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АД артериальное давление
АТФ — аденозинтрифосфорная кислота (аденозинтрифосфат)
БАВ — биологически активные вещества
БАЛ бронхоальвеолярный лаваж
ГБО — гипербарическая оксигенация
ГЧЗТ — гиперчувствительность замедленного типа
ГЧН Т  — гиперчувствительность немедленного типа
ДН — дыхательная недостаточность
Д Н К  — дезоксирибонуклеиновая кислота
Д О  — дыхательный объем
Ж Б А Л  — жидкость бронхоальвеолярного л ав аж а
Ж Е Л  — жизненная емкость легких
ИВЛ — искусственная вентиляция легких
ИДС — иммунодефицитное состояние
КОС — кислотно-основное состояние
КТ — компьютерная томография
ЛА — легочная артерия
Л Г  — легочная гипертензия
Л Д Г  — лактатдегидрогеназа
Л Ф К  — лечебная физкультура
МКК — малый круг кровообращения
МВЛ — максимальная вентиляция легких
МОД — минутный объем дыхания
МРС-А — медленно реагирующая субстанция анафилаксии
НЗЛ — неспецифические заболевания легких
ОДН  — острая дыхательная недостаточность
ОЕЛ — общая емкость легких
ООЛ — остаточный объем легких
ОРВИ — острая респираторная вирусная инфекция
ОФВ - объем форсированного выдоха
11Г — простагландин (ы)
РБТЛ — реакция бласттрансформации лимфоцитов
РДСВ — респираторный дистресс-синдром взрослых
РД С Н  — респираторный дистресс-синдром новорожденных
РНК — рибонуклеиновая кислота
РОК — реакция розеткообразования
РИГА — реакция пассивной гемагглютинации
РСК — реакция связывания комплемента
РСП Б — реакция специфического повреждения базофилов
РТЛМ — реакция торможения миграции лейкоцитов
СП — спонтанный пневмоторакс
Ф В Д — функция внешнего дыхания



Ф Ж Е Л  — форсированная Ж Е Л
ф О Е  — функциональная остаточная емкость
ХАГ — хронический активный гепатит
ХНЗЛ — хронические Н ЗЛ
Ц В Д  — центральное венозное давление
Ц И К  — циркулирующие  иммунные комплексы
ЦНС — центральная нервная система
Ч Д  — частота дыхания
« ,И П  — альфа-1-ингибитор протеаз
DL — диффузионная емкость легких
fg — иммуноглобулин (ы)
MIF — фактор торможения миграции
Рао, — парциальное напряжение кислорода в артериальной крови
Рдо, — парциальное напряжение кислорода в альвеолах
Расо,,
р  — парциальное напряжение углекислоты



Часть АЛЛЕРГИЧЕСКИЕ  
, И ИДИОПАТИЧЕСКИЕ ИЗМЕНЕНИЯ  
1 В ЛЕГКИХ. САРКОИДОЗ

Г л а в а  I

А Л Л ЕРГИ Ч ЕС К И Е ЗА БО Л ЕВА Н И Я  ЛЕГКИ Х

В последние десятилетия отмечается  значительный 
рост числа больных с аллергическими заболеван иям и  бронхоле
гочного ап п арата .  С одной стороны, это обусловлено тем, что 
легкие контактируют с большим количеством аллергенов органи
ческой и неорганической природы, содерж ание  которых в окру
ж аю щ ей среде постоянно увеличивается . Д ругой  причиной 
является  чрезвы чайн ая  активность органов ды хания  в иммуноло
гическом отношенииУЛимфоидные о б р азо ван и я  верхних ды хатель
ных путей, бронхоассоциированная  лим ф оидная  ткань, секретор
ные иммуноглобулины ( Ig ) ,  система альвеолярны х макроф агов , 
высокая метаболическая  активность легких в отношении р азл и ч 
ных пептидов и биологически активных веществ (БА В ) со став 
ляют основу местных защ итны х реакций бронхолегочного а п п а 
рата и позволяю т легким отвечать  на п овреж даю щ ее воздействие 
антигенов развитием разнообразны х патологических процессов — 
альвеолитов, гранулематозов, васкулитов, бронхиальной астмы и 
др. [Сильвестров В. П., Бакулин М. П., 1987].

В табл . 1.1 приведена современная классиф икация  интерсти
циальных легочных заболеван ий [Reinolds Н. Y., 1984 |,  которые 
имеют определенные этиологические и патоморфологические р а з 
личия. Нередко они могут сочетаться  с пораж ением  воздухопро
водящ их путей — бронхиальной астмой. Н есмотря на подчас оди
наковые этиологические факторы, существую т четкие различия  
в клинической картине, механизмах развития, диагностических 
и терапевтических подходах, что позволяет  р ассм атр и вать  эти з а 
болевания как  самостоятельные в нозологическом отношении.

В данной главе  рассмотрены аллергические пораж ен ия  а л ь 
веол и интерстиция легких — экзогенные аллергические альвео- 
литы, легочные эозинофилии, лекарственны е пневмопатии.

ЭКЗОГЕННЫЕ АЛЛЕРГИЧЕСКИЕ АЛЬВЕОЛИТЫ

Экзогенные аллергические альвеолиты (син.: гиперчувстви- 
тельный пневмонит, экзогенный аллергический бронхиолоальвео- 
лит, интерстициальный гранулем атозны й альвеолит) п редставля
ют собой группу заболеваний, вызы ваемы х интенсивной и про
должительной ингаляцией антигенов органических и неорганиче-



Т а б л и ц а  1.1 

Классификация интерстициальных легочных заболеваний

Название заболеванияХарактер
легочного

повреждения

Интерстициальное вос
паление и фиброз: 

без образования гра
нулем

с образованием грану
лем

причина известна

Асбестоз, дымы и газы, 
лекарства (антибиотики, 
химионрепараты), радиа
ция, опухоли {лимфан
гит), сердечная недоста
точность, аепирационная 
пневмония

Экзогенные аллергиче
ские альвеолт ы Ігипер- 
чувствительные пневмо- 
ниты), бериллиоз, сили
козы, микобактериальная 
и грибковая инфекция

причина неизвестна

Идиопатический фнбрози- 
рующий альвеолит, диф
фузные болезни соедини
тельной ткани, гемосиде
роз, синдром Гудпасчера, 
легочный альвеолярный 
протеиноз, анкилозирую- 
щий спондилоартрит, лим
фоцитарное инфнльтратнв- 
ное заболевание, легочная 
эозниофилия (синдром 
Леффлера)
Саркоидоз, гистиоцитоз X 
(эозинофильные грануле
мы), гранулематозный 
васкулит, гранулематоз 
Вегенера, лимфоматоид- 
ный гранулематоз, аллер
гический гранулематоз 
(синдром Чарджа — 
Штраусса)

ских пылей и характеризую щ и хся  аллергическим диффузным 
пораж ением  альвеолярны х и интерстициальных структур легких.

Я в л я я с ь  самостоятельными в нозологическом  отношении , эти 
заболеван ия  характеризую тся  следующими общими признаками.

1. Воспалительный процесс локализуется  в альвеолах  и ин- 
терстиции легких, а не в воздухопроводящ их путях, которые 
обычно пораж аю тся  при бронхиальной астме. Р азличие  это в а ж 
но, т ак  как  Ig E -опосредованный астматический синдром может 
сопутствовать развитию  альвеолит#. Системные пораж ен ия и 
лим ф аденоп ати я, типичные для  саркои доза , при этих за б о л е в а 
ниях не встречаются.

2. Гистологически повреж денные участки легкого состоят из 
полинуклеарных и мононуклеариых инфильтратов  (преимущ ест
венно Т-лимфоциты и активированны е м акр о ф аги ) ,  характерны х 
саркоидоподобных гранулем. Процесс зав ер ш ается  развитием 
интерстициального фиброза .

3. Возникновение этой группы болезней связан о  с развитием 
иммунокомплексных (III  тип) и клеточно-опосредованных 
(IV тип) а ллергических  реакций, тогда как атопические  I g E -за- 
висимые механизмы для экзогенных аллергических альвеолитов 
не характерны.



Э т и о л о г и я

И звестно множ ество этиологических ф акторов , способных 
вы зы вать экзогенные аллергические альвеолиты (табл. 1.2). Их 
можно разделить  на три группы: 1) микроорганизмы (бактерии, 
грибы, простейшие) и продукты их жизнедеятельности (белки, 
глико- и липопротеиды, полисахариды, ферменты, эндотоксины);
2) биологически активные субстанции ж ивотного и раститель
ного происхождения; 3) низкомолекулярные соединения и меди
каментозные препараты.

Антигенные субстанции, обусловливаю щ ие развитие экзоген-

Т а б л и ц а 1.2

Этиологическая классификация экзогенных аллергических альвеолитов

Этиологический ф актор Источник Название болезни

Термофильные бактерии: 
Micropolyspora faeni 
Thermoactinomyces vul 
garis
M.faeni, T.vulgaris 

T.sacchari
T.vulgaris, T. Candidas 
M.faeni 

Другие бактерии:
Bacillus subtiiis

B.sereus
Criptococcus

Acarilamoeba

neoformans

Бактериальные продукты: 
эндотоксины
гликопептиды Streptomy- 
ees verticillus 
Streptom yces olivaceus

Истинные грибы: 
Cryptostrorna corticate 
Aspergillus clavatus

Anreobasidium pullulans 
Graplmim sp.
Mucor stolonifer

Sitophilus granerius

Penicilliurn caseii 
P. frequentans

Опоры аспергилл 
Irichosporon cutaneum

Заплесневелое сено 
Заплесневелое зерно

Компакт для выращи
вания грибов 
3 а ш/есневел ы и тростнн к 
Нагретые водные источ
ники. кондиционеры

Вода, содержащая де
тергенты
Водные резервуары 
Сезонное загрязнение 
атмосферы
Водные резервуары 
(бассейны)

Хлопковая пыль 
Блеомицин

Соломенные крыши

Заплесневелая кора 
Заплесневелый солод, 
ячмень
Заплесневелые опилки 
секвойи
Заплесневелая шелуха 
паприки
Зараженная долгоноси
ком пшеничная мука 
Сырная плесень 
Заплесневелая пробко
вая пыль
Водные резервуары 
Птичий помет

Легкое фермера 
Легкое зериоводов

выращивающихЛегкое 
грибы 
Багассоз
Легкие банщика, легкие 
утопленника

Легкие производителей 
детергентов 
Легкие утопленника 
Летний тип альвеолита

Легкие утопленника, лег
кие владельцев бассей
нов

Биссиноз
Экзогенный аллергиче
ский альвеолит 
Легкое жителей Новой 
Г виней

Легкие рубщиков клена 
Легкие изготавливаю
щих солод
Секвойоз (легкие рубщи
ков секвойи)
Пневмония обрабатыва
ющих паприку 
Легкое мукомолов

Легкое сыроделов 
Сабероз

Аспергиллез 
Легкое птицеводов



П р о д о л ж е н и е

Этиологический фактор

Животные белки:
белки птиц (сыворотка,
экскреты)
перо птии

белки рыбы

крысиная моча и сыво
ротка
гипофиз, свиной, бычий

шерсть животных 
белки молока

Растительные пыли: 
рисовая пыль

экстракт конопли (пыль)

экстракт кофейных зерен 
(пыль)

Низкомолекулярные соеди
нения: диизоцианат, триме- 
литиковый ангидрид, соли 
тяжелых металлов (золото 
и др.)
Лекарственные препараты: 
интал, антибиотики, нитро- 
фураны, антиметаболиты, 
антимитотические препара
ты

Источник

Голуби, попугаи

Куры, утки, индюки

Рыбная мука

Крысы

Адиурекрин

Шкуры животных 
Молоко

Рисовая пыль 

Производство пеньки 

Кофейные плантации

Н а зв а н и е  болезни

Легкое птицеводов

Легкое рабочих птице
фабрик
Легкое работающих с 
рыбной мукой 
Легкое содержателей 
грызунов
Легкое нюхающих ади
урекрин
Легкое скорняка 
Альвеолит, вызванный 
молоком

Болезнь шлифовальщи
ков риса
«Пеньковая» лихорадка 
(каннабиоз)
Болезнь рабочих кофей
ных плантаций 
Экзогенный аллергиче
ский альвеолит

То же

ных аллергических альвеолитов, имеют общ ие типичные х а р а к те 
ристики [S a lv a g g io  J. Е., De S h o zo  R. D., 1986J. Так, л ю б а я  пыль  
с размером частиц менее 5 мкм при соответствующей экспозиции 
м ожет достигать  альвеол, не о б езв р еж и в ая сь  защ итны м и м еха
низмами верхних ды хательны х путей и бронхиального дерева, 
и способна индуцировать развитие альвеолита  [Хоменко А. Г. 
и др., 1987]. *

Чтобы вы звать  повреж дение альвеол , необходимы и н гал я 
ционный путь проникновения антигена, высокие его дозы и д л и 
тельная экспозиция. Антиген долж ен быть представлен в корпус
кулярном виде (клетки) или в виде агрегированного  белка, в том 
числе в комплексе с иизкомолекулярными гаптенами. Р аств о р и 
мые антигены не вызывают  развития  альвеолита  (S a lv a g g io  J. Е., 
De Shozo R. D., 1986].

