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БАЛ – бронхоальвеолярный лаваж
ГЭР – гастроэзофагеальный рефлюкс
ИБЛ – интерстициальные болезни легких
ИБС – ишемическая болезнь сердца
ИЛФ – идиопатический легочный фиброз

КТ – компьютерная томография
ЛГ – легочная гипертензия
ОИП – обычная интерстициальная пневмония
ОСА – обструктивное слип-апноэ
ХОБЛ – хроническая обструктивная болезнь легких
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Аннотация
Обзор посвящен актуальной проблеме современной пульмонологии: дифференциальной диагностике идиопатического легочного
фиброза (ИЛФ). ИЛФ занимает особое место среди множества интерстициальных болезней легких по ряду причин: 1) это
смертельная болезнь; 2) ранняя диагностика и адекватная антифибротическая терапия существенно удлиняют продолжительность
жизни больных; 3) широко применяемые при других формах интерстициальных болезней легких противовоспалительные препараты
(кортикостероиды) и цитостатики при ИЛФ неэффективны и ускоряют прогрессирование процесса; 4) общность основных
клинических признаков (нарастающая дыхательная недостаточность) различных интерстициальных болезней легких. Перечень
заболеваний органов дыхания, с которыми следует дифференцировать ИЛФ, огромен, и если с диффузными поражениями легких
известной природы (диссеминированный туберкулез легких, пневмокониозы и др.) при определенном опыте/квалификации
диагностика относительно проста, то выделение ИЛФ из группы идиопатических интерстициальных пневмоний всегда представляет
определенные трудности. Суммируются основные методы, используемые в диагностике ИЛФ, с учетом современных международных
и национальных рекомендаций.
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The review is devoted to the urgent problem of modern pulmonology: the differential diagnosis of idiopathic pulmonary fibrosis (ILF). ILF
occupies a special place among many interstitial lung diseases for a number of reasons: 1) it is a deadly disease; 2) early diagnosis and
adequate antifibrotic therapy significantly extend the life expectancy of patients; 3) anti-inflammatory drugs (corticosteroids) and cytostatics
with ILF that are widely used in other forms of interstitial lung diseases are ineffective and accelerate the progression of the process; 4) the
commonality of the main clinical signs (increasing respiratory failure) of various interstitial lung diseases. The list of respiratory diseases
with which ILF should be differentiated is huge, and if with diffuse lung lesions of a known nature (disseminated pulmonary tuberculosis,
pneumoconiosis, etc.) with a certain experience/qualification, the diagnosis is relatively simple, then the isolation of ILF from the group of
idiopathic interstitial pneumonias always represents certain difficulties. The main methods used in the diagnosis of ILF are summarized
taking into account current international and national recommendations.
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Интерстициальные болезни легких (ИБЛ) – гетероген-
ная группа болезней, объединенная рентгенологическим син-
дромом двусторонней диссеминации. Сегодня можно назвать
более 200 заболеваний, имеющих признаки ИБЛ, что со-
ставляет около 20% всех заболеваний легких, причем 1/2 из
них неясной природы. Летальность при ИБЛ значительно
выше, чем при большинстве других заболеваний легких.
Причины высокой летальности определяются малой осве-
домленностью врачей, недостаточной технической оснащен-
ностью медицинских центров, трудностями дифференциаль-
ной диагностики в связи с отсутствием патогномоничных
признаков, фатальным характером некоторых ИБЛ. Все это
определяет необходимость оптимизации диагностической

работы с этим контингентом больных, начиная с термино-
логических аспектов.

Особое место среди ИБЛ занимает идиопатический ле-
гочный фиброз (ИЛФ), диагностика которого является наи-
более сложным процессом, а диагностические ошибки могут
вести к фатальным последствиям.

