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Введение. Интерстициальные заболевания легких (ИЗЛ) представляют собой гетерогенную группу заболеваний, 

характеризующихся воспалением и/или фиброзом легочной паренхимы и нередко приводящих к 

прогрессирующей дыхательной недостаточности. У значительной части пациентов формируется 

прогрессирующий фиброзирующий фенотип, ассоциированный с неблагоприятным прогнозом. 

Цель. Проанализировать современные данные о факторах риска прогрессирования и предикторах 

неблагоприятного течения интерстициальных заболеваний легких. 

Материалы и методы. Работа выполнена как нарративный обзор литературы. Поиск публикаций проводился в 

базах данных PubMed, Scopus, Web of Science, Cochrane Library и Google Scholar преимущественно за 2015-2025 

гг. с использованием русско- и англоязычных ключевых слов, связанных с ИЗЛ, прогрессирующим легочным 

фиброзом, факторами риска, функциональными, радиологическими и лабораторными предикторами. В обзор 

включены 50 источников: систематические обзоры, метаанализы, когортные исследования, регистровые данные, 

клинические рекомендации и экспертные консенсусы. 

Результаты. Наиболее клинически значимыми и воспроизводимыми предикторами прогрессирования ИЗЛ 

являются снижение форсированной жизненной емкости легких (ФЖЕЛ), снижение диффузионной способности 

легких по монооксиду углерода (DLCO), нарастание фиброзных изменений по данным высокоразрешающей 

компьютерной томографии (ВРКТ), наличие тракционных бронхоэктазов, сотового легкого и паттерна обычной 

интерстициальной пневмонии. Дополнительное прогностическое значение имеют клиническое ухудшение, 

усиление одышки, десатурация при физической нагрузке, снижение дистанции шестиминутного шагового теста, 

пожилой возраст, курение, а также профессиональные, бытовые и экологические ингаляционные воздействия. 

Лабораторные и молекулярные маркеры могут дополнять оценку риска, однако большинство из них пока 

недостаточно стандартизировано для самостоятельного применения в рутинной клинической практике. 

Обсуждение. Неблагоприятное течение ИЗЛ определяется совокупным влиянием функциональных, 

радиологических, клинических, экспозиционных и лабораторных параметров. При идиопатическом легочном 

фиброзе снижение легочной функции и наличие паттерна обычной интерстициальной пневмонии чаще отражают 

необратимое фиброзирование и связаны с более неблагоприятным прогнозом. При ИЗЛ, ассоциированных с 

системными заболеваниями соединительной ткани, интерпретация тех же показателей может быть более 

вариабельной, поскольку течение заболевания зависит от активности системного воспалительного процесса и 

ответа на терапию. 

Заключение. Прогрессирование ИЗЛ требует ранней стратификации риска на основе многофакторного подхода. 

В практическое наблюдение пациентов целесообразно включать динамическую оценку ФЖЕЛ, DLCO, 

клинических симптомов, переносимости физической нагрузки, десатурации при нагрузке и признаков фиброза 

по данным ВРКТ. Важное значение имеет детальный сбор профессионального, бытового и экологического 

анамнеза. Перспективным направлением является разработка и валидация прогностических моделей, 

объединяющих функциональные, радиологические, клинические, экспозиционные и лабораторные параметры 

для индивидуальной оценки риска прогрессирования ИЗЛ. 

Ключевые слова: интерстициальные заболевания легких; прогрессирующий легочный фиброз; факторы риска; 

форсированная жизненная емкость легких; высокоразрешающая компьютерная томография. 
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Кіріспе. Өкпенің интерстициальды аурулары (ӨИА) өкпе паренхимасының қабынуымен және/немесе 

фиброзымен сипатталатын гетерогенді аурулар тобы болып табылады және жиі үдемелі тыныс жеткіліксіздігіне 

әкеледі. Пациенттердің едәуір бөлігінде қолайсыз болжаммен байланысты үдемелі фиброздаушы фенотип 

қалыптасады. 

Мақсаты. Өкпенің интерстициальды ауруларының прогрессиясына әсер ететін қауіп факторлары мен қолайсыз 

ағымының предикторлары туралы заманауи деректерді талдау. 

Материалдар мен әдістер. Жұмыс нарративті әдеби шолу ретінде орындалды. Жарияланымдарды іздеу PubMed, 

Scopus, Web of Science, Cochrane Library және Google Scholar дерекқорларында негізінен 2015-2025 жылдар 

аралығында жүргізілді. Іздеу барысында өкпенің интерстициальды аурулары, үдемелі өкпе фиброзы, қауіп 

факторлары, функционалдық, радиологиялық және зертханалық предикторлар бойынша орыс және ағылшын 

тілдеріндегі түйінді сөздер қолданылды. Шолуға 50 дереккөз енгізілді: жүйелі шолулар, мета-талдаулар, 

когорттық зерттеулер, регистрлік деректер, клиникалық ұсынымдар және сараптамалық консенсустар. 