Антиген долж ен быть способен активи ровать  систему компле
мента по альтернативному пути, т. е. без вовлечения антител, 
а т а к ж е  адъю вантны м эффектом в отношении гиперчувствигель- 
ности замедленного типа (Г Ч ЗТ )  и антителопродукции. Если он



Экспозиция

Защитный
механизм

Характеристика
аллергически*

реакций

Клинический
синдром

Аллергическая 
бронхиальная астма

Токсический 
синдром, вызванный 

органической 
пылью

Экзогенный аллергичесний 
альвеолит

Рис. 1.1. Типы аллергических реакций при ингаляции антигенов орга
нических пылей (схем а).
Т-л — Т-лимф оциты.  В -л  — В-Лимфоциты; O^R — метаболиты кислорода .  Одинарными 
стрелками обозначено  менее интенсивное воздействие,  двойными более интенсивное, 
пунктиром со знаком вопроса — предположительное  воздействие.

ч
не о бладает  такой активностью, альвеолит м ожет не развиться  
вопреки имевшим место длительной экспозиции и ф акту  вы явле
ния в сыворотке крови специфических преципитирующих антител. 
В подобных случаях  альвеолит м ож ет  индуцироваться  после 
введения в организм адъ ю ван та ,  например после перенесенной 
микоплазменной инфекции. В клинической практике инфекция 
часто играет роль адъ ю ван та  [M cG avin  С., 1986].

Эту характеристику потенциальных антигенов необходимо 
учитывать при проведении эпидемиологических исследований и 
прогнозировании дальнейш его  распространения экзогенных а л 
лергических альвеолитов, поскольку развитие сельскохозяйствен
ного и промышленного производства будет соп ровож даться  по
стоянным увеличением содерж ания  ингаляционных аллергенов 
и окруж аю щ ей среде.

П а т о г е н е з

П атогенез заболеван ий этой группы в н астоящ ее  время ин
тенсивно изучается. Имеются спорные, прямо противополож ные 
мнения о роли тех или иных механизмов развития  альвеолита. 
Тем не менее очевидно, что этот процесс, несмотря на его своеоб
разие, имеет аллергическую  природу и проходит стадии, х а р а к 
терные д ля  любой аллергической реакции: иммунопатологиче
скую, патохимическую, патофизиологическую [Хоменко А. Г. 
н др., 1987].

На рис. 1.1 представлены основные типы аллергических р е а к 
ций, которые могут р азвиться  при ингаляции аллергена. При



низких его концентрациях в основном н аблю дается  развитие 
I g E -зависимых атопических процессов, что клинически прояв
ляется  приступами бронхиальной астмы. Такой тип ответа на 
ингаляцию антигена не характерен  д л я  экзогенных аллергических 
альвеолитов, однако может сопутствовать ему. При высоких до
зах антигена патологический процесс в легких м ож ет р а з в и в а т ь 
ся в двух направлениях. В первом случае (без участия специфи
ческих иммунологических механизмов) формируется  токсический 
синдром, вызванный ингаляцией органической пыли. Клинически 
он проявляется  нейтрофильным пневмонитом или гриппоподоб
ным симптомокомплексом, в основе которых л е ж а т  активац ия  
системы комплемента по альтернативном у пути и стимуляция вы 
работки м акроф агам и  иейтрофильных хемотаксических ф акторов. 
Участия лимфоцитов и иммунокомплексного повреж дения не н а 
блю дается. Другим  вариантом  является  развитие экзогенного 
аллергического альвеолита, патогенетическую основу которого 
составляю т иммунологические механизмы. Иммунный ответ 
в данном случае характеризуется  как  вторичный, поскольку кон
такт  с антигеном повторяется. Следует отметить, что оба  типа 
реакций могут сочетаться  и не противопоставляю тся один д р у 
гому.

Остается  неясным, персистирует ли антиген в легочной т к а 
ни? Он м ожет ф агоц итироваться , ибо при экзогенном аллерги че
ском альвеолите в м акр о ф агах  обнаруж ены  чуж еродные тельца. 
Это м ож ет являться  причиной постоянной антигенной  стим уля
ции и поддерж ания  патологического процесса. С другой стороны, 
не исключены эффективный клиренс антигена и возмож ность 
рецидива болезни каж ды й раз  после его ингаляции [P h an  S. Н., 
T h ra l l  R. S., 1982].

Возникновение клинических симптомов болезни через 2 — 12 ч 
после ингаляции антигена, выявление специфических антител и 
циркулирую щих иммунных комплексов, нейтрофильный характер  
альвеолита в ранних ф а з а х  его развития, отлож ение иммунных 
комплексов в стенке альвеол свидетельствует в пользу иммуно
комплексного повреж дения при экзогенном аллергическом а л ь 
веолите.

О днако  в настоящ ее время циркулирую щим антителам  не 
придается такое  ведущее значение, как раньш е [F ra ley  М. L. 
et al., 1985; S ende lbach  L. E. et al., 1985J. Так, в б о льш и х  ко
личествах  они обнаруж и ваю тся  в тех случаях , когда клинические 
симптомы заболеван и я  отсутствуют. П атом орф ология  экзогенно
го альвеолита  отличается от таковой легочного повреж дения 
при феномене Артюса: в биопсийном м атери але  отсутствуют 
признаки иммунокомплексного васкулита. П оявление в ранней 
стадии болезни нейтрофильной легочной инфильтрации обуслов
лено активацией  комплемента по альтернативному, а не класси
ческому пути [Fourh ie r  Е. et al., 1985]. Более того, в эксперимен
тах  не удается  воспроизвести типичное для экзогенного а л л ер 
гического альвеолита легочное повреж дение, используя ин галя



цию антигена и гипериммунной к нему человеческой сыворотки, 
тогда как ингаляция антигена в сочетании с сенсибилизирован
ными клетками лимфатических узлов приводит к развитию  типич
ного гиперчувствительного пневмонита.

Л им ф оцитарны й характер  альвеолита  с активацией Т-лимфо- 
цитов и альвеолярны х м акроф агов , местной продукцией лимфо- 
кинов (ф актор торм ож ения миграции — M IF , бластогенный ф а к 
тор и др .)  служ ит  доказательством  роли Г Ч З Т  в развитии  з а б о 
левания. Это п одтверж дается  и эффективностью  в эксперименте 
таких профилактических мероприятий, как  предварительное у д а 
ление вилочковой железы , применение глюкокортикостероидов, 
антилимфоцитарной или анти м акроф агальн ой  сыворотки.

В лабораторны х моделях гиперчувствительного пневмонита 
исследовали содерж ание  различны х субпопуляций лимфоцитов 
в жидкости бронхоальвеолярного  л а в а ж а  ( Ж Б А Л ) .  О бнаруж ено  
преобладание фракции Т-супрессоров [S a lv a g g io  J. Е., De Sba-  
zo R. D., 1986]. Эти данные подтверж даю тся  результатам и ис
следования Ж Б А Л  больных, вы здоравли ваю щ и х  от экзогенного 
аллергического альвеолита  [Sem enzo to  G. et al., 1986]. В таких 
случаях  не отмечалось хронизации процесса, а повторная инга
ляция  антигена не приводила к рецидиву болезни (феномен д е 
сенсибилизации). В то ж е  время при нормальном соотношении 
хелперов и супрессоров в Ж Б А Л  течение болезни было рециди
вирующим, а среди Т-лимфоцитов вы являлись  клетки, несущие 
антигены гистосовместимости II класса  (H L A -D R ) и маркеры 
активированных клеток (M LR 1— 3).  Приведенные данные поз
воляют предположительно  говорить о значении наруш ения  рав  
новесия между Т-хелперами и Т-супрессорами в патогенезе ги- 
иерчувствительного пневмонита [Keller R. Н. et al., 1984]. Как 
известно, в лсц<усе DR находятся  1г-гены, от которых зависит 
сила иммунного ответа. Они вы являю тся  у каж дого  второго боль
ного экзогенным аллергическим альвеолитом типа «легкое голу
беводов», тогда как в контрольной популяции —  только в 17 % 
|Х ом енкоА . Г. и др., 1987]. Таким образом , об наруж ени е  у че

ловека антигена гистосовместимости HLA-DR мож ет служ ить 
указанием  на неж елательность его контакта с голубями.

Установлено такж е , что чувствительные к циклофосфамиду 
Т-супрессоры регулируют развитие легочных гранулем: цикло- 
ф осф ам ид  не подавляет  гранулематозны й пневмонит, а значи- 
юльно стимулирует его. Этот процесс, по-видимому, генетически 
^ т е р м и н и р о в а н  [S a lv a g g io  J. Е., De S n a z o  R. D., 1986]. Степень 
образован ия  гранулем св язан а  с локусом тяж елой  цепи имму
ноглобулинов ( Ig H ) .  Больш инство  экспериментальных мышей, 
отвечаю щ их на ингаляции аллергена  развитием  гиперчувстви- 
іельного пневмонита, наследуют I g H -гаплотип. Ф ормирование 
анергии (д есенсибилизации)  также с в я за н о  с Ig H -комплексом.  
П редполагается , что клетки, опосредую щ ие анергию, являю тся  
м акроф агам и .

Таким образом , появляется  все больш е д о казательств  того,



что недостаточно вы сокая активность антигенспецифичных су
прессорных клеток приводит к хроническому гранулематозному 
воспалению легочной ткани при ингаляции антигена. Современ
ные представления об иммунопатологических процессах, опреде
ляю щ их развитие экзогенного аллергического альвеолита, ил
лю стрирует рис. 1.2.

Легочное повреждение инициируется ингаляцией массивных доз антигена 
органической пыли. Неспецифическая начальная активация комплемента по аль
тернативному пути обеспечивает выработку необходимых факторов, усиливающих 
сосудистую проницаемость и хемотаксис нейтрофилов (нейтрофильный характер 
альвеолита), а также активацию макрофагов. В результате этого выделяется 
большое количество лнзосомальных ферментов и метаболитов кислорода, что 
ведет к повреждению тканей. Выработка интерлейкина-1 способствует экспансии 
лимфоцитарной популяции. За счет продукции интерлейкина-2 и представления 
лимфоцитам антигена, связанного с макрофагами, формируется местный специ
фический В-клеточный ответ. В результате образования иммунных комплексов 
и связывания ими комплемента наблюдается специфическая активация макрофа
гов. Поскольку процесс локализован альвеолярными структурами, иммунокомн- 
лексный васкулит при этом не развивается. Повторная экспозиция антигена 
приводит к формированию клеточных реакций ГЧЗТ. Сенсибилизированные 
Т-лимфоциты продолжают выделять интерлейкин-2, что сопровождается дальней
шей экспансией лимфоцитарной популяции (лимфоцитарный альвеолит). Под 
влиянием генетических факторов Т-супрессоры (а возможно, и макрофаги) моду
лируют степень легочного гранулематозного процесса.

С хема развития  фиброза  легких при экзогенном аллерги че
ском альвеолите  представлена на рис. 1.3.

В патохимической стадии аллергического легочного повреждения, вызван
ного ингаляцией антигена, большое значение имеют реактивные метаболиты 
кислорода, генерирующиеся фагоцитирующими клетками — макрофагами и ней- 
трофнлами. Активность аитиоксидантных систем при этом подавляется. В итоге 
наблюдается деструкция пневмоцитов I типа и базальных мембран (дескваматив- 
ная пневмония). Образующиеся при этом лейкотриены и проста гланди мы (ПГ) 
регулируют интенсивность воспалительной реакции. Другим повреждающим фак
тором являются выделение протеаз, особенно коллагеназы и эластазы. и инак
тивация их ингибиторов, что способствует разрушению соединительнотканного 
матрикса легких. Вместе с тем этот процесс стимулирует активность фибро- 
бластов и фиброзообразование. Следует подчеркнуть модулирующую роль альвео
лярных макрофагов в обмене коллагена. Наряду с коллагеназой и ее ингибито
рами они секретируют фибропектин и другие фиброгенные факторы, в частности 
фактор, способствующий росту фибробластов [Kovacs Е. J., Kelley J., 1984; 
Welgus Н. G. et al., 1986). В результате этого наблюдается активация фиброблао- 
тов и клеток, похожих на гладкомышечные, — неофибробластов [Reynolds Н. Y., 
1986; Ward Р. А., 1986). В итоге избыточная продукция коллагена III типа, глю- 
козаминогликанов и других продуктов соединительнотканного матрикса ведет 
к фиброзированию интерстиция легких [Ragliu G. et al., 1985; Tryka A. F., 
1985). Показано, что этот процесс может приостанавливаться гиперплазией 
пневмоцитов II типа [Hunninghake G. W., Bedell G. W., 1984).

В озмож но, что при  длительном течении экзогенного ал л ер ги 
ческого альвеолита  и частой экспозиции больш их доз аллергена 
происходит  постоянное повреж дение пневмоцитов  I типа, а реэ- 
пителизация пневмоцитов II типа наруш ена, в результате  чего 
в легких преобладаю т процессы ф иброзообразовани я . П о я в л яю т 
ся данны е об участии Т-лимфоцитов в этих реакциях. Так, н а зн а 
чение животным циклоспорина А — преп арата , подавляю щ его
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Рис. 1.2. Иммунологические механизмы развития экзогенного аллерги
ческого альвеолита (схема) [Sa lvaggio  J. Е., De S haro  R. D., 1986]. 
Объяснение в тексте.
И - 1 — интерлейкин-I ; И-2  интерлейкин-2.
С трелками  обозначено активирующ ее воздействие.

