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Чтобы получить такие доказательства,

необходимы масштабные, иногда много�

летние исследования, которые проводят�

ся по единому плану, в одни и те же сро�

ки, одновременно в нескольких странах.

Проведение таких исследований возмож�

но лишь при условии унификации опре�

делений, классификаций, схем диагнос�

тики и лечения.

Поэтому на международных научных

форумах в последние годы приняты со�

глашения (консенсусы), которые регла�

ментируют единые подходы к понима�

нию сущности болезни, единые класси�

фикации, стандарты диагностики и ле�

чения.

В русле этих интеграционных процес�

сов на национальных съездах и конгрес�

сах Украины в последние годы междуна�

родные соглашения были приняты во

многих областях клинической медици�

ны, в том числе и в пульмонологии.

На основе этих решений были разработа�

ны и утверждены приказом МЗ Украины

(№ 128 от 19.03.2007 г.) протоколы

и инструкции по классификации, диа�

гностике и лечению бронхиальной аст�

мы, хронического обструктивного забо�

левания легких и пневмонии.

К сожалению, среди специалистов, за�

нимающихся проблемой интерстициаль�

ных заболеваний легких (ИЗЛ), уже деся�

тилетия продолжаются классификацион�

ные споры и дискуссии терминологичес�

кого характера, как правило, посвящен�

ные вопросу «Как назвать болезнь?». Во�

прос «Как лечить больного?» обычно ос�

тается без ответа. А таких больных только

в Украине – десятки тысяч.

В 2001 г. было принято международное

соглашение Американского торакально�

го общества (ATS) и Европейского рес�

пираторного общества (ERS) [5], в кото�

ром приведена клинико�морфологичес�

кая характеристика 7 типов идиопатичес�

ких интерстициальных пневмоний

(ИИП) – наиболее представительной

группы среди ИЗЛ:

– идиопатический фиброзирующий

альвеолит (идиопатический легочный

фиброз);

– неспецифическая интерстициальная

пневмония;

– криптогенная организующая пнев�

мония;

– острая интерстициальная пневмо�

ния;

– респираторный бронхиолит, ассоци�

ированный с интерстициальным заболе�

ванием легких;

– десквамативная интерстициальная

пневмония;

– лимфоидная интерстициальная

пневмония.

В октябре 2008 г. на IV съезде фтизиат�

ров и пульмонологов Украины было при�

нято Национальное соглашение по

ИИП, в котором основные положения

указанного выше документа были допол�

нены рекомендациями по лечению боль�

ных [3].

Но дискуссия по классификационным

и терминологическим вопросам с 2001 г.

не прекращалась.

В 2005 г. в Санкт�Петербурге опуб�

ликована книга «Интерстициальные

заболевания легких» под редакцией

М.М. Ильковича и А.Н. Кокосова [1],

которая вступает в противоречие с согла�

шением ATS и ERS. М.М. Илькович счи�

тает, что все указанные выше 7 форм яв�

ляются вариантами одного заболева�

ния – идиопатического фиброзирующе�

го альвеолита – ИФА. (Как можно крип�

тогенную организующую пневмонию,

которая излечивается в течение 2�3 не�

дель, и ИФА с медианой выживаемости

2,5�3 года считать одним заболеванием?)

Впрочем, эта точка зрения профессора

М.М. Ильковича не нова, она подробно

изложена в его монографии «Фибрози�

рующие альвеолиты», изданной 20 лет

назад.

В 2007 г. специалистами кафедры тера�

пии и профзаболеваний Московской ме�

дицинской академии им. И.М. Сеченова

под редакцией   Н.А. Мухина издана кни�

га «Интерстициальные болезни легких»

[2], в которой авторы дают понять, что

они частично согласны с мнением миро�

вого сообщества пульмонологов, но

вместе с тем уважают и мнение профес�

сора М.М. Ильковича. Авторы создали

некий гибрид под странным названием

«ИФА/ИИП» и посвятили ему 100 стра�

ниц – четвертую часть книги. При этом

указывают, что с 1990 г. ИФА/ИИП был

выявлен у 152 больных, то есть в среднем

авторы наблюдали 7 больных в течение

года. В Национальном институте фтизи�

атрии и пульмонологии им. Ф.Г. Яновс�

кого 7�10 больных с ИИП лечится ежеме�

сячно.

