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Аннотация
Цель. Выявить особенности изменений показателей функции внешнего дыхания и динамику этих изменений у больных с сочетанием 
идиопатического легочного фиброза (ИЛФ) и эмфиземы легких (СЛФЭ).
Материалы и методы. Представлены результаты исследования функции внешнего дыхания у 44 пациентов с сочетанием признаков ИЛФ 
и эмфиземы легких. В контрольную группу включен 41 пациент с ИЛФ без эмфиземы. Исследование функции дыхания включало изме-
рение статических легочных объемов и емкостей, скоростных показателей, реакции дыхательных путей на ингаляцию бронхорасширяю-
щего препарата, диффузионной способности легких и параметров газообмена.
Результаты. При СЛФЭ показатели спирометрии, такие как жизненная емкость легких – ЖЕЛ (p=0,003), форсированная жизненная ем-
кость легких – ФЖЕЛ (p=0,003), объем форсированного выдоха за 1-ю секунду – ОФВ1 (p=0,02), были достоверно выше, чем при ИЛФ. 
Такие же различия наблюдались и в группе пациентов с тяжелой одышкой (p=0,029, 0,019, 0,032 соответственно). Соотношение  
ОФВ1/ФЖЕЛ при СЛФЭ было достоверно ниже (p=0,013). Исследование легочных объемов и емкостей методом бодиплетизмографии 
позволило выявить при СЛФЭ более высокие значения общей емкости легких (p=0,002) и функциональной остаточной емкости легких 
(p=0,01). При СЛФЭ значения альвеолярного объема (VA) были достоверно выше (p=0,046), а соотношение диффузионной способности 
легких по монооксиду углерода – DLCO/VA преобладало при ИЛФ (p=0,013). DLCO у пациентов с тяжелой одышкой была одинаково низкой 
в обеих группах. Отмечалась ее корреляция со степенью тяжести одышки. Статистически значимых различий между скоростью сниже-
ния ФЖЕЛ, DLCO и других параметров за время наблюдения не выявлено.
Заключение. При СЛФЭ результаты спирометрии и бодиплетизмографии не соответствуют клинической выраженности одышки и не 
отражают функциональные нарушения в полной мере, что может затруднять оценку тяжести заболевания. Измерение DLCO и ее состав-
ляющих является важным методом определения степени тяжести функциональных расстройств у пациентов с СЛФЭ.
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Введение
Сочетание легочного фиброза и эмфиземы легких 

(СЛФЭ), или комбинация легочного фиброза и эмфиземы 
(combined pulmonary fibrosis and emphysema),  – заболева-
ние, при котором наблюдаются типичные клинические и 
рентгенологические признаки идиопатического легочного 
фиброза (ИЛФ) и эмфиземы легких  [1, 2]. Это заболева-
ние впервые описано V. Cottin в 2005 г.  [3]. Основаниями 
для выделения его в отдельную нозологическую единицу 
стали различия в клинических проявлениях, функцио-
нальных нарушениях и рентгенологической картине по 
сравнению с ИЛФ  [1–3]. Несмотря на активное изучение 
феномена  СЛФЭ, до сих пор не существует единого мне-
ния о природе этого заболевания. Некоторые исследова-
тели придерживаются мнения о том, что такое сочетание 
можно рассматривать как самостоятельное заболевание со 
своими патогенетическими, клиническими и прогностиче-
скими особенностями [1]. Другие ученые считают, что этот 
феномен можно расценивать как сочетание 2 различных 
заболеваний  – идиопатической фиброзирующей болез-
ни легких и хронической обструктивной болезни легких 
(ХОБЛ)  [4–6]. В рекомендациях Российского респиратор-
ного общества это заболевание описано как комбинация 
легочного фиброза и эмфиземы и выделено в особый фено-
тип ИЛФ [7]. В настоящее время также не существует чет-
ких критериев диагностики и алгоритмов терапии СЛФЭ. 
Некоторые авторы указывают на эффективность комбина-
ции антифибротических препаратов и пролонгированных 
бронходилататоров [8].