Нәтижелері. ӨИА прогрессиясының ең маңызды және қайта жаңғыртылатын предикторларына өкпенің 

мәжбүрлі тіршілік сыйымдылығының (ФЖЕЛ) төмендеуі, өкпенің көміртек монооксиді бойынша диффузиялық 

қабілетінің (DLCO) төмендеуі, жоғары ажыратымдылықтағы компьютерлік томография (ЖАКТ) деректері 

бойынша фиброздық өзгерістердің үдеуі, тракциялық бронхоэктаздардың, «ұялы өкпенің» және әдеттегі 

интерстициальды пневмония паттернінің болуы жатады. Қосымша болжамдық мәнге клиникалық нашарлау, 

ентігудің күшеюі, физикалық жүктеме кезіндегі десатурация, алты минуттық жүру тесті қашықтығының 

қысқаруы, егде жас, темекі шегу, сондай-ақ кәсіби, тұрмыстық және экологиялық ингаляциялық әсерлер ие. 

Зертханалық және молекулалық маркерлер қауіп-қатерді бағалауды толықтыра алады, алайда олардың көпшілігі 

күнделікті клиникалық тәжірибеде дербес қолдану үшін жеткілікті стандартталмаған. 

Талқылау. ӨИА-ның қолайсыз ағымы бір ғана оқшауланған фактормен емес, функционалдық, радиологиялық, 

клиникалық, экспозициялық және зертханалық параметрлердің жиынтық әсерімен анықталады. Идиопатиялық 

өкпе фиброзында өкпе функциясының төмендеуі және әдеттегі интерстициальды пневмония паттернінің болуы 

көбіне қайтымсыз фиброздануды көрсетеді және нашар болжаммен байланысты. Дәнекер тіннің жүйелі 

ауруларымен байланысты ӨИА кезінде осы көрсеткіштердің түсіндірмесі өзгермелі болуы мүмкін, себебі ауру 

ағымы жүйелі қабыну процесінің белсенділігіне және емге жауапқа тәуелді. 

Қорытынды. ӨИА прогрессиясын ерте кезеңде анықтау үшін көпфакторлы қауіп стратификациясы қажет. 

Пациенттерді практикалық бақылауға ФЖЕЛ, DLCO, клиникалық симптомдар, физикалық жүктемеге төзімділік, 

жүктеме кезіндегі десатурация және ЖАКТ бойынша фиброз белгілерін динамикалық бағалау енгізілуі тиіс. 

Кәсіби, тұрмыстық және экологиялық анамнезді толық жинау маңызды. Функционалдық, радиологиялық, 

клиникалық, экспозициялық және зертханалық параметрлерді біріктіретін болжамдық модельдерді әзірлеу және 

валидациялау перспективалы бағыт болып табылады. 

Түйінді сөздер: өкпенің интерстициальды аурулары; үдемелі өкпе фиброзы; қауіп факторлары; өкпенің мәжбүрлі 

тіршілік сыйымдылығы; жоғары ажыратымдылықтағы компьютерлік томография. 
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Introduction. Interstitial lung diseases (ILDs) are a heterogeneous group of disorders characterized by inflammation 

and/or fibrosis of the lung parenchyma and frequently leading to progressive respiratory failure. A substantial proportion 

of patients develop a progressive fibrosing phenotype associated with an unfavorable prognosis. 

Objective. To analyze current evidence on risk factors for progression and predictors of adverse outcomes in interstitial 

lung diseases. 

Materials and methods. This study was conducted as a narrative literature review. The literature search was performed 

in PubMed, Scopus, Web of Science, Cochrane Library, and Google Scholar, predominantly covering 2015-2025, using 

Russian- and English-language keywords related to interstitial lung diseases, progressive pulmonary fibrosis, risk factors, 

and functional, radiological, and laboratory predictors. A total of 50 sources were included, comprising systematic 

reviews, meta-analyses, cohort studies, registry data, clinical guidelines, and expert consensus statements. 

Results. The most clinically significant and reproducible predictors of ILD progression are a decline in forced vital 

capacity (FVC), a decrease in diffusing capacity of the lungs for carbon monoxide (DLCO), progression of fibrotic 

changes on high-resolution computed tomography (HRCT), and the presence of traction bronchiectasis, honeycombing, 

and a usual interstitial pneumonia pattern. Additional prognostic value is associated with clinical deterioration, increasing 

dyspnea, exercise-induced desaturation, reduced six-minute walk distance, older age, smoking, and occupational, 

domestic, and environmental inhalational exposures. Laboratory and molecular markers may complement risk 

assessment; however, most of them are not yet sufficiently standardized for independent use in routine clinical practice. 

Discussion. The adverse course of ILDs is determined not by a single isolated factor but by the combined influence of 

functional, radiological, clinical, exposure-related, and laboratory parameters. In idiopathic pulmonary fibrosis, decline 

in lung function and the presence of a usual interstitial pneumonia pattern more often reflect irreversible fibrosis and are 

associated with a poorer prognosis. In connective tissue disease-associated ILDs, the same parameters may have a more 

variable interpretation because the disease course depends on the activity of systemic inflammation and response to 

therapy. 

Conclusion. ILD progression requires early risk stratification based on a multifactorial approach. Routine follow-up 

should include dynamic assessment of FVC, DLCO, clinical symptoms, exercise tolerance, exercise-induced desaturation, 

and HRCT signs of fibrosis. Detailed assessment of occupational, domestic, and environmental exposure history is also 

important. Development and validation of prognostic models integrating functional, radiological, clinical, exposure-

related, and laboratory parameters represent a promising direction for individualized risk assessment in ILDs. 

Keywords: interstitial lung diseases; progressive pulmonary fibrosis; risk factors; forced vital capacity; high-resolution 

computed tomography. 