И наконец, в сентябре 2008 г. эксперты

Британского торакального общества

(BTS), Торакального общества Австра�

лии, Новой Зеландии и Ирландии рас�

пространили многостраничный документ,

посвященный ИЗЛ [8]. Автор подробно

ознакомился с документом и, к удивле�

нию, не нашел в нем не только класси�

фикации ИЗЛ, но и их определения. Зато

значительная часть текста посвящена

опять�таки вопросам терминологии – ав�

торы предлагают сохранить термин

«криптогенный фиброзирующий альвео�

лит», который исторически в Великобри�

тании используется вместо всемирно

принятого термина «идиопатический ле�

гочный фиброз». 

В Украине и странах постсоветского

пространства используется термин

«идиопатический фиброзирующий аль�

веолит». Этот термин не понимают ни

в Германии, ни в Италии, ни в США.

Но переход к международной термино�

логии – долгий и мучительный процесс,

поскольку термин «идиопатический ле�

гочный фиброз» не понимают (и еще

долго не будут понимать) наши комис�

сии по экспертизе стойкой утраты тру�

доспособности. Вспомним, как долго

мы переходили к международной терми�

нологии по бронхиальной астме, ХОЗЛ,

пневмонии.

Но эксперты BTS, с нашей точки зре�

ния, отстаивают свою терминологию

просто по причине присущего англича�

нам ортодоксального консерватизма.

Наверное, не случайно, что все авторы

документа относятся к странам, где ле�

востороннее движение, а руль в автомо�

биле – справа, где Шенгенская виза –

ничто, а фунт стерлингов в Великобрита�

нии – вечен и никаких евро там никогда

не будет.

Мы не планировали занимать время

читателя и площадь уважаемой газеты

терминологическими дискуссиями, если

бы не одно обстоятельство – на титуль�

ной странице упомянутых выше изданий

обозначено: «Руководство для практику�

ющих врачей». Каким же изданием с та�

ким обилием разночтений руководство�

ваться практикующему врачу – не по�

нятно.

Принятое Национальное соглашение,

основанное на консенсусе ERS и ATS, не

может полностью разрешить все проти�

воречия во взглядах на проблему ИИП.

В частности, основной причиной разви�

тия респираторного бронхиолита, ассо�

циированного с ИЗЛ, и десквамативной

интерстициальной пневмонии считают

влияние табачного дыма, в связи с этим

попытки отнести эти пневмонии к груп�

пе идиопатических, с нашей точки зре�

ния, не вполне обоснованны.

Вместе с тем соглашение – это попыт�

ка хоть как�то упорядочить существовав�

шие разночтения. Несмотря на дискус�

сионный характер ряда положений, На�

циональное соглашение по ИИП, осно�

ванное на консенсусе ERS и ATS 2001 г.,

на наш взгляд, может составить основу

для объединения усилий ученых и прак�

тических врачей в решении этой сложной

проблемы в пульмонологии.

Интерстициальные заболевания легких:
вопросы терминологии, классификации 

и эпидемиологии
В начале 902х годов прошлого столетия в большинстве развитых стран
мира в качестве основных критериев оценки эффективности применения
того или иного лекарственного средства или метода лечения были приняты
показатели снижения смертности, увеличения продолжительности жизни,
уменьшения частоты фатальных осложнений болезни, улучшения качества
жизни больных.  Для того чтобы рекомендовать новый препарат или метод
лечения для широкого применения, в настоящее время уже недостаточно
доказательств их положительного влияния на какой2либо
функциональный или биохимический параметр, например уровень
холестерина в крови. Сегодня необходимо доказать, что препарат не
только снижает уровень холестерина, но и уменьшает смертность больных
ишемической болезнью сердца, увеличивает продолжительность и
улучшает качество их жизни.

