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Интерстициальные болезни легких — одна из 

наиболее сложных проблем пульмонологии. 

Это обусловлено трудностями диагностики и адек-

ватного лечения, а также серьезностью прогноза 

[1]. В литературе широко встречаются различные 

термины, обозначающие данные заболевания: 

«диффузные паренхиматозные заболевания лег-

ких», «диссеминированные заболевания легких», 

«гранулематозные болезни легких», «интерстици-

альный легочный фиброз» [2].

Понятие интерстициальных болезней легких 

объединяет гетерогенную группу заболеваний, 

при которых первично поражаются интерстиций, 

альвеолы и периальвеолярные ткани. Заболевания 

характеризуются рестриктивными нарушениями, 

прогрессирующей дыхательной недостаточностью, 

рентгенологическими признаками двусторонней 

диссеминации [3, 4].

На сегодняшний день известно более 100 нозо-

логических форм, имеющих признаки интерстици-

альных болезней легких. В связи с этим в МКБ-10 

нет единой рубрики, объединяющей эти заболева-

ния, и они представлены в различных подклассах и 

даже классах.

Общепринятой классификации интерстици-

альных болезней легких в настоящее время не су-

ществует. В нашей стране длительное время ис-

пользовалась классификация, предложенная в 

1984 г. М.М. Ильковичем. В этой классификации 

в отдельные группы выделены альвеолиты, гра-
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нулематозы, редкие формы диссеминированных 

процессов в легких, интерстициальные фиброзы 

легких при поражениях других органов и систем, 

а также заболевания опухолевой природы [5]. Од-

нако в настоящее время большинство пульмо-

нологов считают нецелесообразным включение 

опухолевых процессов в группу интерстициальных 

болезней легких [2, 6].

Многие клиницисты условно разделяют интер-

стициальные болезни легких на заболевания с из-

вестной этиологией и с неустановленным этиологи-

ческим фактором. К первым относятся, в частности, 

экзогенный аллергический альвеолит, токсический 

альвеолит. В группу болезней с неустановленной 

этиологией входит большая часть интерстициаль-

ных болезней легких, в том числе идиопатический 

фиброзирующий альвеолит и другие идиопатиче-

ские интерстициальные пневмонии. Кроме того, 

выделяют группу вторичных интерстициальных 

болезней легких, сопровождающих системные за-

болевания и некоторые редкие заболевания (напри-

мер, различные васкулиты) [2, 6].

Следует подчеркнуть, что, несмотря на много-

численность нозологических форм патологии, по-

лиморфизм их клинико-морфологических прояв-

лений, интерстициальные болезни легких имеют 

некоторые единые клинические, функциональ-

ные, рентгенологические признаки, обусловлен-

ные общностью патофизиологических и морфо-

логических изменений в легочной ткани [5—7]. 

Патологический процесс при большинстве этих 

заболеваний начинается с продуктивного альве-

олита с достаточно стереотипными изменениями 

легочного интерстиция в виде воспалительной 
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инфильтрации различной степени выраженности. 

В последующем формируется фиброзное ремоде-

лирование легких, темпы прогрессирования кото-

рого при различных нозологических формах могут 

варьировать, и развивается картина «сотового лег-

кого» [8, 9].

Воспаление, заживление раны и фиброз яв-

ляются единым патофизиологическим механиз-

мом, вовлекающим разные типы клеток и их вза-

имодействий (адгезия, миграция, пролиферация, 

апоптоз), а также широкий спектр растворимых 

клеточных медиаторов, молекул внеклеточного 

матрикса и сигнальных медиаторов [10, 11]. Тече-

ние интерстициальных заболеваний легких у детей 

осложнено тем, что патофизиологические процес-

сы протекают в развивающемся органе [7, 12, 13].

Считается, что большинство рассматриваемых 

заболеваний как у взрослых, так и у детей возни-

кает после какого-либо повреждающего действия 

на дистальные отделы воздушных пространств 

(будь то экспозиция органической и неорганиче-

ской пыли, инфекционные агенты или, возможно, 

аутоиммунные реакции) [12, 14, 15]. Практически 

все типы воспалительных клеток, включая эозино-

филы, тучные клетки, нейтрофилы, альвеолярные 

макрофаги, участвуют в формировании патофи-

зиологических реакций при интерстициальных 

заболеваниях легких, описана их способность к 

взаимодействию с фибробластами и другими па-

ренхимальными клетками [10, 11].

