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Характерные признаки идиопатического
легочного фиброза по данным имидж-
диагностики

Интерстициальные поражения легких привлекают вни-
мание клиницистов и лучевых диагностов всего мира
сходством клинических симптомов и рентгенологических
проявлений наряду с разнообразием патоморфологиче-
ских вариантов болезни. Именно этим объясняются труд-
ности клинико-рентгенологической диагностики и диф-
ференциации данной группы заболеваний легких. Сегодня
пойдет речь об идиопатическом легочном фиброзе (ИЛФ).

В настоящее время в большинстве стран, в том числе и
в России, используется классификация интерстициаль-
ных заболеваний легких (ИЗЛ), принятая Согласитель-
ной комиссией Американского торакального общества и
Европейского респираторного общества (ATS/ERS, 2002);
рис. 1. Согласно этой классификации выделяют четыре
группы ИЗЛ: ИЗЛ известной этиологии, гранулематозы,
идиопатические интерстициальные пневмонии (ИИП),
другие ИЗЛ (см. рис. 1).

Согласно рекомендациям Российского респираторного
общества (А.Г.Чучалин и соавт., 2016) ИЛФ – это особая

I.M.Koroleva / Consilium Medicum. 2017; 19 (3): 8–13.

Рис.1. Классификация интерстициальных заболеваний легких (ATS/ERS, 2002)

Примечание. СЗСТ – системные заболевания соединительной ткани, ЛАМ – лимфангиолейомиоматоз, ДИП – десквамативная ИП, НИП –
неспецифическая ИП, РБ-ИЗЛ – респираторный бронхиолит, ассоциированный с ИЗЛ, КОП – криптогенная организующаяся пневмония,
ЛИП – лимфоидная ИП.
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форма хронической прогрессирующей фиброзирующей
интерстициальной пневмонии (ИП) неизвестной этиоло-
гии, возникающая преимущественно у людей старшего
возраста, поражающая только легкие и связанная с гисто-
логическим и/или рентгенологическим паттерном обыч-
ной интерстициальной пневмонии (ОИП). Установление
факта ИЛФ требует обязательного исключения других из-
вестных причин ИЗЛ: профессиональных, бытовых и ле-
карственных воздействий, заболеваний соединительной
ткани.

Рентгенологи обязаны владеть знаниями о клинической
картине заболевания, патоморфологических основах бо-
лезни и ориентироваться в факторах риска возникновения
патологического процесса. В отношении возникновения
ИЛФ предполагают целый ряд факторов риска: воздей-
ствие внешней среды, табачного дыма, пылевого фактора
(как в профессиональных, так и непрофессиональных
условиях), генетических «поломок», различных вирусов
(Эпштейна–Барр, цитомегаловирусы, вирусы гепатита С,
герпес-вирусы и др.) и даже гастроэзофагеального реф-
люкса, которые могут привести к патологической реакции
альвеолярного эпителия на раздражитель и развитию из-
быточного легочного фиброза у пациентов. Мы обращаем
на это особое внимание с той целью, чтобы врач-рентгено-
лог не ограничивался знанием только визуального образа
болезни, что чревато диагностическими ошибками, но мог
свободно ассоциировать клинические данные с рентгено-
логическими проявлениями процесса. Интересен и тот
факт, что показатели заболеваемости и распространенно-
сти ИЛФ в научно-клинических исследованиях отече-
ственных и зарубежных авторов существенно отличаются
друг от друга, и объяснением тому является отсутствие
определенных и четких диагностических критериев, как
рентгенологических, так и патоморфологических. Извест-
но, что врач-рентгенолог работает в тандеме с врачом-кли-
ницистом, «получает» пациента с определенной диагно-
стической концепцией и должен либо подтвердить тако-
вую, либо, отвергнув, предложить свой вариант видения
процесса. Каждый клинический симптом имеет свою пато-
морфологическую основу, проявляющуюся различной
(чаще схожей!) рентгенологической картиной. Вот почему
прежде чем приступать к описательной части исследова-
ния и вынесению заключения врач-рентгенолог должен
оценить жалобы пациента, соотнести их с рентгенологиче-
ской картиной и только потом выносить свой вердикт. Ос-
новной жалобой больных остается одышка, степень кото-

рой нарастает по мере развития заболевания. Очень ча-
стым симптомом ИЛФ является сухой кашель (около
75%), реже продуктивный (до 20–30%). У пациентов с тя-
желыми, далеко зашедшими формами ИЛФ может отме-
чаться кашель с выделением гнойной мокроты. Лихорадка
и кровохарканье нехарактерны для ИЛФ. По мере про-
грессирования заболевания появляются и постепенно на-
растают признаки дыхательной недостаточности и легоч-
ной гипертензии. Важно помнить, что данные клиниче-
ские проявления не могут быть строго специфичными для
ИЛФ и способны соответствовать другим диффузным за-
болеваниям легких. Именно в этом контексте следует под-
ходить к разбору рентгенодиагностических критериев
ИЛФ.