В.К. Гаврисюк, д.м.н., профессор, ГУ «Национальный институт фтизиатрии и пульмонологии им. Ф.Г. Яновского АМН Украины», Национальная медицинская
академия последипломного образования им. П.Л. Шупика, г. Киев

В.К. Гаврисюк

стосовно поширення туберкульозу в Ук�

раїні взято під контроль завдяки комп�

лексу організаційних заходів і суттєвому

збільшенню фінансування програми.

В Україні в жодній з областей не реєстру�

ють збільшення рівня показників, які ха�

рактеризують епідеміологічну ситуацію з

туберкульозу, що свідчить про до�

стовірність позитивної тенденції. 

Сьогодні в Україні прийнято всі не�

обхідні регуляторні та нормативні акти

для ефективного впровадження заходів

протидії туберкульозу, затверджено чоти�

ри сучасних протоколи лікування хворих

(на звичайний і хіміорезистентний ту�

беркульоз, туберкульоз у поєднанні з

ВІЛ�інфекцією і туберкульоз у поєднанні

з ВІЛ�інфекцією у споживачів

ін’єкційних наркотиків), що базуються

на міжнародних стандартах. Проте

більшість документів, прийнятих у 2007�

2009 рр., ще потребує контролю за їх

ефективним впровадженням на всіх

рівнях і  навчання медичних працівників. 

Іншою проблемою в Україні є низька

якість контрольованого лікування хворих

на туберкульоз на амбулаторному етапі,

що призводить до формування хіміоре�

зистентних форм захворювання. Цю

проблему треба вирішувати шляхом  на�

дання соціальної підтримки хворим на

туберкульоз у вигляді безкоштовного

проїзду до кабінетів контрольованого

лікування, видачі продуктових і

гігієнічних наборів, а також шляхом залу�

чення волонтерів і медичних сестер до

супроводу хворих протягом основного

курсу хіміотерапії. Таку діяльність могли

б забезпечити регіональні спілки Черво�

ного Хреста за достатнього рівня фінан�

сування.

Важливим кроком для України є за�

провадження сучасних швидких методів

діагностики туберкульозу й визначення

медикаментозної чутливості до протиту�

беркульозних препаратів, що базуються

на генетично�молекулярних досліджен�

нях. Це дозволить ефективно переривати

передачу туберкульозної інфекції у попу�

ляції за рахунок  швидкої діагностики

захворювання і призначення адекватно�

го лікування. Інтеграція нових діагнос�

тичних тестів у рутинну медичну практи�

ку потребує значних фінансів. 

Немаловажним аспектом є покращен�

ня матеріально�технічної бази протиту�

беркульозних закладів, що вимагає збіль�

шення фінансування з місцевих бюд�

жетів. У більшості областей України це

вже відбувається, проте ще є області, де з

місцевого бюджету на реконструкцію

протитуберкульозних закладів коштів не

виділяли. Хворі на заразні форми тубер�

кульозу покидають стаціонари, де має

здійснюватися їх ізоляція, або відмовля�

ються від госпіталізації через неза�

довільні умови в протитуберкульозних

диспансерах і лікарнях. 

Усі заходи контролю за туберкульозом

мають базуватися на наукових дослід�

женнях. Необхідно підтримувати й фі�

нансувати наукові дослідження щодо

оцінки ефективності заходів загально�

державної програми, розробки нових

методів діагностики, ведення звичайно�

го та мультирезистентного туберкульозу,

нових протитуберкульозних препаратів.

Метою тисячоліття, яку поставило

світове партнерство «Зупинити тубер�

кульоз», є подолання туберкульозу

у світі до 2050 р. В Україні є підґрунтя

вирішити цю проблему швидше. За на�

лежного рівня фінансування заходів за�

гальнодержавної програми боротьби з

туберкульозом, уваги з боку Президен�

та, Верховної Ради, Кабінету Міністрів

України, бізнесових структур, гро�

мадськості у найближчі 10 років можна

сподіватися на подолання епідемії

туберкульозу.