Согласно современным представлениям, фи-

бробласты, которые в норме находятся в тонких ин-

терстициальных пространствах между альвеолами 

и окружают дистальные воздухопроводящие пути, 

активируются под действием медиаторов и пере-

мещаются в область повреждения и воспаления в 

легочной ткани, где они пролиферируют и создают 

коллагеновый матрикс. Известно, что фибробласты 

продуцируют протеазы, такие как урокиназа и колла-

геназа (которые разрушают матрикс), и ингибиторы 

матриксного разложения, такие как тканевые инги-

биторы металлопротеиназ. Продуцируя цитокины и 

хемокины — интерлейкин-6, интерлейкин-8, росто-

вой фактор кератиноцитов, фибробласты в свою оче-

редь подают сигналы клеткам, участвующим в воспа-

лении, эндотелиальным клеткам и альвеолоцитам II 

типа, активируют или регулируют другие клеточные 

события, которые также могут приводить к повреж-

дению ткани легких [16, 17].

При большинстве интерстициальных болезней 

легких отмечена пролиферация альвеолоцитов II 

типа и их миграция в очаг повреждения. Эти про-

цессы считаются ключевыми событиями в запуске 

фиброзирования [6, 8, 17].

Фиброзное ремоделирование является главным 

патофизиологическим механизмом при указанных 

заболеваниях. Структуры легкого могут приоб-

ретать фиброзные перегородки между расширен-

ными воздушными пространствами, что получило 

название «сотового» легкого — конечной стадии 

интерстициального заболевания [6, 8, 11, 17].

В настоящее время известно, что интенсив-

ность процессов воспаления и фиброзирования 

генетически обусловлена. Предполагается нали-

чие генетической предрасположенности к избы-

точному фиброзообразованию в легких в ответ на 

неспецифическое повреждение эпителия и, сле-

довательно, к развитию диффузного заболевания 

легких [11, 18].

В обзоре М. Selman и соавт. обсуждается кон-

цепция, согласно которой прогноз заболевания в 

большей степени зависит от аномальной реакции 

заживления, чем от повреждений, индуцирован-

ных воспалением. Нарушение взаимодействий 

альвеолярных эпителиальных клеток и мезен-

химальных клеток является детерминирующим 

моментом для запуска патологического процесса 

[11]. У пациентов с интерстициальными болезня-

ми легких установлено усиление экспрессии ге-

нов, ответственных за синтез провоспалительных 

цитокинов, в частности интерлейкина-1 и фактора 

некроза опухоли-α [19]. Имеются данные о связи 

рассматриваемых заболеваний с полиморфными 

мутациями генов сурфактантных белков С, В [20].

Перспективы молекулярно-биологических ис-

следований при интерстициальных болезнях лег-

ких сосредоточены по следующим направлениям: 

поиск врожденных мутаций, обусловливающих 

формирование интерстициальных болезней; до-

казательство усиления экспрессии генов, опреде-

ляющих интенсивность фибропролиферативных 

процессов, а также супрессии или удаления генов, 

сдерживающих эти процессы [19, 21]. Понимание 

генетического контроля реакций повреждения, 

воспаления и фиброза может способствовать зна-

чительному успеху в борьбе с данными заболева-

ниями.

Несмотря на большое разнообразие клиниче-

ских форм интерстициальных болезней легких, 

для них характерны общие клинические симпто-

мы, при появлении которых у врача должно воз-

никнуть подозрение на эту патологию [5]. Среди 

клинических проявлений определяющая роль 

принадлежит дыхательной недостаточности [1, 6]. 

По общему мнению, одышка — главный симптом 

практически всех интерстициальных болезней 

легких — имеет место у большинства пациентов, 

особенно у детей младшего возраста [3, 7], и явля-

ется наиболее ранним клиническим признаком. 

Дыхательная недостаточность вначале возникает 

или усиливается при физической нагрузке, носит 

неуклонно прогрессирующий характер. У некото-
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рых больных одышка сопровождается свистящим 

дыханием. Эти проявления заболевания ошибоч-

но могут быть приняты за признаки бронхиальной 

астмы [22, 23].

