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ОСОБЕННОСТИ И ВАРИАНТЫ ТЕЧЕНИЯ 
ИДИОПАТИЧЕСКОГО ЛЁГОЧНОГО ФИБРОЗА

Патология органов дыхания – это «бич XХI 
века». Идиопатический легочной фиброз (ИЛФ) 
относится к группе идиопатических интерсти-
циальных пневмоний (ИИП). 
Классификация ИПП

1. Основные ИИП:
- идиопатический легочный фиброз;
- идиопатическая неспецифическая интер-

стициальная пневмония;
- респираторный бронхиолит – интерстици-

альное заболевание легких;
- десквамативная интерстициальная пнев-

мония;
- криптогенная организующая пневмония;
- острая интерстициальная пневмония.
2. Редкие ИИП:
- идиопатическая лимфоидная интерстици-

альная пневмония;
- идиопатический плевропаренхиматозный 

фиброателектаз.
3. Неклассифицируемые ИИП [2].  
По определению Российского респираторно-

го общества, ИЛФ – это особая форма хрониче-
ской прогрессирующей фиброзирующей интер-
стициальной пневмонии неизвестной этиоло-
гии, которая возникает преимущественно у лю-
дей старшего возраста, поражает только легкие 
и связана с гистологическим и/или рентгеноло-
гическим паттерном обычной интерстициаль-
ной пневмонии. 

ИЛФ является наиболее частой формой ИИП. 
На его долю приходится до 80-90% случаев [3].  

ИЛФ не принадлежит к категории редких за-
болеваний легких и характеризуется чрезвы-
чайно неблагоприятным прогнозом: по данным 
Pulmonary Fibrosis Foundation, средняя продол-
жительность жизни больных от момента уста-
новления диагноза составляет от 2,5 до 3,5 лет, 
более 2/3 пациентов умирают в течение 5 лет. 
По сведениям Американского торакального об-
щества, распространенность ИЛФ достигает 20,2 
случая на 100 тыс. среди мужчин и 13,2 – сре-
ди женщин. Заболеваемость составляет в сред-

нем 11,3 случая в год на 100 тыс. у мужчин и 7,1 
– у женщин. Показатели заболеваемости и рас-
пространенности ИЛФ значительно зависят от 
возраста. Так, если в возрастной группе от 18 
до 34 лет заболеваемость ИЛФ составляет 0,4 на 
100 тыс., то среди лиц в возрасте 75 лет и стар-
ше – 27,1 на 100 тыс.; распространенность – 0,8 
и 64,7 на 100 тыс. соответственно [1]. Следует от-
метить, что у больных с хронической патологи-
ей органов дыхания, такой как ИЛФ, отмечаются 
низкие показатели качества жизни. Это следует 
учитывать, так как качество жизни может рас-
сматриваться как важный самостоятельный по-
казатель состояния больного, а его динамика в 
ходе лечения может иметь не меньшее, а иногда 
и большее значение, чем обычно оцениваемые 
клинические параметры. 
Потенциальные факторы риска ИЛФ

1. Курение сигарет. Курение строго ассоции-
руется с развитием ИЛФ, особенно у лиц со ста-
жем курения более 20 пачек-лет. Это относит-
ся как к семейной, так и к спорадической фор-
ме ИЛФ [5].

2. Внешнесредовые ингаляционные воздей-
ствия, не связанные с курением. Повышенный 
риск развития ИЛФ ассоциируется с широким 
спектром неорганической и органической пыли, 
с которой человеку приходится постоянно кон-
тактировать.

3. Вирусная инфекция. Изучалась возможная 
этиологическая роль при ИЛФ различных ви-
русов (Эпштейна-Барр, цитомегаловируса, ви-
русов гепатита С, герпесвирусов и пр.). Однако 
были опубликованы исследования, не подтверж-
дающие такую ассоциацию. Оценка предполага-
емой ассоциации между вирусными и микроб-
ными агентами и ИЛФ затруднена тем, что па-
циенты обычно получают иммуносупрессивную 
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терапию, которая потенциально делает инфек-
цию осложнением. 
Генетические факторы