Известно, что показатели спирометрии у большинства 
пациентов с СЛФЭ остаются нормальными или умерен-
но сниженными. Их значения нередко не соответствуют 
выраженности клинических и рентгенологических прояв-
лений  [8–10]. Эластические свойства легких у пациентов с 

СЛФЭ занимают промежуточные значения между таковы-
ми у пациентов с ХОБЛ и ИЛФ, что позволяет предположить 
уравновешивающий эффект каждого отдельного процес-
са [11, 12]. В результате наличия эмфизематозных и фиброз-
ных изменений объемы легких у таких больных выше по 
сравнению с больными ИЛФ. Это наблюдение иногда на-
зывают псевдонормализацией параметров спирометрии и 
объемов легких у пациентов с СЛФЭ [13]. Кроме того, при 
сочетании легочного фиброза и эмфиземы легких обычно 
сохраняется нормальным или повышенным соотношение 
объема форсированного выдоха за 1-ю секунду (ОФВ1) к 
форсированной жизненной емкости легких (ФЖЕЛ), не-
смотря на наличие эмфиземы по данным компьютерной то-
мографии органов грудной клетки [14, 15]. По сравнению с 
пациентами с ХОБЛ при СЛФЭ выявляются более высокие 
значения ОФВ1 и ОФВ1/ФЖЕЛ и менее выраженные призна-
ки гиперинфляции [16]. 

У пациентов с сочетанием легочного фиброза и эмфи-
земы также имеются значительные нарушения газообмена, 
проявляющиеся гипоксемией и выраженным снижением 
DLCO  [17, 18]. При этом низкая DLCO является следстви-
ем однонаправленных влияний фиброза и эмфиземы на 
диффузию газов через альвеолярно-капиллярную мем-
брану  [19]. По данным некоторых авторов, локализация 
эмфиземы относительно фиброзных изменений может 
определять спектр функциональных нарушений. Напри-
мер, в исследовании J. Jacob и соавт. указывается, что изоли-
рованное расположение участков эмфиземы относительно 
участков фиброза приводит к снижению DLCO без эффекта 
нормализации ФЖЕЛ, в то время как наличие прилегаю-
щей к участкам фиброза эмфиземы обеспечивает сохране-
ние легочных объемов [20].

Описывается сходство характеристик дыхательной не-
достаточности при ИЛФ и при СЛФЭ, основной чертой ко-
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торой является гипоксемия, нарастающая при физической 
нагрузке. Вместе с тем гиперкапния, в отличие от тяжелой 
ХОБЛ, встречается редко [21]. 

Особенности респираторной механики могут опреде-
лять более быстрое снижение показателей функции внешне-
го дыхания (ФВД) у пациентов с СЛФЭ с течением времени, 
несмотря на нормальные исходные значения. Однако в ли-
тературе представлено недостаточно данных о темпах про-
грессирования нарушений ФВД. Имеются сведения о том, 
что значимых различий между скоростью снижения пока-
зателей ФВД у пациентов с СЛФЭ, ИЛФ и ХОБЛ не наблюда-
ется [15]. В некоторых работах указывается на более выра-
женное и быстрое снижение DLCO у пациентов с СЛФЭ [14]. 

Вследствие уравновешивающих влияний рестрик-
тивных нарушений при ИЛФ и гиперинфляционных при 
эмфиземе легких оценка респираторных нарушений при 
СЛФЭ становится затруднительной. В связи с этим изуче-
ние особенностей нарушений ФВД при СЛФЭ и выявление 
наиболее репрезентативных показателей ФВД является ак-
туальным.

Цель исследования – выявить особенности изменений 
показателей ФВД и динамику этих изменений у больных  
с СЛФЭ.

Материалы и методы
В настоящей статье представлены результаты обследо-

вания 44 пациентов с клинико-рентгенологически и/или 
гистологически подтвержденным диагнозом «Сочетание 
легочного фиброза с эмфиземой легких», наблюдавшихся в 
Научно-исследовательском институте интерстициальных 
и орфанных заболеваний легких ФГБОУ ВО «Первый СПб 
ГМУ им.  акад.  И.П.  Павлова». В контрольной группе про
анализированы результаты исследования ФВД 41 пациента 
с ИЛФ. У всех пациентов оценена степень выраженности 
одышки согласно шкале mMRC (modified Medical Research 
Council dyspnea scale), на основании чего выборка разделена 
на 4 группы (mMRC 1, mMRC 2, mMRC 3, mMRC 4). 

