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Идиопатический легочный фиброз (ИЛФ) обычно ха-
рактеризуется хроническим прогрессирующим течением
[1, 2]. Согласно исследованиям, у небольшого числа (по-
рядка 5–15%) больных ИЛФ наблюдаются острые ухудше-
ния состояния – обострения ИЛФ [3, 4]. Принятыми диаг-
ностическими критериями обострения ИЛФ являются
нарастание одышки в течение срока менее 1 мес, докумен-
тированное ухудшение гипоксемии, «новые» билатераль-
ные альвеолярные инфильтраты, выявленные при высоко-
разрешающей компьютерной томографии (ВРКТ),
отсутствие другого объяснения, такого как внелегочные
причины (пневмоторакс, плевральный выпот, тромбоэмбо-
лия легочных артерий), или сердечная недостаточность,
или объемная перегрузка [3]. Обострение может возникать

в любой момент заболевания и иногда становится первым
проявлением ИЛФ [5].

В настоящее время доказанные эффективные методы
лечения обострений ИЛФ отсутствуют. Рассматривается
только поддерживающая терапия (кислородотерапия, рес-
пираторная поддержка) и вмешательства, не имеющие дока-
зательной базы (глюкокортикостероиды – ГКС, иммунно-
супрессанты). Поэтому в настоящее время невозможно
представить специфические рекомендации о дозах, пути вве-
дения и длительности терапии ГКС при обострении ИЛФ [6].
Также необходимы тщательный поиск всех возможных при-
чин обострений ИЛФ и их коррекция [3, 7].

Представляем клинический случай, в котором проде-
монстрирована эффективность комплексной терапии па-
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Аннотация
Идиопатический легочный фиброз (ИЛФ) обычно характеризуется хроническим и медленно прогрессирующим течением. Согласно
исследованиям, у небольшого числа (порядка 5–15%) больных ИЛФ наблюдаются острые ухудшения состояния – обострения ИЛФ,
которые могут развиваться на фоне пневмонии, аспирации, тромбоэмболии легочной артерии, пневмоторакса, сердечной
недостаточности. Обострение может возникать в любой момент заболевания и иногда становится первым проявлением ИЛФ.
Легочная гипертензия при ИЛФ является довольно частым осложнением, приводит к тяжелым нарушениям газообмена и снижению
толерантности к физическим нагрузкам. В настоящее время доказанные эффективные методы лечения обострений ИЛФ отсутствуют:
рассматривается только поддерживающая терапия (кислородотерапия, респираторная поддержка) и вмешательства, не имеющие
достаточной доказательной базы (глюкокортикостероиды, иммуносупрессанты). При обострении ИЛФ необходимы тщательный поиск
всех возможных причин обострения ИЛФ и их коррекция. В представленном клиническом случае продемонстрирована
эффективность комплексной терапии – базисной, ЛАГ-специфической и усиленного режима кислородотерапии у пациента с
обострением ИЛФ и тяжелой легочной гипертензией.
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Idiopathic pulmonary fibrosis (IPF) is usually characterized by a chronic and slowly progressive course. According to several studies, a small
number of patients with IPF (about 5–15%) develops an acute deterioration of deasese – exacerbation of IPF. Exacerbations of IPF can occur
at any time of the disease and sometimes becomes the first manifestation of IPF. Pulmonary hypertension in IPF is a fairly frequent
complication, which leads to severe violations of gas exchange and reduced tolerance to physical stress. Currently, proven effective
treatments for exacerbations of IPF do not exist, the management of this condition is based on supportive therapy (oxygen, respiratory
support) and interventions with inadequate evidences (corticosteroids, immunosuppressant). During exacerbation of IPF a careful search of
all the possible triggers is justified. In the presented clinical case of exacerbation of IPF there was demonstrated the efficacy of complex
therapy including antifibrotic therapy, PAH-specific medicines and enhanced oxygen therapy.
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ВРКТ – высокоразрешающая компьютерная томография
ГКС – глюкокортикостероиды
ЖЕЛ – жизненная емкость легких
ИЛФ – идиопатический легочный фиброз
ЛГ – легочная гипертензия
ЛЖ – левый желудочек

ПЖ – правый желудочек
СДЛА – систолическое давление в легочной артерии
ЭхоКГ – эхокардиография
DLCO – диффузионная способность
SpO2 – насыщение крови кислородом
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циента с обострением ИЛФ и тяжелой легочной гипертен-
зией (ЛГ).