В качестве одного из предрасполагающих 
факторов при семейном ИЛФ рассматривается 
ген ELMOD2, локализованный в хромосоме 4q31 
и экспрессируемый в легочных эпителиоцитах и 
альвеолярных макрофагах [6]. Семейным ИЛФ, 
или семейной идиопатической интерстициаль-
ной пневмонией (ИИП), считают подтвержден-
ный случай ИИП у 2 и более членов одной се-
мьи. Семейная форма ИЛФ с гистологическим 
паттерном обычной интерстициальной пнев-
монии, возможно, наследуется по аутосомно-
доминантному типу [7].
Варианты течения ИЛФ

Долгое время считалось, что для ИЛФ ха-
рактерно медленное прогрессирование, однако 
данные последних исследований говорят о том, 
что существуют фенотипы ИЛФ с различными 
видами прогрессирования заболевания [8].

Официальное Положение Американского то-
ракального общества выделяет следующие ва-
рианты течения ИЛФ: 

- стабильное (медленно прогрессирующее);
- быстропрогрессирующее;
- периоды рецидивов при любом варианте. 

Клинические проявления
Основными жалобами у большинства паци-

ентов с ИЛФ являются прогрессирующая одыш-

ка и сухой кашель. Более редкие симптомы – 
дискомфорт в грудной клетке и так называемые 
конституциональные признаки (утомляемость, 
субфебрильная лихорадка и снижение массы 
тела). У некоторых пациентов с ИЛФ первыми 
находками являются не респираторные симпто-
мы, а изменение легочных функциональных па-
раметров или данных компьютерной томогра-
фии высокого разрешения. Почти у всех пациен-
тов с ИЛФ при аускультации выслушивается ин-
спираторная крепитация в заднебазальных от-
делах легких, которую описывают как «хрипы 
Velcro», около половины пациентов имеют из-
менения концевых фаланг пальцев в виде «бара-
банных палочек». У больных с далеко зашедши-
ми изменениями могут присутствовать физи-
кальные признаки легочной гипертензии (ЛГ) и 
легочного сердца, такие как акцент второго тона 
над легочной артерией, систолический шум три-
куспидальной регургитации, периферические 
отеки. Цианоз и периферические отеки также 
относятся к поздним признакам ИЛФ [9, 10]. 
Диагностика

Пациенты с подозрением на ИЛФ (например, 
больные с одышкой неясного генеза и/или каш-
лем с доказательствами интерстициального за-
болевания легких – ИЗЛ) должны быть тщатель-
но обследованы для идентификации причин 
ИЗЛ. Алгоритм диагностики пациентов с подо-
зрением на ИЛФ представлен на рисунке 1. 

Медикаментозная терапия
В последнее десятилетие в 

связи с улучшением понимания 
патогенеза ИЛФ подходы к ме-
дикаментозной терапии претер-
пели значительные изменения. 
Ранее в течение многих лет счи-
талось, что персистрирующий 
воспалительный процесс легких 
приводит к развитию легочно-
го фиброза и необратимым из-
менениям легких. Как следствие 
этого в качестве основной тера-
пии ИЛФ рассматривались пре-
параты, подавляющие воспали-
тельный и иммунный ответы, – 
глюкокортикостероиды (ГКС) и 
цитостатики. Сегодня считается, 
что ИЛФ является результатом 
аберрантного репаративного ме-
ханизма, который следует за пер-
вичным повреждением эпителия 
легких. Этим можно объяснить 
то, что стратегия, направленная 
на уменьшение легочного воспа-
ления (ГКС и иммуносупрессан-
ты), оказалась неэффективной Рис. 1. Алгоритм диагностики пациентов с подозрением на ИЛФ [5].
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при ИЛФ. В настоящее время предпочтение от-
дают препаратам с антифибротическими свой-
ствами [11].