Продовження. Початок на стор. 16.
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Определение ИЗЛ
Чтобы не создавать дополнительных

поводов к терминологическим дискус�

сиям, заранее уточним, что приведен�

ное ниже определение имеет компиля�

тивный характер и поэтому не имеет ав�

торства.

Интерстициальные заболевания и по�

ражения легких – это гетерогенная груп�

па болезней и синдромов, характеризую�

щаяся развитием неинфекционного вос�

паления и фиброза преимущественно

в интерстиции альвеол, а также в тканях

сосудов и бронхов, что приводит к ремо�

делированию структуры и нарушениям

функции газообмена легких.

Классификация
Необходимо отметить, что диссеми�

нированные процессы в легких и ИЗЛ –

это разные понятия. В одном из пред�

ставленных выше руководств к группе

ИЗЛ отнесены диссеминированный ту�

беркулез легких, пневмомикозы, легоч�

ные диссеминации опухолевой приро�

ды – бронхиоло�альвеолярный рак, кар�

циноматоз легких (в двух других руково�

дствах классификации просто отсутству�

ют). В таком случае в группу ИЗЛ следу�

ет отнести и пневмонию вирусной или

пневмоцистной этиологии, которая

в большинстве случаев имеет интерсти�

циальный характер. Все эти заболевания

инфекционной или опухолевой приро�

ды с достаточно изученными механиз�

мами патогенеза являются предметом

дифференциальной диагностики ИЗЛ,

требуют специфически направленной

терапии и, по�видимому, не могут быть

включены в классификацию ИЗЛ.

В 2008 г. R. Kim и K.C. Meyer опубли�

ковали объемную статью, посвященную

терапии интерстициальных заболеваний

легких [9], в которую включили класси�

фикацию ИЗЛ. С нашей точки зрения,

эта группировка ИЗЛ приемлема, и с не�

значительными изменениями мы ее

представляем в таблице.

Приведенная классификация ИЗЛ, не�

сомненно, не является безупречной.

Например, экзогенный аллергический

альвеолит (гиперсенситивный пневмо�

нит) отнесен к группе гранулематозов.

Вместе с тем острая стадия заболевания

проявляется исключительно альвеоли�

том, гранулемы формируются в более

поздней стадии при отсутствии адекват�

ного лечения и продолжении контакта

с аллергеном. Однако, во�первых, иде�

альных классификаций не бывает, а во�

вторых, систематизация интерстициаль�

ных заболеваний и поражений легких,

которые насчитывают более 100 нозоло�

гических форм и синдромов, является

весьма трудной задачей.

Эпидемиология
Идиопатические интерстициальные 
пневмонии (ИИП)

В литературе отсутствуют данные

о распространенности отдельных форм

ИИП. Исключение составляет ИФА –

наиболее частая форма ИИП (до 80%

всех случаев). По сведениям ATS, рас�

пространенность ИФА достигает 20,2

случая на 100 тыс. среди мужчин и 13,2 –

среди женщин. Заболеваемость составля�

ет в среднем 11,3 случая в год на 100 тыс.

у мужчин и 7,1 – у женщин [4].

В последние годы проведены масш�

табные эпидемиологические исследова�

ния в США [10], Великобритании [6],

Финляндии [7] и Норвегии [11]. В соот�

ветствии с полученными данными рас�

пространенность ИФА в США состав�

ляет в среднем 14,0 на 100 тыс., а забо�

леваемость – 6,8 на 100 тыс. населения.

В Великобритании заболеваемость ИФА

составляет 4,6 на 100 тыс. Таким обра�

зом, ИФА не относится к категории ред�

ких болезней.

Показатели заболеваемости и распро�

страненности ИФА существенно зависят

от возраста. Так, если в возрастной груп�

пе от 18 до 34 лет заболеваемость ИФА

составляет 0,4 на 100 тыс., то у лиц в воз�

расте от 75 лет и старше – 27,1 на

100 тыс.; распространенность – 0,8

и 64,7 на 100 тыс. соответственно [6].