Пациент К., 70 лет, наблюдающийся с диагнозом: «ИЛФ,
стадия GАP III, хроническая дыхательная недостаточность
III степени. ЛГ, класс III, функциональный класс III» и с со-
путствующим диагнозом: «Ишемическая болезнь сердца.
Стенокардия напряжения, функциональный класс II–III.
Стентирование коронарных артерий (2009 г.). Хроническая
сердечная недостаточность 2А, функциональный класс III»
госпитализирован в пульмонологическое отделение с жало-
бами на выраженную одышку в покое, усиливающуюся при
малейшей физической нагрузке, разговоре, приступообраз-
ный непродуктивный кашель, общую слабость, быструю
утомляемость, сердцебиение.

В анамнезе указывается на стаж курения более 30 лет
(индекс курения 30 пачка/лет, не курит более 20 лет) и ра-
боту инженером-строителем (контакт с вредными веще-
ствами отрицает).

Диагноз ИЛФ пациенту выставлен в 2013 г. на основании
жалоб, анамнеза болезни, изменений функциональных иссле-
дований и ВРКТ грудной клетки. Пациент с мая 2015 г. полу-
чал антифибротическую терапию – пирфенидон (Эсбриет)
2403 мг/сут (9 капсул в сутки), длительную кислородотерапию
(2 л/мин не менее 15 ч в сутки). Кроме того, в течение 1,5 года
принимал преднизолон per os, максимальная доза 25 мг/сут,
при поступлении – 5 мг/сут. На момент предыдущей госпита-
лизации (ноябрь 2017 г.) при поступлении насыщение крови
кислородом (SpO2) достигало 95%, десатурация при физиче-
ской нагрузке – до 88%; дистанция в 6-минутном шаговом
тесте – 450 м, одышка по шкале Borg – 6 баллов.

По данным исследований (ноябрь 2017 г.):
• Исследование газового состава артериальной

крови: pH 7,43; PаCO2 33,9 мм рт. ст.; РаO2 79,2 мм 
рт. ст.; HCO3 22,1 ммоль/л; SpO2 94%.

• Комплексное исследование респираторной функции
легких: нарушение вентиляционной функции по ре-
стриктивному типу: снижение общей емкости легких
до 57,4% от должного (3690 мл), жизненной емкости
легких (ЖЕЛ) – 47,9% от должного (1770 мл), функ-
циональной остаточной емкости легких – 60,3% от
должного (2110 мл), остаточного объема легких –
75,9% от должного (1920 мл). Бронхиальная проходи-
мость не была нарушена (объем форсированного вы-
доха за 1-ю секунду/ЖЕЛ=81%), показатели бронхи-
ального сопротивления – в пределах нормы (рис. 1).

Газотранспортная функция легких характеризовалась
снижением диффузионной способности тяжелой степени
(DLCO) до 31,6% (7,66 мл/мин/мм рт. ст.) при снижении со-
отношения DLCO/альвеолярный объем до 59,4% от долж-
ного (рис. 2).

• ВРКТ: КТ-картина вероятной обычной интерстициальной
пневмонии (рис. 3).

• Допплер-эхокардиография (допплер-ЭхоКГ): незначи-
тельная гипертрофия стенок левого желудочка (ЛЖ),
систолическая функция ЛЖ удовлетворительная. Зон
нарушения локальной сократимости ЛЖ не выявлено.
Дилатация правых отделов сердца. Гипертрофия сво-
бодной стенки правого желудочка (ПЖ). Трикуспи-
дальная регургитация 2-й степени. Расчетное систоли-
ческое давление в легочной артерии (СДЛА) – 
55–60 мм рт. ст. Систолическая функция ПЖ не сни-
жена: TAPSE=24 мм.

Настоящее ухудшение состояния – в течение 3–4 нед.
Госпитализирован с целью уточнения причины обострения
и коррекции лечения.

При поступлении состояние пациента было расценено
как крайне тяжелое. Больной был в сознании, контактен.
Нормостенического телосложения, умеренного питания (ин-
декс массы тела 21,1 кг/м2). Одышка в покое. Кожные по-
кровы диффузно-цианотичные, чистые, умеренно влажные,
теплые на ощупь. Ногтевые фаланги изменены по типу «ба-
рабанных палочек», ногти – по типу «часовых стекол». 
В акте дыхания участвовала вспомогательная мускулатура
шеи. Перкуторно – в нижних отделах притупление легоч-
ного звука. Аускультативно – ослабленное везикулярное ды-
хание, грубая крепитация в нижних отделах с обеих сторон,
частота дыхания 40 в минуту, SpO2 70% (в покое на воздухе),
выраженность одышки по шкале mMRC – 4 балла, 6-минут-
ный шаговый тест не был проведен из-за тяжести состояния
больного. Тоны сердца были приглушены, ритм правильный,
частота сердечных сокращений 106 в минуту, артериальное
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Ðèñ. 1. Êðèâàÿ «ïîòîê–îáúåì ôîðñèðîâàííîãî âûäîõà».
Примечание. TLC – общая емкость легких, 
ITGV – внутригрудной объем, RV – остаточный объем;
Pred – должное значение, Act – измеренная величина.
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давление 100/55 мм рт. ст. Живот мягкий, при пальпации
безболезненный. Печень по краю реберной дуги. Отеки стоп
и лодыжек.