 

Введение 

Интерстициальные заболевания легких 

(ИЗЛ) представляют собой гетерогенную 

группу хронических диффузных 

заболеваний легочной ткани, 

характеризующихся воспалительными и 

фиброзными изменениями альвеолярного 

интерстиция легких. Эти процессы 

приводят к нарушению газообмена, 

снижению легочной функции и 

прогрессирующей дыхательной 

недостаточности [1–4]. ИЗЛ отличаются  

сложностью диагностики и склонностью к 

быстрому прогрессированию, что в 

совокупности формирует неблагоприятный 

прогноз для пациентов. В последние годы 

ИЗЛ рассматриваются как одна из значимых 

причин хронической дыхательной 

недостаточности, которая отличается 

быстропрогрессирующим течением, а также 

инвалидизации и преждевременной 

смертности, особенно в пожилых 

возрастных группах [1,4]. 

Согласно данным опубликованных обзоров, 

распространенность и заболеваемость ИЗЛ 

существенно варьируют между регионами 

мира, что обусловлено как различиями в 

воздействии факторов риска, так и 

неоднородностью диагностических 

подходов [3,4]. В последние годы особое 
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внимание уделяется фенотипу 

прогрессирующего течения ИЗЛ, 

характеризующемуся нарастанием 

фиброзных изменений, ухудшением 

клинических и функциональных 

показателей и неблагоприятным прогнозом 

независимо от исходной нозологической 

формы [1,5,6]. 

Однако, несмотря на значительный прогресс 

в понимании патогенеза ИЗЛ, остаются 

недостаточно изученными факторы, 

определяющие индивидуальный риск 

прогрессирования заболевания. 

Продолжается поиск предикторов 

неблагоприятного течения фибротического 

процесса. Полиэтиологический характер 

ИЗЛ затрудняет оценку вклада отдельных 

факторов в формирование 

прогрессирующего фенотипа.  

Современные данные указывают, что 

скорость снижения легочной функции по 

данным спирометрии, включая 

форсированную жизненную емкость легких 

(ФЖЕЛ) и объем форсированного выдоха за 

первую секунду (ОФВ₁), является одним из 

маркеров прогрессирования и прогноза при 

различных фенотипах ИЗЛ [1,7]. 

Определены признаки неблагоприятного 

течения, включая снижение ФЖЕЛ и 

диффузионной способности легких по 

монооксиду углерода (DLCO), 

прогрессирование фиброзных изменений по 

данным высокоразрешающей 

компьютерной томографии (ВРКТ), 

наличие паттерна обычной 

интерстициальной пневмонии (ОИП), 

пожилой возраст, курение и 

профессиональные ингаляционные 

воздействия. Вместе с тем опубликованные 

данные остаются неоднородными: 

используются различные критерии 

прогрессирования, различается 

продолжительность наблюдения, а 

предикторы нередко анализируются 

отдельно в рамках конкретных 

нозологических форм. Остается 

недостаточно ясным, какие факторы риска 

имеют прогностическое значение для 

разных вариантов ИЗЛ, а какие являются 

нозология-специфичными и зависят от 

патогенеза заболевания, радиологического 

паттерна и активности воспалительного 

процесса. 

Большинство опубликованных работ 

рассматривают отдельные нозологические 

формы ИЗЛ, отдельные группы факторов 

риска или терапевтические подходы, тогда 

как сравнительная значимость 

функциональных, радиологических, 

клинических, экспозиционных и 

лабораторных предикторов в единой 

системе стратификации риска представлена 

ограниченно. Особую сложность 

представляет сопоставление 

идиопатического легочного фиброза и ИЗЛ, 

ассоциированных с системными 

заболеваниями соединительной ткани [8–

12], поскольку при этих состояниях одни и 

те же показатели могут иметь различную 

прогностическую интерпретацию.  

Дополнительная актуальность настоящего 

обзора связана с ограниченностью данных 

по Казахстану и Центральной Азии, где 

влияние профессиональных, экологических 

и ингаляционных воздействий на 

формирование прогрессирующего фенотипа 

ИЗЛ остается недостаточно изученным. Для 

региона с высокой долей промышленных, 

горнодобывающих и экологически 

неблагоприятных территорий оценка 

экспозиционных факторов может иметь 

особое значение при ранней идентификации 

пациентов высокого риска [13–19]. 

Научная новизна настоящего обзора 

заключается в интегративном подходе к 

оценке предикторов неблагоприятного 

течения ИЗЛ. В отличие от ранее 

опубликованных обзоров, настоящая работа 

направлена на сопоставление 

идиопатического легочного фиброза и 

системно-ассоциированных ИЗЛ, 

выделение специфичных факторов риска. 

Такой подход может служить основой для 

разработки многофакторной 

прогностической модели ранней 

стратификации риска прогрессирования 

ИЗЛ, так же комплексная оценка этих 

параметров рассматривается как 

перспективное направление  оптимизации 

терапевтических стратегий. 

Целью нашего обзора является анализ 

современных данных о факторах риска 

прогрессирования и предикторах 
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неблагоприятного течения 

интерстициальных заболеваний легких. 

Материалы и методы 

Настоящая работа выполнена как 

нарративный обзор научной литературы, 

направленный на анализ современных 

данных о факторах риска прогрессирования 

и предикторах неблагоприятного течения 

интерстициальных заболеваний легких. 

Поиск публикаций проводился в 

международных базах данных PubMed, 

Scopus, Web of Science, Cochrane Library и 

Google Scholar. Временной интервал поиска 

охватывал преимущественно публикации за 

2015–2025 гг.; отдельные более ранние 

основополагающие документы и 

классификационные материалы [20] были 

использованы при описании терминологии, 

диагностических подходов и эволюции 

современных представлений об ИЗЛ. 