Диагностика
Рентгенологическое заключение является лишь одним

из компонентов клинического диагноза ИЛФ, при кото-
ром определяются типичные проявления, обнаруженные с
помощью компьютерной томографии (КТ) ОИП, подтвер-
жденные морфологическими данными биопсии легочной
ткани. На сегодняшний день ИЛФ ассоциируют с морфо-
логическими проявлениями исключительно ОИП, однако
встречаются и другие высказывания на этот счет: некото-
рые специалисты соотносят его с другими интерстициаль-
ными поражениями легких, расценивая как стадии одного
процесса. Мнение небесспорное, но имеющее право на су-
ществование, пока нет убедительного морфологического
доказательства обратного. Может, поэтому происходят пе-
ресмотры классификации ИП, внесение поправок и уточ-
нений (Международный мультидисциплинарный консен-
сус по классификации ИП, 2013).

Диагностические критерии ИЛФ
Согласно протоколу заседания Экспертной комиссии по

вопросам развития здравоохранения Минздравсоцразви-
тия России от 23.12.2013 диагноз ИЛФ требует наличия
следующих признаков:
1) исключения других известных причин ИЗЛ, например

профессиональных и бытовых воздействий, заболева-
ний соединительной ткани и проявлений лекарствен-
ной токсичности;

2) наличия паттерна ОИП на КТ высокого разрешения у
больных, которым не показана хирургическая биопсия
легких;

3) специфического сочетания признаков ОИП на КТ высо-
кого разрешения и при хирургической биопсии легких у
больных, которым эта процедура была проведена.
Если 1-й пункт – это прерогатива терапевтов и пульмо-

нологов, то 2-й – задача для рентгенологов, обладающих
знаниями о КТ-признаках ИЛФ.

Базовым методом в рентгенологии является рентгено-
графия, но в случае ИЛФ, особенно на начальных его про-
явлениях, метод малоинформативен, и выявленные изме-
нения по типу усиления легочного рисунка за счет интер-
стициального компонента у пациентов старшей возраст-
ной категории в сочетании с фактом курения могут быть
расценены как проявления диффузного бронхита куриль-
щика (рис. 2). Как правило, перемены носят диффузный
характер с наибольшими изменениями в плащевидном
слое легочных полей. На этом этапе важна грамотная
оценка клинических проявлений, а именно изменения ха-
рактера кашля курящего пациента в сочетании с выявлен-
ными изменениями в легких и направление его на мульти-
спиральную КТ (МСКТ). Диагностическую ценность и
высокую разрешающую способность МСКТ трудно пере-
оценить, так как именно этот метод позволяет выявить
рентгенологическую картину (как принято сейчас назы-
вать – паттерн) ИЛФ, которая практически полностью от-
ражает патоморфологические изменения легких на соот-
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Рис. 2. Рентгенограмма органов грудной клетки в прямой про-
екции. Отмечаются усиление и сетчатая деформация легочного
рисунка в кортикальных и базальных отделах и уменьшение объе-
ма легких.
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ветствующих уровнях/срезах (рис. 3). КТ позволяет очень
точно оценить состояние легочной ткани у пациентов с
подозрением на ИЛФ, выявить наиболее характерные
рентгенологические признаки заболевания, оценить рас-
пространенность процесса и наметить оптимальное место
для биопсии. Особенно важно проведение КТ при несоот-
ветствии рентгенологической и клинической картины за-
болевания: ретикулярные изменения при рентгенографии
легких есть, а одышки нет и наоборот. Наиболее типичны-
ми КТ-признаками ИЛФ принято считать ретикулярные
изменения и утолщения интралобулярных перегородок,
формирование тракционных бронхо- и бронхиолоэктазов
(рис. 4); с прогрессированием процесса характерны по-
явление «сотового легкого» и постепенное уменьшение
объема легких вследствие нарастания фиброзных измене-
ний. КТ-признаку «cотового легкого» (honeycombing) со-
ответствует появление в органе воздушных полостей с
толстыми фиброзными стенками, выстланными бронхио-
лярным эпителием (рис. 5). Тракционные бронхоэктазы
представляют собой неравномерное или цилиндрическое

расширение просветов бронхов и бронхиол, вызванное
сморщиванием легочной ткани в результате фиброза и
растяжением (тракцией) стенок бронхов. Могут появлять-
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Рис. 6. МСКТ, аксиальная проекция. Визуализируются множе-
ственные тракционные бронхо- и бронхиолоэктазы, зоны «сотово-
го легкого» в субплевральных зонах наддиафрагмальной локали-
зации и уплотнение легочной ткани по типу «матового стекла».

