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Идиопатический фиброзирующий альвеолит
(ИФА) — заболевание легких неясной природы с
морфологической картиной обычной интерстици!
альной пневмонии, характеризующееся нарастаю!
щей легочной недостаточностью вследствие разви!
тия преимущественно в интерстициальной ткани
легких небактериального воспаления, ведущего к
прогрессирующему интерстициальному фиброзу.

В 1999 г. Европейское респираторное общество
(ERS) и Американское торакальное общество
(ATS) пришли к соглашению по поводу классифи!
кации и определения понятия ИФА [10, 16]. Сущ!
ность этого соглашения заключается в выделении
по морфологическим критериям ИФА из группы
заболеваний, сходных по клиническим проявлени!
ям. ИФА — заболевание, имеющее гистологичес!
кую картину обычной интерстициальной пневмо!
нии. К ИФА не относятся, поэтому должны рас!
сматриваться как отдельные нозологические фор!
мы все остальные патологические состояния, ра!
нее считавшиеся вариантами ИФА.

В 2001 г. было принято международное соглаше!
ние ATS и ERS [11], в котором приведена клинико!
морфологическая характеристика 7 форм идиопа!
тических интерстициальных пневмоний (ИИП):

1) идиопатический фиброзирующий альвеолит
(идиопатический легочный фиброз);

2) неспецифическая интерстициальная пневмония;
3) криптогенная организующая пневмония;
4) острая интерстициальная пневмония (син!

дром Хаммена — Рича);
5) респираторный бронхиолит, ассоциирован!

ный с интерстициальным заболеванием легких;
6) десквамативная интерстициальная пневмония;
7) лимфоидная интерстициальная пневмония.
ИФА является наиболее частой формой ИИП.

На его долю приходится до 80—90% случаев [3, 8,
9, 13, 14].

ИФА не относится к редким болезням. Его рас!
пространенность достигает 20,2 случая на 100 тыс.
среди мужчин и 13,2 — среди женщин. Заболевае!
мость составляет в среднем 11,3 случая в год на
100 тыс. у мужчин и 7,1 — у женщин [15], что со!

поставимо с уровнем заболеваемости туберкуле!
зом в 1980!е годы. Примерно 2/3 пациентов с
ИФА — старше 60 лет. Смертность от ИФА выше
в старшей возрастной группе и составляет в сред!
нем 3,0 на 100 тыс. населения, медиана выживае!
мости колеблется от 2,3 до 5 лет [5, 9].

В Украине практически не проводили научные
исследования, посвященные проблеме ИФА.
Опубликованы лишь единичные сведения о кли!
нических наблюдениях. Практические врачи не
владеют знаниями о клинике, диагностике и тера!
пии ИФА, поскольку эти вопросы не обсуждались
на научно!практических конференциях, не изда!
вались информационные письма и методические
рекомендации, посвященные этой проблеме.

Цель исследования — изучить качество выявле!
ния и лечения больных ИФА на основе определе!
ния степени соответствия диагностических и ле!
чебных мероприятий международным стандартам.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ ИССЛЕДОВАНИЯ

Проанализированы материалы амбулаторных
карт и историй болезни 215 больных ИФА, нап!
равленных для обследования и лечения в Нацио!
нальный институт фтизиатрии и пульмонологии
имени Ф.Г. Яновского (НИФП) в период с 2002 по
2007 гг.

Изучено распределение больных по возрасту,
полу, проведен анализ продолжительности болез!
ни от момента появления основных симптомов
(одышка, сухой кашель) до момента установления
диагноза, исследована частота стойкой утраты
трудоспособности.

Проанализированы предварительные диагнозы,
с которыми больных направили в НИФП.

Известно, что больных ИФА часто направляют
для уточнения диагноза в противотуберкулезные
учреждения, где нередко назначают химиотера!
пию, которая, как правило, ускоряет темпы прог!
рессирования болезни. Необходимо учесть, что
пробная терапия глюкокортикостероидами (ГКС)
больных туберкулезом в течение короткого отрез!
ка времени (10—12 сут) менее опасна, чем проб!
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ная терапия больных ИФА противотуберкулезны!
ми препаратами в течение нескольких недель, а то
и месяцев. Положительный ответ на ГКС!терапию
может снять проблему с диагнозом. С другой сто!
роны, больной, госпитализированный в противо!
туберкулезный диспансер, автоматически попада!
ет в группу риска по туберкулезу. В связи с этим,
если у этого пациента впоследствии будет уста!
новлен диагноз ИФА, лечение ГКС необходимо
сочетать с противотуберкулезным препаратом во
избежание стероидного туберкулеза. В связи с
этим одной из задач работы было ретроспектив!
ное изучение частоты направления больных в про!
тивотуберкулезные учреждения для уточнения ди!
агноза и частоты ошибочного назначения проти!
вотуберкулезных препаратов.