Поиск осуществлялся на русском и 

английском языках с использованием 

следующих ключевых слов и их 

комбинаций: «интерстициальные 

заболевания легких», «прогрессирующий 

легочный фиброз», «прогрессирующий 

фиброзирующий фенотип», «факторы 

риска», «предикторы прогрессирования», 

«форсированная жизненная емкость 

легких», «объем форсированного выдоха за 

первую секунду», «высокоразрешающая 

компьютерная томография», «курение», 

«ингаляционные воздействия», 

«лабораторные маркеры». 

В обзор включались систематические 

обзоры, метаанализы, когортные 

исследования, данные национальных и 

международных регистров, клинические 

рекомендации и экспертные консенсусы 

[21–23], посвященные эпидемиологии ИЗЛ, 

функциональным, радиологическим, 

клиническим, экспозиционным и 

лабораторным предикторам 

прогрессирования заболевания.  

Не включались публикации, не относящиеся 

к интерстициальным заболеваниям легких, 

исследования исключительно 

педиатрических популяций, единичные 

клинические случаи, тезисы конференций 

без полнотекстовой версии, публикации без 

доступного полного текста, а также работы, 

в которых не рассматривались факторы 

риска, прогрессирование заболевания или 

неблагоприятные исходы. 

Отбор источников проводился поэтапно: 

первоначально оценивались название и 

аннотация публикации, далее 

анализировался полный текст статей, 

соответствующих тематике обзора. При 

наличии дублирующих данных 

предпочтение отдавалось более крупным 

исследованиям, систематическим обзорам, 

метаанализам, регистровым данным и 

актуальным клиническим рекомендациям. 

Из каждой публикации извлекались 

сведения о типе исследования, 

характеристиках изучаемой популяции, 

варианте ИЗЛ, оцениваемых факторах риска 

или предикторах, функциональных и 

радиологических исходах, а также основных 

выводах авторов. 

Результаты 

Эпидемиологические аспекты и 

распространенность 

Анализ эпидемиологических данных 

выявил выраженную вариабельность 

показателей распространенности 

интерстициальных заболеваний легких в 

различных регионах мира. В Европе и 

Северной Америке распространенность 

ИЗЛ составляет 50–80 случаев на 100 000 

населения, тогда как в странах Азии и 

регионах с ограниченным доступом к 

компьютерной томографии высокого 

разрешения (ВРКТ ) данный показатель 

варьирует в пределах 20–40 случаев на 100 

000 населения [3,4]. 

Доля пациентов с прогрессирующим 

фибротическим фенотипом течения 

заболевания составляет 18–32 % в течение 

первых 2–3 лет наблюдения независимо от 

исходной нозологической формы ИЗЛ [1,5]. 

Данные национальных и региональных 

регистров демонстрируют сопоставимые 

результаты, при этом доля пациентов с 

прогрессирующим снижением легочной 

функции превышает 25 % [24]. 
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Таблица 1 - Эпидемиологические характеристики ИЗЛ и прогрессирующего фиброзирующего фенотипа 

Регион / 

источник 

данных 

Тип источника и 

дизайн 

Критерии / подход 

к диагностике 

Распрос- 

траненность 

ИЗЛ на 100 000 

населения 

Доля прогрессирующего 

фиброзирующего 

фенотипа 

Европа Систематические 

обзоры, 

национальные и 

региональные 

регистры [3,4] 

Диагноз ИЗЛ по 

клинико-

рентгенологическим 

данным, ВРКТ, 

специализированны

м регистрам 

 60–80 20–32% по данным 

исследований 

прогрессирующих 

фиброзирующих ИЗЛ [6,24] 

Северная 

Америка 

Регистровые 

данные, 

наблюдательные 

когорты, 

специализированн

ые базы [3,24,25] 

Диагноз ИЗЛ 

устанавливался в 

специализированны

х центрах; в ряде 

работ учитывались 

фиброзирующие 

формы ИЗЛ 

50–75 22–35% по данным 

регистров и обобщенных 

оценок [24,25] 

Азия Систематические 

обзоры, отдельные 

национальные и 

региональные 

исследования [3,4] 

Критерии 

диагностики 

неоднородны; в 

части регионов 

возможна 

недостаточная 

доступность ВРКТ и 

специализированно

й помощи 

20–40 10–20% по данным 

отдельных исследований и 

экспертных оценок [3,4] 

Примечание. Приведенные диапазоны следует интерпретировать как ориентировочные, 

поскольку они получены из источников с различным дизайном: систематических обзоров, 

регистров, когортных исследований и экспертных оценок. Основными причинами 

вариабельности являются различия в диагностических критериях, доступности ВРКТ, 

полноте регистрации случаев, составе изучаемых популяций, включении или исключении 

идиопатического легочного фиброза, системно-ассоциированных ИЗЛ и других 

фиброзирующих фенотипов. В связи с этим эпидемиологические показатели ИЗЛ требуют 

стандартизированных популяционных исследований, особенно в странах Центральной Азии, 

где данные о распространенности ИЗЛ и прогрессирующего фиброзирующего фенотипа 

остаются ограниченными. 

 

Функциональные маркеры 

Функциональные показатели внешнего 

дыхания играют ключевую роль в оценке 

активности и прогрессирования ИЗЛ. 

