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Резюме. В статье представлен обзор литературы по актуальной проблеме современной клинической медицины 
– синдрому сочетания эмфиземы и фиброза легких. Представлены данные о современных диагностических крите-
риях синдрома, обсуждаются трудности его диагностики, а также средств лечения данного состояния.
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COMBINED PULMONARY FIBROSIS AND EMPHYSEMA SYNDROME (THE REVIEW OF THE LITERATURE)

B.A. Chernyak, A.F. Ivanov
(Irkutsk State Medical Academy of Сontinuing Education)

Summary. The paper presents the literature review on the actual problem of clinical medicine – combined pulmonary 
fibrosis and emphysema syndrome. The data on current diagnostic criteria of the syndrome, it discusses the difficulties of 
diagnosis, as well as approaches to therapy. The author notes the lack of evidence of the treatment of this condition.

Key words: emphysema, pulmonary fibrosis.

Эмфизема и интерстициальные болезни легких, 
такие как идиопатический легочный фиброз (ИЛФ), 
имеют характерные клинические, рентгенологические, 
функциональные и гистопатологические различия. ИЛФ 
является наиболее распространенным интерстициаль-
ным заболеванием, которое сопровождается рентгено-
логическими и гистологическими признаками обычной 
интерстициальной пневмонии (ОИП) и встречается 
преимущественно у лиц среднего и пожилого возраста. 
Эмфизема легких характеризуется постоянным патоло-
гическим увеличением воздушного пространства дис-
тальнее терминальных бронхиол в сочетании с деструк-
цией их стенок. Функциональные изменения при этом 
соответствуют обструктивному паттерну [6,24,27,33].

Хотя эти состояния традиционно рассматриваются 
как отдельные и, как правило, взаимоисключающие за-
болевания, впервые комбинация фиброзных изменений 
и эмфиземы легких при исследовании секционного ма-
териала описана Ауэрбахом более 30 лет назад. В 90-х 
годах прошлого века, когда в клиническую практику 
вошла компьютерная томография высокого разреше-
ния (КТВР), было опубликовано наблюдение 8 курящих 
больных с жалобами на тяжелую одышку при нормаль-
ных скоростных и объемных показателях функции 
внешнего дыхания в сочетании с резким падением 
диффузионной способности легких. По данным КТВР, в 
верхних отделах легких у этих больных отмечались при-
знаки эмфиземы, тогда как в базальных – проявления 
фиброза [32]. В настоящее время подобное патологи-
ческое состояние определяется как синдром сочетания 
эмфиземы и фиброза легких (СЭФЛ) [8].

Распространенность СЭФЛ в популяции достовер-
но не выяснена, но показано, что частота среди интер-
стициальных болезней легких составляет от 5% до 10% 
[9]. Основную группу больных составляют мужчины 
старше 65 лет с индексом табакокурения 40 пачка/лет и 
выше [8,13,18]. Отдельную группу составляют больные, 
у которых СЭФЛ сочетается с диффузными заболева-
ниями соединительной ткани. Отличительной особен-
ностью больных СЭФЛ на фоне диффузных болезней 
соединительной ткани является более молодой возраст, 
преобладание женщин и несколько лучший прогноз, 
хотя длительность курения и функциональные показа-
тели дыхания в этой группе аналогичны таковым при 
изолированном СЭФЛ. Наиболее часто СЭФЛ выявля-
ется при ревматоидном артрите и системной склеродер-
мии [11].

В ряде ретроспективных исследований установлено, 
что СЭЛФ ассоциируется с повышенным риском раз-
вития злокачественных новообразований легких. Так, 
опухолевый процесс выявлен более чем у 40% больных 
СЭЛФ, тогда как при ИФЛ и эмфиземе без сочетанно-
го поражения – только в 23% и 7-14% случаев, соответ-
ственно [2,18,25]. У 76% больных СЭЛФ рак легкого вы-
явлен только на поздних стадиях [25]. Гистологические 
характеристики раковых клеток идентичны для боль-
ных с ХОБЛ и СЭЛФ. При этом наличие СЭЛФ является 
фактором, существенно снижающим эффективность 
противоопухолевого лечения. Пятилетняя выживае-
мость таких больных достоверно ниже, чем у лиц с эм-
физематозными изменениями в легких, не сочетающих-
ся с фиброзом. Кроме того, при проведении оператив-
ного лечения в этой группе значительно выше послео-
перационная летальность [7].