Исследование функции дыхания включало измерение 
статических легочных объемов и емкостей, скоростных 
показателей, реакции дыхательных путей на ингаляцию 
бронхорасширяющего препарата. Для этого использова-
ли такие методики, как спирометрия с бронхолитической 
пробой, бодиплетизмография. Всем пациентам проводили 
оценку диффузионной способности легких по монооксиду 
углерода с коррекцией по гемоглобину (DLCO) и составля-
ющих ее параметров – альвеолярного объема (VA) и кон-
станты Крога (DLCO/VA). Исследование газового состава 
артериальной крови с помощью газоанализатора прово-
дили путем пункции лучевой артерии при дыхании атмос-
ферным воздухом. Повторные измерения параметров ФВД 
выполняли с временными интервалами, близкими к 12 мес. 

Статистический анализ проводили с использованием 
программы StatTech v. 3.1.6 (разработчик – ООО «Статтех», 
Россия). Тип распределения количественных показателей 
оценивали с помощью критерия Шапиро–Уилка. Коли-
чественные показатели, имеющие нормальное распреде-
ление, описывали с помощью средних арифметических 
величин (M) и стандартных отклонений (SD), границ 95% 
доверительного интервала. В случае отсутствия нормаль-
ного распределения количественные данные описывались 
с помощью медианы (Me) и нижнего и верхнего квартилей 
(Q1–Q3). Сравнение 2 групп с нормальным распределени-
ем количественных показателей при условии равенства 
дисперсий выполняли посредством t-критерия Стьюден-
та. Сравнение 2 групп с распределением количественных 

показателей, отличным от нормального, проводили с по-
мощью U-критерия Манна–Уитни. Категориальные дан-
ные описывали с указанием абсолютных значений (абс.) и 
процентных долей (%). Сравнение процентных долей при 
анализе четырехпольных таблиц сопряженности выполня-
ли с помощью точного критерия Фишера. Направление и 
тесноту корреляционной связи между 2 количественными 
показателями при нормальном распределении оценивали 
с помощью коэффициента корреляции Пирсона. При рас-
пределении показателей, отличном от нормального, кор-
реляционную связь определяли, используя коэффициент 
ранговой корреляции Спирмена.

Результаты
Сравнение характеристик исследуемых групп представ-

лено в табл. 1. Средний возраст пациентов в обеих группах 
был одинаковым (Me – 64 года). Доля пациентов мужского 
пола в группе пациентов с СЛФЭ была значительно выше 
(p<0,001). Среди пациентов с СЛФЭ чаще регистрирован 
факт курения и был выше индекс пачка-лет (p<0,001). Раз-
ница между тяжестью одышки по шкале mMRC в 2 группах 
не была статистически значимой, при этом доля лиц, по-
лучающих кислородотерапию, была выше при СЛФЭ. Ча-
стота назначения бронходилатационных препаратов была 
выше у пациентов с СЛФЭ (34,1%, 7,3% – при ИЛФ). 

При сравнении показателей ФВД между 2 группами 
(табл. 2) выявлены статистически значимые различия. 
В  группе пациентов с ИЛФ обнаружены типичные при-
знаки рестриктивных нарушений с умеренным снижением 
ЖЕЛ, ФЖЕЛ, ОФВ1, общей емкости легких (ОЕЛ), оста-
точного объема легких (ООЛ), DLCO. В группе пациентов 

Таблица 1. Сравнение характеристик исследуемых групп
Table 1. Comparison of characteristics of the study groups

Показатель
Группа пациентов

pСЛФЭ 
(n=44)

ИЛФ  
(n=41)

Возраст, лет,  
M±SD (Me)

64  
(59,75–70,00)

64  
(59,00–71,00) 0,944

Пол (мужской),  
абс. (%)

42  
(95,5)

27  
(65,9) <0,001*

Индекс массы тела, 
кг/м2, M±SD (Me)

28,55  
(26,37–30,92)

26,37  
(25,26–28,73) 0,017*

Курение, абс. (%) 41  
(93,2)

19  
(46,3) <0,001*

Индекс пачка-лет 32,5 12,5 <0,001*

mMRC, M±SD 2,36±0,89 2,39±0,86 0,889

Кислородозависи-
мость, абс. (%)

13  
(29,5)

8  
(19,5) 0,284

Бронхолитическая 
терапия, абс. (%)

15  
(34,1)

3  
(7,3) 0,054

Антифибротичес
кая терапия,  
абс. (%)

31  
(70,5)

25  
(61,0) 0,357

Терапия систем-
ными глюкокор-
тикостероидами, 
абс. (%)

24  
(54,5)

30  
(73,2) 0,075

Примечание. Здесь и далее в табл. 2, 4, 5: *различия показателей 
статистически значимы (p<0,05).
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с СЛФЭ выявлялись нормальные или незначительно сни-
женные значения легочных объемов и скоростных показа-
телей, при этом наблюдалось резкое снижение DLCO.