Рис. 3. МСКТ, аксиальная проекция. ИЛФ. Двусторонние ретику-
лярные изменения; участки снижения пневматизации легочных
полей по типу «матового стекла»; мелкоячеистая трансформация
легочной ткани по типу «сотового легкого» (преимущественно в
базальных отделах легких).

Рис. 4. МСКТ, аксиальная проекция. Выраженные диффузные
ретикулярные изменения в кортикальных и базальных отделах
легких, на фоне которых видны тракционно расширенные просве-
ты бронхов, утолщение интралобулярных перегородок, неравно-
мерная пневматизация легочной ткани.

Рис. 5. МСКТ органов грудной клетки, аксиальная проекция.
Диффузные ретикулярные изменения, обусловленные утолщени-
ем внутридолькового интерстиция, тракционные бронхо- и брон-
хиолоэктазы, «сотовое легкое», эмфизематозные буллы в верхних
долях легких. 
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ся зоны уплотнения легочной ткани по типу «матового
стекла», но менее выраженные, чем ретикулярные измене-
ния. Отличительным дифференциально-диагностическим
признаком является кортикальная и наддиафрагмальная
локализация процесса с распространением в субплевраль-
ных отделах легких (рис. 6). Ретикулярная трансформация
при рентгеновском исследовании соотносится со скопле-
нием фибробластов и незрелой соединительной ткани в
легочном интерстиции. Чередование участков патологиче-
ски измененной легочной ткани и зон относительно со-
хранной легочной паренхимы при КТ определяется фиб-
розными процессами разной давности и неравномер-
ностью распространения участков фиброза. МСКТ позво-
ляет оценить динамику процесса на фоне лечения. Исчез-
новение участков «матового стекла» расценивается как по-
ложительная динамика, а вот появление зон «сотового
легкого» и увеличение их распространенности свидетель-
ствует о неблагоприятном прогнозе болезни.

В случае если ретикулярные изменения преобладают в
верхних и средних отделах легких, распространяются пе-
рибронховаскулярно, выявляются не только участки «ма-
тового стекла», но и очаги, и зоны консолидации легочной
ткани, а также признаки бронхиальной обструкции в виде
«воздушных ловушек» (для ИЛФ характерны констрик-
тивные изменения), то все это является признаками, про-
тиворечащими картине ИЛФ.

Таким образом, точность диагностики ИЛФ прогрессив-
но возрастает при совпадении клинических, рентгенологи-
ческих и гистологических данных. Это особенно важно в
случаях, когда гистологические данные и рентгенологиче-
ские признаки не совпадают: КТ-картина не соответствует
ОИП, но гистологически обнаруживаются все признаки

ОИП и наоборот. По данным зарубежных авторов, поло-
жительный предсказательный индекс КТ с высоким разре-
шением достигает 95% при условии выявления типичных
рентгенологических симптомов, но, к сожалению, только у
30–50% больных, т.е. показатели чувствительности
остаются на низком уровне (не превышают 77%), а показа-
тель специфичности еще ниже (72%). Придает оптимизма
возможность МСКТ в 95% случаев исключить наличие
ИЛФ, а при типичной рентгенологической картине избе-
жать биопсии легкого, так как в случае тяжелых функцио-
нальных нарушений риск развития осложнений (пневмо-
торакс, кровотечение и др.) может преобладать над пре-
имуществами гистологического подтверждения диагноза
ИЛФ, особенно у лиц старшей возрастной категории.