Изучали качество обследования больных в пери!
од до направления их в НИФП. Определяли, в ка!
ком проценте случаев использовали рентгеногра!
фию органов грудной полости (РГ), компьютер!
ную томографию, прежде всего, компьютерную
томографию высокого разрешения (КТВР), спи!
рографию (СГ), то есть методы, которые включе!
ны в перечень обязательных при подозрении на
ИИП [1, 2, 10].

Исследовано качество лечения больных ГКС и
цитостатиками (ЦС) относительно его соответс!
твия международным стандартам [12].

Проведены анализ смертности больных с учетом
показателей средней продолжительности болезни
от момента установления диагноза до смерти, а
также ретроспективная оценка качества обследо!
вания и лечения больных.

РЕЗУЛЬТАТЫ И ИХ ОБСУЖДЕНИЕ

Общая характеристика больных 
и качество обследования

Проведен анализ материалов амбулаторных карт
и историй болезни 215 больных ИФА, из них жен!
щин было 144 (67,0%), мужчин — 71 (33,0%). Рас!
пределение больных в зависимости от пола согла!
суется с результатами исследований М.М. Илько!
вича и соавторов [2]. Вместе с тем, по данным ATS
[10], ИФА наблюдается чаще у мужчин.

Из общего количества госпитализированных в
пульмонологические отделения (6515) больных, в
основном хроническим обструктивным заболева!
нием легких, бронхиальной астмой и пневмонией
количество больных ИФА в различные годы коле!
балось от 2,7 до 4,3% (в среднем 3,3%). То есть каж!
дый тридцатый пациент был болен ИФА.

Средний возраст больных составил (49,8 ± 0,94)
года. Распределение больных в различных возрас!
тных группах представлено в табл. 1.

Из таблицы видно, что большинство больных
было в возрасте старше 40 лет (161, или 74,9%),
при этом 27,9% больных были старше 60 лет.

При поступлении в НИФП 78 (36,3%) больных
имели свидетельства стойкой утраты трудоспособ!
ности (инвалидности) вследствие хронических за!
болеваний легких.

В период до направления в НИФП 76 пациентов
(35,3%) обследовали в противотуберкулезных уч!
реждениях. При этом 33 больным (15,4%) была
назначена антимикобактериальная терапия сро!
ком от 2 до 6 мес, и только у 4 больных (1,9%) диаг!
ноз туберкулеза легких подтвердился.

Для уточнения диагноза были направлены в
НИФП 195 пациентов (90,7%), 20 больных (9,3%) —
для уточнения тактики лечения. В табл. 2 пред!
ставлен перечень диагнозов, с которыми больных
направляли в НИФП.

При рентгенографии органов грудной клетки у
больных ИФА обычно выявляют периферические
ретикулярные тени преимущественно в базальных
отделах, связанные с формированием сотовых из!
менений в легочной ткани и уменьшением объема
нижних долей. Вместе с тем в среднем 16% паци!
ентов с гистологически доказанным ИФА могут
иметь неизменную рентгенологическую картину.

Возраст, годы Количество больных

До 20 2 (0,9%)

20—29 18 (8,4%)

30—39 34 (15,8%)

40—49 57 (26,5%)

50—59 45 (20,9%)

Более 60 59 (27,9%)

Таблица 1. Распределение больных по возрастным
группам

Таблица 2. Диагнозы при направлении больных 
в НИФП

Диагноз 
Количество

больных

Направлены для уточнения диагноза

Идиопатический фиброзирующий 
альвеолит

136 (63,3%)

Диссеминированный процесс 
в легких неясного генеза

18 (8,4%)

Саркоидоз 16 (7,4%)

Диссеминированный туберкулез легких 16 (7,4%)

Гистиоцитоз Х 5 (5,1%)

Экзогенный аллергический альвеолит 3 (1,4%)

Коллагеноз 1 (0,5%)

Направлены для уточнения тактики лечения

Пневмония 11 (5,1%)

Хроническое обструктивное
заболевание легких

9 (4,2%)

Всего 215 (100%)
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Количество диагностических ошибок при анализе
рентгенограмм достигает 50% [9].