Спирометрические показатели в группе пациентов с 
СЛФЭ были статистически значимо выше, чем у пациентов 
с ИЛФ. Различия наблюдались между показателями ЖЕЛ 
(p=0,003), ФЖЕЛ (p=0,003; рис. 1), ОФВ1 (p=0,02; рис. 2). 
Соотношение ОФВ1/ФЖЕЛ было также статистически зна-
чимо ниже при сочетании легочного фиброза с эмфиземой 
(p=0,013). Среди пациентов с СЛФЭ выявлено 13,6% (n=6) 
пациентов с классическими признаками бронхиальной об-
струкции (ОФВ1/ФЖЕЛ<0,7 после ингаляции бронхоли-

тического препарата). При сравнении других скоростных 
показателей (максимальной объемной скорости воздуха на 
уровне 50 и 75% объема ФЖЕЛ – МОС50 и МОС75 соответ-
ственно, средней скорости форсированного экспираторно-
го потока на уровне 25–75% ФЖЕЛ – СОС25–75) не удалось 
выявить значимых различий.

При сравнении показателей функции дыхания, опреде-
ляемых с помощью метода бодиплетизмографии, в группе 
пациентов с СЛФЭ обнаружены более высокие значения 
таких параметров, как ОЕЛ (p=0,002), функциональная 
остаточная емкость легких – ФОЕ (p=0,010; рис. 3), абсо-
лютные значения ООЛ (p=0,006).

Таблица 2. Сравнение показателей ФВД и газообмена в исследуемых группах
Table 2. Comparison of pulmonary function parameters and gas exchange parameters in the study groups

Показатель

Группа пациентов

pCЛФЭ (n=44) ИЛФ (n=41)

Me Q1–Q3 Me Q1–Q3

ЖЕЛ, л 3,27 2,80–3,73 2,34 2,04–2,82 <0,001*

ЖЕЛ, %Д 82,41 69,27–96,49 68,51 55,56–82,84 0,003*

ФЖЕЛ, л 3,05 2,69–3,60 2,28 1,98–2,47 <0,001*

ФЖЕЛ, %Д 82,97 68,18–96,25 66,3 56,87–82,44 0,003*

ОФВ1, л 2,42 2,19–2,86 1,93 1,60–2,18 <0,001*

ОФВ1, %Д 80,69 68,30–93,60 69,26 55,43–82,41 0,020*

ОФВ1/ФЖЕЛ 0,82 0,76–0,88 0,85 0,81–0,92 0,013*

ОФВ1/ФЖЕЛ<0,7, абс. (%) 6 (13,6) – 0 (0) – 0,026*

ОЕЛ, %Д 78,20 67,01–92,10 66,82 55,96–77,05 0,002*

ФОЕ, %Д 83,18 68,97–106,82 71,97 57,75–81,04 0,010*

ООЛ, л 1,70 1,28–2,03 1,37 0,97–1,71 0,006*

ООЛ, %Д 69,17 52,64–83,81 61,87 48,47–77,49 0,198

ООЛ/ОЕЛ, % 33,47 28,48–38,25 34,40 30,94–39,80 0,233

DLCO, %Д 36,17 25,19–48,00 37,37 25,53–44,84 0,738

VA, %Д 71,84 62,32–82,10 65,22 50,66–73,80 0,046*

DLCO /VA, ммоль/мин/кПа/л 0,71 0,56–0,85 0,84 0,66–0,99 0,013*

DLCO /VA, %Д 53,45 42,45–63,60 61,04 52,99–67,19 0,067
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50,00

СЛФЭ               ИЛФ
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Рис. 1. Сравнение показателей ФЖЕЛ (%) в зависимости 
от диагноза (p=0,003).
Fig. 1. Сomparison of forced vital capacity values (%) 
depending on diagnosis (p=0.003).
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СЛФЭ               ИЛФ
Диагноз