Наиболее воспроизводимым 

функциональным маркером 

прогрессирования является снижение 

показателя форсированной жизненной 

емкости легких (ФЖЕЛ). Снижение ФЖЕЛ 

≥10 % от должного в течение 12 месяцев 

ассоциировано с существенным 

увеличением риска смертности от ИЗЛ [26]. 

Более умеренное снижение ФЖЕЛ (5–9 %) в 

сочетании с прогрессированием фиброзных 

изменений по данным компьютерной 

томографии также достоверно связано с 

неблагоприятным исходом заболевания 

[7,27]. 

При идиопатическом легочном фиброзе 

(ИЛФ) снижение ФЖЕЛ, как правило, носит 

более линейный и необратимый характер и 

напрямую коррелирует с выживаемостью 

[1,7]. В отличие от этого, при ИЗЛ, 

ассоциированных с заболеваниями 

соединительной ткани, динамика ФЖЕЛ 

может быть более вариабельной и зависеть 

от активности основного аутоиммунного 

процесса и ответа на иммуносупрессивную 

терапию [28–30]. 

Важным дополнительным функциональным 

показателем является диффузионная 

способность легких по монооксиду 

углерода (DLCO), отражающая нарушение 

альвеолярно-капиллярного газообмена. 

Снижение DLCO ассоциировано с большей 

распространенностью интерстициального 
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поражения, нарушением газообмена, 

риском десатурации при нагрузке и 

неблагоприятным прогнозом. В отличие от 

ФЖЕЛ, которая преимущественно отражает 

рестриктивные изменения и потерю 

легочного объема, DLCO может снижаться 

уже на более ранних этапах заболевания и 

дополнительно указывать на сосудистый 

компонент поражения, развитие легочной 

гипертензии или выраженность фиброзного 

ремоделирования [1,28–30]. Поэтому 

оценка ФЖЕЛ без DLCO может быть 

недостаточной для полноценной 

стратификации риска у пациентов с ИЗЛ. 

Клинико-функциональные тесты также 

имеют важное прогностическое значение. 

Снижение дистанции 6-минутного шагового 

теста, десатурация кислорода при 

физической нагрузке и нарастание одышки 

отражают не только нарушение функции 

легких, но и интегральное влияние 

заболевания на физическую выносливость, 

газообмен и качество жизни пациента. 

Десатурация во время нагрузки может быть 

особенно значимой у пациентов с 

сохранными или умеренно сниженными 

спирометрическими показателями, 

поскольку она позволяет выявить 

функционально значимое нарушение 

газообмена. Динамика симптомов, включая 

усиление одышки, снижение переносимости 

бытовой нагрузки и учащение 

госпитализаций, должна рассматриваться 

совместно с показателями ФЖЕЛ, DLCO и 

данными ВРКТ. 

В последние годы все большее значение 

придается динамике объема 

форсированного выдоха за первую секунду 

(ОФВ₁) как дополнительному 

прогностическому маркеру [1,2]. Годовое 

снижение ОФВ₁ коррелирует с нарастанием 

фиброзных изменений, формированием 

тракционных бронхоэктазов и увеличением 

ретикулярных изменений по данным ВРКТ 

[31,32]. Кроме того, динамика ОФВ₁ 
ассоциирована с риском госпитализаций, 

частотой острых обострений и общей 

выживаемостью [33]. 

Таким образом, функциональная оценка 

прогрессирования ИЗЛ должна включать не 

только динамику ФЖЕЛ, но и DLCO, 6-

минутный шаговый тест, десатурацию при 

нагрузке, выраженность одышки, динамику 

симптомов и комплексные индексы 

прогноза. Наиболее сильную 

доказательность имеют снижение ФЖЕЛ, 

снижение DLCO и прогрессирование 

клинико-функционального ухудшения в 

сочетании с радиологическими признаками 

фиброза. ОФВ₁ имеет преимущественно 

дополнительную прогностическую 

ценность и должен оцениваться в контексте 

фенотипа заболевания, сопутствующей 

бронхиальной обструкции и ингаляционных 

воздействий. 

Курение и ингаляционные воздействия 

как факторы риска 

Курение является одним из ключевых 

модифицируемых факторов риска развития 

и прогрессирования интерстициальных 

заболеваний легких [33–36]. Воздействие 

табачного дыма ассоциировано с 

воспалением бронхиол и альвеол, 

приводящее к альвеолярно – эпителиальным 

повреждениям, нарушению газообмена и 

развитию фибротического процесса [33]. 

Профессиональные ингаляционные 

воздействия, включая органическую и 

неорганическую пыль, металлы и 

промышленные аэрозоли, достоверно 

связаны с повышенным риском развития 

ИЗЛ и формированием прогрессирующего 

течения заболевания [4,26].  Отечественные 

данные подтверждают, что длительный 

профессиональный контакт с пылевыми и 

химическими агентами ассоциирован с 

более быстрым прогрессированием 

фиброзных изменений и ухудшением 

функциональных показателей легких [37]. 

При идиопатическом легочном фиброзе 

курение рассматривается как один из 

ведущих факторов риска заболевания и 

более быстрого снижения функции легких, 

ингаляционные воздействия чаще 

выступают как возможные триггерные 

факторы дебюта и ускоренного 

прогрессирования фиброза [26]. В то же 

время при ИЗЛ, ассоциированных с 

системными заболеваниями 

соединительной ткани, влияние курения и 

ингаляционные воздействия могут 

усиливать выраженность фиброзных 
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изменений, однако темпы прогрессирования 

во многом определяются активностью 

основного аутоиммунного процесса и 

ответом на иммуносупрессивную терапию 

[28,29]. 

