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Идиопатические интерстициальные пневмонии: 
объединительная концепция
М. М. Илькович, Л. Н. Новикова

Первый Санкт-Петербургский государственный медицинский университет имени академика И. П. Павлова

Идиопатические интерстициальные пневмонии (ИИП) могут быть объединены понятием «идиопатическая фиброзирующая болезнь лег-
ких». Она имеет свои характерные клинические проявления и морфологические изменения, которые зависят от особенностей течения 
(острое, подострое, хроническое) и не могут быть одинаковыми в начале болезни и в ее исходе. Объединение всех ИИП (кроме неклас-
сифицируемых интерстициальных пневмоний и криптогенной организующей пневмонии) под понятием «идиопатическая фиброзирую-
щая болезнь легких» позволит отказаться от туманных рассуждений о так называемой ранней диагностике идиопатического легочного 
фиброза, определять критерии активности заболевания и сформулировать четкие показания для назначения системных кортикостеро-
идов и новых антифибротических препаратов при лечении ИИП.
Ключевые слова: идиопатические интерстициальные пневмонии, идиопатический легочный фиброз, ранняя диагностика, принципы 
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Идиопатические интерстициальные пневмонии (ИИП) — 
группа заболеваний легких неизвестной природы, 
наиболее частым клиническим проявлением которых 

является прогрессирующая дыхательная недостаточность 
вследствие процессов, ведущих к формированию распрост- 
раненного пневмофиброза, «сотового» легкого и др. В эту 
группу входит идиопатический легочный фиброз (ИЛФ), 
соответствующий морфологическому паттерну обычной ин- 
терстициальной пневмонии (ОИП). Это наиболее часто 
встречающееся заболевание среди ИИП (около 40–60%). 
Группу других ИИП составляют десквамативная интерсти-
циальная пневмония (ДИП), острая интерстициальная пнев-
мония (ОсИП), неспецифическая интерстициальная пневмо-
ния (НсИП), респираторный бронхиолит, ассоциированный 
с интерстициальным заболеванием легких, криптогенная 
организующая пневмония (КОП), лимфоцитарная интер-
стициальная пневмония (ЛИП), а также неклассифицируе-
мые ИИП [1–4]. Не останавливаясь подробно на принятой  
в 2013 г. классификации ИИП, отметим лишь один, но прин-
ципиальный изъян: ИИП разделены на три группы по трем 
разным критериям: хронические и фиброзирующие; связан-
ные или не связанные с курением; острые и подострые.

Анализ клинических признаков, особенностей течения, 
рентгеноморфологических и функциональных проявлений и 
исходов ИИП свидетельствует о том, что многие их характери-
стики являются общими. Во всех случаях пациенты отмечают 
выраженные в различной степени одышку при физической 
нагрузке, кашель, как правило, непродуктивный, а аускульта-
ция выявляет такой феномен, как крепитация. Если просле-
дить динамику основных паттернов, важных для диагностики 

ИИП, — картины при КТ высокого разрешения (КТВР) и мор- 
фологических изменений, — возникает вполне обоснован-
ное предположение, что мы имеем дело не с отдельными 
нозологическими формами, а с различными стадиями одного 
и того же заболевания. Итак, попытаемся обосновать сомне-
ние в нозологической самостоятельности отдельных ИИП.

Вполне логично предположить, что ответ легочной ткани 
на различные внешние и/или внутренние триггеры стерео- 
типен, а диапазон ответной реакции достаточно широк  
и зависит от особенностей как этиологического фактора, 
так и организма. Разумеется, в каждом конкретном случае 
имеются свои особенности течения, которые зависят как  
от стадии заболевания, так и от активности патологического 
процесса, что совершенно естественно.

Представляется, что речь идет именно об особенностях,  
а отнюдь не о принципиальных различиях, которые позволя-
ли бы выделять отдельные нозологические формы. Если бы 
это было так, то чем объяснить возможность трансформации 
ОсИП, ДИП, НсИП и других интерстициальных пневмоний 
с течением времени в ОИП? Данный факт подтвержден  
не только нами [5–7], но и многочисленными публикациями 
других авторов [8–11].