80,69
69,26

Рис. 2. Сравнение показателей ОФВ1 (%) в зависимости  
от диагноза (p=0,014).
Fig. 2. Comparison of forced expiratory volume in the first 
second values (%) depending on diagnosis (p=0.014).
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При сравнении значений DLCO между 2 группами ста-
тистически значимых различий не выявлено. При этом 
уровень VA в группе пациентов с ИЛФ был статистически 
значимо ниже (p=0,046); рис. 4, а соотношение DLCO /VA в 
абсолютных значениях (константа Крога) было значимо 
ниже в группе пациентов с СЛФЭ (p=0,013). При оценке по-
казателей газообмена (рО2, рСО2) статистически значимых 
различий не выявлено (табл. 3).

Отдельно проанализированы показатели ФВД паци-
ентов с CЛФЭ и ИЛФ с выраженностью одышки по шкале 
mMRC 3 и 4 балла (табл. 4). Основные показатели ФВД– 
ЖЕЛ, ФЖЕЛ, ОФВ1, выраженные в процентах к должному 
(%Д), были статистически значимо выше (p=0,029, 0,019, 
p=0,032 соответственно) в группе пациентов с CЛФЭ, а их 
средние величины были снижены умеренно. При CЛФЭ 
также наблюдались более высокие значения ОЕЛ и ФОЕ 
(p=0,008 и 0,042 соответственно). Вместе с тем медианы 
DLCO и DLCO /VA у пациентов с СЛФЭ были ниже, но ста-
тистически не значимо (p=0,880 и p=0,440 соответственно).

Несмотря на отсутствие статистически значимых раз-
личий между значениями DLCO в 2 группах, мы провели 
корреляционный анализ взаимосвязи между уровнем DLCO 
и тяжестью одышки по шкале mMRC. В обеих группах вы-

явлены статистически значимые корреляционные связи 
(табл. 5).

Результаты анализа среднегодовой динамики показате-
лей ФВД у пациентов с СЛФЭ и ИЛФ приведены в табл. 6. 
Темпы снижения ЖЕЛ при СЛФЭ были менее выражены 
(Me – 77,8 мл/год), чем у пациентов с ИЛФ (Me – 94,5 мл/год), 

200,00
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100,00

50,00

СЛФЭ               ИЛФ
Диагноз

83,18

71,97

Рис. 3. Сравнение показателей ФОЕ (%) в зависимости от 
диагноза (p=0,01).
Fig. 3. Comparison of functional residual capacity values (%) 
depending on diagnosis (p=0.01).
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Рис. 4. Сравнение показателей VA (%) в зависимости от 
диагноза (p=0,046).
Fig. 4. Comparison of alveolar volume values (%) depending 
on diagnosis (p=0.046).

Таблица 3. Сравнение показателей газового состава 
артериальной крови (мм рт. ст.) в исследуемых группах
Table 3. Comparison of arterial blood gas composition 
(mm Hg) in the studied groups

Показа-
тель

Группа пациентов

pСЛФЭ (n=44) ИЛФ (n=41)

Me Q1–Q3 Me Q1–Q3

pO2 73,4 66,35–1,65 78,2 68,5–87,2 0,093

pCO2 36,4 35,18–38,62 36,1 35,0–38,7 0,695

Таблица 4. Сравнение показателей ФВД в исследуемых 
группах у пациентов с тяжелой (mMRC 3 и mMRC 4) 
одышкой
Table 4. Comparison of pulmonary function parameters 
in the study groups in patients with severe (mMRC 3 and 
mMRC 4) dyspnea

Пока-
затель, 
%Д

CЛФЭ (n=16) ИЛФ (n=16)
p

Me Q1–Q3 Me Q1–Q3

ЖЕЛ 66,48 53,46–77,32 55,11 43,63–63,13 0,029*

ФЖЕЛ 67,77 54,90–75,18 55,68 42,18–62,22 0,019*

ОФВ1 69,11 59,46–77,26 57,29 45,60–62,69 0,032*

ОЕЛ, 65,09 56,96–69,63 53,87 48,65–58,19 0,008*

ФОЕ 72,53 60,31–92,77 57,53 53,94–64,63 0,042*

ООЛ 61,51 49,56–75,97 56,45 39,42–61,48 0,187

DLCO 25,14 20,21–29,68 23,38 20,99–30,61 0,88

VA 58,88 48,33–64,87 48,13 44,61–53,08 0,06

DLCO /
VA 44,47 38,02–51,96 46,51 40,04–60,82 0,44

Таблица 5. Результаты корреляционного анализа 
взаимосвязи показателя DLCO и степени выраженности 
одышки (по mMRC)
Table 5. Results of the correlation analysis of the 
relationship between the DLCO value and the severity  
of dyspnea (according to mMRC)