Рекомендации Положения по лечению боль-
ных были основаны на представлениях об ИЛФ 
как хроническом воспалительном интерстици-
альном заболевании легких с поражением аль-
веол (альвеолит), в патогенезе которого процесс 
фиброзирования является финальным компо-
нентом [12]. Последние рекомендации Россий-
ского респираторного общества в отношении 
лечения ИЛФ представлены в таблице. 
Немедикаментозная терапия ИЛФ

- длительная кислородотерапия;
- трансплантация легких;
- ИВЛ при развитии дыхательной недоста-

точности;
- легочная реабилитация [6].
Наиболее частой причиной смерти больных 

ИЛФ является дыхательная недостаточность 
(около 40%), другими причинами летально-
сти являются сердечная недостаточность (14%), 
бронхогенная карцинома (10%), ишемическая 
болезнь сердца (10%), легочные и внелегочные 
инфекции (7%), тромбоэмболия легочных арте-
рий (3%) и др. [13].

Проанализированы данные 16 историй бо-
лезни. Среди больных быстропрогрессирующее 
течение отмечено у 7 (43,75%), умерли 3 пациен-
та (18,75%), у 37,5% – стабильное течение. При-
водим клинический случай со стабильным мед-
ленно прогрессирующим течением ИЛФ. 

К Л И Н И Ч Е С К И Й  С Л У Ч А Й
Больная З., 59 лет, находилась в пульмоно-

логическом отделении ДОКТМО с февраля 2017 
года. 

Поступила с жалобами на одышку, возника-
ющую при незначительной физической нагруз-
ке, ходьбе и разговоре, редкий кашель с перио-
дическим отхождением мокроты слизистого ха-
рактера, слабость в ногах, общую слабость.

Считает себя больной с 2008 года, когда па-
циентка стала отмечать одышку и кашель. При 
выполнении рентгенографии органов грудной 
клетки (R-ОГК) выявлен диффузный интерсти-
циальный процесс в легких (рис. 2.). Был запо-
дозрен ИЛФ, однако от биопсии легкого больная 
отказалась. До 2011 года наблюдалась у терапев-
та по месту жительства, лечение не получала. 
Результаты компьютерной томографии органов 

Таблица.
Рекомендации Российского респираторного общества в отношении лечения ИЛФ [6]

Рекомендовано 
не назначать

Терапия 
не рекомендована

Терапия 
возможна

Терапия 
рекомендована

Тройная терапия (Комбинация преднизо-
лона, азатиоприна и N-ацетилцистеина) ГКС Антирефлюксная 

терапия Нинтеданиб

Антикоагулянты Цитостатики Пирфенидон

Амбрисентан Колхицин

Циклоспорин А

Интерферон-g-1b

Бозентан

Мацитентан

Этанерцепт

Силденафил

Иматиниб

N-ацетилцистеин

Рис. 2. Больная З., рентгенография органов груд-
ной клетки, 2008 г.
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грудной клетки (КТ-ОГК), выполненной в ноя-
бре 2011 года и в ноябре 2012 года, представле-
ны на рисунках 3 и 4.

С марта 2014 года больная отмечает усиление 
одышки, кашля. Консультирована пульмоноло-
гом, выполнена рентгенография органов груд-
ной клетки (рис. 5.), поставлен диагноз «идио-
патический легочный фиброз», назначены си-
стемные и ингаляционные глюкокортикостеро-
иды. 

В динамике течения заболевания до 2017 
года отмечается стабильное течение процесса: 
КТ ОГК – без изменений, степень одышки оста-
ется прежней. С февраля 2017 года одышка стала 
нарастать, на КТ ОГК отмечена отрицательная 
динамика. С 2018 года больной назначен Эсбри-
ет (Pirfenidone), который она получает по насто-
ящее время.

Объективно: состояние средней степени тя-
жести. Лицо одутловато, цианоз губ, перкуторно 
над легкими – легочной звук с участками уко-
рочения в нижних отделах. Дыхание везикуляр-
ное, ослаблено, крепитирующие хрипы с двух 
сторон. Частота дыхательных движений – 22 в 
минуту. SрO2 – 87%.

Данные дополнительных исследований: об-
щие анализы крови, мочи – без патологии; 
R-ОГК от 03.02.2017 года – диффузно во всех от-
делах легких легочной рисунок усилен, с нали-
чием мелкоячеистой деформации легочного ри-

Рис. 3. Больная З., СКТ органов грудной клетки, 
ноябрь 2011 г.

Рис. 4. Больная З., СКТ органов грудной клетки, 
ноябрь 2012 г.

