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Резюме
Идиопатические интерстициальные пневмонии (ИИП) - гетерогенная группа заболеваний с неизвестной этиологией, 
характеризующаяся диффузным, как правило, хроническим поражением интерстиция легких и респираторных отделов. 
В настоящей работе приведены основные гистологические признаки ИИП. 
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Summary
Idiopathic interstitial pneumonias are the heterogeneous group of the diseases, which are characterized with diffuse usually 
chronic damage of lung interstitium and respiratory portion of the lung. The aim of this article is to describe the main histological 
features of each variant of idiopathic interstitial pneumonia. 
Key words: idiopathic interstitial pneumonia, the histological changes

Идиопатические интерстициальные пневмонии 
(ИИП) - гетерогенная группа заболеваний с неизвестной 
этиологией, характеризующаяся диффузным, как пра
вило, хроническим поражением интерстиция легких и 
респираторных отделов (бронхиол и альвеол). Современ
ные представления о диагностике этих заболеваний осно
ваны на мультидисциплинарном подходе. Это означает, 
что каждая из форм имеет свои особенности клиниче
ского течения, морфологических изменений и рентгено
логической картины заболевания. Согласно современной 
классификации [1] среди ИИП выделяют:

«Основные» ИИП:
•  Интерстициальный легочный фиброз (гистологи

чески: обычная интерстициальная пневмония).
•  Неспецифическая интерстициальная пневмония.
•  Респираторный бронхиолит в сочетании с интер

стициальной болезнью легких.
•  Десквамативная интерстициальная пневмония.
•  Криптогенная организующаяся пневмония.
•  Острую интерстициальную пневмония.
Редкие ИИП:
•  Лимфоидная интерстициальная пневмония.
•  Идиопатический плевропаренхимальный фибро- 

эластоз легких
Неклассифицируемые ИИП.
При обычной интерстициальной пневмонии диф

фузный фиброз вызывает перестройку паренхимы лег
ких, поверхность легких становится мелкобугристой, 
внутри ткани образуются соты (рис.1 -  этот и другие

рисунки к статье см. на специальной цветной вставке 
журнала -  прим. ред.). Микроскопически в ткани видны 
формирующиеся фибробластические фокусы, происхо
дит пролиферация альвеолоцитов II типа и миоцитов в 
интерстиции. Для этой формы ИФА характерна мозаич
ность изменений, когда участки поражения (деструкции) 
располагаются субплеврально, парасептально и/или пе- 
риваскулярно и чередуются с относительно неизменен
ными участками легочной ткани (рис.2).

Гистологические признаки обычной интерстици
альной пневмонии:

«Большие» признаки [2]:
•  фиброз;
•  очаговое вовлечение паренхимы легкого преиму

щественно в подплевральных/парасептальных зонах;
•  фибробластические фокусы (рис. 3.);
•  минимальное интерстициальное хроническое вос

паление;
•  при прогрессировании -  формирование «сото

вых» изменений (рис.4).
«Малые» (вторичные) признаки:
•  внутриальвеолярное скопление макрофагов;
•  фолликулярная гиперплазия;
•  гиперплазия/гипертрофия гладких мышц (рис.5);
•  эндартериит;
•  внутриальвеолярное скопление нейтрофилов;
•  бронхиолярная и плоскоклеточная метаплазия 

эпителия, костная и жировая метаплазия интерстиция;
•  эндогенная липидная пневмония;



•  минимальные проявления плеврита, фиброза 
плевры;

•  субплевральные блебы;
•  эозинофильная инфильтрация;
•  очаговые внугриальвеолярные скопления фибрина.
Негативные признаки:
•  отсутствие неорганической пыли;
•  отсутствие гранулем;
•  отсутствие клеток Лангерганса.
Среди морфологических проявлений ОИП можно 

выделить изменения, которые соответствуют ранней и 
поздней стадии. В зависимости от стадии заболевания 
выраженность описанных выше изменений может ва
рьировать. При классической ОИП дисрегенераторные 
и фиброзные изменения обычно превалируют над вос
палительной инфильтрацией и характеризуются отложе
нием коллагена. Воспалительная инфильтрация обыч
но нерезко выражена, редко -  умеренная, представлена 
мелкими лимфоцитами, возможно с примесью плазма
тических клеток, иногда можно наблюдать скопления 
В-лимфоцитов. Миофибробластические и фибробласти
ческие фокусы представляют собой мелкие очаги остро
го повреждения с наличием фибробластов и миофибро- 
бластов с нежно окрашенным межклеточным веществом.

