗЛ 

является важнейшим методом постановки диа-
гноза. Для получения материала могут быть ис-
пользованы следующие методы: цитологическое 
исследование плевральной жидкости; исследова-
ние бронхиальных и бронхоальвеолярных смы-
вов; чрескожная тонкоигольная биопсия легко-
го; браш-биопсия и щипковая биопсия бронхов; 
биопсия плевры, легочной ткани и внутригруд-
ных лимфоузлов при проведении видеоторако-
скопии, медиастиноскопии или торакотомии.

Морфологически при ИЗЛ могут выявляться 
следующие изменения [11]:

1) диффузное альвеолярное повреждение 
(ранняя – острая экссудативная и поздняя – про-
лиферативная фазы);

2) гранулема (эпителиоидно-клеточная с ка-
зеозным некрозом или без него, с гигантскими 
многоядерными клетками Пирогова–Лангханса, 
мелкая ненекротизирующая, эозинофильная);

3) гиалинизированные узелки;
4) бронхиолит;
5) интерстициальный фиброз;
6) изменения при болезнях накопления и эн-

догенной минерализации.
Встречаются такие случаи, когда у одно-

го больного обнаруживаются гистологические 
и/или компьютерно-томографические признаки 
нескольких ИЗЛ одновременно. Морфологиче-
ские признаки различных ИЗЛ могут выявлять-
ся в одном или нескольких биоптатах, взятых в 
различных участках легких [12].

Гетерогенность ИЗЛ, сложность и многообраз-
ность их проявлений привели к пониманию того, 
что гистологическое заключение не является 
“золотым стандартом” диагностики этой патоло-
гии [13]. В настоящее время в диагностике ИЗЛ 
наиболее эффективен “динамический интеграль-
ный подход”, или “многопрофильный” подход с 
участием клинициста, специалиста лучевой диа-
гностики и патоморфолога [11]. На наш взгляд, 

в состав специалистов, участвующих в постанов-
ке диагноза ИЗЛ, должен быть включен и тора-
кальный хирург, выполняющий забор биопсий-
ного материала. Материал должен быть получен 
из анатомических образований, где отмечаются 
наиболее выраженные изменения, и в необходи-
мом для полноценного морфологического иссле-
дования объеме, а не так, как это удобнее выпол-
нить хирургу.

До 2005 г. в Омске больные ИЗЛ наблюдались 
в общей лечебной сети, где участковые терапев-
ты и врачи общей практики, не имея достаточной 
подготовки, не могли адекватно лечить, наблю-
дать и проводить реабилитацию таких пациен-
тов. С 2005 г. больные ИЗЛ наблюдаются на базе 
городской клинической больницы № 1 им. Ка-
банова А.Н., где им проводится МСКТ, фибро-
бронхоскопия, видеоторакоскопия с биопсией 
внутригрудных лимфатических узлов, плевры, 
легких, эфферентные методы терапии и гиперба-
рическая оксигенация. Организация процессов 
диагностики, лечения и реабилитации больных 
с орфанной патологией органов дыхания вклю-
чает в себя следующие этапы:

1) пульмонологический кабинет поликлини-
ки (обследование: МСКТ, фибробронхоскопия, 
спирография, эхокардиография, лабораторное 
обследование, консультации смежных специа-
листов);

2) отделение торакальной хирургии (биопсия);
3) пульмонологическое отделение (дообследо-

вание и начало лечения);
4) дневной пульмонологический стационар 

(продолжение терапии);
5) пульмонологический кабинет поликлини-

ки (коррекция терапии, реабилитация и пожиз-
ненный диспансерный учет).

Нозологическая форма
Количество 
пациентов

Саркоидоз 438

Лимфангиолейомиоматоз 4

Синдром Черджа–Стросс 12

Идиопатический интерстициальный фиброз 45

Идиопатический гемосидероз 2

Амилоидоз легких 1

Облитерирующий бронхиолит 3

Интерстициальная лимфоидная пневмония 5

Альвеолярный микролитиаз 1

Эпителиоидно-клеточная гемангиоэндотелиома 2

Недифференцированный васкулит 6

Распределение больных, состоящих на диспансерном учете в 
пульмонологическом кабинете городской клинической боль-
ницы № 1 им. Кабанова А.Н., по нозологическим формам
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Нозологические формы, представленные на 
сегодняшний день в группе диспансерного учета 
пульмонологического кабинета поликлиники, 
приведены в таблице.

Таким образом, ИЗЛ из редкой патологии 
превратились в весьма актуальную проблему. 
Сложность диагностики ИЗЛ диктует необходи-
мость “многопрофильного” подхода с участием 
пульмонолога, специалиста лучевой диагности-
ки, патоморфолога и торакального хирурга. Ра-
бота с этой категорией пациентов должна осу-
ществляться в учреждениях здравоохранения, 
имеющих соответствующую диагностическую 
базу и подготовленных специалистов.
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