Т -зависим ы е им м унны е р еакции , п р ивод ило  к сниж ению  содер
ж ан и я  общего легочного оксипролина и степени ф иброза  легких 
в эксперименте на моделях [Sende lbach  Z. Е., 1985].

Рис. 1.3. Механизмы повреждения легочных структур при экзогенном 
аллергическом альвеолите (схема) [Reynolds Н. Y., 1986|. Объяснение 
н тексте.
Одинарными стрелками обозначено  активирую щ ее воздействие,  двойными —  п о в р е ж д а 
ющее.
\  антиген; Н — нейтрофил; AM — альвеолярны й макроф аг ;  ПН I — пневмоцит 1 типа; 
П Н - 2 — пневмоцит II типа;  ЭН — эндотелий капилляров;  ГМ — гладкомы ш ечные  клет
ки (н е о ф и б р о б л ас ты ) ; Ф Б  — фибробласты ; Ф Н — фибронектин; Ф Р  — ф а ктор  роста 
ф ибробластов ;  НХФ — нейтрофнльный хемотаксическнй ф актор ;  И-1 — и нтерлейкин-1, 
11-2 — интерлейкин-2.



В заклю чение следует отметить, что представленная  патоге
нетическая концепция экзогенного аллергического  альвеолита  
имеет во многом гипотетический характер  и требует эксперимен
тального  и клинического подтверж дения. Тем не менее она позво
ляет  вы работать  определенные критерии диагностики и подходы 
к терапии этой группы легочных заболеваний.

П а т о м о р ф о л о г и я

И нтерстициальные заболеван ия  легких независимо от их этио
логии характеризую тся общими патомофологическими п р и зн ак а 
ми: повреждением альвеолярны х и эндотелиальных клеток, вас- 
кулитом, мононуклеарной и (или) полинуклеарной инфильтрацией 
интерстициальной ткани и альвеолярн ы х структур легких, о б р а 
зованием саркоидоподобных гранулем, интерстициальным ф ибро
зом. К аж д о е  за б о лева н и е  из этой группы может х ар ак тер и зо 
ваться  различными сочетаниями перечисленных признаков. Хотя 
морфологическая картина экзогенного аллергического альвеоли 
та весьма характерна , она лиш ена специфических особенностей. 
Это обусловливается  т а к ж е  тем, что в зависимости от ф азы  з а б о 
л евания  она м ож ет меняться. В начальной, острой, ф а зе  типичны 
признаки поверж дения альвеоцитов, микрососудов, а т а к ж е  экс
судативн ая  инфильтрация интерстиция и альвеол; при  рецидивах 
болезни вы являю тся  гранулем атозны е изменения, а в хрониче
ской стадии — интерстициальный фиброз. В связи с этим патоло
гическая вериф икация д иагноза  не имеет такого  реш аю щ его з н а 
чения, как в случае других болезней.

П овреж дение альвеолярного  эпителия в острой ф азе  экзоген
ного аллергического альвеолита  заклю чается  в дистрофии и слу- 
щивании пневмоиитов I типа (д есквам ати вн ая  пневмония). С ле
дует отметить, что в настоящ ее время т а к а я  реакция  легочной 
ткани считается стереотипной в ответ на множ ество п о в р еж д а
ющих агентов [З ах ар о в  Е. Ф., 1984; H en d erso n  D. W., 1984]. 
Д есквам ати вны е изменения сочетаются с деструкцией базальн ой 
мембраны, инфильтрацией интерстиция нейтрофилами и лимфо^ 
цитами, вы раж енной экссудацией в просвет альвеол вплоть до. 
развития  отека легких. Р азвитие  этих симптомов связано  такж е 
с повреждением эндотелия кап илляров  и высокой сосудистой 
проницаемостью, обусловленными активацией комплемента по 
альтернативному пути. Вопрос о развитии иммунокомплексного 
васкулита  при экзогенном аллергическом альвеолите окон чатель
но не решен. Часть исследователей считаю т ведущим именно 
такой механизм разви ти я  гиперчувствительного пневмонита 
[Reynolds Н. Y., 1984]. О днако  п оявляется  все больш е сообщ е

ний о том, что изменения сосудов в острой ф азе  альвеолита це 
являю тся  типичными иммунокомплексными (феномен А ртю са),  
поскольку не обнаруж ено  отлож ения  иммунных комплексов 
в стенке сосудов, а т а к ж е  отсутствует феномен потребления комп
лемента, характерны й д ля  такого  рода реакций [B arr io s  R. et al.,



1986; S a lv a g g io  J. E., De S h azo  R. D. 1986]. Нейтрофильный ха
рактер инфильтрации в ранней стадии болезни  т а к ж е  свидетель
ствует об активации комплемента по альтернативном у пути.

В подострой ф азе  вы раж енность признаков повреж дения со
судов и явлений экссудации значительно уменьш ается , ф орм иру
ются саркоидоподобные гранулемы. М акроскопически они имеют 
вид милиарных узелковых образован ий  легких, что нередко слу
ж ит причиной диагностики милиарного туберкулеза . Отсутствие 
творожистого некроза позволяет морфологически четко д и ф ф е 
ренцировать эти заболеван ия . Гранулемы состоят из м а к р о ф а 
гов, эпителиоидных и лимфоидных клеток, могут встречаться  и 
плазматические клетки. По сравнению с такими при саркоидозе  
они более мелкие, не имеют четких границ, не подвергаю тся 
гиалинизации и локализую т ся  в интерстиции или внутриальвео- 
лярно, в то время как для  саркои доза  типична их периброн- 
хиальная  или п ери васкулярн ая  л о кал и зац и я .  О тсутствие грану
лематозного  процесса в лимфатических узлах  корней легких 
и средостения позволяет с очевидностью отличить экзогенный 
аллергический альвеолит от саркои доза . Факт обн аруж ен и я  гра- 
нулематоза в биоптате ткани легкого позволяет исключить идио- 
патический фиброзирую щ ий альвеолит |Reynolcls Н. Y., 1984]. 
В этой стадии болезни наряду с образованием  саркоидоподобных 
гранулем характерны инфильтративные процессы. В интерсти
циальной ткани и внутриальвеолярно располагаю тся  скопления 
лимфоцитов (лимфоцитарный альвеоли т),  активированны х м ак
роф агов  и фибробластов. Х арактерны  гиперплазия и пролиф е
рация пневмоцитов II типа, что мож ет иметь больш ое значение 
в регуляции процессов ф иброзирования.

В хронической стадии гиперчувствительных пневмонитов на 
блю дается  разрастан и е  соединительной фиброзной ткани в интер
стиции легких (фиброзирую щ ий альвеолит ).  Формируются вто
ричная рубцовая  эмф изема легких, кистозные изменения. Л егкое 
приобретает сотовидное строение, и картина практически не отли
чима от таковой идиопатического ф иброзирую щ его альвеолита. 
М ож ет встречаться остаточная меж уточная л и м ф о ц и тар н ая  ин
ф ильтрация , но гранулем атоза  уж е нет. Среди популяции клеток 
преобладаю т альвеолярны е м акроф аги  и нейтрофилы (нейтро
фильный альвеолит),  что подтверж дается  т а к ж е  исследованием 
Ж Б А Л  у больных.

Как уж е сказано , м орфологическая  вериф икация  диагноза  
экзогенного аллергического альвеолита необязательна , поскольку 
нет специфических патогистологических его признаков. И сследо
вание биоптатов легочной ткани имеет значение д ля  д и ф ф ер ен 
циации от других гранулематозны х процессов в легких, в первую 
очередь от туберкулерза  и саркоидоза .

К л и н и к а

В клинической кархино .а к з ешеш ш х —алл&вгических альвеоли- 
тов различаю т острую, р іщ острую  и ісронииескую сгадии заб о ле 



вания [Кокосов А. Н., Борисенко Л . А., 1987; Boyd G., 1986; 
F ink J. N.. 1986].

О страя  форма разви вается  через 4 — 12 ч после контакта 
больного с аллергеном . Отмечаются озноб,  повышение тем п ера
туры тела, каш ель, оды ш ка, тош нота, миалгии и артралгии , 
т. е. гриппоподобный синдром. Д ругими вариантам и  являю тся  
пневмониеподобный (при аускультации в легких выслушиваю тся 
крепитация и в лаж н ы е хрипы, при рентгенологическом исследо
вании определяю тся интерстициальные инфильтраты ) и бронхи- 
тический (сухой непродуктивный каш ель, сопровож даю щ ий ся  
экспираторной одышкой и сухими рассеянными хрипами в легких) 
синдромы. В периферической крови характерен  нейтрофильный 
лейкоцитоз. При исследовании функции внешнего ды хания (Ф В Д ) 
вы является  как рестриктивный, так  и обструктивный тип д ы х а
тельной недостаточности (бро н х и о л о ал ьвео л и т) , могут регистри
роваться  наруш ения диффузионной способности и вентиляцион- 
но-перфузионных отношений, приводящ ие к снижению н а п р яж е 
ния кислорода в артериальной крови. Рентгенологически можно 
обнаруж ить  ретикулярные или нодулярные (диаметром 0,1 — 
1 см) инфильтративные тени, изменения типа «матового стекла», 
сосудистый рисунок становится  неразличимым (см. т а к ж е  гл а 
ву 13). Характерно отсутствие лим ф аденопатии.

О страя  форма болезни может иметь прогрессирую щее тече
ние с тяж елы м  прогнозом. О днако чащ е отстранение от работы 
или госпитализация приводит к улучшению состояния. Как п р а 
вило, диагноз экзогенного аллергического альвеолита  ставится 
редко. Обычно диагностируют грипп, острую респираторную  ви
русную инфекцию (О Р В И ) ,  острую пневмонию, острый бронхит, 
реж е милиарный туберкулез легких.

Если после возобновления работы контакт пациента с анти
геном продолж ается , то симптомы болезни могут рецидивиро
вать  с подострым (интермиттирую щим) ее течением. Типичным 
в этих случаях  является  «феномен понедельника»: острые прояв
ления наблю даю ся в дни после отдыха, а к концу рабочей недели 
исчезают. Именно эта форма экзогенного аллергического альвео 
лита диагностируется ч ащ е всего.

Многолетний контакт с аллергеном и длительное течение з а 
болевания приводят к ф орм ированию  хронической формы эк зо 
генного аллергического альвеолита, основным симптомом кото
рой является  прогрессирую щ ая ды хательн ая  недостаточность, 
со п р о во ж даю щ аяся  астеническим синдромом, анорексией, поху
данием. В итоге формирую тся легочная  гипертензия и легочное 
сердце. При рентгенологическом исследовании вы являю тся  приз
наки фиброза  легких: диф фузны е сетчатые, нодулярные и линей
ные тени, симптомы см орщ ивания  легкого, картина «сотового 
легкого». При исследовании Ф В Д  регистрируются рестриктивный 
тип дыхательной недостаточности и наруш ения диффузионной 
способности, приводящ ие к гиперкапнии.

Более подробную клиническую характеристику различных
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этиологических вариантов  экзогенных аллергических альвеолитов  
можно найти в специальных изданиях, в частности в книге «Эк
зогенный аллергический альвеолит» [Хоменко А. Г. и др., 1987].

Д и а г н о с т и к а

Основу диагностики экзогенных аллергических альвеолитов  
составляю т корректная оценка клинической картины з а б о л е в а 
ния и целенаправленный сбор ан ам неза :  вы явление возмож ны х 
источников интенсивной подверженности воздействию аллергена  
в быту или на производстве, а т а к ж е  связи  возникновения рес
пираторных симптомов с его ингаляцией.

К ак  видно из описания различных форм болезни, ни рентгено
логические, ни ф ункциональные симптомы в связи с их неспеци- 
фичностыо не помогают установлению правильного  нозологиче
ского диагноза . Н ар яду  с клиникой наиболее информативны ми 
считаю тся иммунологические тесты [Киреева Т. А. и др., 1986; 
Konishi К. et al., 1985; M orell F. et al., 1985].

Выявление специфических антител возм ож н о с помощью 
реакции преципитации по Оухтерлони (диагностический титр 
1 : 8 ) ,  пассивной гемагглю тинации ( + + ) »  встречного иммуно
электроф ореза  (В И Э Ф ),  иммуноферментного метода, лазерной  
нефелометрии. При оценке клеточного звена иммунитета д и агн о с
тически значимыми являю тся  об наруж ени е  преобладани я  супрес
сорной субпопуляции Т-лимфоцитов, полож ительные реакции 
бласттран сф орм аци и  лимфоцитов (Р Б Т Л )  и торм ож ен и я  м и гра
ции лейкоцитов (Р Т М Л )  со специфическим антигеном. Больш ие 
перспективы имеет метод хемилюминесцентной оценки активнос
ти м акроф агов  в присутствии этиологически подозреваем ого  а л 
лергена.

Иммунодиагностика м ожет проводиться не только in vivo, 
но и путем постановки внутрикожных тестов с разведением  а л 
лергена 1 :1 0 ,  а т а к ж е  провокационного ингаляционного  теста, 
что редко используется в практической работе.