Основные трудности в интерпретации 
КТ-признаков ИЛФ

Трудности в интерпретации КТ-признаков ИЛФ об-
условлены сложностями дифференциальной диагностики
данного интерстициального процесса с сопутствующими
ему заболеваниями и другими интерстициальными пора-
жениями легких или их сочетаниями. Методика обследо-
вания пациентов с подозрением на интерстициальный
процесс в легких требует выполнения тонких срезов, по-
строения мультипланарных и трехмерных реконструкций
(при необходимости), исследования пациента на спине и
животе для исключения причины гиповентиляции легоч-
ной ткани вследствие гравитационного эффекта. Приме-
нение внутривенного контрастирования проводится толь-
ко при подозрении на тромбоэмболию легочной артерии,
оценке градиента накопления контрастного препарата в
сомнительных участках легкого (подозрение на опухоль),
оценке КТ-признаков вторичной легочной гипертензии,
сопутствующей длительному течению фиброзного процес-
са. По большому счету диагноз ИЛФ является клиниче-
ским, а рентгенологические и КТ-признаки, отражающие
патоморфологию процесса, нами уже были обсуждены ра-
нее, и это признаки ОИП: диффузные двухсторонние ре-
тикулярные изменения в субплевральных зонах, трак-
ционные бронхоэктазы, зоны «матового стекла»; преобла-
дание изменений в кортикальных и базальных отделах лег-
ких. Морфологический субстрат ИЛФ – ОИП, которая ха-
рактеризуется совокупностью морфологических призна-
ков: хроническим воспалением, нарушением репарации и
прогрессирующим фиброзом легочного интерстиция рес-
пираторных отделов легкого (в период обострения), как
следствие – нарушение газообмена, прогрессирующая хро-
ническая дыхательная недостаточность.

Важно другое: знать, с какими процессами необходимо
проводить дифференциальную диагностику, уметь

Рис. 7. МКТ, аксиальная проекция. Неспецифическая ИП. Двух-
сторонние изменения по типу «матового стекла», ретикулярные
изменения в базальных отделах легких.

Рис. 8. МСКТ, аксиальная проекция. Тракционные бронхоэктазы
в нижней доле правого легкого (S10).
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сравнивать сходные КТ-признаки и находить существен-
ные различия между разными интерстициальными пора-
жениями легких. Даже в рамках ИЛФ отсутствие признака
«сотового легкого» при наличии остальных признаков
рентгенологическая картина ОИП становится лишь веро-
ятной, что влечет за собой необходимость проведения от-
крытой биопсии легкого (при отсутствии противопоказа-
ний). Такие рентгеновские признаки, как высокое стояние
купола диафрагмы, расширение правых камер сердца и
крупных ветвей легочной артерии, являются лишь косвен-
ными симптомами, указывающими на вероятность ОИП.
В случае распространенного симптома «матового стекла»,
обнаружения участков консолидации легочной ткани оди-
ночных и/или множественных очагов, а главное, преобла-
дания изменений в верхних и средних отделах легких, пе-
рибронховаскулярного распределения фиброзного про-
цесса концепция ИЛФ становится неактуальной. Необхо-
димо проводить дифференциальный диагноз с рентгенов-
скими проявлениями неспецифической ИП, при которой
изменения носят более равномерный характер, выражены
иррегулярные ретикулярные изменения, участки «матово-
го стекла» и зоны консолидации, а вот наличие бронхоэк-
тазов нехарактерно, но не исключается  (рис. 7). Выявле-
ние расширенных просветов бронхов и бронхиол, как пра-
вило, не вызывает затруднений: в продольном сечении
стенки уплотнены и деформированы, параллельно направ-
лены, внутри просвета визуализируется воздух (рис. 8). 
В поперечном сечении они могут симулировать картину
воздушных кист (при выраженном неравномерном расши-
рении). Это может создавать трудности в дифференциаль-
ной диагностике тракционных бронхоэктазов с симпто-
мом «сотового легкого», но при построении мультипла-
нарных реконструкций отчетливо прослеживаются про-
светы патологически измененных бронхов, тогда как «со-
ты» остаются в прежней картине. Ретикулярные измене-
ния – определяющий признак интерстициального фибро-
за при МСКТ и представляют собой ажурную сеть из тон-
ких пересекающихся линий в соответствующих зонах лег-
ких. Морфологическим субстратом ретикулярных измене-
ний является патологически измененный интерстиций:
утолщение внутридольковых перегородок и междолько-
вых септ. Сетчатые структуры размером 10–20 мм пред-
ставлены междольковыми перегородками. Признак «мато-
вого стекла» – рентгеновский феномен при МСКТ, харак-
теризующийся умеренно выраженным повышением плот-
ности легочной ткани, на фоне которого видны просветы
бронхов, стенки бронхов и внутрилегочные сосуды. Мор-