При исследовании ОИП описывают обострение 
процесса. Выделяют диффузное альвеолярное поврежде
ние (ДАП), бактериальное и вирусное обострение. При 
первом виде обострения имеет место сочетание картины 
ОИП и ДАП, реже -  организующейся пневмонии. ДАП 
при обострении ОИП характеризуется мозаичной карти
ной поражения легких, с утолщением межальвеолярных 
перегородок за счет фибробластов и миофибробластов 
с минимальной воспалительной инфильтрацией, выра
женной гиперплазией альвеолоцитов II типа, иногда с 
признаками апгипии, появлением гиалиновых мембран, 
фибриновых тромбов в мелких сосудах, плоскоклеточ
ной метаплазией бронхиолярного эпителия. Подобная 
картина в легких наблюдается и при вирусном пораже
нии у больных с ОИП. При бактериальном обострении 
наблюдается картина экссудативной бактериальной 
бронхопневмонии в зонах неизмененных легких (вне зон 
фиброза) [31.

При неспецифической интерстициальной пневмо
нии выявляют интерстициальное воспаление слабой или 
умеренной степени, гиперплазию альвеолоцитов II типа, 
формирование плотного или сетчатого фиброза с отно
сительной сохранностью эластического каркаса, при раз
личной степени сочетания клеточности и фиброза.

Гистологические признаки клеточного варианта не
специфической интерстициальной пневмонии [2]:

«Большие» признаки:
•  минимальное/умеренное интерстициальное хро

ническое воспаление;
•  диффузное вовлечение паренхимы легкого;
•  сохранение альвеолярной архитектоники (рис. 6).
«Малые» (вторичные) признаки:
•  минимальное внутриальвеолярное скопление ма

крофагов;

•  фолликулярная гиперплазия;
•  организующаяся пневмония;
•  перибронхиолярный фиброз;
•  минимальные проявления плеврита;
•  гиперплазия альвеолоцитов II типа;
•  очаговые внугриальвеолярные скопления фибрина.
Негативные признаки:
•  выраженный интерстициальный фиброз;
•  отсутствие неорганической пыли;
•  отсутствие выраженной эозинофильной инфиль

трации;
•  отсутствие микроорганизмов.
Гистологические признаки фиброзного варианта не

специфической интерстициальной пневмонии
«Большие» признаки:
•  минимальное/умеренное интерстициальное хро

ническое воспаление;
•  диффузно! вовлечение паренхимы легкого;
•  минимальное/умеренное нарушение альвеоляр

ной архитектоники;
•  различная степень выраженности интерстициаль

ного фиброза (рис.7);
•  отсутствие/редко встречающиеся фибробластиче

ские фокусы.
«Малые» (вторичные) признаки:
•  внутриальвеолярное скопление макрофагов;
•  фолликулярная гиперплазия;
•  организующаяся пневмония;
•  бронхиолярная и плоскоклеточная метаплазия 

эпителия, костная и жировая метаплазия интерстиция 
(менее выраженные, чем при ОИП);

•  гиперплазия/гипертрофия гладких мышц;
•  эндартериит;
•  минимальные проявления плеврита, фиброза 

плевры;
•  гиперплазия альвеолоцитов II типа;
•  очаговые внугриальвеолярные скопления фибрина.
Негативные признаки:
•  отсутствие неорганической пыли;
•  отсутствие гранулем;
•  отсутствие выраженной эозинофильной инфиль

трации;
•  отсутствие микроорганизмов;
•  отсутствие клеток Лангерганса;
•  отсутствие/редко встречающиеся «сотовые» из

менения.
Следует, однако, помнить, что неспецифическая ин

терстициальная пневмония может быть не только крип
тогенной (ндиопатической), но и быть ассоциирована с 
другими заболеваниями, а также развиваться вследствие 
экзогенных воздействий

Этологические факторы неспецифической интер
стициальной пневмонии:

•  болезни соединительной ткани (особенно систем
ная красная волчанка, полимиозит, дерматомиозит, скле
родермия, синдром Сьегрена, ревматоидный артрит);

•  лекарственные болезни (особенно нитрофураны, 
амиодарон);
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•  ингаляции органической пыли (гиперсенситнв- 
ный пневмонит);

•  медленно разрешающееся острое повреждение 
легких;

•  неадекватные биопсии при обычной интерстици
альной пневмонии и облитерирующем бронхиолите с ор
ганизующейся пневмонией;

•  идиопатические. [3].
Диагноз идиопатической неспецифической интер- 

стицильаной пневмонии может быть установлен только 
лишь при исключении вышеописанных факторов.

Для респираторного бронхнолита в сочетании с ин
терстициальной болезнью легких характерно скопление 
бурых альвеолярных макрофагов в просвете бронхиол, 
альвеолярных ходов, альвеол (рис.8). Имеет место сла
бо выраженный бронхнолярный фиброз и инфильтрация 
стенок бронхиол гистиоцитами и лимфоцитами, встреча
ются гиперплазия альвеолоцитов II типа и очаги эмфизе
мы легких.