В последние 10 лет больш ое значение придается  анали зу  
Ж Б А Л  [Хоменко А. Г. и др., 1987; C orm ie r  Y. et al., 1984; Lea- 
th e rm a n  J. M. et a l., 1984; F o u rn ie r  E. et al.,  1985; S em en zo to  G. 
et al., 1986]. Д л я  гиперчувствительных пневмонитов характерен  
транзиторный нейтрофильный альвеолит ср азу  после ингаляции 
аллергена , сменяю щ ийся затем  типичным лим ф оцитарны м  а л ь 
веолитом. По-видимому, н арастание  количества Т-супрессоров 
в л а в а ж н о й  жидкости свидетельствует о благоприятном  течении 
болезни, а их нормальное или сниженное содерж ан и е  — об обост
рении. Следует отметить, что высокое содерж ан и е ,  лимфоцитов 
в Ж Б А Л  характерно и для  больных саркоидозом  легких, при 
котором, однако, в отличие от экзогенного аллергического  а л ь 
веолита преобладает  Т -хелперная субпопуляция клеток. По мере 
н арастания  фибротического процесса альвеолит вновь приобре



тает  нейтрофильный характер , что требует дифференциальной  
диагностики с идиопатическим фиброзирую щ им альвеолитом.

П атоморфологические исследования проводят с целью диф- 
ференцировки аллергического экзогенного  альвеолита с туберку
лезом легких, идиопатическим фиброзирую щ им альвеолитом, 
саркоидозом и другими диссеминированными процессами в л е 
гочной ткани, причем наиболее информативный биопсийный м а 
териал  получают путем открытой биопсии легкого.

Приводим диагностические критерии экзогенного аллерги че
ского альвеолита. Д л я  достоверной диагностики заболеван ия  
необходимо наличие всех трех обязательны х критериев и одного 
из дополнительных.

I. О бязательны е критерии

1. Наличие воздействия аллергена (обнаруж ени е  антигена 
или его источника).

2. Характерны е респираторные и (или) общ ие симптомы в 
острой стадии, появляю щ иеся  через 4 — 12 ч после и н гал я 
ции антигена.

3. Выявление сенсибилизации (преципитины, кож ны е про
бы, клеточные реакции, Б А Л ) .

II. Д ополнительны е критерии

1. Типичные рентгенологические изменения, которые нельзя 
объяснить  другими заболеван иям и .

2. Н аруш ения Ф В Д  в отсутствие других их причин.
3. Положительный ингаляционный провокационный тест с 

антигеном.

В острой стадии болезнь диф ференцирую т от О Р В И , гриппа, 
острый пневмонии, острого бронхита, а в хронической — от 
идиопатического ф иброзирую щ его альвеолита  и гран улем атоз
ных процессов в легких (туберкулез, саркоидоз, гранулем атоз  
Вегенера и д р .) .

Л е ч е н и е

Л ечен ие  экзогенны х аллер ги ч ески х  альвеолитов недостаточно 
разработано . Ведущее значение придается разобщ ению  больного 
с источником антигена, основу чего составляю т проведение сан и 
тарно-гигиенических мероприятий и технологическое соверш ен
ствование промышленного и сельскохозяйственного производства. 
При возникновении болезни необходима госпитализаци я  боль
ного.

В острой ф азе  гиперчувствительного пневмонита назн ачаю тся  
глюкокортикостероидные гормоны, о б лад аю щ и е  антиэкссудатив- 
ным и иммуиосупрессивным эффектом. Рекомендую тся большие 
дозы преднизолона из расчета 1 м г /к г  в течение 1— 3 дней с по
следующим снижением в течение 3— 4 нед. Более длительный



п р и ем стер о и д о в  не имеет преимуществ перед описанным р еж и 
м о м .(п р и  наличии противопоказаний к гормональным средствам 
или их неэффективности целесообразно применение азатиоприна 
по 150 мг в сутки в течение 1 — 1,5 мес, д алее  по 4 — 6 мес сначала  
по 100 мг, затем по 50 мг в сутки. С учетом патогенетических 
особенностей развития  болезни циклоф осф ам ид  противопоказан.

При фиброзировании препаратом выбора является  d -пени- 
цилламин (купренил) по 150— 200 мг в сутки в течение 4 — 6 мес 
с последующим приемом по 100 мг в сутки ещ е в течение 2 лет. 
В последнее время в качестве иммуносупрессивного и антифибро- 
тического средства обсуж дается  применение при экзогенном а л 
лергическом альвеолите циклоспорина А [Корр W. С. et al., 1985; 
Sende lbach  L. E. et al., 1985]. В экспериментах эф ф ективны 
ми средствами, предотвращ аю щ им и развитие легочного ф и б
роза, оказали сь  хеляторы ж ел еза  (деф ер р о к сам и н ) , а т а к ж е  ин
гибитор ангиотензинпревращ аю щ его  фермента каптоприл [Мо1- 
teni A. et al., 1985; Kennedy  J. I. et al., 1986].

Определенные перспективы откры ваю тся при использовании 
экстракорпоральны х методов — п л азм аф ер еза ,  гемосорбции, им
муносорбции, а т а к ж е  их сочетания с нетрадиционными спосо
бами гормональной терапии, в частности с пульс-терапией (1 — 
3 г метилпреднизолона внутривенно капельно одномоментно).

Эффективность лечен и я  оцениваю т по динамике клинических, 
рентгенологических, функциональных проявлений болезни, а т а к 
ж е показателей иммунного статуса .Ц

^  П р о ф и л а к т и к а

П ервичная (превентивная) проф илактика  осущ ествляется  при 
рассмотрении технологических проектов промышленных или 
сельскохозяйственных предприятий, а т а к ж е  при проф ессиональ
ном отборе работников. Р аб о та  на соответствующих производ
ствах  не рекомендуется больным с различными ф ормами Х Н ЗЛ , 
лицам  со склонностью к частым О Р В И  и простудным з а б о л е в а 
ниям, а т а к ж е  с аллергическими реакциями или заболеван иям и.

При проведении диспансеризации соответствующих контин
гентов работаю щ их их распределяю т на три группы:

1-я группа (риска) — имеющие контакт с аллергенам и и спе
цифические антитела к ним в сыворотке крови, но без клиниче
ских и рентгенологических проявлений легочного повреж дения 
и с нормальными показателям и Ф В Д ;

2-я группа (преморбидная) — сенсибилизированные лица  с 
наличием минимальных клинических симптомов со стороны верх
них ды хательных путей и бронхов, не связанны х с экзогенным 
аллергическим альвеолитом (вазомоторный ринит, хронический 
бронхит и др .) ;

3-я группа (больные) — с развернутой клинической картиной 
экзогенного аллергического альвеолита, в том числе с ф и броз
ными изменениями легочной ткани.



Д л я  каж дой  диспансерной группы составляю т индивидуаль
ный комплекс профилактических мероприятий патогенетического 
и симптоматического х арактера  с обязательны м  иммунологиче
ским мониторингом и решением вопросов врачебно-трудовой экс
пертизы.

В 1-й группе проводят оздоровительные мероприятия ( з а к а 
ливание, Л Ф К  и д р .) ,  а после перенесенных респираторных ви- 
русных инфекций назн ачаю т курсы неспецифической десенсиби
лизации (антигистаминные препараты , соли кальц ия  и др .) .  
Во 2-й группе осущ ествляю т профилактическое лечение основно- 
го заб олеван и я  с обязательны м  временным разобщ ением  больно
го с аллергеном (санаторий, профилакторий и д р .) .  В 3-й группе 
акцент делают  на рациональное трудоустройство пациентов 
после заверш ен ия  лечения с целью исключения дальнейш их кон
тактов с антигенами.

ЛЕГОЧНЫЕ ЭОЗИНОФИЛИИ

Термином «легочные эозинофилии» обозначаю т группу з а б о 
леваний и синдромов, характеризую щ и хся  преходящими легоч
ными инфильтратами и эозинофилией крови, превыш аю щ ей 
1 ,5*109/л .  Часто  можно обн аруж и ть  и эозинофилию мокроты 
как косвенное проявление тканевой эозинофилии.

Впервые летучие эозинофильные инфильтраты  в легких, соп
ровож даю щ иеся  выраж енной эозинофилией крови, были описаны 
W. Loffler в 1932 г. П о зж е  этот симптомокомплекс в литературе 
стали н азы вать  P I E -синдромом (англ. p u lm o n a ry  in f i l tra tion  with 
eos inoph ilia ) ,  или простой легочной эозинофилией. О бщ еп ри зн ан 
ным в настоящ ее время стал такой вариант  P I E -синдрома, как 
хроническая эозиноф ильная  пневмония, о тли чаю щ аяся  от синд
рома Л еф ф л е р а  существованием и рецидивированием эозино
фильных инфильтратов на протяжении периода более 4 нед 
[Rocteur J. Z., 1985]. Особую слож ность представляю т ди агн ос
тика и лечение еще одного вида легочной эозинофилии — гипер- 
эозинофильной бронхиальной астмы [Семенкова Е. Н. и др., 
1985]. Описан т а к ж е  ряд  заболеван ий и синдромов, при которых 
легочная  эозинофилия является  отраж ением  системного васкули- 
та с пораж ением многих внутренних органов (узелковый периар- 
териит, синдром Ч а р д ж а  — Ш траусса , гиперэозинофильный 
синдром и д р .) .

Э т и о л о г и я

Причины развития  легочных эозинофилии мож но п о д р азде 
лить на первичные, или криптогенные, когда этиологический 
фактор остается невыясненным, и вторичные. Среди последних 
различаю т:

1) парази тарн ы е  инвазии (аскаридоз, токсокароз, шистосо-



моз, парагонимоз, микрофиляриозы, описторхоз и др.) — около 
25 %  всех легочных эозинофилий;

2) грибковая сенсибилизация (кандида ми коз, аллергический 
бронхолегочный аспергиллез) составляет  т а к ж е  около 25 % слу
чаев легочной эозинофилии;

3) лекарственные повреж дения легких, вы званны е ПАСК, 
изониазидом, пенициллином, сульф ан илам идам и , солями золота 
и др. — приблизительно 45 %  наблюдений;

4) опухолевые заболеван и я  (гемобластозы, лимфомы, кар ц и 
номы и др.) — менее 1 %  легочных эозинофилий.

Р асш и ф ровка  этиологического диагноза  эозинофильных ин
фильтратов легких представляет  большую трудность. Н иж е бу
дут представлены подходы к решению этой задачи , что имеет 
определяю щ ее значение при выборе терапевтической тактики и 
ведении больных указанной  группы.

П а т о г е н е з
Эозинофилы, относящ иеся к группе полинуклеарных лейкоци

тов, имеют ряд  морфологических и функциональных особеннос
тей, определяю щих особую роль этих клеток в организм е челове
ка. Их диф ференцировка осущ ествляется  в костном мозге из 
клетки-предшественницы эозинофилопоэза  под влиянием эозино
фильных колониестимулирующих факторов, вы рабаты ваем ы х 
лимфоцитами. При Т-иммунодефицитах, например в отсутствие 
вилочковой ж елезы , эозинофильных реакций не наблюдается. 
Наоборот, при сенсибилизации Т-лимфоцитов (в частности, при 
туберкулезе, хронической стафилококковой инфекции, аллерги че
ском бронхолегочном аспергиллезе и др .)  продуцируется большое 
количество этих ф акторов, что может быть одной из причин ги- 
перэозинофилии [E nok iha ra  Н. et al., 1985].

Созревание в костном мозге ДЛИТСЯ ОКОЛО 34 ч, после чего эозинофилы выхо
дят в кровоток. При эозинофнлиях под влиянием эозинофилопоэтических факто
ров значительно укорачиваются клеточные циклы, увеличивается митотический 
индекс, время генерации сокращается втрое. В результате клетки выходят 
в кровоток в 2 раза быстрее. Глюкокортикостероиды, АКТГ угнетают этот про
цесс.

Время циркуляции эозинофилов в крови очень невелико — период полурас
пада (Т |/2) составляет от 2 до 8 ч. Затем они мигрируют в основном в покровные 
ткави: кожу, слизистые оболочки желудочно-кишечного таракта, бронхолегоч
ного аппарата, мочевых путей. Соотношение содержания клеток в крови и тка
нях составляет 1 : 100. Перечисленными особенностями кинетики эозинофилов 
можно объяснить наклонность к образованию легочных инфильтратов у больных 
г гн перэозинофилия ми.

Наличие на мембранной поверхности рецепторов для разл и ч 
ных клеточно-специфичных хемотаксических ф акторов  позволяет 
ю зинофилам активно участвовать в хемотаксических реакциях. 
Описаны три основных хемотаксических ф актора  для эозиноф и
лов:

1) эозинофильный хемотаксический ф актор  анаф илаксии  
(ЭХФ-А) выделяется сенсибилизированными лаброц итами  и ба-



зоф илами после их контакта с IgE, а т а к ж е  клетками легких при 
реакциях, индуцированных IgE;

2) фактор, стимулирующий миграцию эозинофилов, — лим- 
фокин, выделяемый Т-лимфоцитами человека и отличаю щ ийся 
по своим характеристикам  от ЭХФ-А, получен при культивирова
нии лимфоцитов больных шистосомозом;

3) эозинофильный хемотаксический ф актор нейтрофилов 
(ЭХФ -Н) выделяется в процессе ф агоц итоза  иммунных комплек
сов, под влиянием ионофора А 23 187, а т а к ж е  после контакта 
с некоторыми паразитами.