Так, ИЛФ определяют как хроническое прогрессирующее 
заболевание легких неизвестной природы, встречающееся 
преимущественно у лиц старшего возраста, по своим рент-
геноморфологическим признакам соответствующее паттер- 
ну ОИП [2, 4, 12]. Составители клинических рекомендаций 
неоднократно упоминают о наличии в легких больных ИЛФ 
признаков хронического воспаления, а при обострении — 
признаков, характерных для ОсИП (диффузное альвеолярное  
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повреждение). И с этим нельзя не согласиться. В то же 
время доказано, что при клеточном варианте НсИП признаки 
воспаления преобладают и уменьшаются по мере трансфор-
мации в смешанный, а тем более в фибротический вариант.

Различия в процентном соотношении лимфоцитов в лаваж-
ной жидкости больных НсИП и ОИП свидетельствуют только о 
степени активности процесса, но не о разных нозологичесих 
формах. Косвенно эту мысль подтверждает и то, что цитологи-
ческий профиль лаважной жидкости фибротического варианта 
НсИП не отличается от такового при ОИП. Распространенные 
фиброзные изменения в исходе НcИП не имеют патогномо-
ничных морфологических и КТ-признаков, которые бы карди-
нально отличались от картины ОИП. Да, при ОИП, как правило, 
наблюдается «сотовое» легкое, при НcИП оно встречается 
реже. Однако такие характеристики, как «чаще — реже», 
«больше — меньше», не могут рассматриваться в качестве кри-
териев, отличающих одну нозологическую форму от другой.

Публикации целого ряда авторов свидетельствуют о том, 
что НсИП по мере прогрессирования может превращаться 
в ОИП. В частности, C. Vancheri и соавт. (2010) высказали 
предположение, что ОИП и НсИП — это разные стадии 
одного заболевания, и нет ни одного доказательства [13], 
которое бы исключало это предположение. В публикации  
R. M. Strieter (2005) НсИП и ОИП также рассматриваются как 
стадии одного заболевания [14]. 

Отмечено, что ДИП при определенных условиях со време-
нем может перейти в ОИП с формированием «сотового» лег-
кого и других КТ-признаков этого заболевания [11]. Таким 
образом, наблюдение ДИП в динамике позволяет предпо-
ложить, что данная болезнь — не изолированная нозологи- 
ческая форма, а вариант острого начала ИЛФ. 

Не является экзотикой переход в ОИП и других ИИП:  
в частности, ОсИП в случаях ошибочной диагностики, непра-
вильного или неадекватного лечения может приобретать хро-
ническое течение и заканчиваться (в тех случаях, когда удает-
ся избежать летального исхода) развитием фиброзирующего 
процесса в легких и формированием «сот». Из этого ряда 
выбивается лишь КОП, которую по ее клиническим, рентгено-
логическим, морфологическим признакам и прогнозу вообще 
очень трудно отнести к интерстициальным пневмониям, более 
того, есть все основания исключить КОП из этого ряда.

Попытаемся оценить диагностическую информатив-
ность одного из важных (с точки зрения имидж-диагнос- 
тов) КТ-признаков ИИП — так называемого «матового стек-
ла». У больных ДИП «матовое стекло» выявляется в 100% 
случаев, у больных НсИП — в 80%. Для больных ИЛФ 
наличие КТ-признака «матового стекла» нетипично, однако 
в Федеральных клинических рекомендациях 2016 г. отмеча-
ется, что при обострении ИЛФ на КТ появляются «…новые 
билатеральные изменения по типу "матового стекла"…» [2].  
Может ли такой признак использоваться в качестве специ- 
фического, чем нередко злоупотребляют специалисты 
по КТ, для дифференциации НсИП и ОИП? Полагаем, что 
КТ-признак «матового стекла» скорее свидетельствует  
о стадии заболевания, активности патологического процес-
са, нежели о нозологической форме.

ЛИП встречается редко. Известно, что ЛИП характеризуют 
лимфоцитоз лаважной жидкости, в биопсийном материа-
ле — преобладание лимфоцитов, плазматических клеток, 
серозной жидкости. Представляется крайне сомнитель-
ной необходимость выделения отдельной нозологической 
формы ЛИП на основе выявления инфильтрации интерсти-
циальной ткани лимфоцитами.

Сходные находки могут обнаружиться при целом ряде 
других заболеваний, не имеющих прямого отношения к ЛИП: 
синдроме иммунодефицита при вирусных заболеваниях, 
при экзогенном аллергическом альвеолите, первичном бил-
лиарном циррозе, В-клеточной лимфоме и др. Например,  
у двух наших пациентов из 15, у которых предполагалась 
ЛИП, при иммуногистохимическом исследовании была выяв-
лена выраженная экспрессия CD20 на мембранах лимфоци-
тарных клеток и установлен диагноз В-клеточной лимфомы.