При интерстициальных болезнях легких у 

больных обычно имеются жалобы на кашель. Ка-

шель — сухой, непродуктивный или со скудной 

слизистой мокротой [6, 22—28]. Цианоз — менее 

постоянный и более поздний признак болезни, 

возникающий или усиливающийся при физиче-

ской нагрузке, у маленьких детей — при кормле-

нии [6, 22—28]. Как правило, обращают на себя 

внимание значительное похудание детей, отста-

вание в росте [22—28].

Частым и прогностически неблагоприятным 

признаком как у взрослых больных, так и у детей яв-

ляется утолщение концевых фаланг пальцев по типу 

«барабанных палочек», изменение формы ногтей 

по типу «часовых стекол» («пальцы Гиппократа»). 

С большим постоянством наблюдаются различные 

деформации грудной клетки [6, 22—28].

Физикальные изменения в легких при интер-

стициальных болезнях достаточно специфичны. У 

больных на вдохе прослушиваются нежные крепи-

тирующие «целлофановые» хрипы. Они могут быть 

непостоянными по своей выраженности и локали-

зации. Характерным, по наблюдениям ведущих 

детских пульмонологов, является несоответствие 

выраженной одышки относительно небольшим 

физикальным изменениям в легких. Это один из 

важнейших дифференциально-диагностических 

признаков, позволяющих клинически отличить 

интерстициальные заболевания легких от других 

хронических заболеваний бронхолегочной систе-

мы [6, 22—28].

Клиническая картина заболевания во многом 

определяется присоединением инфекционно-вос-

палительного процесса в легких. Рецидивирую-

щие воспалительные заболевания бронхолегочной 

системы нередко предшествуют и сопровождают 

течение интерстициальных болезней легких у де-

тей. В поздних стадиях заболевания, как правило, 

отмечается прогрессирование одышки, формиро-

вание легочно-сердечной недостаточности за счет 

гемодинамических нарушений в малом круге кро-

вообращения [6, 22—28]. В основе дыхательной 

недостаточности при интерстициальных болезнях 

легких лежат, как известно, изменение эластиче-

ских свойств легких, уменьшение растяжимости, 

формирование альвеолокапиллярной блокады за 

счет утолщения альвеолярных перегородок, редук-

ции легочных капилляров [11].

С большим постоянством у больных опреде-

ляется артериальная гипоксемия, выявляемая на 

ранних этапах заболевания лишь при физической 

нагрузке. По мере прогрессирования процесса 

гипоксемия регистрируется и в покое, сопровож-

дается гипокапнией, отражающей особенности 

дыхательного паттерна больных — частого по-

верхностного дыхания, гиперкапния появляется в 

далеко зашедших стадиях болезни. Основным ме-

ханизмом гипоксемии является вентиляционно-

перфузионный дисбаланс, снижение диффузион-

ной способности легких [6, 22—28].

Важное диагностическое значение при интер-

стициальных болезнях легких у детей отводит-

ся функциональным исследованиям внешнего 

дыхания. Функциональное исследование легких 

обнаруживает преимущественно рестриктивный 

тип нарушения вентиляции: снижение основ-

ных легочных объемов [23—28]. Вместе с тем ре-

стриктивные нарушения нередко сочетаются с 

обструктивными (особенно у детей), что, в част-

ности, наблюдается у значительного числа боль-

ных с экзогенным аллергическим альвеолитом 

[22, 29—31].

Рентгенологическое исследование грудной 

клетки является важнейшим диагностическим 

методом при интерстициальных болезнях легких. 

Различные нозологические формы имеют свои 

отличительные особенности рентгенологической 

картины. Все большее значение приобретает ком-

пьютерная томография высокого разрешения. При 

использовании этого метода точность установле-

ния диагноза составляет до 90% [32].