Основным этиологическим фактором в развитии 
СЭФЛ в настоящее время считается воздействие та-
бачного дыма. Большинство больных имеет индекс та-
бакокурения более 40 пачка/лет, хотя отмечены случаи 
заболевания и среди никогда не куривших лиц [31]. 
Высказана гипотеза, что силикат алюминия – неоргани-
ческое соединение, содержащееся в табачном дыме, по-
сле поглощения его альвеолярными макрофагами, за-
пускает каскад воспалительных реакций, приводящих 
к развитию респираторного бронхиолита и эмфизема-
тозного поражения [4,28]. Взаимосвязь СЭЛФ и онколо-
гических заболеваний легких также косвенно отражает 
роль воспалительного процесса, индуцированного та-
бакокурением.

Патогенез СЭФЛ остается недостаточно изучен-
ным. Наиболее частым гистологическим паттерном 
интерстициального заболевания у данной группы боль-
ных является ОИП, соответствующая клиническому 
диагнозу ИЛФ. Хотя эмфизема и фиброз легких имеют 
принципиально различный генез и рассматриваются 
как отдельные заболевания, эксперименты на живот-
ных позволяют предположить некоторые общие меха-
низмы их формирования. В эксперименте показано, что 
гиперпродукция туморнекротизирующего фактора аль-
фа, интерлейкина-13 и фактора трансформации роста 
бета-1 приводят к формированию в легких мышей па-
тологических изменений, соответствующих как фибро-
зу, так и эмфиземе [14,20,21]. Считается, что поражение 
легочной ткани при СЭФЛ является результатом нару-
шения баланса между процессами протеолиза, апоптоза 
и фиброгенеза. Кроме того, обсуждается генетическая 
предрасположенность к данному состоянию. Описан 
парный случай СЭЛФ у никогда не курившей женщины 
32 лет и ее трехмесячной дочери, при этом была обнару-
жена мутация сурфактантного белка С [9].

В качестве потенциального патогенетического меха-
низма, приводящего к развитию СЭФЛ, рассматривает-
ся оксидативный стресс. Продукция активированными 
лейкоцитами большого количества оксидантов, которые 
не удается нейтрализовать эндогенным антиоксидант-
ным системам, приводит к доказанным структурным 
изменениям в клетках эпителиальной и соединитель-
ной ткани, в том числе и в паренхиме легких [17].

Ведущей жалобой у больных с СЭФЛ является вы-
раженная одышка. Менее характерными клиническими 
симптомами являются кашель, свистящие хрипы, пери-
ферический цианоз и астения. При аускультации легких 
характерна двусторонняя инспираторная крепитация, 
нередко имеет место деформация концевых фаланг 
пальцев рук по типу «барабанных палочек» [3,8,9,19].

При рентгенографии органов грудной клетки у боль-
ных СЭФЛ выявляются интерстициальные или ретику-
лонодулярные изменения в нижних отделах обоих лег-
ких, располагающиеся чаще субплеврально, в сочетании 
с усилением и деформацией легочного рисунка. Однако, 
данные изменения неспецифичны и определяются дале-
ко не у всех больных. Основным методом диагностики 
СЭФЛ является КТВР, на основании которой определе-
ны следующие диагностические критерии СЭФЛ [4,9].