Хемотаксической активностью в отношении эозинофилов т а к 
ж е  обладаю т: 1) активированные компоненты системы компле
мента (СЗа, С5а, С567); 2) гистамин (в концентрации 10 ' М) 
и его метаболит им и дазолацетоуксусная  кислота (в концентра
ции \ 0  1 М );  3) медиаторы аллергических реакций, выделяемые 
лаброцитами и базофилам и, — кинины, П Г (особенно П Г Д ) ,  
лейкотриены (медленно реагирую щ ая субстанция анаф илаксии  — 
М Р С -А );  4) антигены гельминтов; 5) экстракты  опухолевых т к а 
ней — при полипозе носа, бронхогенном раке  легкого, раке  м ат
ки, лимфомах, остром лейкозе  и др.

Под влиянием этих ф акторов  значительно во зрастает  м игра
ция эозинофилов, что определяет ее активное участие не только 
в механизмах иммунологической защ иты , но и в развитии гипер- 
эозинофильных реакций в легочной ткани при различных патоло
гических состояниях (атопическая  сенсибилизация, п арази тарны е 
инфекции, опухолевые процессы).

Н а мембранной поверхности эозинофилов обнаруж ены  ад р е 
нергические рецепторы, рецепторы для  агрегированного  IgE, 
различных компонентов комплемента (С4а, СЗЬ, С5а и д р .) .  Это 
позволяет эозинофилам вклю чаться в развитие иммунологических 
реакций, имеющих как защ итное, так  и имунопатологическое 
значение.

Эозинофилы обладаю т уникальной способностью к синтезу 
и дегрануляции разнообразны х ф акторов  белковой и небелковой 
природы. Среди них следует отметить больш ую  группу ф ерм ен
тов.

Выделяемые кининаза и гистаминаза позволяют эозинофилам участвовать 
в разрушении кининов, гистамина. Арилсульфатаза инактивирует МРС-А и дру- 
ние лейкотриены. Фосфолипаза D нейтрализует фактор, активирующий тромбо
циты (PAF) и МРС-А. Лизофосфолипаза В, являющаяся единственным компо
нентом кристаллов Шарко — Лейдена, предохраняет мембраны эозинофилов от 
повреждающего действия экзогенных лизофосфолипидов. Поскольку субстратом 
этого фермента является лизопальмитоилфосфатидилхолин, не исключено его 
участие в обмене сурфактанта, что может иметь большое значение в патогенезе 
бронхолегочных заболеваний, протекающих с эозинофилией [Weller Р. Е. et al., 
1984].

Эозинофильная лероксидаза (ЭЛ) локализуется в матриксе гранул и высво
бождается в фагоцитарную вакуоль после фагоцитоза зимозана, кишечной па
лочки, стафилококка, грибов, а также на поверхность паразитов. По сравнению 
с пероксидаэой нейтрофилов бактерицидная активность ее значительно ниже. 
Фермент катализирует перекись водорода, что лежит в основе киллерного влия



ния эозниофнлов на шистосомы, токсоплазму, трипаносоми. Кроме того, он 
способен вызывать дегрануляцшо лаброцитов и выделение гистамина. ЭП участ
вует в деструкции опухолевых клеток, усиливая лнтический эффект макрофагов, 
связанный с выработкой большого количества перекиси водорода.

Один из основных компонентов эозинофильных гранул — 
большой основной белок (Б О Б ) .  Он не о б лад ает  бактерицидной 
активностью, а участвует в антителозависимом разруш ении личи
нок ряда паразитов, например шистосом, а т а к ж е  опухолевых 
клеток. В местах эозинофильной инфильтрации он способен по
вреж дать  и нормальные ткани (кишечник, селезенку, эндокард, 
кожу, слизистую оболочку ды хательных путей, мононуклеары 
крови). Установлено, что Б О Б  р азр у ш ает  клетки цилиндрическо
го эпителия бронхиальной слизистой оболочки с повреждением 
лизосомальных мембран, отторжением ресничек, потерей микро- 
тубулярной структуры аксонем. Б а з а л ь н а я  мембрана слизистой 
оболочки оголяется, становится отечной, с отдельными коллаге- 
новыми фибриллами. Разруш ение  поверхностных клеток соче
тается  с регенерацией базальны х, лишенных мерцательных рес
ничек, что в итоге приводит к наруш ению функционирования 
мукоцилиарного ап п ар ата  [Gleich G. J. et al., 1985]. Аналогичные 
морфологические изменения наблю даю тся и при бронхиальной 
астме. В мокроте больных с бронхолегочной инфекцией может 
появляться  белок кристаллов Ш арко  — Л ейдена , тогда как уро
вень Б О Б . повыш ается  только в случаях  бронхиальной астмы, 
а концентрация его больш е 10 м кг/м л  способна вы зы вать  пов
реж дения эпителия [Dor P. J. et al., 1984; Gleich G. J. et al., 
1985]. Иммунофлюоресцеитные исследования слизистой оболочки 
бронхов у больных бронхиальной астмой, умерших в состоянии 
астматического статуса, вы являли  в местах повреж дения брон
хиол и мерцательного эпителия свободно л е ж а щ и е  в просвете 
нити БО Б. Кроме того, Б О Б  способен вы зы вать  нецитотоксиче- 
ское высвобож дение гистамина лаброцитов, что может потенции- 
ровать повреж даю щ ий эффект последнего.

Эозинофильный катионный белок (Э К Б ) составляет  3 0 %  бел
ка матрикса эозинофильных гранул. Он не о б лад ает  б актери цид
ной активностью, но оказы вает  п овреж даю щ ее влияние на шис
тосомы. Одной из основных отличительных особенностей Э К Б  я в 
ляется  способность воздействовать на процессы свертывания 
крови. С одной стороны, он связы вает  гепарин и нейтрализует 
его антикоагулянтную активность, с другой — активирует XII 
фактор сверты вания крови и калликреин-кининовую систему, в 
результате  чего стимулируется образован и е  фибрина. Клиниче
ски это проявляется  тромбоэмболическими осложнениями, кото
рые часто сопутствуют гиперэозинофильным реакциям. Э К Б  т а к 
же способен п овреж дать  миокард, взаимодействуя с натриевым 
іранспортом в цитоплазматических мем бранах  и угнетая мито
хондриальное ды хание [Spry  С. J., 1986].

Эозинофильный нейротоксин (ЭН) — один из основных бел
ков матрикса гранул, обладаю щ ий способностью вы зы вать фе-



номен Гордона, проявляю щ ийся  п араличам и , наруш ениями р а в 
новесия.

Кроме того, в большом количестве вы деляю тся эозинофилами 
П ГЕї и П Г Е 2, оказы ваю щ и е регулирующее влияние на воспали
тельные и иммунные реакции. П родукция ф актора , активи рую щ е
го тромбоциты, т а к ж е  может определять высокую частоту тром 
бозов и тромбоэмболий при гиперэозинофилиях.

Приведенные выше дан ны е позволяют сделать  заклю чение
о значительной роли эозинофилов в формировании защ итных 
реакций организм а при проникновении антигена. Одной из на 
иболее важ н ы х является  их барьерная  функция: эозинофилы 
являю тся  эффекторным звеном местной воспалительной реакции 
в слизистых оболочках.

Первым барьером на пути проникновения антигена являются местно-синтезн- 
рованные секреторные антитела. С учетом качественных характеристик и коли
чества проникшего аитигаиа может осуществляться автономная регуляция их об
разования. Т-лимфоциты способны переключать синтез антител, относящихся к 
IgA, на антитела реагиновой природы (IgE). Б результате начавшейся воспали
тельной реакции стимулируется хемотаксис эозинофилов, наблюдается их акти 
вация, что выражается в увеличении размеров клеток, количества амебовидных 
выпячивании, мелких гранул в цитоплазме, числа мембранных рецепторов. Такие 
клетки способны фагоцитировать образующиеся иммунные комплексы, антитела, 
некоторые бактерии. В процессе дегрануляцин происходит нейтрализация мета
болитов воспалительной реакции, уничтожаются антигены, лизируются клетки- 
мишени (паразиты, опухоли и др.). Таким образом, предупреждение проникно
вения антигена в сосудистое русло ведет к ограничению иммунного ответа. Одна
ко следует отметить, что при большом количестве образующихся в процессе раз
вития воспалительного ответа медиаторов может формироваться местный некроз, 
не связанный с эозинофилами. Активируя фибринообразование, эозинофилы в 
данном случае могут участвовать в ограничении этого процесса.

Трудно переоценить роль эозинофилов в развитии иммунных 
реакций ГЧНТ. С одной стороны, их р еп ар ати вн ая  функция с в я 
за н а  с нейтрализацией основных медиаторов Ig E -зависимых а л 
лергических реакций — гистамина, М.РС-А, PA F, гепарина, 
а также с фагоцитозом  антигена в составе иммунных комплексов. 
С другой стороны, в результате  высвобож дения Б О Б  эози ноф иль
ных гранул повреждается мерцательный эпителий слизистой 
оболочки бронхов, наруш ается  структура б азальн ой  мембраны, 
а высвобож дение лейкотриенов и гистамина провоцирует бронхо
спазм, усугубляет воспалительную реакцию. Подобный механизм 
леж ит  в основе отсроченных (поздних) аллергических проявле
ний [De M onchy J. G. et al., 1985J. О бъяснение этого явления 
следует, по-видимому, искать либо в нарушении регуляторных 
механизмов иммунитета, вследствие чего постоянно активируется 
эозинофильный росток, либо в высокой степени атопической сен
сибилизации организма, постоянно подвергаю щ егося массивному 
антигенному воздействию.

В основе антигельминтиой функции эозиноф илов, особенно  
при шистосомозе, стронгилоидозе, леж ит  их цитотоксическая 
(ки ллерн ая)  активность. Эфф ект антителозависимый, причем 
наибольш ее значение имеют антитела класса  IgE . Антигены



гельминтов являю тся  сильнейшими стимуляторами синтеза этого 
иммуноглобулина. О бразовавш и еся  иммунные комплексы, а т а к 
ж е сами гельминтиые антигены — мощные хемотаксические ф а к 
торы д л я  эозинофилов. Взаимодействие I g E -антител с клеточны
ми рецепторами сопровож дается  дегрануляцией  эозинофилов и 
отлож ением БО Б, Э К Б , ЭП на поверхности личинок паразитов, 
в результате  чего они гибнут. Таким образом, гиперэозинофилия 
при миграции личинок гельминтов является  основой противопа- 
разитарной защ иты  [Moqbel R., 1986].

Противоопухолевая  функция эозинофилов осущ ествляется  
благо д ар я  способности к антителозависимой цитотоксичности, 
хотя не исключено участие и других факторов. При этом нару
шения синтеза IgE  не имеют существенного значения в р а зв и 
тии эозинофилии, что является  одним из важ ны х д и ф ф ерен ц и аль
но-диагностических критериев опухолевых эозинофилий [Абра- 
мычев А. Н. и др., 1986].

Основные патогенетические механизмы гиперэозинофилий 
с развитием легочных инфильтратов тесно соотнесены с ф унк
циональной активностью эозинофилов. Их можно разделить на:
I) антителозависимый хемотаксис при парази тозах ;  2) иммунный 
хемотаксис ( I g E -зависимые аллергические реакции, иммунокомп- 
лексные аллергические реакц ии);  3) ответ на хемотаксические 
факторы, секретируемые опухолями (рак  легкого, матки, щ ито
видной ж елезы , лимфомы, лим ф о гр ан у л ем ато з) ;  4) собственно 
опухолевые эозинофилии (острые лейкозы, хронический  миело- 
л е й к о з ) .

В редких случаях  гиперэозинофилии не удается  обнаруж ить  
повышения уровня IgE, титров хемотаксических ф акторов  для 
эозинофилов, признаков  опухолевого пораж ен ия  внутренних ор 
ганов, но в то ж е  время вы является  гиперплазия костного моз
га с большим содерж анием  эозинофилов, которая  сочетается 
с повреж даю щ им  действием их, в том числе на органы дыхания, 
сердце, Ц Н С .у В  таких случаях  диагностируется  гиперэозино- 
фильный миелопролиферативный синдром.

П а  Т О M О р Ф О Л  О Г 44-Я—

В основе больш инства легочных эозинофилий л еж и т  имму- 
нокомплексное повреж дение альвеолярного  эпителия и эндотелия 
легочных капилляров, что приводит к инфильтрации альвеол и 
слизистой бронхиального дерева  эозиноф илами и нейтрофилами. 
Альвеолярный эпителий п овреж дается  по типу очагового некроза 
и сопровож дается  регенераторной гиперплазией пневмоцитов II 
типа, утолщением и редупликацией б азальн ы х мембран [K atzen- 
slein A.-L., 1985]. Д а л ь н е й ш а я  активац ия  комплемента, вы работ
ка нейтрофилами и м акроф агам и  перекисных ради калов  способ
ствует развитию вторичных воспалительных изменений в сосудах 
іа счет выделения медиаторов воспаления (гистамин, ферменты, 
кинины, л ей котри ен ы ). Васкулиты часто сопровож даю тся  ф ибри



ноидным некрозом и активацией внутрисосудистого тромбообра- 
зования. При прогрессировании процесса как результат  неспеци
фической эволюции острого васкулита присоединяется мононук- 
л еар н ая  инфильтрация (лимфоциты, м акроф аги) с последующим 
образованием  саркоидоподобных гранулем, состоящ их из эозино
филов, м акроф агов , лимфоцитов, гигантских клеток. Л о к а л и з у 
ются они периваскулярно, хотя могут быть связаны  и с терми
нальными бронхиолами. Гранулемы могут рассасы ваться  или ре
цидивировать. При длительном течении болезни формируется 
фиб роти чес кий п р о ц е с с ^Г Таким образом, патоморфологические признаки (ин ф и льтра
ция, васкулит, фибриноидный некроз, внутрисосудистое тромбо- 
образование, саркоидоподобные гранулемы, фиброз) не являю тся  
специфичными в плане установления этиологии процесса, но поз
воляют распознать эозинофильный характер  инфильтратов. 
Однако  некоторые клинические формы легочных эозинофилий 
имеют морфологические особенности. Так, для  простой легочной 
эозинофилии (синдром Л е ф ф л е р а )  х ар актер н о  наличие эозино
фильного альвеолита  без признаков васкулита и гранулем атоза ,  
тогда как для  генерализованных форм последние наиболее ти
пичны^)

Причины локализац ии  эозинофильных инфильтратов  в легоч
ной ткани остаю тся недостаточно ясными. В озмож но, это связано  
с наличием большого количества рецепторов для  иммунных 
комплексов в альвеолярны х структурах, большим объемом крово
тока через малый круг кровообращ ения  [C h an d le r  D. В., F u l 
m er J . D . ,  1985]. П редп олагается , что легкие способны сам остоя
тельно регулировать воспалительную реакцию  с пом ощ ью  л о 
кальной продукции компонентов комплемента СЗ и С5 [D esai U. 
et al., 1984). Активация системы комплемента в легких может 
быть пусковым моментом разви ти я  эозинофильного альвеолита  
при воздействии антигена.