За последние годы количество больных

ИФА увеличивается. Например, распро�

страненность ИФА в Норвегии за семь

лет возросла с 19,7 до 23,9 на 100 тыс. на�

селения [11].

Смертность от ИФА больше в старшей

возрастной группе и составляет в среднем

3,0 на 100 тыс. населения, медиана выжи�

ваемости колеблется от 2,3 до 5 лет [4].

Гранулематозы 
Среди гранулематозов наиболее часто

встречается саркоидоз органов дыхания.

По обобщенным статистическим дан�

ным, распространенность саркоидоза

в мире составляет 20 на 100 тыс. насе�

ления [1]. Саркоидоз распространен

во всем мире, причем преимущественно

в географических зонах с умеренным

и холодным климатом, особенно в

Скандинавских странах и в афроамери�

канской популяции США.

Распространенность экзогенного ал�

лергического альвеолита зависит от мно�

гих факторов: профессии, бытовых усло�

вий, географических особенностей мест�

ности, состояния окружающей среды.

В настоящее время считается, что коли�

чество больных экзогенным аллергичес�

ким альвеолитом составляет около 3%

всех пациентов пульмонологического

профиля [2].

Гранулематоз Вегенера и гистиоцитоз Х

легких относятся к редким заболевани�

ям, их распространенность составляет

в среднем, соответственно, 2,4 и 1�5 на

1 млн жителей [1].

ИЗЛ, ассоциированные с заболеваниями
соединительной ткани

Диффузные заболевания соедини�

тельной ткани относятся к весьма рас�

пространенным болезням внутренних

органов. Так, заболеваемость только

системной красной волчанкой достига�

ет 5�7 случаев, а распространенность –

250 случаев на 100 тыс. населе�

ния в год [2]. 

Наиболее часто поражение

легких встречается при систем�

ной склеродермии – очевидные

изменения тканей легких выяв�

ляются на рентгенограммах у 25�

65% больных, а при аутопсии ле�

гочный фиброз находят почти

у 75% пациентов. При ревмато�

идном артрите в патологический

процесс вовлекаются плевра,

интерстиций легких, альвеолы

и воздухоносные пути. По дан�

ным аутопсийных исследований

плевральные спайки обнаружи�

ваются в 50�70% случаев, при би�

опсии легкого поражение инте�

рстиция легких определяется

у 60% больных. Легочные прояв�

ления при системной красной

волчанке, полимиозите и дерма�

томиозите встречаются более

чем у половины пациентов [1].

Эозинофильные пневмонии
Эозинофильные пневмонии

относятся к достаточно редким

формам ИЗЛ. Так, частота синд�

рома Чарджа�Стросса составля�

ет в среднем 4,7 на 1 млн насе�

ления [1]. Более часто встреча�

ются вторичные эозинофильные

пневмонии, причиной которых

являются паразитарные инва�

зии, грибковая сенсибилизация,

воздействия некоторых лекар�

ственных препаратов.

Ятрогенные пневмониты/фиброзы
В последние годы участились

случаи токсического воздей�

ствия на легочную ткань некото�

рых лекарственных препаратов

(амиодарон, цитостатики, неко�

торые антибиотики, β�блокато�

ры и др.), однако в литературе

нет точных сведений о частоте

токсических пневмонитов в от�

вет на применение лекарствен�

ных средств. 

Пневмокониозы 
По данным разных авторов,

пневмокониозом заболевают от

26,6 до 50% рабочих пылеопас�

ных специальностей. Развитие

пневмокониозов и прогрессиро�

вание патологических измене�

ний в легких прямо коррелирует

с длительностью экспозиции пы�

ли (стажем работы). Пневмоко�

ниоз является ведущей причиной

смерти от заболеваний легких

у шахтеров: смертность от пневмокониоза

почти в 2,5 раза превышает смертность от

сердечно�сосудистых заболеваний.