1. Наличие четко ограниченных участков эмфизе-
мы и/или тонкостенных булл (более 1 см в диаметре), 
локализующихся преимущественно в верхних отделах 
легких. Площадь эмфизематозного поражения должна 
составлять не менее 10% всего легочного поля.
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2. Признаки интерстициального заболевания легких 
с выраженными фиброзными изменениями, преоблада-
ющими в базальных и периферических отделах, участки 
«сотового легкого» и/или тракционные бронхоэктазы 
либо бронхиолоэктазы. Изменения по типу «матового 
стекла» возможны, но менее характерны.

При гистологическом исследовании ткани легких, 
как уже упоминалось, чаще выявляются признаки 
ОИП. Однако, имеются сообщения о наличии гистоло-
гической картины других ИЗЛ, связанных с курением, 
таких как десквамативная интерстициальная пневмо-
ния, респираторный бронхиолит в сочетании с интер-
стициальным заболеванием. Это позволяет некоторым 
исследователям сделать вывод о малоинформативности 
гистологических методов в диагностике СЭФЛ [15,16].

Сочетание эмфиземы и фиброза легких сопрово-
ждается характерным профилем функции внешнего 
дыхания, резко контрастирующим со степенью одыш-
ки, отмечаемой у больных. Форсированная жизненная 
емкость легких (ФЖЕЛ), объем форсированного выдо-
ха за первую секунду (ОФВ1) и общая емкость легких 
(ОЕЛ) остаются нормальными или незначительно сни-
женными на фоне резкого уменьшения диффузионной 
способности легких [1,8,9]. Вероятно, гиперинфляция и 
снижение эластичности легких в областях, пораженных 
эмфиземой, компенсируется потерей объема в участ-
ках фиброза [1,5,23]. С другой стороны, синергическое 
воздействие этих патологических процессов резко сни-
жает возможности газообмена в легких, что приводит 
к тяжелой гипоксемии. Таким образом, нормальные 
показатели объема легких не могут служить критери-
ем, исключающим фиброзный процесс, и ни ФЖЕЛ, 
ни ОЕЛ не являются показателями, пригодными для 
мониторирования течения заболевания, так как они не 
отражают степень функциональных нарушений газооб-
мена. Наиболее информативным исследованием явля-
ется определение диффузионной способности легких, 
но надо иметь в виду, что снижение этого показателя 
может отражать не только изменения в паренхиме, но 
и поражение сосудов легких, в частности, легочную ги-
пертензию [4].

Легочная гипертензия (ЛГ) является типичным 
осложнением СЭФЛ и одним из факторов, определяю-
щих неблагоприятный прогноз [9,10,22]. Кроме того, 
ряд авторов указывает на сочетание СЭФЛ с выражен-
ным атеросклерозом коронарных и периферических 
сосудов, сопровождающийся диастолической дис-
функцией левого желудочка [16]. Следовательно, эхо-
кардиографическое исследование, направленное на ра-
нее выявление ЛГ, должно проводиться всем больным 
с СЭФЛ. Необходимо иметь в виду, что выраженные 
эмфизематозные изменения легких затрудняют про-
ведение эхокардиографии, в связи с чем некоторыми 
авторами в качестве диагностической альтернативы 

предлагается магниторезонансное исследование потока 
крови, демонстрирующее хорошую корреляцию с дру-
гими гемодинамическими параметрами [29,30] Однако, 
применение этого метода в клинической практике пока 
ограничено.

Средняя продолжительность жизни больных СЭЛФ 
составляет 6,1 года. Определяющим фактором для про-
гноза является выраженность эмфизематозных измене-
ний в легких [4,31]. Вместе с тем, имеется исследование, 
согласно которому выживаемость при СЭФЛ выше, 
чем при изолированном ИЛФ. Высказана гипотеза, что 
персистирующий воспалительный процесс, вызванный 
вдыханием табачного дыма, является фактором, замед-
ляющим прогрессирование фиброза легких. С другой 
стороны, не исключается, что больные с СЭЛФ, в основ-
ном злостные курильщики, раньше попадают в поле 
зрения врачей и, соответственно, раньше начинают по-
лучать лечение в сравнении с больными ИЛФ [12].