На ранних стадиях болезни рентгенологи-

ческими и томографическими признаками ин-

терстициальных болезней легких являются пре-

имущественно усиление и деформация легочного 

рисунка, понижение прозрачности легочных по-

лей по типу «матового стекла», выявление мелко-

очаговых теней. По мере прогрессирования про-

цесса деформация легочного рисунка становится 

более выраженной, обнаруживаются признаки 

интерстициального фиброза, появляются по-

лости, формируется картина «сотового легкого» 

[33—35]. При нарастающей одышке в сочетании 

с рестриктивными вентиляционными нарушени-

ями, снижением диффузионной способности лег-

ких, наличием интерстициальных или (и) очаго-

вых рентгенологических изменений вероятность 

заболевания, входящего в группу диссеминиро-

ванных легочных процессов, практически не вы-

зывает сомнения [5].

Наиболее точная диагностика большинства 

интерстициальных болезней легких возможна 

при помощи оценки биопсийного материала лег-

ких. Биопсия легких считается в настоящее время 

«золотым» стандартом в диагностике указанных 

болезней, позволяющим не только установить ди-

агноз, но и предсказать прогноз заболевания, воз-

можный ответ на терапию [3, 7, 36].
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Существуют 4 метода получения биопсийного 

материала ткани легкого: трансбронхиальная би-

опсия, трансторакальная, видеоторакоскопическая 

и с использованием открытой биопсии [2, 33, 36]. 

Несмотря на неоспоримую ценность исследования, 

биопсия показана и возможна далеко не у всех боль-

ных. По данным крупных медицинских центров, 

биопсия легких проводится только у 11—12% паци-

ентов [37, 38].

Среди интерстициальных болезней легких у де-

тей наибольшее клиническое значение имеет экзо-

генный аллергический альвеолит. Сведения о его 

распространенности в детском возрасте отсутству-

ют. В клинике пульмонологии Московского НИИ 

педиатрии и детской хирургии В.Н. Нестеренко 

наблюдала 240 детей с этим заболеванием [30].

Экзогенный аллергический альвеолит пред-

ставляет собой иммунологически индуцированное 

воспаление легочной паренхимы, при котором в 

процесс вовлекаются стенки альвеол и верхние ды-

хательные пути вследствие неоднократного вдыха-

ния разнообразной органической пыли и других 

веществ [29].

В литературе встречаются и другие названия 

этой патологии: «гиперчувствительный пневмо-

нит», «ингаляционные пневмопатии», «диффузная 

интерстициальная пневмония», «интерстициаль-

ный гранулематозный пневмонит» и др. [30, 31, 39, 

40]. В 1932 г. симптоматика аллергического пнев-

монита была описана J. Campbell у 5 фермеров, 

работавших с заплесневевшим хлебом. Термин 

«экзогенный аллергический альвеолит» был пред-

ложен J. Pepys в 1967 г.

В МКБ-10 под кодами J67—J67.9 представлены 

разные формы экзогенного аллергического альве-

олита — гиперсенситивного пневмонита в зависи-

мости от этиологического фактора. Большинство 

форм рассматриваются как профессиональная па-

тология. Вместе с тем формирование экзогенного 

аллергического альвеолита возможно у детей са-

мого разного возраста, контактирующих с различ-

ными аллергенами из-за особенностей домашнего 

микроокружения. Имеются наблюдения развития 

болезни в первые месяцы жизни ребенка [30].

Формирование экзогенного аллергического 

альвеолита у детей связывается с проживанием в 

сырых помещениях, тесным контактом с домаш-

ними животными и птицами. Наиболее важными 

из неблагоприятных факторов домашней экологии 

считаются термофильные актиномицеты и анти-

гены птиц [30, 31, 39]. Экзогенный аллергический 

альвеолит справедливо рассматривается как им-

мунопатологическое заболевание, в развитии ко-

торого ведущая роль принадлежит аллергическим 

реакциям 3-го и 4-го типов (по классификации 

P. Gell, R. Coombs, 1968) [41].

Особое значение в диагностике этого заболева-

ния придается обнаружению специфических пре-

ципитирующих антител к «виновному» антигену. 

У большинства больных определяются преципи-

тирующие IgG к причинно-значимым аллергенам 

(чаще всего к грибковым, эпидермальным и бы-

товым аллергенам в различных титрах). Обнару-

жение даже незначительного достоверного уровня 

преципитирующих антител у детей в сочетании с 

характерными данными анамнеза и клинической 

картиной считается достоверным маркером забо-

левания [40].