Точность диагностики ИФА, по данным компью!
терной томографии высокого разрешения, достига!
ет 90% [1, 4, 6], в связи с чем КТВР включена в пере!
чень обязательных методов исследования при по!
дозрении на ИФА [10]. Вместе с тем компьютерная
томография в период до поступления больных в
НИФП была выполнена только у 66 (30,7%) больных.

Обращает на себя внимание тот факт, что около
половины больных (96, или 44,7%) не были обсле!
дованы методом спирографии.

Таким образом, у большей части больных при
поступлении в НИФП не было данных КТВР и
СГ — основных методов исследования при уста!
новлении диагноза ИФА.

Вместе с тем 21 пациент (9,8%) был направлен на
консультацию с гистологическими препаратами,
полученными в результате открытой биопсии лег!
ких, проведенной в областных центрах.

Средняя продолжительность заболевания до мо!
мента установления диагноза составила (3,29 ±
0,31) года. В табл. 3 представлено распределение
больных в зависимости от длительности основных
симптомов (одышка, кашель).

Большинство пациентов направлены в НИФП с
длительностью заболевания до 1 года (37,6%) и от 1
до 3 лет (27,9%). По!видимому, это обусловлено не
высоким уровнем диагностики, а быстрым прог!
рессированием заболевания. Каждый третий па!
циент (34,9%) с продолжительностью болезни бо!
лее трех лет направлен для уточнения диагноза.

Качество лечения

На рисунке приведены международные стандар!
ты лечения больных ИФА, регламентированные
соглашением ATS и ERS 1999 года.

Рекомендована комбинированная терапия ГКС
и ЦС. При этом начальная доза ГКС (в расчете на
преднизолон) должна составлять 0,5 мг/кг. При
использовании ГКС в качестве монотерапии стар!
товая доза составляет 1 мг/кг [7].

До госпитализации в НИФП ГКС!терапия была
назначена 77 (35,8%) пациентам, при этом ГКС в
дозе > 0,5 мг/кг получали 14 (6,5%) больных, 0,25—
0,5 мг/кг — 55 (25,6%), < 0,25 мг/кг — 8 (3,7%). ЦС
ни в одном случае не применяли. Таким образом,
только 6,5% больных получали препараты в адек!
ватных дозах.

После установления диагноза в НИФП ГКС!те!
рапия была назначена 206 (95,8%) больным в до!
зах: > 0,5 мг/кг — 26 (12,1%), 0,25—0,5 мг/кг — 175
(81,4%), < 0,25 мг/кг — 5 (2,3%). Комбинированную
терапию (ГКС + ЦС) применяли в 22 (10,2%) слу!
чаях. У 9 пациентов ГКС и ЦС не использовали в
связи с высоким риском побочных влияний (со!
путствующие заболевания, возраст) и отсутствием
ожидаемого эффекта (стадия «сотового легкого»).
ГКС в низких дозах (< 0,25 мг/кг) применяли в ка!
честве поддерживающей терапии у 5 больных, ко!
торые принимали гормональную терапию до пос!
тупления в НИФП.

Анализ смертности

Из 215 больных, направленных в НИФП в пери!
од с 2002 по 2007 г., на момент обработки материа!
ла (сентябрь 2007 г.) умерли 37 (17,2%). Из них
женщин было 22, мужчин — 15. Возраст боль!
ных — от 32 до 70 лет, средний возраст умер!
ших — (48,91 ± 2,25) года.

Продолжительность болезни до момента уста!
новления диагноза составила (2,16 ± 0,39) года, до
момента смерти — (4,75 ± 0,68) года. Важным по!
казателем в характеристике эффективности лече!

Продолжительность 
заболевания, годы

Количество больных

До 1 79 (36,7%)

От 1 до 3 60 (27,9%)

От 3 до 5 32 (14,9%)

От 5 до 10 24 (11,2%)

Более 10 19 (8,8%)

Таблица 3. Распределение больных в зависимости
от продолжительности болезни

Рисунок. Рекомендации и ATS по лечению больных ИФА
[10, 12]

Кортикостероид
(преднизолон или аналог в эквивалентной дозе)

0,5 мг/кг в 1 сут
перорально в течение 4 нед

0,25 мг/кг в 1 сут в течение 8 нед.
Постепенное снижение дозы до 0,125 мг/кг

в 1 сут или 0,25 мг/кг через 1 сут

+

Азатиоприн
2—3 мг/кг в 1 сут.