Лабораторно-инструментальные обследования:
• В общем анализе крови при поступлении обращали на

себя внимание умеренный тромбоцитоз до 423×109/л;

увеличение СОЭ (по Панченкову) до 41 мм/ч. В дина-
мике (через 10 дней) – снижение СОЭ до 27 мм/ч.

• В биохимическом анализе крови почти все показатели
в пределах нормы, наблюдалось повышение концентра-
ции С-реактивного белка до 129 мг/л, на фоне лечения
уровень С-реактивного белка снизился до 27,7 мг/л.

Ðèñ. 2. Ãðàôèêè, âûâîäèìûå ïðè èçìåðåíèè DLCO: а – изменение объема (черная линия) и давления (серая линия) при
выполнении диффузионного теста, горизонтальная сплошная и пунктирная черная линии соответствуют 100 и 90% от
максимальной ЖЕЛ, вертикальные линии указывают на начало и конец времени транспорта вдыхаемого СО по методу Джонса–
Мида; б – изменение концентрации гелия (черная линия) и СО (серая линия) в анализируемом объеме.
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òðàêöèîííûå áðîíõîýêòàçû, «ñîòîâîå» ëåãêîå, îòñóòñòâèå «ìàòîâîãî ñòåêëà».
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• Исследование газового состава артериальной крови
показало следующую картину: pH 7,45; PаCO2 44,7 мм
рт. ст.; PаO2 54,0 мм рт. ст.; HCO3 act 30,6 ммоль/л.

• В коагулограмме (при поступлении) наблюдалось по-
вышение концентрации фибриногена – 7,4 г/л и D-ди-
меров – 1,45 мг/мл (норма до 0,5 мг/мл).

• Общий анализ мокроты выявил слизисто-гнойный ха-
рактер с увеличением количества лейкоцитов 75–80
клеток в 1 мкл; кислотоустойчивые микроорганизмы и
атипические клетки не обнаружены.

• По данным электрокардиографии (при поступлении) –
электрическая ось сердца горизонтальная; ритм пра-
вильный, синусовый, частота сердечных сокращений
71 в минуту. Ишемические изменения нижней стенки,
верхушки и передней стенки; в динамике – ишемиче-
ские изменения нижней стенки сохранялись.

• По данным допплер-ЭхоКГ выявлены ЭхоКГ-при-
знаки ЛГ: СДЛА – не менее 80–85 мм рт. ст.; дилатация
правых отделов сердца; гипертрофия свободной стенки
ПЖ; трикуспидальная регургитация 2–3-й степени, ин-
декс TAPSE 21–22 мм.

Лечение включало постоянную (24 ч/сут) кислородотера-
пию со скоростью 10 л/мин, затем 9–8–6 л/мин (критерием эф-
фективности служило достижение SpО2 до 90%), пирфенидон
2403 мг/сут (9 капсул в сутки), ГКС (преднизолон от 120 мг/сут
внутривенно капельно со снижением дозы до 30 мг/сут), инги-
биторы протонной помпы (эзомепразол 20 мг 2 раза в сутки),
ацетилцистеин 600 мг/сут внутривенно капельно, затем 
1200 мг/сут внутрь), эноксапарин натрия 0,8 мг/сут.

На фоне проводимого лечения состояние пациента без
особой положительной динамики: сохранялись выраженная
одышка в покое, общая слабость, сердцебиение.

Заметное улучшение самочувствия, уменьшение
одышки, возможность самостоятельного передвижения по
палате (на потоке 6 л/мин), занятий с эспандером, катания
мяча появились после назначения ЛАГ-специфической те-
рапии – силденафил 20 мг 3 раза в сутки.

При контрольном ЭхоКГ-исследовании на фоне базис-
ной и ЛАГ-специфической терапии определялись признаки
ЛГ: дилатация правых отделов сердца, трикуспидальная ре-
гургитация 2-й степени, СДЛА около 60–65 мм рт. ст., од-
нако по сравнению с предыдущим исследованием степень их
выраженности стала меньше. Систолическая функция ПЖ
не была снижена: TAPSE 23 мм. Существенных структурно-
функциональных изменений левых отделов сердца не вы-
явлено (см. рис. 4 на цветной вклейке).