В настоящее время не существует методов лечения 
СЭЛФ, оценка эффективности которых проводилась бы 
с учетом критериев доказательной медицины. По анало-
гии с лечением ИЛФ применяются системные глюкокор-
тикостероиды и цитостатики, однако их эффективность 
нуждается в дальнейших доказательствах. Важным те-
рапевтическим мероприятием является отказ больного 
от курения, что потенциально способствует замедле-
нию прогрессирования эмфиземы. Кислородотерапия 
способствует коррекции артериальной гипоксемии. 
Результатов клинических исследований по методам 
коррекции ЛГ у больных с СЭФЛ на настоящий мо-
мент не опубликовано. Важно отметить, что изменения 
вентиляционно-перфузионного соотношения у этих 
больных сопровождаются компенсаторной гипокси-
ческой вазоконстрикцией, направленной на снижение 
гипоксемии. Поэтому применение периферических 
вазодилататоров может нарушать сформировавшиеся 
адаптационные механизмы легочной гемодинамики и 
усиливать гипоксемию [4].

Таким образом, СЭФЛ характеризуется определен-
ными клиническими, функциональными и рентгено-
логическими признаками. Основным этиологическим 
фактором, по-видимому, является табакокурение, вы-
зывающее разнообразные патологические изменения в 
ткани легких. Следовательно, профилактика и лечение 
табачной зависимости могут рассматриваться как мера 
по предупреждению развития СЭФЛ. Для данной груп-
пы больных характерна тяжелая одышка, не корреспон-
дирующая с относительно высокими показателями спи-
рометрии, но сопровождающаяся резким снижением 
диффузионной способности легких, гипоксемией при 
нагрузке и характерными рентгенологическими при-
знаками. Резко ухудшает прогноз выживаемости боль-
ных развивающаяся  легочная гипертензии и высокий 
риск рака легкого.
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СОВРЕМЕННЫЕ ПОДХОДЫ К ТЕРАПИИ ВИЧ-АССОЦИИРОВАННОГО ТУБЕРКУЛЁЗА 
ЦЕНТРАЛЬНОЙ НЕРВНОЙ СИСТЕМЫ

Татьяна Павловна Филиппова1, Александр Викторович Кочкин2, Ольга Николаевна Новицкая3, 
Юрий Николаевич Быков1, Ирина Владимировна Загорская3

(1Иркутский государственный медицинский университет, ректор – профессор И.В. Малов, кафедра 
фтизиопульмонологии, зав. – д.м.н. Т.П. Филиппова, кафедра нервных болезней, зав. – д.м.н., проф. 

Ю.Н. Быков, 2Иркутская государственная медицинская академия последипломного образования, ректор – 
д.м.н., проф. В.В. Шпрах, кафедра клинической лабораторной диагностики, зав. – д.б.н., проф. Р.Г. Скворцова, 

3Иркутский областной противотуберкулёзный диспансер, гл. врач – к.м.н. М.Е. Кощеев)

Резюме. В представленном обзоре литературы показано, что высокая летальность больных с ВИЧ-
ассоциированным туберкулёзом ЦНС в значительной мере обусловлена отсутствием чётких рекомендаций по вы-
бору оптимального режима специфической химиотерапии и порядку сочетания противотуберкулёзных и анти-
ретровирусных препаратов. Представленные данные обосновывают необходимость дальнейшего всестороннего 
изучения особенностей комплексной терапии этого заболевания.

Ключевые слова: туберкулез, центральная нервная система, ВИЧ-инфекция.

THE MODERN APPROACHES TO TREATMENT OF HIV-ASSOCIATED TUBERCULOSIS 
OF CENTRAL NERVOUS SYSTEM

T.P. Filippova1, A.V. Kochkin2, O.N. Novickaya3, Yu.N. Bykov1, I.V. Zagorskaya3

(1Irkutsk State Medical University, 2Irkutsk State Medical Academy of Сontinuing Education, 
3Irkutsk Regional Tuberculosis Dispensary)

Summary. In the present review of the literature it has been shown that high lethality rate among the patients with HIV-