Рис. 5. Больная З., рентгенография органов груд-
ной клетки, март 2014 г.
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сунка за счет диффузного интерстициального 
процесса легких. По сравнению с R-ОГК от сен-
тября 2016 года диффузный интерстициальный 
процесс увеличился.

КТ ОГК – диффузный интерстициальный про-
цесс с наличием сотового легкого и выраженной 
симптоматикой матового стекла (рис. 6.). 

Исследование функции внешнего дыхания: 
ОФВ1 – 52%, резкие нарушения по рестриктив-
ному типу. Значительные нарушения по об-
структивному типу. Электрокардиография – пе-
регрузка правого предсердия, неполная блока-
да правой ножки пучка Гиса. Эхокардиография 
– давление в легочной артерии 30-35 mmHg, 
уплотнение стенок аорты, створок аортального 
и митрального клапанов, начальное расшире-
ние полости левого предсердия, нарушение диа-
столической функции левого желудочка. 

Приведенный нами клинический случай 
примечателен сразу несколькими особенностя-
ми. Он свидетельствует о длительном стабиль-
ном течении идиопатического легочного фи-
броза (более 9 лет), а также о рецидиве заболева-
ния, несмотря на терапию, проводимую систем-
ными глюкокортикоидами.

В Ы В О Д Ы
У пациентов с ИЛФ отмечается выражен-

ная одышка и снижение повседневной активно-
сти, возможности терапии ограничены, болезнь 
имеет очень плохой прогноз. У пациентов с ИЛФ 
наблюдаются различные варианты течения за-
болевания: у одних ИЛФ прогрессирует медлен-
но, у других развиваются обострения ИЛФ, у тре-
тьих болезнь прогрессирует очень быстро [3]. 

Рис. 6. Больная З., СКТ органов грудной клетки, 2017 г.
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ОСОБЕННОСТИ И ВАРИАНТЫ ТЕЧЕНИЯ ИДИОПАТИЧЕСКОГО ЛЁГОЧНОГО ФИБРОЗА

Идиопатический легочной фиброз относится к 
группе интерстициальных пневмоний. В последнее 
время встречаемость данной патологии возросла, 
прогноз неблагоприятный. Выделяют возможные ва-
рианты течения: стабильное (медленно прогрессиру-
ющее), быстропрогрессирующее, периоды рецидивов 
при любом варианте. 

Приведен клинический случай, который примеча-
телен сразу несколькими особенностями. Он свиде-
тельствует о длительном стабильном течении идио-
патического легочного фиброза (более 9 лет), а также 
о рецидиве заболевания, несмотря на терапию, про-
водимую системными глюкокортикоидами.

У пациентов с ИЛФ отмечается выраженная одыш-
ка и снижение повседневной активности, возможно-
сти терапии ограничены, болезнь имеет очень пло-
хой прогноз. У пациентов с ИЛФ наблюдаются раз-
личные сценарии течения заболевания: у одних ИЛФ 
прогрессирует медленно, у других развиваются обо-
стрения ИЛФ, у третьих болезнь прогрессирует очень 
быстро.

Ключевые слова: идиопатический легочной фи-
броз, качество жизни, варианты течения, клиниче-
ский случай.
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CHARACTERISTICS AND COURSE VARIANTS OF IDIOPATHIC PULMONARY FIBROSIS

Idiopathic pulmonary fi brosis relates to interstitial 
pneumonia group. So far, intensity of the pathology un-
der consideration has grown, and prognosis is poor. Pos-
sible course variants specifi ed are: slowly progressing, 
rapidly progressing, and recurrent periods for either of 
variants. 

The given case history is interesting for several fea-
tures at once. It shows the long-time stable course of id-
iopathic pulmonary fi brosis (more than 9 years) and also 
about the disease recurrence, despite the ongoing thera-
py with systemic glucocorticoids.

Pronounced dyspnea and reduction of activities of 
daily living are reported in patients with IPF, therapy op-
tions are restricted, the disease has an extremely poor 
prognosis.. Various scenarios of the disease course are 
observed in patients with IPF, in some patients IPF pro-
gresses slowly, in others exacerbations of IPF develop, in 
third, the disease progresses very quickly.

Key words: idiopathic pulmonary fi brosis, quality of 
life, course variants, case history.
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