Гистологические признаки респираторного бронхи- 
олита [2]:

«Большие» признаки:
•  бронхоцентричное скопление макрофагов;
•  минимальный бронхнолярный фиброз и хрониче

ское воспаление;
•  бурая цитоплазма макрофагов.
«Малые» (вторичные) признаки:
•  сопутствующая центр ил обулярная эмфизема.
Негативные признаки:
•  отсутствие вовлечения ацинусов;
•  отсутствие «сотовых» изменений.
Для дескваматнвной интерстициальной пневмонии 

характерно однообразное вовлечение паренхимы легких. 
При этом имеет место скопление большого числа альве
олярных макрофагов с примесью альвеолоцитов II типа 
внутри полостей альвеол, пролиферация альвеолоцитов 
II типа в стенке, слабое или умеренно выраженное фибро
пластическое утолщение межальвеолярных перегородок 
(рис.9). В интерстиции межальвеолярных перегородок 
возможна слабо выраженная лимфоидная инфильтрация 
с примесью плазматических клеток, иногда наблюдается 
очаговое скопление эозинофилов. Возможно развитие 
очаговой эмфизема легких.

Гистологические признаки дескваматнвной интер
стициальной пневмонии [2]:

«Большие» признаки:
•  равномерное вовлечение паренхимы легкого;
•  выраженное скопление макрофагов;
•  бурая цитоплазма макрофагов.
«Малые» (вторичные) признаки:
•  минимальный/умеренный интерстициальный фиброз;
•  минимальная фолликулярная гиперплазия;
•  часто небольшая эозинофильная инфильтрация;
•  сопутствующая центр ил обулярная эмфизема.
Негативные признаки:
•  отсутствие «сотовых» изменений;
•  отсутствие фиюробластических фокусов;
•  отсутствие эозинофильных микроабсцессов;

•  отсутствие неорганической пыли;
•  отсутствие гранулем.
Для криптогенной организующейся пневмонии (об- 

литерирующего бронхнолита с организующейся пневмо
нией) характерно наличие организующейся пневмонии 
с отложением фибрина в просветах альвеол и образова
нием телец Массона (рис. 10), иногда с формированием 
эндобронхиолярных полипов. Имеет место интерстици
альная инфильтрация, пролиферация альвеолоцитов П 
типа, в отдельных участках наблюдается небольшое чис
ло альвеолярных макрофагов в просветах части альвеол.

Гистологические признаки криптогенной организу
ющейся пневмонии [2]:

Очаговое распределение:
•  организующихся фнбробластических пробок в 

бронхиолоцентричных зонах;
•  +/- облитерирующий бронхи олит;
•  минимальное/умеренное нарушение альвеоляр

ной архитектоники;
•  минимальное хроническое интерстициальное вос

паление;
•  отсутствие/редко встречающиеся фибробластиче

ские фокусы.
Негативные признаки:
•  отсутствие выраженной эозинофильной инфиль

трации;
•  отсутствие выраженного интерстициального фи

броза.
Патогистологические изменения при острой ин

терстициальной пневмонии сходны с изменениями при 
диффузном альвеолярном повреждении. Эго - быстро 
прогрессирующая форма интерстициальной пневмонии, 
характеризующаяся однообразной двусторонней морфо
логической картиной в легких (рис.11).

Гистологические признаки острой интерстициаль
ной пневмонии [2]:

«Большие» признаки:
•  диффузные мономорфные изменения;
•  диффузное утолщение межальвеолярных перего

родок за счет инфильтрации или фиброза;
•  гиалиновые мебраны (экссудативная фаза)
•  организующаяся пневмония (фаза организации).
Негативные признаки:
•  отсутствие гранулем, абцессов и некрозов;
•  отсутствие инфекции;
•  отсутствие выраженной эозинофильной инфиль

трации.
При лимфоидной интерстициальной пневмонии 

имеет место выраженная лимфоидная инфильтрация с 
примесью плазматических клеток в интерстиции, ме
жальвеолярных перегородках с частым образованием 
лимфоидных фолликулов, гиперплазия альвеолоцитов П 
типа, обнаруживают небольшое число альвеолярных ма
крофагов в просвете альвеол (рис. 12). Характерна также 
структурная перестройка легочной ткани, включая фор
мирование кист, могут встречаться единичные грануле
мы без центральных некрозов. Некоторые авторы отно
сят эту форму к диффузным л им фомам [4].



Идиопатический плевропаре нхимальный фиброэ- 
ластоз характеризуется развитием фиброза висцеральной 
плевры, преимущественно в верхних долях, при этом 
наблюдают скопления извитых коротких, как правило, 
дезориентированных эластических волокон (рис. 13). 
Этот фиброз распространяется на прилежащие альвеолы. 
Переход от утолщенных за счет фиброза межальвеоляр
ных перегородок к неизмененным альвеолам может быть 
достаточно резким. Гистологические изменения при этой 
форме ИФА, как правило, гомогенны в отличие от ОИП.
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