ИЛФ – специфическая форма прогрессирующей интер-
стициальной болезни неизвестной природы, возникающей у
лиц старшего возраста, поражающей изолированно легкие
и ассоциирующейся с гистологическими и рентгенологиче-
скими признаками обычной интерстициальной пневмонии
(ОИП) [1]. ИЛФ занимает особое место среди множества
ИБЛ по ряду причин:
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1) это смертельная болезнь;
2) ранняя диагностика и адекватная антифибротическая те-

рапия существенно удлиняют продолжительность жизни
больных;

3) широко применяемые при других формах ИБЛ противо-
воспалительные препараты (кортикостероиды) и цитоста-
тики при ИЛФ неэффективны и ускоряют прогрессиро-
вание процесса;

4) общность основных клинических признаков (нарастаю-
щая дыхательная недостаточность) различных ИБЛ [1].
Все это определяет актуальность совершенствования ме-

тодов дифференциальной диагностики ИЛФ, что должно
вести к сокращению числа диагностических и лечебных
ошибок при работе с больными ИБЛ.

Перечень заболеваний органов дыхания, с которыми сле-
дует дифференцировать ИЛФ, огромен, и если с диффуз-
ными поражениями легких известной природы (диссемини-
рованный туберкулез легких, пневмокониозы и др.) при
определенном опыте/квалификации диагностика относи-
тельно проста, то выделение ИЛФ из группы идиопатиче-
ских интерстициальных пневмоний всегда представляет
определенные трудности.

В 2011 г. опубликовано официальное соглашение Аме-
риканского торакального общества, Европейского респира-
торного общества, Японского респираторного общества и
Латиноамериканского торакального общества, представив-
шее современную классификацию идиопатических интер-
стициальных пневмоний и методы их диагностики [1]:
• Главные (Major) идиопатические интерстициальные пнев-

монии:
– ИЛФ;
– неспецифическая интерстициальная пневмония;
– респираторный бронхиолит, ассоциированный с ИБЛ;
– десквамативная интерстициальная пневмония;
– криптогенная организующаяся пневмония;
– острая интерстициальная пневмония.

• Редкие идиопатические интерстициальные пневмонии:
– идиопатическая лимфоидная интерстициальная пнев-

мония;
– идиопатический плевропаренхимальный фиброэластоз;
– неклассифицируемые идиопатические интерстициаль-

ные пневмонии.
Эти рекомендации в свете диагностических подходов к

2018 г. дополнены и видоизменены [2], что не является ко-
нечной точкой. В этих рекомендациях поставлено много во-
просов, ответы на которые будут получены в процессе даль-
нейших исследований проблемы.

Дифференциальная диагностика ИЛФ строится на не-
скольких основных методах: клинические, рентгенологиче-
ские, спирометрия, лабораторные и морфологические, при
этом в связи со сложностью и высокой ответственностью при
проведении дифференциальной диагностики нередко требуется
мультидисциплинарный подход для установления диагноза.

Тщательное изучение анамнеза и клинических проявле-
ний – обязательное условие при формировании диагноза ИЛФ.
Клинические проявления ИЛФ не обладают строгой специ-
фичностью. Аналогичные клинические проявления могут на-
блюдаться и при других ИБЛ. Различия в симптоматике со-
стоят в основном в выраженности признака и характере его
прогрессирования или регрессии. Следовательно, по выражен-
ности отдельных признаков практически невозможно диффе-
ренцировать ИЛФ от других ИЛБ. Однако длительно суще-
ствующая симптоматика (более 6 лет), особенно при ее
волнообразном течении, дает основание подвергать сомнению
диагноз ИЛФ и продолжать поиск других заболеваний. Одним
из важных дифференциально-диагностических признаков
ИЛФ является строгая ограниченность локализации патоло-
гического процесса в респираторной системе (поиск внелегоч-
ного поражения). В то же время наличие сосуществующих бо-
лезней при ИЛФ значительно снижает диагностическую роль
этого клинического маркера.
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Òàáëèöà 1. Íàèáîëåå ÷àñòî âñòðå÷àþùèåñÿ êîìîðáèäíûå ñîñòîÿíèÿ ïðè ÈËÔ

Коморбидное состояние Частота встречаемости, % Взаимное влияние

ХОБЛ и эмфизема легких 8–34 Может усиливать риск смерти 
и формирование ЛГ

Рак легких 3–22
Может усиливать риск смерти.