Курение и ингаляционные воздействия 

занимают ведущую позицию среди 

модифицируемых факторов риска 

прогрессирования ИЗЛ [4,26,34]. 

 

 
 

Рисунок 1 - Курение и ингаляционные воздействия как факторы риска ИЗЛ (составлено по данным [4,26,32]) 

 

Примечание. Рисунок составлен авторами на основании данных литературы [4,26,32]. 

Представленные значения отражают условную сравнительную значимость экспозиционных 

факторов и используются для визуализации обобщенных данных литературного обзора 

 

Радиологические предикторы 
Компьютерная томография высокого 

разрешения органов грудной клетки 

занимает центральное место в оценке 

течения и прогноза интерстициальных 

заболеваний легких. Наличие фиброзных 

изменений, таких как сотовое легкое, 

тракционные бронхоэктазы и уменьшение 

объема легких, ассоциируется с более 

быстрым снижением легочной функции и 

прогрессирующим течением легочного 

фиброза [31,38,39]. Распространенность 

фиброзных изменений и их проксимальное 

распространение являются устойчивыми 

радиологическими предикторами 

прогрессирования [7,40]. Радиологический 

паттерн обычной интерстициальной 

пневмонии (ОИП) ассоциирован с наиболее 

неблагоприятным прогнозом как при 

идиопатическом легочном фиброзе, так и 

при ИЗЛ иной этиологии [2,32,41]. При 

ИЛФ наличие типичного ОИП-паттерна по 

данным ВРКТ имеет высокую 

диагностическую значимость, однако 

диагноз ИЛФ не может устанавливаться 

только на основании радиологического 

паттерна. Он требует 

мультидисциплинарной оценки с учетом 

клинической картины, возраста пациента, 

анамнеза, исключения известных причин 

фиброзирующего ИЗЛ, включая 

заболевания соединительной ткани, 

лекарственные и профессиональные 

воздействия, при необходимости, 

морфологического исследования [2,42].При 

ИЛФ наличие ОИП-паттерна отражает 

ожидаемое прогрессирующее течение 

заболевания [2,42], тогда как при системно-

ассоциированных ИЗЛ ОИП-паттерн также 

ухудшает прогноз, но течение может быть 

более вариабельным; при этом ОИП-

паттерн при системных заболеваниях 

встречается реже по сравнению с 

идиопатическим легочным фиброзом, где он 

является ведущим морфо-радиологическим 

вариантом [28,43]. В обновленной 

международной мультидисциплинарной 

классификации интерстициальных 
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пневмоний ERS/ATS (2025 г.) уточнены 

критерии ОИП-паттерна, при этом 

подчеркивается его ключевая 

прогностическая значимость независимо от 

нозологической принадлежности 

заболевания. Особое внимание уделяется 

разграничению определенного, вероятного 

и неопределенного ОИП, клиническое 

значение которых должно 

интерпретироваться с учетом клинических, 

функциональных и динамических 

радиологических данных [2]. 

В той же классификации выделен паттерн 

бронхиолоцентричной интерстициальной 

пневмонии (БИП), характеризующийся 

преобладанием фиброзных изменений с 

центролобулярным и перибронхиолярным 

распределением [2]. БИП-паттерн 

рассматривается как самостоятельный 

радиоморфологический вариант, часто 

ассоциированный с ингаляционными 

воздействиями, гиперчувствительным 

пневмонитом и отдельными лекарственно-

индуцированными ИЗЛ. Прогностическое 

значение БИП-паттерна является 

гетерогенным и в значительной степени 

определяется выраженностью фиброза, 

наличием тракционных бронхоэктазов и 

динамикой структурных изменений по 

данным ВРКТ [7,38]. 

Паттерн неспецифической 

интерстициальной пневмонии (НСИП), 

напротив, характеризуется вариабельным 

течением и может ассоциироваться как с 

относительно благоприятным прогнозом, 

так и с прогрессирующим фиброзом. При 

системно-ассоциированных ИЗЛ НСИП 

выявляется значительно чаще и нередко 

отражает воспалительно-опосредованный 

процесс с потенциальной 

чувствительностью к иммуносупрессивной 

терапии, тогда как при идиопатическом 

легочном фиброзе данный паттерн 

встречается редко и не является типичным 

радиоморфологическим вариантом 

заболевания [2,28,42,43]. Клиническое и 

прогностическое значение НСИП в 

значительной степени определяется 

наличием фиброзного компонента и 

динамикой фиброзных изменений при 

наблюдении. При фиброзном варианте 

НСИП риск прогрессирования заболевания 

и снижения функции легких сопоставим с 

другими фиброзирующими фенотипами 

ИЗЛ [6,7].  

В целом обновленные классификационные 

подходы подчеркивают необходимость 

разграничения морфологического паттерна 

и фенотипа течения заболевания, включая 

выделение прогрессирующего 

фиброзирующего течения, которое может 

формироваться при различных 

радиологических вариантах, в том числе при 

ОИП-, НСИП- и БИП-паттернах [2,5]. Такой 

подход отражает современную концепцию 

риск-стратификации пациентов с 

интерстициальными заболеваниями легких 

и позволяет более точно прогнозировать 

течение заболевания и оптимизировать 

тактику ведения. 