Показатель

Характеристика корреляционной 
связи

ρ
теснота связи 

по шкале 
Чеддока

p

DLCO – mMRC (СЛФЭ) -0,654 Заметная <0,001*

DLCO – mMRC (ИЛФ) -0,811 Высокая <0,001*
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однако разница между показателями не была статистически 
значимой (p=0,699). Не выявлено также значимых различий 
между темпами снижения других основных спирометри-
ческих показателей (ФЖЕЛ, ОФВ1). Снижение ОЕЛ про-
исходило быстрее в группе пациентов с СЛФЭ, но разница 
не была статистически значимой (p=0,534). Снижение DLCO 
происходило одинаковыми темпами (2,67% в год при СЛФЭ 
и 2,84% в год – при ИЛФ; p=0,439).

Обсуждение
Легочный фиброз и эмфизема  – это патологические 

процессы с различными патогенетическими и функци-
ональными особенностями. Для ИЛФ в большей степе-
ни характерны рестриктивные изменения со снижением 
ФЖЕЛ, ОЕЛ, DLCO [22]. Эмфизема легких сопровождается 
обструктивными нарушениями со снижением ОФВ1 и со-
отношения ОФВ1/ФЖЕЛ, а также развитием легочной ги-
перинфляции [23].

Нарушения работы аппарата внешнего дыхания при 
сочетании ИЛФ и эмфиземы характеризуются определен-
ными закономерностями. При СЛФЭ значения многих 
спирометрических показателей становятся выше, чем при 
изолированном ИЛФ. К одному из таких показателей от-
носится ОФВ1. Известно, что снижение ОФВ1 при эмфи-
земе происходит вследствие преждевременного коллапса 
дыхательных путей на выдохе на фоне утраты легкими эла-
стических свойств  [24]. Низкие значения ОФВ1 при ИЛФ 
обусловлены наличием рестриктивных изменений, причем 
снижение происходит соразмерно снижению ФЖЕЛ  [22]. 
Псевдонормализацию ОФВ1 при СЛФЭ можно объяснить 
с позиции теории точки равного давления (ТРД). Это точ-
ка, в которой падение движущего давления на выдохе эк-
вивалентно величине Pel (разнице между альвеолярным 
и плевральным давлением), а трансмуральное давление 
(разница между давлениями внутри и снаружи дыхатель-
ных путей) равно нулю. Уменьшение растяжимости легоч-
ной ткани вызывает снижение эффективного движущего 
давления (Pel), при этом ТРД смещается в сторону альве-
ол. При эмфиземе в условиях увеличения растяжимости 
легких ТРД смещена в сторону крупных ригидных брон-
хов  [25]. По-видимому, при СЛФЭ расположение точки 
равного давления в различных дыхательных путях не оди-
наково. Суммирующим эффектом таких различий локали-

зации может быть расположение ТРД в промежуточной 
зоне. Вследствие перераспределения давлений при СЛФЭ 
дыхательные пути, находящиеся дистальнее предполага-
емого места расположения ТРД, менее подвержены кол-
лапсу на выдохе, чем при эмфиземе. Увеличение объема 
газа, находящегося в зонах легких со сниженной эластич-
ностью, при условии смещения ТРД, вероятно, приводит к 
нормализации объема выдыхаемого воздуха. Эти обстоя-
тельства могут объяснить более высокие значения ОФВ1 
при СЛФЭ в сравнении со значениями при ИЛФ. 