Следует также отметить, что по мере прогрессирования 
и хронизации ЛИП клеточный пейзаж как лаважной жид- 
кости, так и легочной ткани меняется: начинают преобладать 
нейтрофилы и развивается интерстициальный фиброз. Опыт 
показывает, что под морфологическим диагнозом ЛИП могут 
скрываться не только экзогенные фиброзирующие альвео-
литы, В-клеточная лимфома, но и острое (подострое) тече-
ние ИЛФ. Эта же мысль подтверждена и в Международном 
соглашении American Thoracic Society/European Respiratory 
Society: ЛИП в процессе наблюдения способна трансфор-
мироваться в НсИП [4], а НсИП, как мы уже знаем, может 
приобретать с течением времени черты ОИП.

Столь же несостоятельным представляется и выделение 
ОсИП в отдельную нозологическую форму по следующей 
причине: ОсИП при прогрессировании с течением времени 
может приобретать паттерн НсИП с исходом в «сотовое» 
легкое (ОИП) [4]. Наконец, отмечено сходство морфологи-
ческой картины обострения ОИП и ОсИП. 

Паттерн ОИП, выявляемый при КТВР, гистоморфологичес- 
ком исследовании, зависит, несомненно, от стадии заболе-
вания, активности процесса (обострение, ремиссия), но, что 
не менее важно, может соответствовать целому ряду других 
заболеваний, не относящихся к ИИП: экзогенному аллергичес- 
кому альвеолиту — гиперсенситивному пневмониту, синдрому 
поражения легких при диффузных болезнях соединительной 
ткани, лекарственным, производственным поражениям лег-
ких. Это лишний раз подтверждает мысль о том, что изменения 
в легких не патогномоничны для отдельных нозологичес- 
ких форм, а являются стереотипной реакцией легочной ткани 
в ответ на внешние или внутренние повреждающие факторы.

В связи с этим нам представляется, что при выявлении 
ИИП врач в первую очередь должен дать ответ на сугубо 
практические вопросы, от решения которых зависит прогноз 
жизни пациента. Он должен определить остроту и актив-
ность патологического процесса, скорость прогрессирования 
болезни, стадию заболевания на основании данных КТВР,  
а при необходимости — на основе гистоморфологического 
исследования биопсийного материала, комплексного иссле-
дования ФВД, гемодинамики малого круга кровообращения.

И, наконец, настало время назвать еще один общепри-
нятый аргумент, который также упомянут в Соглашении 
American Thoracic Society/European Respiratory Society  
(2013) [4] и ни у кого не вызывает сомнения: значитель-
ное число пациентов с ИИП трудно классифицировать по 
нозологическим формам из-за смешанного паттерна (mixed 
pattern) повреждения легких: различные морфологические 
паттерны могут наблюдаться в одном биопсийном материале 
(в частности, ОИП в одной доле, НсИП — в другой в 25–27% 
случаев) [8]. Проведенный нами анализ биопсийного мате-
риала 96 больных ИИП (лаборатория патоморфологии,  
И. В. Двораковская) показал, что у 23 из них в разных 
сегментах (долях) одного легкого были выявлены морфо-
логические признаки 2–3 ИИП. О сосуществовании морфо-
логических паттернов различных ИИП в одной доле легкого 
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свидетельствуют и другие авторы [4, 12, 15]. Утвержде- 
ние о наличии в одной доле легкого или в одном легком  
2–3 редких заболеваний относится, по нашему мнению, ско-
рее к разряду фантастики. 

Рассмотрение группы ИИП как одной нозологической 
формы позволит внести конкретику в решение таких важ-
нейших для прогноза вопросов, как определение места 
системных кортикостероидов (СКС) и антифибротических 
препаратов в лечении ИИП. Подчеркиваем: не ИЛФ, а ИИП. 

СКС используются в медицинской практике более 70 лет.  
В течение долгого времени именно эти лекарственные препа-
раты назначали при ИИП в качестве базисных. В последние 
7–10 лет ситуация изменилась: установление диагноза ИЛФ 
вызывает чуть ли не паническое отрицание назначения СКС. 
Общепринято, что эпителиальное повреждение, стимуляция 
синтеза ростовых факторов TGF-β, FGF, PDGF, пролиферация/
дифференциация фибробластов в миофибробласты, то есть 
так называемое аберрантное заживление раны, результиру-
ют в итоге в фиброз легочной ткани с морфологическими 
характеристиками ОИП. Такое представление о патогенезе 
ИЛФ и стало основанием для категорического отказа от СКС.