Следует отметить, что наряду  с признакам и инфильтрации 
в слизистой оболочке бронхов могут появляться  патологические 
изменения, обусловленные повреж даю щ им  влиянием Б О Б  эози
нофилов (разруш ение цилиндрического мерцательного эпителия, 
«лысая»  отечная б а з ал ь н а я  м ембрана с дезорган изаци ей  колла- 
геновых структур),  что приводит к наруш ению мукоцилиарного 
клиренса. Подобные изменения наиболее типичны для гиперэози- 
нофильной бронхиальной астмы.

Э озинофильная инфильтрация  может н аблю даться  и в других 
органах  и тканях: серозных оболочках, лимфатических узлах, 
печени, селезенке, коже, эндокарде, Ц Н С . Это чащ е всего  встре- 

I чается  при системных васкулитах , гиперэозинофильном синдроме. 
Н аиболее значимым в клиническом отношении является  ф ибро
пластический париетальный эндокардит Л еф ф л е р а ,  х ар актер и 
зую щийся эозинофильной инфильтрацией эндокарда, ф о кал ьн ы 
ми некрозами миокарда, усиленным тром бообразованием  в по
лостях сердца и развитием фиброзных изменений, приводящих \



к утолщению эн докарда , уменьшению полостей желудочков, скле
ротическим изменениям клапанов. Синдром Гордона х ар актер и 
зуется морфологическим исчезновением грушевидных нейронов 
(клетки Пуркинье) в мозж ечке и губчатыми изменениями белого 
вещ ества м озж ечка, моста и спинальных рогов, тогда  как  серое 
вещество не страдает.

У многих больных с гиперэозинофилиями имеется склонность 
к тромбообразованию , выявляемому во многих сосудистых б ас 
сейнах (легочные артерии, коронарные артерии сердца, сосуды 
головного мозга, сосуды конечностей и д р .) .  J

К л а с с и ф и  к а ц  и я

Общепринятой классиф икации легочных эозинофилий нет. 
Наиболее распространенными в настоящ ее время являю тся  к лас
сификации, основанные на этиологическом принципе. В 1978 г. 
М. T u rn e r -W arw ic k  предлож ила классификацию , в соответствии 
с которой различаю т три клинические формы легочных эозино
филий: при бронхиальной астме (эндогенной, экзогенной, крипто
генной), без бронхиальной астмы и криптогенная легочная  эози- 
нофилия. Автор перечисляет т а к ж е  причинные ф акторы  д л я  к а ж 
дой формы, кроме криптогенных, этиология которых, естественно, 
неизвестна.

Т а б л и ц а  1.3

Рабочая классификация легочных эозинофилий

Клинические формы легочных 
эозинофилий

Этиологический фактор

Локальные легочные эозинофилии:
простая легочная эозимофилня (синд
ром Леффлера)
хроническая эозинофильная пневмония 
(длительная легочная эозинофилия, 
синдром Лера — Киндберга) 
легочные эозинофилии с астматическим 
синдромом:

атопическая бронхиальная астма

неатопическая бронхиальная астма 
аллергический бронхолегочный ас- 
пергиллез
тропическая эозинофилня (синдром 
Вайнгартена)

Легочные эозинофилии с системными 
проявлениями:

узелковый периартериит, в том числе 
синдром Чарджа -  Штраусса 
гиперэозинофнльный миелопролифера- 

.тивный синдром

Растительные аллергены, плесневые 
грибы, гельминты, лекарства, пище
вые продукты, никель и др.
Плесневые грибы, гельминты, лекар
ства, пищевые продукты, опухоли 
внутренних органов, гемобластозы

Лекарства, гельминты, плесневые гри
бы, пищевые продукты, отмена под
держивающей терапии, глюкокортико- 
стероиды 
То же 
Аспергиллы

Микрофилярии

Причина неизвестна 

То же

\



Вариантом классификации М. Turncr-Wnrwlck яилжтсм предложении и 
Л. r'isi-liinan (І'.)ЙО) группироики легочных эоминофилий в ни до инін клинических 
форм:

1. Эозинофильные пневмонии паразитарной этиологии.
2. Химически нндуциропанная (лекарственная) легочная эозинофнлия.
3. Эозинофильная пневмония с астматическим синдромом:

а) атопическая бронхиальная астма;
б) •неатопическая бронхиальная астма;
в) аллергический бронхолегочный аспергиллез.

4. Эозинофильная пневмония с системными проявлениями:
а) узелковый нериартериит,
б) аллергический ангиит и гранулематоз Чарджа — Штраусса.

5. Эозинофильная пневмония неясной этиологии.

1 Однако за  последние годы в ли тературе  появилось описание 
новых вариантов легочных эозинофилий. Р а сш и ф р о в ан а  этиоло
гия некоторых из них, что позволило выделить их в качестве 
самостоятельных нозологических единиїхД'Суммируя эти данные, 
мы сочли более удобной предлагаем ую  нами группировку 
(табл. 1.3).

Н иж е д ан а  характеристика  каж дой  из форм легочных эози
нофилий, рассмотрены подходы к их диагностике и этиологи
ческой верификации.

Простая легочная эозинофнлия
(синдром Л еф флера)

Заболеван и е  п редставляет  собой сочетание транзиторны х ин
фильтратов легких, определяемых при рентгенологическом иссле
довании, с высокой эозинофилией крови 1 ,5*109/л  и более при 
умеренно выраженном лейкоцитозе.

Синдром Л еф ф л ер а  мож ет протекать бессимптомно и о б н а 
руж иваться  случайно при обследовании больного по другим по
водам. В части случаев имеются признаки интоксикации (сл а 
бость, недомогание, потливость, субф ебрильная  тем п ер ату р а) ,  
сочетающиеся с различны ми проявлениями бронхолегочно-плев
рального синдрома. Больны е могут ж а л о в а т ь с я  на сухой кашель. 
Реж е отделяется мокрота «канареечного» цвета, что обусловлено 
распадом эозинофилов, больш ое содерж ан и е  которых п одтверж 
дается при цитоморфологическом исследовании бронхиального 
секрета. При обширных инфи льтратах  могут изменяться х а р а к 
тер перкуторного звука ,  вы слуш иваться  м елкопузырчатые в л а ж 
ные хрипы. При сочетании инфильтратов с сухим плевритом оп
ределяется шум трения плевры. Рентгенологически в легких вы
являются очаги инфильтрации различной величины с л о к а л и з а 
цией в одном или нескольких сегментах одного или обоих легких. 
Инфильтраты негомогенные, с нечеткими контурами. О тличитель
ной их особенностью явл яется  бы страя  динам ика, в связи с 
чем их назы ваю т «летучими». На месте исчезнувш его инфильт
рата в течение нескольких дней сохраняется  усиление легочного 
рисунка вследствие местной гиперемии. Эта особенность позво- 
30



ляет дифференцировать их от пневмонической ннфильтрации, 
туберкулезных очагов и др. Н аруш ения Ф В Д , как правило, не
характерны, но в тяж елы х случаях  могут регистрироваться 
изменения смешанного типа. Течение болезни доброкачественное: 
через несколько дней, максимум через 4 нед инфильтраты  бес
следно рассасы ваю тся . Осложнений не н а б л ю д а е т с я ^

При гистологическом исследовании вы являю тся  очаги ин
фильтрации эозинофилами с примесью гистиоцитов и п л азм ати 
ческих клеток, разруш енны е клетки, фагоцитируемы е м а к р о ф а г а 
ми, отек интерстиция. Могут наблю даться  инфильтрация 
зозинофилами медиального слоя сосудов, а в их просвете а гр е га 
ция тромбоцитов, стазы, гиперкоагуляция с отлож ением фибрина, 
но без признаков некротизирую шего васкулита. Гранулемы не 
развиваю тся.

Н а и б о л е е  сложной является  этиологическая  диагностика 
синдрома Л еф ф л ер а .  В ходе обследования необходимо учитывать 
различные причины развития  эозинофильных инфильтратов в 
легких.

1. Атопическая сенсибилизация к аллергенам  цветочной 
пыльцы (ландыш, лилия, липа, бирючина и д р .) ,  для  которой 
характерны возникновения заб олеван и я  в период цветения, д р у 
гие клинические симптомы поллиноза, высокий титр общ его  и а л 
лергоспецифического IgE  в сыворотке крови (методы РАСТ и 
П Р И С Т ) ,  полож ительные результаты  кож ны х проб или теста 
дегрануляции базофилов.

2. С енсибилизация к грибковым аллергенам , особенно рода 
аспергилл. В этих случаях  высокое содерж ание  общего и аллер- 
генспецифического IgE , наличие преципитирующих антител, по
лож ительны е результаты  Р В Т Л  и Р Т М Л , немедленные (эритема- 
тозные) или поздние (эритем атозно-пролиф еративны е) реакции 
при постановке кожных проб с соответствующими аллергенами 
позволяю т достоверно диагностировать  микотическую природу 
синдрома Л еф ф л ер а .

3. Гельминтные инфекции (аскари доз ,  стронгилоидоз, шисто- 
сомоз, анкилостомоз, парагонимоз, токсокароз  и д р .) ,  возбуди
тели которых проходят ф азу  личиночной миграции и попадают 
таким образом  в легочную ткань  и другие о р ган ы J  К ак  правило, 
они не завер ш аю т  полного цикла р азвития  и не достигаю т поло
возрелого состояния, но длительное время (несколько месяцев 
и д а ж е  лет) остаю тся жизнеспособными. Патологические изме
нения являю тся  результатом как механического повреж дения 
тканей (геморрагии, некрозы), так  и аллергической реакции 
(эозиноф ильная ин ф и ль тр ац и я) .  В связи  с этим такие клиниче
ские симптомы при синдроме Л е ф ф л е р а ,  как кровохарканье, 
деструкция легкого с торпидной рентгенологической динамикой, 
исход ее в кистозные кальциф ицированны е изменения, а т а к ж е  
сопровож даю щ ие их пораж ен ия ж елудочно-киш ечного тракта  
(кровотечения, абдоминальны е б оли ),  билиарной (холецистит, 
гепатит) и нервной (дж ексоновская  эпилепсия, параличи) систем



требуют исключения гельминтной этиологии заболеван и я  (Choi 
W. Y., 1984J. Д иагностике способствуют тщ ательны й сбор эпиде
миологического ан ам неза , высокое со дер ж ан и е  общ его  и аллер- 
генспецифического IgE  в сыворотке крови, однако диагноз  дос
товерен лищ ь при обнаруж ении возбудителя или его личинок 
в кале, мокроте, дуоденальном содерж им ом , биоптатах  легких 
и печени [З ах ар о в  Е. Ф. и др., 1984; Ш у вал о ва  Е. П., Анто
нов М. М., 1984J.

Г*4. Профессиональный «никелевый» характер  эозинофильного 
инфильтрата . Его можно предполож ить на основании ан ам н ес
тических указаний, сочетания синдрома Л е ф ф л е р а  с контактным 
д ерматитом  и подтвердить полож ительным компрессионным (а п 
пликационным) тестом с никелем.

5. Л екар ствен н ая  аллергия  к антибиотикам  пенициллинового 
ряда , сульф ан илам идам , нитроф уранам , сал ици латам , ПАСК, 
изониазиду, кризанолу, рентгеноконтрастным веществам. В таких 
случаях  необходимо четко установить связь  меж ду появлением 
легочной эозинофилии и приемом лекарственного  препарата . 
П олож ительны е результаты  тестов дегран уляци и  базофилов, 
Р Б Т Л  с апробируемыми лекарственными преп аратам и  п од тверж 
даю т диагноз. Д ругих  достоверных подходов к диагностике 
лекарственного синдрома Л е ф ф л е р а  нет.