Демографические и клинико-биологические 

факторы 

Возраст является одним из наиболее 

устойчивых факторов риска развития и 

прогрессирования ИЗЛ. Согласно данным 

обзоров, частота ИЗЛ и выраженность 

фиброзных изменений существенно 

возрастают после 60 лет, что связывают с 

процессами иммунного старения, 

снижением репаративного потенциала 

альвеолярного эпителия и кумулятивным 

воздействием экзогенных факторов [1,3,4].  

Мужской пол ассоциирован с более высокой 

распространенностью фиброзирующих 

форм ИЗЛ и менее благоприятным 

прогнозом, что частично объясняется 

большей частотой курения и 

профессиональных воздействий среди 

мужчин [4,24,32]. Генетическая 

предрасположенность также вносит вклад в 

риск прогрессирования, однако ее 

клиническая реализация во многом зависит 

от внешних триггеров, включая 

ингаляционные экспозиции [38,44]. 

Помимо этого, сопутствующие заболевания, 

такие как хроническая обструктивная 

болезнь легких, ишемическая болезнь 

сердца и сахарный диабет, ассоциированы с 

ускоренным снижением ФЖЕЛ и 

повышенной смертностью у пациентов с 

ИЗЛ, что подтверждено данными 

регистровых наблюдений [24,25]. 
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Лабораторные предикторы 

интерстициальных заболеваний легких и 

их прогрессирования 

Лабораторные показатели рассматриваются 

как вспомогательные предикторы 

прогрессирования интерстициальных 

заболеваний легких (ИЗЛ), дополняя 

клинико-рентгенологическую и 

функциональную оценку [1,5,7]. 

Повышенные уровни системных маркеров, 

прежде всего C-реактивного белка и 

скорости оседания эритроцитов, 

ассоциированы с активностью воспаления в 

паренхиме легких и распространенностью 

интерстициальных изменений. При ИЗЛ, 

ассоциированных с системными 

заболеваниями соединительной ткани, 

повышение данных показателей нередко 

отражает активность основного 

аутоиммунного процесса, тогда как при 

идиопатическом легочном фиброзе их 

повышение менее выражено и не всегда 

коррелирует с темпами фиброзирования 

[1,28–30],. Биохимические маркеры 

тканевого повреждения, такие как 

повышение уровня лактатдегидрогеназы, 

рассматриваются как неспецифические 

индикаторы активности интерстициального 

процесса и связаны с неблагоприятным 

течением заболевания [1,45].   

В последние годы особое внимание 

уделяется циркулирующим цитокинам и 

медиаторам фиброгенеза. Повышенные 

уровни интерлейкина-6 (IL-6), 

интерлейкина-8 (IL-8) и интерлейкина-1β 

ассоциированы с усилением 

воспалительного ответа и большей 

активностью ремоделирования легочной 

ткани [44,46]. При системно-

ассоциированных ИЗЛ данные цитокины 

отражают иммуновоспалительный 

механизм поражения и могут коррелировать 

с активностью заболевания, тогда как при 

ИЛФ их роль чаще рассматривается в 

контексте вторичного воспалительного 

ответа [38,44]. Интерлейкин-17 

рассматривается как потенциальный маркер 

активации Th17-опосредованных 

механизмов, участвующих в 

прогрессировании фиброза [44]. 

Профибротические медиаторы, включая 

трансформирующий фактор роста β (TGF-

β), фактор некроза опухоли α (TNF-α) и 

хемокины семейства CXCL, демонстрируют 

связь с выраженностью фиброзных 

изменений и снижением ФЖЕЛ в динамике 

[38,46]. При ИЛФ именно 

профибротические сигнальные пути имеют 

ведущую патогенетическую значимость [1]. 

Важное значение имеют иммунологические 

маркеры, такие как ревматоидный фактор, 

антинуклеарный фактор и другие 

специфические аутоантитела. Их наличие 

ассоциировано с вероятностью и скоростью 

прогрессирования интерстициального 

фиброза при ИЗЛ, ассоциированных с 

заболеваниями соединительной ткани [28–

30].При ИЛФ данные аутоиммунные 

маркеры обычно отсутствуют или не играют 

определяющей роли в прогнозировании [1]. 

Перспективными биомаркерами 

фиброзообразования также 

рассматриваются сывороточный маркер KL-

6 и сурфактантный белок D (SP-D), 

концентрация которых коррелирует с 

распространенностью фиброзных 

изменений и риском прогрессирования 

[44,46]. Дополнительный интерес 

представляют матриксные 

металлопротеиназы (в частности MMP-7), 

ассоциированные с ремоделированием 

внеклеточного матрикса и ухудшением 

прогноза [44]. 

В целом лабораторные маркеры обладают 

ограниченной специфичностью и не 

применяются изолированно, однако их 

интеграция в многофакторные 

прогностические модели, включая анализ 

продольных данных и молекулярных 

профилей, рассматривается как 

перспективное направление 

персонализированной стратификации риска 

[43,47,48]. 