Но почему патоморфологи, описывая ОИП, указывают 
(кроме всего прочего) на наличие в легочной ткани признаков 
хронического воспаления, а при обострении — признаков, 
характерных для острого воспаления? То есть патоморфологи 
не отрицают наличие в легочной ткани больных ИЛФ призна-
ков воспаления, выраженного в различной степени, что зави-
сит от активности патологического процесса. В таком случае 
чем объяснить полный отказ от применения СКС при этом 
заболевании в последние годы? К счастью, от них отказывают-
ся не все. Мы глубоко убеждены в том, что оба крайних мнения 
ошибочны. В подтверждение приведем еще один довод. 

Известно, что обострение ИЛФ (ОИП) характеризуется 
усилением одышки и гипоксемии, ухудшением показателей 
ФВД, данных КТВР и сатурации, появлением или усилением 
признаков сердечной недостаточности и др. Зададимся 
вопросом: что обусловливает возникновение перечислен-
ных и многих других симптомов, признаков, характеризу-
ющих обострение? Неужели это (исходя из современного 
представления о патогенезе ИЛФ) пролиферация фибро- 
бластов, дифференциация фибробластов в миофиброблас- 
ты, гиперсинтез коллагена, аберрантное заживление раны?  
Или все же в основе обострения лежит такой облигатный 
процесс, как воспаление?

Вопрос риторический, и ответ на него предопределен: 
обострение — это воспаление. Проблема в другом: в сте-
пени выраженности, активности воспаления. Именно актив-
ность воспаления должна быть принципиальным критерием, 
от которого зависит, «быть или не быть» СКС при ИЛФ. 
Полагаем, что действия врача, назначающего СКС каждому 
пациенту при наличии ИЛФ, являются столь же деструктив-
ными, как и врача, категорически отказывающего больным  
с обострением ИЛФ в этом лечении. 

Рассмотрим еще один широко обсуждаемый в последнее 
время аспект — раннюю диагностику ИЛФ. Нам представля-
ется, что при современном понимании ИЛФ это обсуждение 
абсолютно беспредметно. Говорить о ранней диагностике 
ИЛФ — скорее дань общепринятому стереотипу, нежели 
реальная необходимость. Во всех согласительных доку-
ментах (международных и отечественных) диагноз ИЛФ 
может быть поставлен только при наличии картины «сото-
вого» легкого, распространенных ретикулярных измене-
ний. Необязательные признаки: тракционные бронхоэктазы 

(часто), «матовое стекло» (нечасто). Локализация упомя-
нутых изменений — субплевральные и базальные отделы 
легких. Как следует из представленных данных, «сотовое» 
легкое является основным КТ-признаком ИЛФ. Его отсутст- 
вие исключает диагноз ИЛФ (ОИП). После констатации этого 
общепринятого факта как-то даже неловко задавать вопрос: 
о какой ранней диагностике можно рассуждать при наличии 
«сотового» легкого, тракционных бронхоэктазов и других 
КТ-признаков, без которых нет диагноза ИЛФ?

С другой стороны, трудно себе представить, как и с чего 
начинается ИЛФ. Может быть, с прояснения этого аспекта 
можно будет начинать рассуждения о ранней диагностике? 
Каким образом можно рано поставить диагноз ИЛФ, если, 
говоря упрощенно, без КТ-признака «сотового» легкого нет 
диагноза ИЛФ? При современной парадигме представлений об 
ИЛФ мы обречены на позднюю диагностику. Перспективы ран-
ней диагностики ИЛФ начинают приобретать четкие очертания 
только в случае принятия объединительной концепции ИИП.

Несколько слов о перспективах лечения. Может ли быть 
эффективной терапия пациента с ИЛФ, если критериями 
диагностики являются распространенный пневмофиброз, 
«сотовое» легкое, тракционные бронхоэктазы? Даже при 
помощи антифибротических препаратов такое лечение —  
сугубо паллиативное, оно может лишь продлить жизнь  
на ограниченный срок. 