Гиперинфляционные эффекты эмфиземы при СЛФЭ 
отражаются и на других легочных объемах. Следствием на-
рушения эластических свойств легких, наблюдаемых при 
эмфиземе, по-видимому, являются более высокие значения 
остаточного объема и ФОЕ при СЛФЭ по сравнению со 
значениями этих показателей при ИЛФ. Кумулятивный эф-
фект гиперинфляции верхних отделов легких и снижения 
объема воздуха в нижних отделах, вероятнее всего, выража-
ется в нормализации значений общей емкости легких. Ука-
занные причины также объясняют более низкие значения  
ОФВ1/ФЖЕЛ при сочетании легочного фиброза с эмфизе-
мой в сравнении с изолированным ИЛФ. На наш взгляд, 
соотношение ОФВ1/ФЖЕЛ может отражать суммацию 
двух противоположных патофизиологических процессов.  
Изменение локализации ТРД, возникающее вследствие 
преобладания одного из типов функциональных нару-
шений, может обусловливать снижение либо увеличение 
ОФВ1/ФЖЕЛ. Для определения взаимосвязи между зна-
чениями ОФВ1/ФЖЕЛ и распространенностью эмфизема-
тозных и фиброзных изменений необходимо дальнейшее 
изучение этой проблемы. 

При каждом из этих двух состояний наблюдается сни-
жение диффузионной способности легких, объясняемое 
изменениями проницаемости альвеолярно-капиллярной 
мембраны и снижением VA [22, 23]. При эмфиземе легких на 
фоне нормального или увеличенного VA наблюдается сни-
жение фактора Крога (соотношения DLCO/Va). Это проис-
ходит вследствие разрушения межальвеолярных перегоро-
док и резкого уменьшения площади поверхности альвеол, 
участвующей в газообмене [23]. При ИЛФ снижение DLCO 
обусловлено как снижением VA, так и ограничением про-
ницаемости альвеолярно-капиллярной мембраны [12, 22]. 
Некоторые авторы предполагают, что нарушение венти-
ляционно-перфузионных отношений может быть основ-
ной причиной снижения DLCO при ИЛФ [26]. По данным 
литературы, при сочетании легочного фиброза с эмфизе-
мой наблюдаются более низкие значения диффузионной 
способности легких  [1–3, 17–19]. В нашем исследовании 
различия между показателями DLCO в 2 группах не были 
статистически значимыми. 

Несмотря на это, выявлены существенные различия в 
значениях VA, оцениваемого при измерении DLCO. При 
сочетании ИЛФ с эмфиземой легких в сравнении с изоли-
рованным ИЛФ уровень VA был достоверно выше. Вероят-
но, это происходит за счет гиперинфляционных влияний 
эмфиземы. Между тем к более выраженному снижению 
соотношения DLCO/VA при СЛФЭ, возможно, приводят два 
момента. Во-первых, это снижение доступной для газооб-
мена площади альвеолярной поверхности вследствие эм-
физемы. Во-вторых, утолщение альвеолярно-капиллярной 
мембраны вследствие фиброза. Полученные в ходе нашего 
исследования значения DLCO/VA статистически значимо 
различались между 2 группами пациентов и при СЛФЭ 
были достоверно ниже, что соответствует данным миро-
вой литературы [12, 17]. 

Таблица 6.Оценка среднегодовой динамики показателей 
ФВД в исследуемых группах
Table 6. Evaluation of the dynamics of respiratory function 
parameters over the year in the study groups

Показа-
тель

СЛФЭ ИЛФ
p

Me Q1–Q3 Me Q1–Q3

ЖЕЛ, 
мл/год -77,8 -336,6–-36,3 -94,5 -276,2–-42,7 0,699

ФЖЕЛ, 
мл/год -86,2 -357,5–-22,4 -94,2 -235,5–-17,3 0,760

ОФВ1, 
мл/год -83,3 -190,4–-9,1 -97,8 -172,2–-26,1 0,656

ОЕЛ, 
мл/год -218,2 -395,0–-76,9 -154,7 -287,4–-40,2 0,534

DLCO, 
%Д/год -2,67 -4,36–-0,89 -2,84 -6,21–-1,37 0,439
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В настоящем исследовании мы также сравнили показате-
ли ФВД у пациентов с тяжелой (mMRC 3–4) одышкой. Выяв-
лено более значимое снижение показателей ФВД у больных 
ИЛФ с тяжелой одышкой по сравнению с аналогичными па-
циентами с сочетанием ИЛФ с эмфиземой легких. У больных 
СЛФЭ наблюдалась тенденция к более выраженному сни-
жению DLCO. Выявленные особенности могут приводить 
к неверной интерпретации полученных результатов ФВД, 
неадекватной оценке тяжести состояния больного и темпов 
прогрессирования фиброзирующего заболевания легких. 
Единственным показателем в обеих группах, достоверно 
коррелирующим с тяжестью одышки по шкале mMRC, оста-
валась диффузионная способность легких. Исходя из этого, 
нам представляется, что определение DLCO должно быть ос-
новным функциональным методом диагностики и оценки 
тяжести фиброзирующих заболеваний легких. 