Максимальная доза — 150 мг в 1 сут.
Лечение начинают с 25—50 мг в 1 сут,

увеличивая дозу на 25 мг каждые 1—2 нед
до достижения максимальной дозы

ИЛИ

Циклофосфамид
2 мг/кг в 1 сут.

Максимальная доза — 150 мг в 1 сут
Лечение начинают с 25—50 мг в 1 сут,

увеличивая дозу на 25 мг каждые 1—2 нед
до достижения максимальной дозы

Терапию нужно продолжать, как минимум, 6 мес.
Эффективность определяется на основании оцен!
ки симптомов, рентгенологических и физиологи!
ческих данных. Необходим тщательный монито!
ринг за побочными эффектами терапии.



ОРИГІНАЛЬНІ ДОСЛІДЖЕННЯ

35УКРАЇНСЬКИЙ ТЕРАПЕВТИЧНИЙ ЖУРНАЛ

№ 1, березень 2008

ния больных является промежуток времени от мо!
мента установления диагноза до смерти. По дан!
ным литературы [5, 12, 17], этот показатель состав!
ляет в среднем от 2,3 до 5 лет. Рассчитанная нами
продолжительность заболевания от момента уста!
новления диагноза до смерти (2,65 года ± 0,44 го!
да) свидетельствует о низкой эффективности ле!
чения больных.

Ретроспективный анализ качества диагностики
заболевания и лечения умерших больных показал
следующее.

Во!первых, около половины больных (17 чело!
век — 45,9%) направлены в НИФП для уточнения
диагноза, уже имея группу инвалидности. При
этом только 4 больные (10,8%) были обследованы
методом КТВР, спирография выполнена в 16 слу!
чаях (43,2%).

Во!вторых, ГКС!терапия в период до поступле!
ния больных в НИФП была назначена всего 13
больным (35,1%). При этом в адекватных дозах
ГКС принимали только 3 пациента (8,1%); а 10
больных (27,0%) лечили (на всякий случай) проти!
вотуберкулезными препаратами сроком от 2 до 6
мес (!). Антимикобактериальную терапию назна!
чили ошибочно, так как диагноз туберкулеза не
был подтвержден ни в одном случае.

После установления диагноза в НИФП активная
противовоспалительная терапия назначена 14 па!
циентам: комбинированное лечение преднизоло!
ном (метилпреднизолоном) в средних дозах и цик!
лофосфаном — 7, преднизолоном (метилпреднизо!
лоном) в высоких дозах — 7. У 20 больных с рент!
генологическими признаками сформированного
«сотового легкого» и клиническими признаками
выраженной легочной недостаточности ГКС ис!

пользовали в средних дозах. В 3 случаях гормо!
нальную терапию не проводили из!за высокого
риска осложнений и неэффективности.

ВЫВОДЫ

Результаты анализа материалов амбулаторных
карт и историй болезни 215 больных ИФА, нап!
равленных для обследования и лечения в Нацио!
нальный институт фтизиатрии и пульмонологии
имени Ф.Г. Яновского в период с 2002 по 2007 г.,
позволяют сделать вывод о низком качестве выяв!
ления и лечения больных в поликлиниках и стаци!
онарах районного, городского и областного уров!
ней.

Основной причиной летальных исходов, несом!
ненно, является прогрессирующий характер тече!
ния заболевания. Вместе с тем следует отметить
весьма короткую продолжительность болезни от
момента установления диагноза до смерти (2,65 го!
да ± 0,44 года). Это обусловлено низким уровнем
диагностики, ошибочным продолжительным про!
тивотуберкулезным лечением, отсутствием адек!
ватной гормональной терапии, что в совокупности
явилось причиной позднего направления больных
в специализированное учреждение. В большинс!
тве случаев у больных была стадия сформирован!
ного «сотового легкого».

Необходимо отметить, что эффективность лече!
ния больных ИИП, и в первую очередь — ИФА,
зависит от сроков начала терапии. В связи с этим
наиболее важной задачей в настоящее время явля!
ется разработка методов ранней диагностики в со!
четании с повышением уровня знаний пульмоно!
логов, терапевтов и рентгенологов об этом тяже!
лом заболевании.
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