Мы уже упоминали о разногласиях по поводу использова-
ния CКС при ИЛФ: от бесконтрольного назначения СКС всем 
пациентам с ИЛФ (что, конечно, неправильно) до полного 
отказа от CКС (что тоже неправильно). Но сейчас все боль-
ше специалистов, занимающихся этой проблемой, приходят 
к выводу, что обострение при ИЛФ — это воспаление. 
Приходит понимание того, что обострение — не активация 
пролиферации фибробластов, не гиперсинтез коллагена 
(хотя все это, несомненно, имеет место), а как правило, 
небактериальное воспаление в общебиологическом понима-
нии, которое и ведет к прогрессированию развернувшихся в 
легочной ткани патологических процессов. Отсюда следует 
простой вывод: наличие ИЛФ — показание для примене-
ния антифибротических препаратов, а целесообразность 
назначения СКС и их дозы зависят от степени активности 
патологического процесса. Стабильное течение практически 
исключает необходимость приема СКС на фоне антифиб- 
ротических препаратов. Появление признаков активности 
заболевания, а тем более установление факта обострения, 
наличие аутоиммунного, аллергического компонентов, не- 
сомненно, являются показаниями для назначения СКС.

Однако давайте попытаемся принять точку зрения про-
тивников СКС. В этом случае ситуация может быть доведена 
до абсурда, так как возможны только два варианта. Пер- 
вый — не делать ничего, если не знаешь, что делать. Пациен- 
там этот вариант вряд ли прибавит надежды на купирование 
обострения. Второй вариант, гипотетический, — увели-
чить дозу антифибротических препаратов. Научных данных,  
обосновывающих такой подход, у нас нет, и скорее всего 
такой путь может привести лишь к одному — увеличению 
числа нежелательных явлений.

С нашей точки зрения, абсурдность отказа от СКС при 
обострении ИЛФ очевидна. Об этом свидетельствуют сама 
логика развития патологического процесса, механизмы  
действия кортикостероидных, антифибротических препара-
тов и многолетний клинический опыт. Огорчает и то, что в 
последние 2–3 года врачи так называемых центров диагнос- 
тики и лечения ИЛФ (которые в нашей стране растут как 
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грибы после дождя) восприняли как аксиому, что в лечении 
ИЛФ показаны только антифибротические препараты.

И последнее. Понятие ИЛФ, как мы уже упоминали, вряд 
ли можно считать клиническим понятием. Термин «фиброз» 
обычно не означает болезнь. Строго говоря, это рубец, раз- 
растание волокнистой соединительной ткани, происходя-
щее, как отмечается в энциклопедическом словаре, напри-
мер, в исходе воспаления.

Однако, в соответствии с Международным соглашением 
(2013, 2015), ИЛФ — клиническое понятие. А на каком осно-
вании? Фиброз — понятие сугубо морфологическое. А поня-
тием, которое больше тяготеет к клинике, — ОИП — опери-
руют морфологи. Но разве не логичнее было бы термин ИЛФ 
считать морфологическим понятием, а ОИП — клиническим? 

Нам представляется, что значительная часть упомянутых 
в этой статье противоречий могла бы быть разрешена при 
использовании объединительного термина «идиопатическая 
фиброзирующая болезнь легких», который открыл бы широкий 
простор для решения вопросов ранней диагностики, оценки 
активности патологического процесса и разработки показаний 
и противопоказаний для назначения целого спектра противо-
воспалительных и/или антифибротических препаратов.

Не претендуя на истину в последней инстанции, мы сочли 
возможным сформулировать выводы, конструктивная кри-

тика которых будет способствовать прояснению различных 
аспектов этой сложной проблемы.

Выводы
Нет оснований для выделения многочисленных самостоя-

тельных нозологических форм идиопатических интерстици-
альных пневмоний (ИИП).

ИИП могут быть объединены понятием «идиопатическая 
фиброзирующая болезнь легких».

Идиопатическая фиброзирующая болезнь легких имеет 
свое начало и свой исход, свои характерные клинические 
проявления и морфологические изменения, которые зависят 
от особенностей течения (острое, подострое, хроническое) и 
не могут быть одинаковыми в начале болезни и в ее исходе.

Объединение всех ИИП (кроме неклассифицируемых 
интерстициальных пневмоний и криптогенной организу-
ющей пневмонии, требующих дальнейшего изучения) под 
понятием «идиопатическая фиброзирующая болезнь лег-
ких» позволит отказаться от туманных (и пока беспредмет-
ных) рассуждений о так называемой ранней диагностике 
идиопатического легочного фиброза, определить критерии 
активности заболевания и сформулировать четкие показа-
ния для назначения системных кортикостероидов и новых 
антифибротических препаратов в лечении ИИП.
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