фологическим субстратом феномена являются утолщение
межальвеолярных перегородок, заполнение просветов
альвеол любым содержимым (экссудат, транссудат, кровь),
уменьшение объема альвеол за счет гиповентиляции. Важ-
но помнить, что симптом «матового стекла» при полном
отсутствии признака «сотового легкого» и тракционных
бронхоэктазов может быть проявлением активного воспа-
лительного процесса, но при наличии таковых «матовое
стекло», как правило, является признаком интерстициаль-
ного фиброза, не требующего морфологического подтвер-
ждения (биопсии легкого). Вызывает затруднение распо-
знавание опухолевого поражения на фоне картины ИЛФ
(рис. 9). Нечасто (12–14% случаев) развивается перифери-
ческий рак легких – бронхиолоальвеолярный рак, рентге-
нологические проявления которого не всегда однозначны.
Опухолевая структура может выглядеть и как солидный
узел, и как участок «матового стекла» с неравномерной, пе-
нистой структурой, что на фоне ретикулярных изменений
может ввести в заблуждение врача-рентгенолога. По мне-
нию разных авторов, ИЛФ может рассматриваться как
фактор риска возникновения рака легкого, так как суще-
ствуют сходные эпигенетические аберрации и патогенети-
ческие механизмы развития и прогрессирования обоих
процессов. Если говорить о факторах риска ИЛФ, то не-
обходимо знать, что наличие у пациента гастроэзофагеаль-
ной рефлюксной болезни может сопровождаться микро-
аспирацией агрессивного желудочного содержимого в ле-
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Рис. 9. МСКТ, аксиальная проекция. Периферический рак верх-
ней доли правого легкого у пациента с ИЛФ.

Рис. 10. Рентгенограммы органов грудной клетки в прямой
проекции пациентов, страдающих ИЛФ и эмфиземой.
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гочную ткань, провоцируя ухудшение течения болезни, а
следовательно, усугубление состояния пациента.

Не менее сложно распознавание обострения ОИП, кото-
рое проявляется диффузным альвеолярным повреждени-
ем, наблюдающимся вне зон фиброза и имеющим мозаич-
ный характер. При вирусном и бактериальном воспалении
в неповрежденной ткани легких изменения легочной па-
ренхимы могут быть либо по типу диффузного альвеоляр-
ного повреждения (в первом случае), либо в виде экссуда-
тивной бактериальной бронхопневмонии (во втором ва-
рианте).

Хотелось бы обратить особое внимание на возможное
сочетание ИЛФ и эмфиземы, известное под термином
«синдром сочетания легочного фиброза и эмфиземы»
(CPFE – combined pulmonary fibrosis and emphysema). Важ-
ным основанием для особого выделения данного синдро-
ма послужили клинические, функциональные, рентгено-
логические и морфологические характеристики, присущие
этому морфологическому сочетанию. В синдроме CPFE
объединены легочный фиброз с преимущественным пора-
жением базальных отделов легких и эмфизема с локализа-
цией в верхних долях как два самостоятельных патологи-

ческих процесса (рис. 10), встречающихся у 8–50% боль-
ных с ИЛФ, преимущественно у лиц мужского пола стар-
ших возрастных групп (старше 65 лет), курильщиков с
длительным стажем курения (более 40 пачко-лет). 

Важной клинической особенностью синдрома CPFE яв-
ляется несоответствие между выраженной одышкой и
нормальными спирографическими показателями. Эмфи-
зема при ИЛФ имеет центрилобулярный, парасептальный
и буллезный тип (рис. 11).

Учитывая патофизиологию ИЛФ, необходимо помнить,
что наиболее вероятным его осложнением (47–50% случа-
ев) является вторичная легочная гипертензия, признаки
которой могут свидетельствовать либо о давности (хрони-
зации) процесса, либо быть проявлением тромбоэмболии
легочной артерии (рис. 12). В таком случае референсной
методикой считается внутривенное контрастирование,
при котором в просвете легочной артерии и ее ветвей вы-
являются дефекты наполнения (тромбоэмболы).

Таким образом, диагностика ИЛФ является процессом
достаточно сложным и успешна только при сочетании
клинического мышления врача-рентгенолога со знанием
типичных проявлений патологического процесса и уме-
лым применением методов лучевой диагностики (высокое
разрешение), позволяющих дифференцировать признаки
ОИП от других вариантов ИП.
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Рис. 11. МСКТ, аксиальная проекция. ИЛФ. Эмфизема: центри-
лобулярная, парасептальная и буллезная.

Рис. 12. МСКТ. ИЛФ в сочетании с вторичной легочной гипер-
тензией. На аксиальном срезе визуализируется расширенная пра-
вая ветвь легочной артерии.
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