Хирургическое лечение и химиотерапия
увеличивают риск обострений

Обструктивное расстройство дыхания во сне 58–88 Может усиливать риск смерти

ИБС 4–68 Может усиливать риск смерти

ЛГ 3–84 Может усиливать риск смерти

Венозные тромбозы/легочная эмболия 2–3 Лечение антикоагулянтами может усиливать
риск смерти

ГЭР 30–80 Антацидные средства могут тормозить
прогрессию болезни

Грыжа пищеводного отверстия диафрагмы 40–53 Перед трансплантацией легких целесообразна
хирургическая коррекция грыжи

Гипотиреоидизм 13–28 Может усиливать риск смерти

Сахарный диабет 2-го типа 10–33 Не установлено

Депрессия 12–49 Не установлено

Тревожное состояние 10 Не установлено
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ИЛФ – болезнь второй половины жизни, возникающая
чаще всего в 60-летнем возрасте и старше [2]. Поэтому у
большинства больных к этому возрасту формируются и воз-
никают различные патологические состояния, прямо или
косвенно связанные с основным заболеванием. При этом не
всегда удается разграничить осложнения течения ИЛФ и со-
путствующие заболевания. Но, поскольку и сопутствующие
болезни, и осложнения ИЛФ происходят у одного больного,
игнорировать их наличие не следует, тем более, они суще-
ственно влияют на особенности течения основного заболе-
вания. Сводные данные по коморбидным состояниям приво-
дятся в табл. 1 [3].

Эмфизема легких и хроническая обструктивная бо-
лезнь легких (ХОБЛ). Обычно лица с ИЛФ в 70–80% слу-
чаев бывшие/настоящие курильщики [4]. Неудивительно,
что около 30% больных ИЛФ имеют эмфизему легких [5,
6]. Даже предполагается выделять отдельный фенотип
ИЛФ при комбинации ИЛФ с эмфиземой легких [3, 6, 8].
Лица с этим фенотипом – преимущественно мужчины,
ранее интенсивно курившие, с повышенной склонностью к
потреблению кислорода. Спирометрия у них часто демон-
стрирует относительно сохранные общую жизненную ем-
кость и форсированную жизненную емкость в сочетании
с диспропорциональным снижением диффузионной спо-
собности легких. Эти физиологические особенности при
описываемом фенотипе ИЛФ, по-видимому, отражают
противоположное влияние фиброза паренхимы легких и
деструкции паренхимы на воздушный поток и объемы лег-
ких, дополнительно влияя на газообмен. Парадоксально, но
при этом фенотипе медленнее идет снижение форсирован-
ной жизненной емкости легких благодаря влиянию эмфи-
земы [8, 9]. У этих лиц чаще наблюдается легочная гипер-
тензия (ЛГ) [6, 8, 9]. Не получено убедительных
доказательств в эффективности при этом фенотипе ИЛФ
стандартной терапии ХОБЛ [5, 6].

Рак легких. У лиц с ИЛФ риск развития рака легкого
увеличился почти в 5 раз в сравнении с данными по общей
популяции. Раком легких поражены 3–22% пациентов с
ИЛФ, и предполагаемая заболеваемость – 11 случаев на 
100 тыс. в год [10–13]. Ежегодный риск развития рака лег-
ких также, по-видимому, возрастает в течение нескольких
лет после постановки диагноза ИЛФ [13], что подтверждено
при аутопсиях, которые выявляли сопутствующее легочное
злокачественное новообразование почти в 50% случаев
больных с гистологическими признаками ИЛФ [14]. Высока

связь ИЛФ с раком легких у курящих лиц, что подтвержда-
ется более частым обнаружением рака легких при сочетании
ИЛФ с эмфиземой и ХОБЛ [15–17]. Большинство исследо-
ваний показывает, что возникновение плоскоклеточного
рака немного преобладает над частотой возникновения аде-
нокарциномы [17], в то время как недавнее исследование
аденокарцином, связанных с ИЛФ, продемонстрировало вы-
сокую частоту ассоциированных с эпителием бронхиол мар-
керов рака в случаях ИЛФ по сравнению с контрольными
группами, не связанными с ИЛФ, что позволяет предполо-
жить, что эти опухоли могут возникать в результате ано-
мально пролиферирующего эпителия бронхиол в зонах «со-
тового легкого» [18].