Следует подчеркнуть, что при экзогенном аллер-

гическом альвеолите, особенно у детей, могут отме-

чаться сопутствующие IgE-опосредованные реак-

ции гиперчувствительности немедленного типа, что 

объясняет нередкое сочетание заболевания с брон-

хиальной астмой. По данным В.Н. Нестеренко, это 

сочетание наблюдается в 25% случаев [30].

Экзогенный аллергический альвеолит может 

иметь различные варианты течения и прогноз: за-

болевание может быть полностью обратимым, но 

может приводить к необратимым повреждениям 

легочной архитектоники, что зависит от многих 

факторов, включая характер экспозиции анти-

гена, природу ингалируемой пыли и иммунный 

ответ пациента, а также своевременность поста-

новки диагноза и адекватное лечение [31, 39, 40]. 

Хроническую форму аллергического альвеолита, 

при которой развиваются тяжелые фиброзные из-

менения, необходимо дифференцировать от идио-

патического фиброзирующего альвеолита и других 

интерстициальных болезней легких.

В литературе последних лет развернулась ши-

рокая дискуссия в отношении различных форм 

идиопатических интерстициальных пневмоний, к 

которым в настоящее время относят идиопатиче-

ский фиброзирующий альвеолит [6, 42]. Первые 

упоминания о заболевании имели место в 1935 г., 

когда L. Hamman и A. Rich сообщили о нескольких 

случаях быстропрогрессирующей дыхательной не-

достаточности у больных, приведшей к летально-

му исходу в течение нескольких месяцев [43]. Тер-

мин «фиброзирующий альвеолит», предложенный 

J. Scadding в 1964 г., отражает основные ключевые 

признаки заболевания: воспаление и фиброз [44]. 

В нашей стране наиболее употребителен термин 

«идиопатический фиброзирующий альвеолит» 

[42], также отражающий первичность и неясную 

природу заболевания. Синонимами идиопатиче-

ского фиброзирующего альвеолита являются «иди-

опатический легочный фиброз» — термин, чаще 

всего используемый в американской литературе 

[4], и «криптогенный фиброзирующий альвеолит», 

получивший большее распространение в Европе, 

особенно в Великобритании [45].

Лев Н.С. Интерстициальные болезни легких у детей
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В 1999 г., а затем в 2002 г. были приняты со-

вместные соглашения Американского торакаль-

ного общества и Европейского респираторного 

общества по интерстициальным заболеваниям 

легких, сущность которых заключается в том, что 

были выделены и дифференцированы различные 

формы идиопатических интерстициальных пнев-

моний преимущественно по морфологическим 

признакам. Собственно идиопатический фибро-

зирующий альвеолит в настоящее время рассма-

тривается как заболевание с морфологической 

картиной обычной интерстициальной пневмонии 

[3]. Другие формы интерстициальных пневмо-

ний, в их числе острая интерстициальная пневмо-

ния (синдром Хаммена—Рича), неспецифическая 

интерстициальная пневмония, десквамативная 

интерстициальная пневмония, интерстициальная 

болезнь с респираторным бронхиолитом и другие 

типы идиопатических интерстициальных пнев-

моний, являются самостоятельными заболевани-

ями [3].

Несмотря на международное соглашение, эта 

точка зрения не является общепринятой, посколь-

ку однотипные морфологические признаки встре-

чаются при разных интерстициальных болезнях 

легких, особенно в далеко зашедших, необрати-

мых стадиях заболевания [46]. Авторитетные пуль-

монологи считают, что зачастую нет возможности 

разграничить эти нозологии, что речь идет не о 

различных морфологических формах идиопатиче-

ских альвеолитов, а об одной нозологической фор-

ме, «клинические проявления которой и течение 

(острое, подострое или хроническое) зависят от 

выраженности экссудации и пролиферации в ле-

гочной ткани» [42]. Нередко в современной лите-

ратуре дается общая клинико-функциональная и 

рентгенологическая характеристика идиопатиче-

ских интерстициальных пневмоний и идиопатиче-

ского фиброзирующего альвеолита. В монографии, 

выпущенной в 2007 г., эти болезни объединены в 

общую группу: идиопатический интерстициаль-

ный пневмонит/идиопатический фиброзирующий 

альвеолит [6].