Пациент был выписан из стационара с рекомендациями
проведения постоянной кислородотерапии (5 л/мин 
24 ч/сут), приема пирфенидона 2403 мг/сут, ингибиторов про-
тонной помпы (рабепразол, эзомепразол 20 мг 2 раза в сутки),
ацетилцистеина 1800 мг/сут, силденафила 20 мг 3 раза в сутки
и дезагрегантов (ацетилсалициловая кислота 100 мг/сут).

Îáñóæäåíèå
По данным литературы, гистологически при обострении

ИЛФ развивается острое или организующееся диффузное
альвеолярное повреждение в участках относительно сохран-
ной легочной ткани, в стороне от наиболее фиброзирован-
ных зон легких [2, 3]. В представленном случае в пользу
этого мнения указывают неспецифические признаки воспа-
ления в периферической крови, повышение, а в динамике (на
фоне лечения) – снижение уровня С-реактивного белка, по-
вышение уровня D-димеров, фибриногена. Вследствие усу-
губления гипоксемии наблюдались повышение СДЛА до
80–85 мм рт. ст. и перегрузки правых отделов сердца. 
В связи с этим пациенту дополнительно был назначен 
ЛАГ-специфический препарат силденафил.

ЛГ при ИЛФ является довольно частым осложнением,
встречается в 32–85% случаев [8, 9]. У больных ИЛФ с ЛГ,
как правило, выявляют более тяжелые нарушения газо-
обмена и снижение толерантности к физическим нагрузкам,
чем у больных ИЛФ без ЛГ [10]. Деструкция легочной па-
ренхимы, сокращение площади капиллярного русла и фиб-
роз сосудов являются важнейшими причинами развития ЛГ
при ИЛФ. У пациентов с терминальными стадиями ИЛФ и
диффузными паренхиматозными заболеваниями легких
обычно наблюдается быстрое прогрессирование ЛГ [11].

В настоящее время широко обсуждаются возможности
использования ЛАГ-специфических препаратов при ЛГ
вследствие респираторных заболеваний [12]. Уже накоп-
лены данные, демонстрирующие хорошую переносимость
и высокую эффективность силденафила у больных ЛГ раз-
ной этиологии. В неконтролируемых клинических иссле-
дованиях силденафил применялся при идиопатической ЛГ,
ЛАГ, ассоциированной с диффузными заболеваниями со-
единительной ткани, врожденных пороках сердца, хрони-
ческой тромбоэмболической ЛГ и вызывал улучшение ге-
модинамики, толерантности к физическим нагрузкам [13].
Эффективность силденафила в дозе 50 мг сравнима с NO
по влиянию на давление в легочной артерии среднее, легоч-
ное сосудистое сопротивление у больных ИЛФ и ЛГ, в от-
личие от всех известных лекарственных препаратов, сил-
денафил приводит к повышению PaO2 [14]. H. Collard и
соавт. показали эффективность силденафила у больных
ИЛФ с ЛГ: терапия препаратом в течение 3 мес приводила
к увеличению дистанции в тесте 6-минутной ходьбы в сред-
нем на 49 м [7].

В нашем случае стабилизация состояния пациента насту-
пила на фоне комплексного лечения обострения ИЛФ: уси-
ленного режима кислородотерапии, базисной (антифибро-
тической), противовоспалительной, антибактериальной и
ЛАГ-специфической терапии.

Авторы заявляют об отсутствии конфликта интересов.
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Ðèñ. 4. ÝõîÊÃ: äèëàòàöèÿ ïðàâûõ îòäåëîâ ñåðäöà, òðèêóñïè-
äàëüíàÿ ðåãóðãèòàöèÿ (ñèñòîëè÷åñêèé ãðàäèåíò äàâëåíèÿ
ìåæäó ÏÆ è ïðàâûì ïðåäñåðäèåì ðàâåí 60–65 ìì ðò. ñò.).

Ðèñ. 1. Òðàíñýçîôàãåàëüíàÿ ÝõîÊÃ ïîêàçûâàåò ñóùåñòâåííóþ ïîçèöèîííóþ çàâèñèìîñòü âíóòðèñåðäå÷íîãî øóíòèðîâàíèÿ:
1 – пациент находится в положении лежа на спине, стрелка указывает на открытое овальное отверстие, через которое не на-
блюдается значительного шунтирования; 2 – пациент сидит под углом 90°, через несколько секунд после перехода в вертикальное
положение стрелка показывает заметное изменение геометрии перегородки и шунтирование справа налево [31].

1 2

Ðèñ. 2. Õàðàêòåðíûå ãèñòîëîãè÷åñêèå ïàòòåðíû Ë-ÈÇË: à – ÃÏ; á – ÊÎÏ; â – ÍÑÈÏ.

К статье Э.Х. Анаева. «Лекарственно-индуцированное интерстициальное заболевание лег-
ких: подходы к диагностике и лечению»