Обструктивное слип-апноэ (ОСА). Предполагается,
что ОСА недооценивается как коморбидное состояние при
ИЛФ. Три исследования показали, что ОСА обнаруживается
у 58–88% больных ИЛФ, причем более 68% имели средне-
тяжелые и тяжелые формы ОСА [19–21]. При этом тяжелое
ОСА обычно связано с ишемической болезнью сердца
(ИБС) у больных ИЛФ [22]. Нелеченое ОСА ведет к фор-
мированию ЛГ [23].

Ишемическая болезнь сердца. Среди крупнейших рет-
роспективных исследований, проведенных на сегодняшний
день, предполагаемая распространенность ИБС у пациентов
с ИФЛ составляет от 4 до 25% [24–26]. Распространенность
до 68% описана в когорте из 73 пациентов с ИЛФ, которые
перенесли катетеризацию сердца перед трансплантацией
легкого [27, 28]. Среди этих людей 18% пациентов имели
выраженную ИБС, определяемую как более 50% стеноза
магистрального коронарного сосуда при катетеризации
сердца или необходимости чрескожного коронарного вме-
шательства.

Легочная гипертензия. ЛГ, определяемая как среднее
давление в легочной артерии (mPAP) – 25 мм рт. ст. [29],
обычно осложняет ИЛФ, особенно по мере прогрессирова-
ния заболевания. Распространенность ЛГ, составляющая
всего 3%, зарегистрирована у пациентов с ИЛФ с использо-
ванием данных страховых компаний [30] и до 84% с исполь-
зованием трансторакальной эхокардиограммы [31]. В иссле-
дованиях с применением катетеризации правых отделов
сердца отмечается, что распространенность ЛГ составляет
29–46%, что остается «золотым стандартом» для определе-
ния ЛГ [32–35].

Гастроэзофагеальный рефлюкс (ГЭР). ГЭР является
еще одним распространенным сопутствующим заболеванием

Òàáëèöà 2. Äèàãíîñòè÷åñêèå êàòåãîðèè ÎÈÏ ïðè ÊÒÂÐ
Типичный ОИП-образ

(паттерн) Вероятный ОИП-образ Неопределенный
ОИП-образ 

КТВР-образ, не
соответствующий диагнозу ИЛФ

Распространение
Гетерогенное
базальное и

субплевральное

Гетерогенное базальное
и субплевральное

Вариабельное или
диффузное

Верхнедолевое, среднедолевое,
перибронховаскулярное

распространение с малым
субплевральным распространением

Образы/
отличительные
черты

«Сотовое легкое»,
ретикулярные тени 
с периферическими

тракционными
бронхоэктазами 

и бронхиолоэктазами.
Отсутствие признаков

альтернативного
диагноза

Ретикулярные тени 
с периферическими

тракционными
бронхоэктазами и

бронхиолоэктазами. 
Нет «сотового легкого».
Отсутствие признаков

альтернативного
диагноза

Наличие фиброза
с некоторыми

малозаметными
признаками,

предполагающими
не-ОПИ-образ

Доминирующая консолидация,
распространенное и выраженное

«матовое стекло» (вне
обострения), распространенное
мозаичное обеднение рисунка 

с резко выраженными
лобуларными воздушными

ловушками на выдохе, диффузные
узлы или кисты

Примечание. КТВР – КТ высокого разрешения.
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у пациентов с ИЛФ [20], но истинную распространенность
ГЭР у пациентов с ИЛФ трудно установить. В нескольких
крупных эпидемиологических исследованиях предположили
распространенность ГЭР у 30–50% обследованных больных
[36, 37], но исследования, в которых использовался монито-
ринг pH пищевода, дали основание предполагать, что ГЭР
может поражать более 80% людей с ИЛФ [38, 39]. Различия
в частоте выявления ГЭР объясняются тем, что у некоторых
людей наблюдаются малосимптомный (молчащий) ГЭР [39]
и другие варианты, прежде всего некислотные ГЭР [40]. Ве-
роятным фактором, способствующим высокой распростра-
ненности ГЭР у пациентов с ИЛФ, является грыжа пищевод-
ного отверстия диафрагмы, которая наблюдается у 40–53%
больных ИЛФ [41, 42].