Следует подчеркнуть, что заболевания, относя-

щиеся к группе идиопатических интерстициаль-

ных пневмоний, у детей встречаются крайне редко 

[7, 22]. Доминирующими в клинической картине 

являются симптомы тяжелой дыхательной недо-

статочности. Болезнь имеет неуклонно прогрес-

сирующее течение, терапия кортикостероидами 

при этом малоэффективна, что может служить до-

полнительным критерием при проведении диффе-

ренциального диагноза [22, 26, 38]. Средняя про-

должительность жизни детей после установления 

диагноза, по данным американских клиницистов, 

составляет в среднем 47 мес [38].

В педиатрической практике встречаются и дру-

гие интерстициальные болезни легких: васкулиты 

с поражением легочной ткани, заболевания, отне-

сенные к разряду редких, а также системные болез-

ни, в симптомокомплекс которых входит пораже-

ние легочной ткани [7].

У пациентов с коллагенозами наряду с интер-

стициальным поражением легких, как правило, 

удается выявить сопутствующее поражение серд-

ца, суставов, кожи, почек, а также специфические 

иммунологические маркеры, характерные для этой 

группы заболеваний [47].

В клиническом симптомокомплексе, наблюда-

емом при идиопатическом легочном гемосидерозе, 

выделяется ведущая триада признаков: кровохар-

канье, железодефицитная анемия, наличие ин-

фильтративных теней на рентгенограммах легких. 

При этом в мокроте, бронхиальных смывах удается 

обнаружить гемосидерофаги — макрофаги, содер-

жащие включения гемосидерина. В случае тяже-

лого обострения на рентгенограммах выявляются 

массивные инфильтративные тени с обеих сторон. 

При повторных кризах формируется легочный фи-

броз [24, 48, 49].

Аутоиммунные васкулиты (синдром Гудпас-

чера, гранулематоз Вегенера, синдром Черджа—

Стросс и др.), характеризующиеся поражением 

мелких сосудов, в том числе капилляров, могут 

иметь симптомы, присущие интерстициальным 

болезням легких, сопровождаться диффузными 

рентгенологическими изменениями в легких, на-

личием крепитирующих хрипов [6, 24].

Точная диагностика интерстициальных болез-

ней легких у детей необходима, поскольку при ряде 

заболеваний она предполагает этиологический под-

ход к терапии. Так, ключевым элементом и основой 

лечения экзогенного аллергического альвеолита яв-

ляется исключение контакта с «виновным» агентом. 

В то же время единого принципа терапии детей, 

больных интерстициальными заболеваниями лег-

ких, особенно неясной этиологии, на сегодняшний 

день не существует. По словам B. Hillman, для его 

создания требуются международные мультицентро-

вые исследования [23]. Чрезвычайно актуальным 

является разработка способов лечения на ранних 

обратимых стадиях заболевания [6, 9, 23, 50].

Основой медикаментозной терапии интер-

стициальных болезней легких являются систем-

ные кортикостероиды. Противовоспалительное 

действие этих лекарственных средств основано 

на ингибировании миграции клеток воспаления 

(нейтрофилов и моноцитов) в ткань легких, пре-

пятствии высвобождения цитокинов, супрессии 

иммунного ответа [51—53]. Дозу и длительность 

лечения кортикостероидами значительно варьиру-

ют. Положительный эффект от терапии является 

ПУЛЬМОНОЛОГИЯ
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хорошим прогностическим признаком для даль-

нейшего течения болезни [24, 28].

При отсутствии клинического и функциональ-

ного эффекта от высоких доз кортикостероидов 

рассматривается вопрос о назначении цитостати-

ческих препаратов, которые относятся к терапии 

второй линии [54]. Наиболее часто используют 

циклофосфамид и азатиоприн [55, 56]. Циклофос-

фамид является цитотоксическим алкилирующим 

препаратом, оказывающим иммуносупрессивное 

действие. Азатиоприн относится к пуриновым 

аналогам, основным механизмом действия кото-

рого является блокада синтеза ДНК. По сравне-

нию с циклофосфамидом азатиоприн дает менее 

выраженный иммуносупрессивный эффект, но 

оказывает более мощное противовоспалительное 

действие за счет блокады синтеза простогланди-

нов и снижения проникновения нейтрофилов в 

очаг воспаления. Эффективность использования 

циклофосфамида и азатиоприна при интерстици-

альных болезнях легких была продемонстриро-

вана в нескольких клинических исследованиях, 

однако в рандомизированных контролируемых 

исследованиях результаты применения этих пре-

паратов оказались не столь оптимистичными 

[9, 54].