ОБСУЖДЕНИЕ 

Настоящий обзор показал, что 

неблагоприятное течение 

интерстициальных заболеваний легких 

определяется не одним изолированным 

показателем, а совокупностью 

функциональных, радиологических, 

клинических, экспозиционных и 

лабораторных факторов. Наиболее 

клинически значимыми и 

воспроизводимыми предикторами 
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прогрессирования являются снижение 

форсированной жизненной емкости легких 

(ФЖЕЛ), снижение диффузионной 

способности легких по монооксиду 

углерода (DLCO), нарастание фиброзных 

изменений по данным высокоразрешающей 

компьютерной томографии (ВРКТ), 

наличие тракционных бронхоэктазов, 

сотового легкого и паттерна обычной 

интерстициальной пневмонии (ОИП), а 

также клиническое ухудшение в виде 

нарастания одышки, десатурации при 

нагрузке и снижения толерантности к 

физической нагрузке. 

Полученные данные согласуются с 

современными обзорами и клиническими 

рекомендациями, в которых снижение 

ФЖЕЛ рассматривается как один из 

наиболее устойчивых функциональных 

маркеров прогрессирования 

фиброзирующих ИЗЛ [1,5,7]. Однако только 

оценка ФЖЕЛ не отражает всей сложности 

течения заболевания. Снижение DLCO, 

десатурация при 6-минутном шаговом 

тесте, динамика одышки и данные ВРКТ 

позволяют точнее оценить нарушение 

газообмена, распространенность фиброза и 

клиническую значимость функционального 

ухудшения. Поэтому современная 

стратификация риска должна основываться 

не на одном показателе, а на интеграции 

функциональных, клинических и 

радиологических данных. 

Радиологические признаки фиброза по 

данным высокоразрешающей 

компьютерной томографии, включая 

выраженность и распространенность 

фиброзных изменений и наличие паттерна 

ОИП, устойчиво ассоциированы с 

неблагоприятным прогнозом и быстрым 

снижением легочной функции. При ИЛФ 

ОИП-паттерн является ведущим и отражает 

ожидаемое прогрессирующее течение, тогда 

как при системно-ассоциированных ИЗЛ он 

встречается реже и может сопровождаться 

более вариабельной клинической 

динамикой. Кроме того, интерстициальные 

легочные изменения, выявляемые у 

бессимптомных пациентов, могут 

рассматриваться как ранний маркер 

последующего клинического ИЗЛ [49,50]. 

Среди клинических факторов наибольшее 

значение имеют пожилой возраст, курение и 

профессиональные ингаляционные 

воздействия, подчеркивающие ведущую 

роль модифицируемых факторов риска. Их 

вклад особенно выражен при 

идиопатическом легочном фиброзе, тогда 

как при системно-ассоциированных формах 

ИЗЛ существенное значение имеет 

активность основного аутоиммунного 

процесса. Лабораторные показатели 

системного воспаления и иммунной 

дисрегуляции дополняют клинико-

рентгенологическую оценку и особенно 

значимы при ИЗЛ, ассоциированных с 

заболеваниями соединительной ткани, 

однако обладают ограниченной 

специфичностью и не применяются 

изолированно. 

В целом, представленные данные 

указывают на необходимость комплексной 

оценки пациентов с ИЗЛ с учетом динамики 

функциональных показателей, 

радиологического паттерна, 

экспозиционных факторов и лабораторных 

маркеров для раннего выявления 

прогрессирующего течения и оптимизации 

тактики ведения. 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ 

Интерстициальные заболевания легких 

характеризуются гетерогенным течением, 

однако у значительной части пациентов 

формируется прогрессирующий 

фиброзирующий фенотип, 

ассоциированный с ухудшением функции 

легких, снижением качества жизни, 

повышением риска госпитализаций и 

неблагоприятным прогнозом. Наиболее 

клинически значимыми предикторами 

прогрессирования являются снижение 

форсированной жизненной емкости легких, 

снижение диффузионной способности 

легких по монооксиду углерода, 

прогрессирование фиброзных изменений по 

данным высокоразрешающей 

компьютерной томографии, наличие 

тракционных бронхоэктазов, сотового 

легкого и ОИП-паттерна, а также 

клиническое ухудшение в виде нарастания 

одышки, десатурации при нагрузке и 

снижения толерантности к физической 
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нагрузке. Важное значение также имеют 

курение, профессиональные, бытовые и 

экологические ингаляционные воздействия 

как потенциально модифицируемые 

факторы риска. 

Для практического ведения пациентов с 

интерстициальными заболеваниями легких 

необходим комплексный подход к 

стратификации риска. Он должен включать 

регулярную оценку ФЖЕЛ и DLCO в 

динамике, анализ клинических симптомов, 

проведение 6-минутного шагового теста с 

оценкой десатурации, контроль ВРКТ при 

подозрении на прогрессирование, а также 

детальный сбор профессионального, 

бытового и экологического анамнеза. 

Оценка ОФВ₁ может использоваться как 

дополнительный показатель, особенно у 

пациентов с курением, бронхиальной 

обструкцией, поражением мелких 

дыхательных путей или ингаляционными 

воздействиями. 

Перспективным направлением является 

разработка и валидация многофакторных 

прогностических моделей, объединяющих 

функциональные, радиологические, 

клинические, экспозиционные и 

лабораторные параметры. Особое значение 

имеют проспективные исследования, 

направленные на сопоставление 

идиопатического легочного фиброза и 

системно-ассоциированных ИЗЛ, уточнение 

роли профессиональных и экологических 

факторов в Казахстане и Центральной Азии, 

а также оценку клинической применимости 

биомаркеров и цифровых моделей 

прогнозирования. Такой подход позволит 

повысить точность ранней стратификации 

риска и персонализировать тактику 

наблюдения и лечения пациентов с ИЗЛ. 
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