Наряду с указанными патологическими состояниями у
больных ИЛФ нередко обнаруживается гипотиреоидизм
(до 13% у мужчин и до 28% у женщин) [43–45]; сахарный
диабет 2-го типа (10–33%) [36], депрессии и тревожные
состояния (12–49%) [46, 47]. Каждое из перечисленных со-
стояний утяжеляет течение ИЛФ и требует соответствую-
щей терапии.

Для выделения ИЛФ из группы других идиопатических
интерстициальных болезней важнейшим ориентиром яв-
ляются результаты компьютерной томографии (КТ) легких
высокого разрешения [1]. Использование этого подхода
значительно облегчает диагностику ИЛФ по обнаружению
признаков ОИП – рентгеноморфологическое название об-
раза (паттерна), наблюдаемого при ИЛФ. В феврале 2018 г.
в журнале «Lancet Respiratory Medicine» опубликовано
предложение экспертов Флейшнеровского общества (Fleish-
ner Society) по дальнейшему совершенствованию КТ-крите-
риев диагностики ИЛФ (табл. 2) [48]. 

Но, поскольку образ ОИП может быть обнаружен и при
других заболеваниях, предлагается выделять группы забо-
леваний, при которых наблюдается картина ОИП (P. Wolters
и соавт., 2018) [49] (табл. 3).

Весьма заманчивым является использование других ди-
агностических методов в дифференциальной диагностике
ИЛФ. Последние международные рекомендации [50] пред-
лагают возможность использования других диагностических
методов в зависимости от КТ-образа (паттерна); табл. 4.

Очень ответственным компонентом диагностики ИЛФ
является гистологическое исследование биопсийного мате-
риала, при получении которого для диагностики ИЛФ сле-
дует учитывать мозаичность морфологической картины и
правильный выбор места биопсии. Биопсию в соответствии
результатами КТ-исследования целесообразно проводить
при вероятном, неопределенном ОИП-образе или когда 
КТ-образ не соответствует диагнозу ИЛФ [50]. Итак, если
вы решаетесь на биопсию легкого, следует взвесить веро-
ятность нанесения вреда больному. Нужно понимать, что об-
следование не должно приносить ему больше неудобств, чем
сама болезнь.

Функциональные методы исследования – важный ком-
понент как в диагностике ИЛФ, так и в мониторинге течения
заболевания [51], однако в дифференциальной диагностике
ИЛФ они неспецифичны, поскольку их выраженность
может быть аналогичной и при других ИБЛ.

Особую сложность в диагностике ИЛФ представляют
так называемые леченые больные [52, 53]. Проводимая,
порой длительно, терапия больного ИЛФ с применением ан-
тибиотиков, противотуберкулезных препаратов и кортико-
стероидов может существенно модифицировать клиниче-
ские и рентгенологические признаки болезни, что
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Òàáëèöà 3. Çàáîëåâàíèÿ, ïðè êîòîðûõ íàáëþäàåòñÿ îáðàç (ïàòòåðí) ÎÈÏ
Группа 1 – легочный фиброз, индуцированный дисфункцией
эпителия ИЛФ

Группа 2 – легочный фиброз, индуцированный дисфункцией
клеток воспаления

Системная склеродермия, ревматоидный артрит, синдром
Шегрена, саркоидоз, гиперсенситивный пневмонит,
неспецифическая интерстициальная пневмония и др.

Группа 3 – легочный фиброз, индуцированный лекарствами
или профессиональными факторами Асбестоз, силикоз, лекарственные пневмониты

Группа 4 – легочный фиброз, связанный с курением
Десквамативная интерстициальная пневмония,
респираторные бронхиолиты, лангергансоклеточный
гистиоцитоз

Òàáëèöà 4. Ðåêîìåíäàöèè ïî èñïîëüçîâàíèþ äèàãíîñòè÷åñêèõ ìåòîäîâ â çàâèñèìîñòè îò ÊÒ-îáðàçà (ïàòòåðíà)
ÀÒÎ/ÅÐÎ/ßÐÎ/ËÀÒÎ (2018 ã.) [50]