К числу антифиброзных препаратов, используе-

мых в терапии интерстициальных болезней легких, 

относятся D-пеницилламин, колхицин, интерфе-

роны, пирфенидон. D-пеницилламин является 

одним из самых первых антифиброзных препара-

тов, использованных при указанных заболевани-

ях. Он блокирует образование поперечных связей 

коллагена и препятствует дальнейшему фиброзоо-

бразованию. В настоящее время D-пеницилламин 

применяют довольно редко, в связи с серьезными 

побочными эффектами (включая нефротический 

синдром) [9]. Колхицин способен уменьшать про-

дукцию макрофагами фибронектина, инсулино-

подобного фактора роста, снижать конверсию 

проколлагена в коллаген, ингибировать миграцию 

и пролиферацию фибробластов. Показано, что те-

рапия колхицином по сравнению с преднизолоном 

приводила к более медленному прогрессированию 

заболевания [57].

Большие надежды в терапии интерстициаль-

ных болезней легких связаны с интерферонами, 

терапевтическое действие которых основано на 

подавлении пролиферации фибробластов, про-

дукции матричного протеина соединительной тка-

ни и трансформирующего фактора роста β. Еще 

одним перспективным антифиброзным средством 

является пирфенидон. Препарат блокирует мито-

генные эффекты профибротических цитокинов, 

снижает синтез экстрацеллюлярного матрикса и 

ингибирует эффекты трансформирующего факто-

ра роста β. По данным клинических исследований, 

пирфенидон приводит к стабилизации функцио-

нальных показателей больных с идиопатическим 

фиброзирующим альвеолитом [9, 52, 53].

Другим подходом к терапии интерстициаль-

ных болезней легких является применение анти-

оксидантной терапии, так как дисбаланс в системе 

оксиданты/антиоксиданты играет важную роль в 

процессах повреждения и воспаления легких [9, 52, 

53]. В ряде исследований показан дефицит основ-

ного естественного экстрацеллюлярного антиок-

сиданта глутатиона в альвеолах. N-ацетилцистеин 

является предшественником глутатиона. Терапия 

N-ацетилцистеином у больных, уже получающих 

иммуносупрессивную терапию, приводила к до-

стоверному улучшению функциональных легоч-

ных показателей и повышению уровня глутатиона 

в жидкости бронхоальвеолярного лаважа [9].

При интерстициальных болезнях легких боль-

шое значение придается симптоматической те-

рапии. Назначают кислород при дыхательной не-

достаточности, антибиотики при присоединении 

бактериальной инфекции, бронхолитические пре-

параты при наличии клинических и функциональ-

ных признаков обструкции, диуретики при застой-

ной сердечной недостаточности.

Перспективными направлениями терапии яв-

ляются поиски новых более эффективных анти-

фиброзных препаратов, ингибиторов цитокинов, 

препаратов сурфактанта, а также разработка ген-

ной терапии [6, 52, 53].

Трансплантация легких является на сегодняш-

ний день наиболее значимым достижением в об-

ласти лечения интерстициальных болезней легких. 

Патофизиологические особенности заболевания 

обусловливают возможность успешной трасплан-

тации одного легкого. При сопутствующей тяже-

лой легочной гипертензии выполняют пересадку 

комплекса сердце—легкие. В посттрансплантаци-

онный период годичная выживаемость больных 

составляет 64% [9].

В заключение следует подчеркнуть, что ин-

терстициальные болезни легких характеризуют-

ся многообразием нозологических форм у детей 

и представляют в настоящее время важнейшую 

проблему. Особенно актуальными являются диа-

гностика указанной патологии болезней легких на 

ранних, еще обратимых стадиях, поиск новых со-

временных подходов к терапии этих угрожающих 

жизни ребенка заболеваний.
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