В настоящее время в литературе практически отсут-
ствуют сведения о темпах прогрессирования нарушений 
ФВД у пациентов с сочетанием идиопатического легоч-
ного фиброза и эмфиземы легких. При ИЛФ, по разным 
данным, средняя скорость снижения ФЖЕЛ составляет 
130–239,9 мл/год [27, 28], диффузионной способности лег-
ких – от 0,3 до 9% в год [29]. При сравнении темпов сни-
жения основных показателей ФВД в 2 группах пациентов 
мы не выявили статистически значимых различий. Однако 
определялась тенденция к более медленному снижению 
показателей ФВД при СЛФЭ. Это можно объяснить малым 
числом длительно наблюдавшихся с СЛФЭ пациентов. Не-
смотря на это, имеется тенденция к более быстрому сниже-
нию ОЕЛ при СЛФЭ. Вероятно, это связано с изменением 
легочной архитектоники и прогрессированием фиброзных 
изменений, что проявляется рестриктивными нарушения-
ми и уменьшением легочных объемов с течением времени.

Сравнение показателей газового состава артериальной 
крови также не выявило статистически значимых разли-
чий, при всем том имелась тенденция к более низким по-
казателям напряжения кислорода (рО2) при СЛФЭ. Это 
может быть обусловлено уменьшением площади альве-
олярной поверхности легких и увеличением толщины 
альвеолярно-капиллярной мембраны. Уровень напряже-
ния углекислого газа в артериальной крови (pCO2) также 
значимо не отличался в обеих группах. При этом значения 
pCO2 оставались нормальными даже в группе пациентов 
с тяжелой одышкой и статистически значимо не отлича-
лись от значений рСО2 при ИЛФ. Можно предположить, 
что возникающие особенности респираторной механики 
при СЛФЭ препятствуют накоплению СО2 в крови, несмо-
тря на развитие значимой гиперинфляции. По-видимому, 

это обусловлено отсутствием преждевременного коллапса 
дыхательных путей на выдохе. Определенный вклад также 
может вносить появляющаяся при фиброзирующих интер-
стициальных заболеваниях легких гипервентиляция (или 
изолированное тахипноэ при сниженном дыхательном 
объеме), что способствует более интенсивному выведению 
углекислого газа [30–32].

Заключение
При сочетании легочного фиброза и эмфиземы лег-

ких спирометрические показатели могут быть выше, чем 
при изолированном идиопатическом легочном фиброзе. 
Их значения не соответствуют клиническим проявлениям 
заболевания и не могут применяться для оценки тяжести 
прогрессирующего фиброзирующего заболевания легких. 
Основным методом диагностики, отражающим степень 
функциональных нарушений при СЛФЭ, должна быть оцен-
ка диффузионной способности легких и ее составляющих. 
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Список сокращений
ЖЕЛ – жизненная емкость легких
ИЛФ – идиопатический легочный фиброз
СЛФЭ – сочетание легочного фиброза и эмфиземы
ОЕЛ – общая емкость легких
ООЛ – остаточный объем легких
ОФВ1 – объем форсированного выдоха за 1-ю секунду
ТРД – точка равного давления
ФВД – функция внешнего дыхания
ФЖЕЛ – форсированная жизненная емкость легких
ФОЕ – функциональная остаточная емкость легких

ХОБЛ – хроническая обструктивная болезнь легких
DLCO (diffusing capacity of the lungs for carbon monoxide) – диффузион-
ная способность легких по монооксиду углерода
mMRC (Modified Medical Research Council) – шкала для количествен-
ной оценки тяжести одышки при физической нагрузке у пациентов с 
хроническими респираторными заболеваниями
pCO2 – напряжение углекислого газа в артериальной крови
pO2 – напряжение кислорода в артериальной крови
VA (alveolar volume) – альвеолярный объем
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