Варианты данных КТ – образы (паттерны)
КТ-вероятный, неопределенный образы

ОИП или альтернативный диагноз КТ-образ ОИП

БАЛ, клеточный анализ Да (условно) Нет

Хирургическая биопсия легких Да (условно) Нет

Трансбронхиальная биопсия легких Нет Нет

Криобиопсия легких Нет Нет
Изучение истории применения
лекарств и факторов окружающей
среды

Тщательное изучение ранее принимаемых лекарств, а также детальное изучение
факторов окружающей среды: дома, на работе и других мест, часто посещаемых

пациентом, для исключения иных ИБЛ
Серологическое тестирование 
для исключения заболеваний
соединительной ткани

Обязательное стандартное тестирование для исключения системных заболеваний
соединительной ткани как причины ИБЛ

Мультидисциплинарная дискуссия Мультидисциплинарная дискуссия рекомендуется

Сывороточные биомаркеры Не рекомендуется исследование для выявления ИЛФ
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значительно затрудняет диагностику. В подавляющем боль-
шинстве в этих ситуациях начинается активное лечение
«двусторонней» пневмонии или туберкулеза с формирова-
нием лекарственного поражения не только легких. Многое
в правильной и своевременной диагностике ИЛФ зависит от
опыта и образованности врача.

Весьма привлекательным является использование био-
маркеров в диагностике ИЛФ. Определены наиболее веро-
ятные биомаркеры для диагностики ИЛФ [54, 55]:
• MUC5B – полиморфизм гена, кодирующего продукцию

муцина;
• TERT (Telomerase reverse transcriptase) – ведет к синдрому

укороченных теломер;
• мутации генов, кодирующих сурфактант С и А;
• ELMOD2 – ген, расположенный в хромосоме 4q31, конт-

ролирует фагоцитоз апоптозных клеток и клеточную миг-
рацию.

Однако в клинической практике применение этих биомар-
керов пока неприемлемо из-за их низкой специфичности [50].

Многое в диагностике ИЛФ зависит от стадии болезни.
Нередко от начала заболевания до установления диагноза
проходит более 2 лет [3]. Особое место в диагностике зани-
мает обострение ИЛФ, которое иногда бывает первым до-
ступным врачу клиническим проявлением ИЛФ [2].

Обострение ИЛФ принято рассматривать как «необъяс-
нимое нарастание одышки в течение 30 дней» [56]. Причины
возникающего ухудшения не должны быть связаны с уста-
навливаемыми факторами: инфекцией, пневмотораксом,
тромбоэмболией легочной артерии и др. При обострении
ИЛФ нарастают все основные симптомы: одышка, гипоксе-
мия, появление новых теней на рентгенограмме. В настоя-
щее время причины возникновения, вопросы профилактики
и лечения обострений ИЛФ остаются предметом активного

изучения. И не получены однозначные ответы по каждому
из вопросов [55, 56]. 

Итак, дифференциальная диагностика ИЛФ представляет
многоэтапный процесс с привлечением результатов различ-
ных методов исследования, порой с мультидисциплинарным
обсуждением (см. рисунок). Однако лидирующую позицию
в этом процессе должен занимать клиницист, определяющий
последовательность использования диагностических методов,
обладающий умением дать объективную оценку результатов
обследования и рекомендаций специалистов, привлекаемых к
мультидисциплинарной дискуссии.

В последних международных рекомендациях предложена
схема последовательности диагностики ИЛФ [2].

Основные проблемы в дифференциальной диагностике
ИЛФ можно представить в виде перечня:
• Неумение/нежелание использовать анамнез как инстру-

мент диагностики.
• Ошибочная трактовка данных КТ недостаточно опытных

рентгенологов.
• Отсутствие четкости в трактовке «возможного» или «ве-

роятного» наличия ИЛФ.
• Продолжение путаницы относительно диагностической

роли бронхоальвеолярного лаважа (БАЛ).
• Отсутствие интеграции клинических данных в обозначении

диагностической вероятности ИЛФ, в том числе у «лече-
ных» больных.

Готовящиеся к переизданию методические рекомендации
по проблеме ИЛФ и систематически проводимая образова-
тельная работа в регионах силами экспертов Российского
респираторного общества позволяют совершенствовать
дифференциальную диагностику ИЛФ.

Авторы заявляют об отсутствии конфликта интересов.
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