6. П и щ евая  аллергия  как  причина эозинофильных инфильт
ратов в легких. П одтверж дается  результатам и аллергологиче- 
ского обследования, вклю чаю щ его элиминационные диеты, про- 
вокационные лейко- и тромбопенические тесты, радиоаллергосор- 
бентный тест^/Следует отметить, что синдром Л еф ф л ер а ,  с в я з а н 
ный с пищевыми продуктами, м ож ет не только разви ваться  спо
радически, но т а к ж е  иметь характер  эпидемических вспышек, 
подобных наблю давш ейся  в 1981 — 1985 гг. в Испании. Этот toxic 
оіі-синдром, связанны й с употреблением в пищу неочищенного 
растительного масла, п роявлялся  двусторонними легочными ин
ф ильтратам и, интенсивной эозинофилией крови, пораж ением  ж е 
лудочно-кишечного тракта  и нейромышечной системы [Kilbour- 
де-Е. М., 1985]. *

Н есмотря на выполнение сложной программы диагностиче
ских исследований, этиологический диагноз  простой легочной 
эозинофилии не во всех случаях  удается  уточнить (криптогенный 
синдром Л е ф ф л е р а ) .

В лечении в больш инстве случаев необходимости не возни
кает, так  как при устранении причинного ф актора  (прекращ ение 
приема лекарственного  преп арата , дегельм интизация , противо
грибковая терапия и т . д . ) ,  как  правило, наступает  вы здоровле
ние. Если этого недостаточно, то назн ачаю т  небольшие дозы глю
кокортикостероидов (15— 20 мг преднизолона в сутки), которые 
отменяют при рассасы вании инфильтратов. П рогноз болезни б л а 
гоприятный.



В настоящ ее время т а к а я  пневмония рассм атри вается  как 
вариант простой легочной эозинофилии, отли чаю щ и йся  от синд
рома Л е ф ф л е р а  существованием  и рецидивированием  эози но
фильных инфильтратов в легких более 4 нед. В тяж ел ы х  случаях  
проявляется  длительной фебрильной лихорадкой , интоксикацией, 
похуданием. И нф ильтраты , вы являем ы е в легких, и высокая 
ю зииофилия крови сохраняю тся длительно и сопровож даю тся  
плевральным выпотом с больш им количеством эозинофилов 
(синдром Л е р а  — К ин дберга) .  К ак  правило, длительное течение 
легочной эозинофилии служ ит  результатом  недостаточного обсле
дования больного с целью выявления ее причины. П рограм м а 
диагностического поиска д о л ж н а  вклю чать комплекс методов, 
позволяю щ их исключить атопическую сенсибилизацию , микотиче
скую или ларазитарнуїЬ  инфекцию. Н еобходимо помнить, что 
в части случаев этот синдром мож ет быть проявлением других 
заболеваний: ревматоидного  полиартрита , узелкового пери арте
риита, рака  ж елудка ,  легких, щитовидной ж елезы , матки, не 
относящ ихся к саркоидозу  лимфом, лим ф о гр ан у л ем ато за ,  прочих 
гемобластозов. Д и агн о з  хронической эозинофильной пневмонии 
следует рассм атри вать  не как  констатацию  самостоятельной но
зологической формы, а в качестве основы тщ ательного  ди агн ос
тического поиска [G ra n th a m  J. G., 1986].

Л е ч е б н а я  т а к т и к а  зависи т  от этиологического ф а к 
тора заболеван и я .  При п о казаниях  проводят  дегельминтизацию , 
антимикотическую терапию. Обычно н азн ачаю т  глю кокортикос
тероиды в небольших дозах  (20— 30 мг преднизолона в сутки) 
в течение 4— 6 нед с постепенной отменой. П рогноз обычно б л аго 
приятный. Ч ащ е  наблю даетря выздоровление, однако возможны 
и рецидивы заболеван ия . При тяж елом  течении синдрома Л е р а  — 
Киндберга и поздно начатом лечении разви вается  легочно-сер
дечная недостаточность, п р и во дящ ая  к смертельному исходу.

I Легочные эозинофилии с астматическим синдромом

К этой группе заболеван ий  могут быть отнесены случаи как 
бронхиальной астмы самой по себе, так  и заболеван ий , п ротека
ющих с ведущим бронхоастматическим синдромом, в основе ко
торого л е ж а т  иные этиологические ф акторы  и патогенетические 
механизмы.

Истинная бронхиальная астма. З аб о л ев ан и е  как атопической, 
так  и инфекционно-аллергической формы редко сочетается с 
эозинофилией, превы ш аю щ ей 15— 20 % . Более высокое процент
ное содерж ание  эозинофилов в периферической крови или при
соединение летучих легочных инфильтратов требуют углубленно
го обследования больных [Яблоков Д . Д . и др., 1986]. Гиперэози- 
нофилия имеет, как  правило, эпизодический характер , п оявляясь  
в периоды обострения заболеван и я .  Нередко она сочетается



с другими аллергическими проявлениями — вазомоторны м рини
том, отеком Квинке, крапивницей, которые могут как предш ест
вовать  приступам бронхиальной астмы, так  и соп ровож дать  
П ричинами такой трансф орм ац ии  за б о л е в а н и я  в половине слу 
чаев могут быть тяж ел ы е  аллергические реакции на м едикам ен
тозные препараты , особенно на антибиотики, сульфанилам иды , 
нитрофураны, витамины группы В. В торая  по частоте причина — 
вн езап ная  отмена поддерж иваю щ ей  глю кокортикостероидной 
терапии (синдром отмены ). Определенное значение мож ет иметь 
одномоментное массивное воздействие нескольких аллергенов, 
например медикаментов, пищевых продуктов и др.

В озм ож но присоединение грибковой инфекции (кан ди доз) ,  
особенно при длительной системной или ингаляционной терапии 
глюкокортикоидами. В таких случаях  противомикотическая  т е р а 
пия облегчает  течение бронхиальной астмы. Сочетание с п а р а з и 
тарны м и инвазиями (описторхоз, парагоним оз, токсокароз , эхи- 
нококкоз и др.)  т а к ж е  м ож ет быть причиной более тяж ел о го  те
чения бронхиальной астмы. Успеш ная д егельм ин ти зация  приво
дит не только к снижению уровня эозинофилии, но и к о сл абл е 
нию приступов удуш ья.

/П р и  проведении ди ф ф еренц иального  диагн оза  в этой группе 
больных необходимо помнить о возмож ности развития  у пациен
тов, страдаю щ их атопической сенсибилизацией, аллергического 
бронхолегочного аспергиллеза. Аспергиллы могут в ы зы вать  не
сколько вариантов пораж ен ия  органов  ды хания  [Fink Л. N..
1985]: 1) атопическую Ig E -зависимую  бронхиальную  астму, 
опосредуемую м едиаторами лаброц итов;  2) экзогенный ал лерги 
ческий альвеолит — у неатопических больных, ингалировавш их 
большое количество спор аспергилл; 3) аллергический бронхоле
гочный аспергиллез; 4) ф орм ирование аспергиллемы в ранее су
щ ествовавш их легочных полостях; 5) инвазивный аспергиллез, 
разви ваю щ и й ся  у больных с иммунодеф ицитом^]

Аллергический бронхолегочный аспергиллезЧйожно предпола
гать у каж до го  больного бронхиальной астмой, сочетающ ейся 
с легочными инфильтратам и и эозинофилией. Отличительными 
его признакам и (диагностическими критериями) являю тся  легоч
ные инфильтраты, вы сокая периферическая  эозинофнлия, реци
дивирую щ ие приступы бронхиальной астмы, проксимальные 
бронхоэктазы , определяемы е рентгенологически или томографи- 
чески (бронхография п р оти воп оказан а!) ,  высокое общ ее содер
ж ан и е  IgE, обнаруж ени е  преципнтирующих антител к антигену 
аспергилл.

При наличии больш инства  этих признаков диагноз является  
достоверным. К ож ны е тесты со специфичным аллергеном (в от
личие от атопической бронхиальной астмы с гиперчувствитель
ностью к аспергиллам  встречаются как немедленные, так  и позд
ние реакции) характерны , но неспецифичны, так  как могут отм е
чаться  и у здоровых, и у больных аспергиллезом.

П реципитирую щие антитела помогают подтвердить диагноз



аллергического бронхолегочного аспергиллеза .  Отсутствие их 
І и 1 0 %  случаев) не д ел ает  его менее вероятным. Необходимо 
повторить реакцию с более активным экстрактом аспергилл. Этот 
гест так  ж е  неспецифичеи, как и повышение общ его  содерж ания  
1^Н, которое о тр а ж а е т  активность заб олеван и я .  При лечении 
і лкжокортикостероидами содерж ан и е  общ его  и специфического 
1цЕ сниж ается , что свидетельствует об эффективности терапии.

Проксимальные бронхоэктазии — важ н ы й диагностический 
признак. При хронической бактериальной инфекции в бронхиаль
ном дереве характерн а  д и стал ьн ая  л о к а л и за ц и я  бронхоэктазов.

Рост аспергилл в посеве мокроты сам по себе не означает  
развития болезни, т ак  как грибы могут вы деляться  и у здоровых 
людей, но имеет достоверную значимость при сочетании с  дру- 
| ими диагностическими критериями аллергического бронхолегоч
ного аспергиллеза . В настоящ ее время больш ое внимание уделя- 
юі определению уровня мочевой кислоты в Ж Б А Л  или вы явле
нию в мокроте кристаллов оксалата кальц и я ,  я в л я ю щ е го с я  мета- 
оолитом аспергилл [Benoit G. et al., 1985; F a r le y  М. L. et al., 
1965].

Ключом к диагностике аллергического бронхолегочного аспер- 
| иллеза является  представление врача  о нередкой возможности 
итого заболеван ия . Н аличие его мож но п редполагать  у лиц, с т р а 
дающих астмой, с легочными инфи льтратам и  в ан ам н езе  при
* Н'роидозависимом течении бронхиальной астмы. Л е ч е н и е  
і л ю к о к о р т и к о и д  а м и д ает  хороший эффект.

(Среди легочных эозинофилий с астматическим синдромом 
н качестве самостоятельного  заб о леван и я  выделена тропическая 
л п о ч н а я  эозинофилия (син.: синдром Вайнгартена), вы зы ваем ая  
ниназией различных микрофилярий, — трансмиссивный немато- 
1пи Д л я  клинической картины характерно  развитие острого ал- 
лгргоза в ответ на миграцию личиночных форм гельминтов мик- 
Іш фімярий с медленны м прогрессированием  болезни: умеренное  
(До 38 °С) повышение температуры тела , интоксикация, каш ель, 
Ло.іи в животе, анорексия, похудание. Приступы бронхиальной 
я* і мы, вплоть до тяж ел о го  астматического статуса , сочетаются 
і -чаговыми, инфильтративными, часто милиарными изменения
ми и легких, что ведет к смешанной ды хательной недостаточнос- 
|н По мере течения болезни в легких прогрессирует фиброзный 
Процесс. М икрофилярии о б лад аю т  тропностью не только к орга- 
|| їм чихания, но и к лимфатической системе (вухерериоз, бруги оз) ,  
Ь ід и н и т е л ь н о й  ткани (онхоцеркоз, лоаоз , д и п е т а л о н е м а то з ) . 
И < иизи с этим можно н аблю дать  экзантему, лимф аденопатию , 
Ііілеиомегалию, пораж ение  ж елудочно-киш ечного тракта .  В пери
ферической крови вы сокая  (60— 8 0 % )  эозинофилия, ложнополо- 
ш н н л ь н а я  реакция  В ассерм ана , повышение о0щ его  с о д е р ж а 
нии IgE.

И диагностике больш ое значение придается  сбору эпидемио- 
■ичпческого ан ам н еза  (пребывание в стран ах  Ю го-Восточной 
Дики. Индии, П ак и стан е ) ,  выявлению  в толстой капле крови мик-



рофилярий с учетом ритма микрофиляриемии (ночная характерна  
для вухерериоза, дневная  — д ля  л о а о з а ) ,  обнаруж ени ю  в р еак 
ции связы ван и я  комплемента антиф иляриозн ы х антител [Ш у в а 
л ова  Е. П., Антонов М. М., 1984]. Лечение специфическим препа
ратом д и этилкарбам азином  (дитразиы) д ает  хороший клиниче
ский эффект, однако  в далеко  заш ед ш и х  случаях  изменения 
в легких сохраняю тся. ';]

В ряде случаев течение бронхиальной астмы м ожет о с л о ж 
няться пораж ением других органов  и систем, наблю даю тся  д ер 
матиты, гем оррагическая  экзантема , артралгии  и миалгии, гепа- 
том егалия , острый панкреатит, перикардит, миокардит, гемату- 
рический гломерулонефрит. Эти изменения сочетаю тся с высокой 
эозинофилией крови. Такое течение заб олеван и я  Е. Н. Семенкова 
и соавт. (1985) определяю т как  генерализацию бронхиальной  
астмы. Причинами ее являю тся  л екарствен н ая  аллерги я, вн езап
ная  отмена глюкокортикостероидной терапии, назначенной по по
воду бронхиальной астмы, а т а к ж е  проведение вакцинации. 
В отличие от системных заболеван ий  внелегочные проявления 
в этих случаях  полностью обратимы и исчезают после отмены 
лекарственной терапии и (или) увеличения дозы стероидных пре
паратов. Т яж елы е изменения в других о рган ах  наблю даю тся 
редко и не определяю т прогноза заб олеван и я .  При описанном 
течении бронхиальной астмы назн ачаю т  средние дозы кортико
стероидов (20— 40 мг в сутки в пересчете на преднизолон) 
с целью ликвидировать  внелегочные проявления болезни и реци
дивы легочных инфильтратов, после чего дозу  п р еп арата  посте
пенно сни ж аю т до поддерж иваю щ ей.