Наследственные ИЗЛ, альвеолярные

геморрагические синдромы, болезни на�

копления относятся к группе редких за�

болеваний.

С нашей точки зрения, все ИЗЛ мож�

но условно разделить на две группы:

распространенные, для которых основ�

ные эпидемиологические показатели –

заболеваемость и распространенность –

рассчитываются на 100 тыс. населения,

и редкие, для которых число новых слу�

чаев и частота рассчитываются на 1 млн

населения. При этом внимание практи�

ческих врачей, по�видимому, следует

заострить на первой группе заболева�

ний, с которыми и пульмонологи, и те�

рапевты встречаются в клинической

практике.

К первой группе относятся идиопати�

ческие интерстициальные пневмонии,

саркоидоз и ИЗЛ, ассоциированные с за�

болеваниями соединительной ткани.

Проблема идиопатических пневмоний

в последнее время довольно широко об�

суждалась в медицинской печати, в том

числе и в многотиражных изданиях. В ок�

тябре 2008 г. на IV съезде фтизиатров

и пульмонологов Украины принято На�

циональное соглашение по ИИП, основ�

ные положения которого опубликованы

в виде методического пособия. Вопросы

саркоидоза и ИЗЛ, ассоциированных

с заболеваниями соединительной ткани,

в последние годы практически не рас�

сматривались.

Кроме того, в лечении большинства

ИЗЛ применяются системные глюкокор�

тикостероиды и цитостатические сред�

ства, которые характеризуются значи�

тельной частотой серьезных побочных

эффектов. Степень тяжести этих побоч�

ных явлений часто конкурирует с тя�

жестью основного заболевания. Вопросы

клинической фармакологии глюкокор�

тикостероидов и цитостатиков, принци�

пы терапии и мониторинга побочных

эффектов препаратов, с нашей точки

зрения, также требуют подробного об�

суждения.
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Таблица. Классификация интерстициальных 
заболеваний легких [9]

Идиопатические интерстициальные пневмонии

• идиопатический фиброзирующий альвеолит 
(идиопатический легочный фиброз) – ИФА
• неспецифическая интерстициальная пневмония – НСИП
• криптогенная организующая пневмония – КОП
• острая интерстициальная пневмония (синдром Хаммена2
Рича) – ОИП
• десквамативная интерстициальная пневмония – ДИП
• респираторный бронхиолит, ассоциированный 
с интерстициальным  заболеванием легких – РБ2ИЗЛ
• лимфоидная интерстициальная пневмония – ЛИП

Гранулематозы

• саркоидоз
• экзогенный аллергический альвеолит (гиперсенситивный
пневмонит)
• гранулематоз Вегенера
• гистиоцитоз Х легких (легочный Лангерганс2клеточный гис2
тиоцитоз)

ИЗЛ, ассоциированные с заболеваниями соединительной
ткани

• склеродермия
• дерматомиозит
• ревматоидный артрит
• системная красная волчанка
• недифференцированное заболевание соединительной
ткани

Эозинофильные пневмонии

• идиопатическая эозинофильная пневмония
• эозинофильная пневмония с установленной причиной
• синдром Чарджа2Стросса
• гиперэозинофильный синдром

Ятрогенные пневмониты/фиброзы

• лекарственная гиперчувствительность
• лучевой пневмонит/фиброз

Наследственные заболевания

• семейный идиопатический фиброз
• семейный саркоидоз
• нейрофиброматоз

Пневмокониозы

• асбестоз
• силикоз
• пневмокониоз угольщика
• бериллиоз и другие заболевания, вызванные 
неорганической пылью

Альвеолярные геморрагические синдромы

• васкулиты
• синдром Гудпасчера
• геморрагические синдромы, связанные с заболеваниями
соединительной  ткани
• идиопатический легочный гемосидероз

Болезни накопления, другие ИЗЛ с первичным 
поражением легких

• легочный альвеолярный протеиноз
• первичный амилоидоз легких
• остеопластическая пневмопатия
• лимфангиомиоматоз З
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