^ Б р о н х и а л ь н а я  астма, п ротекаю щ ая  с высокой эозинофилией 
крови и упорно не п од даю щ аяся  традиционной терапии без сте 
роидных гормонов, м ож ет являться  симптомом другого  за б о л е в а 
ния, например узелкового периартериита, системной склеродер
мии, ревматоидного артрита  и дрЗ (G ra n th a m  J. С., І98 6 ] .  В т а 
ких случаях  необходимо п роан али зировать  анам нез , клиническую 
картину заболеван ия  с целью исключения его системного х а р а к 
тера или какой-либо другой патологии, ухудш аю щ ей течение 
бронхиальной астмы [Гембицкий Е. В. и др., 1987; G r a n th a m  J. С.,
1986].

\/Л егочны е эозинофилии с системными проявлениями

В эту группу входят  самостоятельны е заболеван и я ,  для  кото
рых наряду  с легочной эозинофилией характерно  вовлечение в 
процесс многих органов и систем.

Гиперэозинофильный миелопролиферативный синдром (син.: 
H E S -синдром, синдром Л е ф ф л е р а  II, ф ибробластический присте
ночный эндокардит) является  редким заболеван ием  из группы 
системных аллергических васкулитов неизвестной этиологии. 
В развитии заболеван и я  больш ое значение придается вы зы вае
мому при дегрануляции эозинофилов повреж дению  тканей и в



ім’рвую очередь эндотелия сосудов и эндокарда . Забо леван и е  
начинается, как  правило, с пораж ен ия  легких в виде и н ф и льтра
тов, сопровож даю щ егося  высокой эозинофилией крови, л и х о р ад 
кой, артралгиям и , миалгиями, полиморфными кожными высыпа- 
иинми. В дальнейш ем присоединяю тся лим ф аден оп ати я ,  гепато- 
,т о н а л ь н ы й  синдром, пораж ение Ц Н С  (феномен Г ордона) ,  почек 
(протеинурия, гем атури я) .  При исследовании костного мозга вы- 
инляется его гиперплазия с больш им содерж анием  эозинофилов.

Наиболее значимым в клиническом отношении является  п о р а 
жение сердца в виде пристеночного ф ибропластического эндо
кардита с развитием рестриктивной сердечной недостаточности.
< ердце небольших размеров, застой н ая  сердечная  недостаточ
ность развивается  рано. Именно этот симптомокомплекс позво
ляет диф ф еренц ировать  H E S -синдром от группы других систем
ных а ллергических  васкулитов и определяет прогноз за б о лева н и я  
I Spry  С. J . ,  1982]. Н ебольш ие размеры  сердца, высокая эозино- 
филия отличаю т этот синдром и от идиопатического миокарди- 
тп А брамова — Ф идлера. Д л я  гиперэозинофильного синдрома 
характерна бо льш ая  частота тромбоэмболических осложнений, 
особенно в системе легочной артерии-^ '

Д иагностика заб о леван и я  слож н а .  Обычно при первом визите 
к врачу определяю т синдром Л е ф ф л е р а ,  через месяц меняют 
миагноз на хроническую эозинофильную  пневмонию с бронхоаст- 
млтическим синдромом. Только после появления системных приз
наков, особенно застойной сердечной недостаточности, диагнос- 
шруют гиперэозинофильный синдром [Tonnesen  P., T egeb ja-  
<•!,. С. S., 1984]. При этом долж ны  быть исключены парази тар -  
iii.il' инфекции, узелковый периартериит и другие гранулем атозы , 
Аллергический бронхолегочный аспергиллез, атопическая  сенси- 
Аилизация (особенно лекарственны е повреж дения  легки х) ,  зло- 
кнчественные новообразования . Д и а гн о з  подтверж дается  гипер
плазией костного мозга, со дер ж ащ его  больш ое количество эози- 
нофилов.

Прогноз при гиперэозинофильном синдроме зависит от тяж ес-  
III ннелегочных проявлений н в первую очередь застойной сер
ці"! П О Й  недостаточности. В течение первого года после устан овле
нии диагноза  смертность составляет  50— 80 %.

Л е ч е н и е  проводят глюкокортикостероидами (средняя су- 
ю чн ая  доза  30— 40 мг в пересчете на преднизолон) или их соче- 
ыннем с цитостатиками (азатиоприн 100— 150 мг в сут).  При 
лечении недостаточности кровообращ ен ия сердечные гликозиды 
малоэффективны. Предпочтение следует о тдавать  перифериче
ским вазоди лататорам  (нитраты, коринф ар) и салуретикам . При 
р т и и т и и  тромбоэмболических осложнений н азн ачаю т  антитром- 
йитичеекие препараты . Предпринимаю тся попытки проведения 
н ш и м аф ер еза ,  гемосорбции.

Узелковый периартериит (см. т а к ж е  главу 9) в 20 % случаев 
( и с п и ш е т с я  с одного из самых т и п и ч н ы х  синдромов — бронхиаль
ной н е т  мы, часто сочетающейся с высокой эозинофилией крови,



или синдрома Ч а р д ж а  — Ш траусса  (аллергического  некротизи- 
рующего артериита с экстраваскулярны м  гранулем атозом  и эози
нофильными инфильтратами ткан ей ) .  Клинически он проявляется  
ринитом, приступами удуш ья, эозинофильной пневмонией, приз
наками системного васкулита . Следует  отметить отсутствие п а 
раллели зм а  между патоморфологическими проявлениями болезни 
и ее клиническими симптомами.

Течение синдрома мож но условно раздели ть  на три фазы 
[C h an d le r  D. В., F u lm e r  J. D., 1985]: 1) продромальную  — ф азу  
аллергических болезней (аллергический ринит, брон хи альн ая  
а с тм а ) ;  2) ф азу  кровяной и тканевой  эозинофилии (присоеди
нение синдрома Л е ф ф л е р а  или хронической эозинофильной пнев
монии с рецидивами ин фильтратов  легких в течение нескольких 
л е т ) ;  3) ф а зу  системного васкулита (похудание, лихорадка^ 
миалгии, артралгии , гем оррагическая  экзантем а , боли в ж и воте’, 
понос, перикардит, асимметричный полиневрит, коронариит, по
раж ени е  почек с развитием гематурии, стойкой артериальной 
гипертензии и хронической почечной недостаточности).

Симптомы болезни могут появляться  постепенно или бурно 
прогрессировать. Хронологическая последовательность их та к о 
ва: аллергический ринит в 20 лет, б ронхиальная  астм а  в 30 лет, 
системный васкулит в 40 лет. При быстром течении клиническая  
картина в развернутой стадии р азви вается  за  3— 5 лет. Необхо
димо подчеркнуть, что присоединение симптомов системного в а с 
кулита ведет к улучшению течения астматического  синдрома. 
Чем меньше интервал от н ач ала  бронхиальной астмы до р а зв и 
тия сосудистых пораж ений, тем тяж е л ее  прогноз заболеван и я .

Д и агн о з  астматического вари ан та  узелкового  периартериита 
(синдром Ч а р д ж а  — Ш траусса)  становится  достоверным, если 
гиперэозинофильная бронхиальная  астма сочетается  как мини
мум с двумя из четырех классических признаков болезни Кус- 
см ауля  — Мейера: пораж ен ие  почек со~ гГ 0 йкой артериальной  
гипертензйёй , 'асимметричны й полиневрит, абдоминальны й синд
ром, коронарит.

Как и при гиперэозинофильном м иелопролиферативном синд
роме, прогноз при узелковом периартериите зависи т  от внеле- 
гочных проявлений и в больш инстве случаев  неблагоприятный. 
Л е ч е н и е  проводят глю кокортищ стероидам и  в больших дозах  
или сочетают их с. цитостатиками.

К ак видно из излож енного  выше, при ведении больных с л е 
гочной эозинофилией, особенно при за т яж н о м  или хроническом 
ее течении, врачу приходится реш ать  слож ную  диагностическую 
зад ач у  по выяснению причин развития  синдрома, за  которым 
могут скры ваться  заб о леван и я  опухолевой природы, гемобласто- 
зы, грибковые и п ар ази тар н ы е  инвазии, тяж е л ы е  наруш ения им
мунологической реактивности. В качестве первого скринингового 
теста целесообразно использовать определение общ его  IgE  в сы
воротке крови [Абрамычев А. Н. и др., 1985, 19НЩ7 Это позво
ляет  раздели ть  все легочные эозинофилии на опухолевые и им-



муноопосредованные. Д а л ь н е й ш а я  програм м а строится индиви
дуально, но с учетом всех причин, которые могли бы у данного 
больного привести к развитию легочн ы х  инфильтратов  с высокой  
'ю:жнофилией периферической крови. Только вы явив  истинную 
миологию заболеван и я ,  врач мож ет н азн ачить  этиотропную т е р а 
пию. Н ачав  лечение в ранние сроки, мож но не только приоста- 
иовить патологический процесс, но в ряде случаев добиться его 
полного обратного развития.^ ')

ЛЕКАРСТВЕННЫЕ ПОВРЕЖДЕНИЯ ПАРЕНХИМЫ ЛЕГКИХ

К настоящему времени накопилось достаточно сведений
о повреж дениях легких, вызы ваемы х лекарствам и  [Б о гд а 
ном А. С., 1984; F ish m an  А. Р. 1980; Cooper J. А., 1986]. 
И табл. 1.4 представлены основные группы таких  препаратов. 
\ иоличение числа подобных реакций обусловлено, с одной сторо
ны, широким применением ф арм ако-  и химиотерапии внутренних 
Полезней, с другой — особой ролью органов ды хан ия  не только

Т а б л и ц а  1.4

Фармацевтические препараты, вызывающие повреждения легких

Характер реакции органов  дыхания

Угнетение дыхания: 
центрального генеза

курареподобное действие 
І ІІИ ІЧ ІЄ Н И Я  верхних дыхательных путей
о процхов:

осек слизистых оболочек

сухость слизистых оболочек 
нотные кровотечения

и карственная бронхиальная астма
jjf

И і мщения паренхимы легких: 
нгкнрдиогенный отек легких

фнГфозируютий альвеолит 

I нигрчувствительиый пневмонит

фм« фолнпидоз легких

t*б >і н і орати вный бронхиол нт 
• и н іром Гудпасчера

П репарат

Наркотические анальгетики, снотвор
ные, седативные
Миорелаксанты, амииогликозиды

Адренолитнки, йодиды, ганглиоблока- 
торы, раувольфин 

Холи политики, антигистаминные 
Антикоагулянты, цитостатики, суль

фаниламиды 
Антибиотики, сульфаниламиды, сали- 

цилаты, анальгетики, ферменты, ви
тамины группы В

Салипилаты, ДОКСА, пенициллин, 
ртутные диуретики, ингибиторы, 
МАО, галоперидол, опиаты, барби 
тураты, цитостатики, лизокаин, ги- 
потиазид, амфотерицин В, колхицин 

Цитостатики, нитрофураны, ганглио- 
блокаторы, адиурекрин 

Антибиотики, сульфаниламиды,
ПАСК, нитрофураны, цитостатики, 
дифенин, соли золота, D-пеницил- 
ламин, амиодарон и др.

Ам иода рои, хл орфентерм и и ги дрохло- 
рид

D-иеігицилламин, сульфасалазнн 
D-пеницилламин



П р о д о л ж е н и е

Характер реакции органов дыхания Препарат

Нарушения легочного кровообращения

Инфекционные осложнении (микозы, су
перинфекция и др.)

«Лекарственный» туберкулез легких

Волчаночноподобный синдром с пораже
нием легких (лекарственная волчанка)

Пероральные контрацептивы, проге- 
стины, глюкокортикостероиды, ди
уретики, введение контрастных ве
ществ. внезапная отмена антикоагу- 
лянтов

Антибиотики, цитостатики, глюкокор
тикостероиды, салицилаты, амино- 
филлин

Глюкокортикостероиды, цитостатики, 
йодиды

Гидралазин (апрессин), прокаинамнд, 
изониазид, дифенин, метилдопа, хи- 
нидин, практолол, нитрофураны, 
гризеофульвнн, фенилбутазон (бу- 
газолидин), контрацептивы, соли 
золота, сульфасалазин, пенициллин, 
празозин

в газообмене, но и в поддерж ании гом еостаза  о рганизм а  (нерес
пираторные функции легких) .  Так, участие легких в детокси ка
ции ксенобиотиков св я зан о  с функционированием  таких ф ерм ен т
ных систем, как  гидролазн ая ,  протеазн ая ,  окси дантная  и др. 
Некоторые лекарственны е препараты , например цитостатики, 
соли золота, концентрирую тся преимущ ественно в легочной т к а 
ни и в определенных условиях могут вы зы вать  наруш ение м ета 
болических процессов, что ведет к развитию  лекарственного  
повреж дения респираторной системы. Л егки е  являю тся  органом, 
активным в иммунологическом отношении, а поскольку многие из 
медикаментозных средств могут влиять на развитие иммуноло
гических реакций, о к а зы в а я  как стимулирующ ее, так  и супрес
сивное действие, становится  понятным широкий спектр легочных 
лекарственны х осложнений, в основе которых л е ж а т  иммунные 
механизмы.

И нтерес к этой проблеме обусловлен и тем, что п о в р еж де
ния органов ды хания, связанны е с медикаментозной терапией, 
являю тся  прекрасной экспериментальной моделью д л я  изучения 
многих легочных заболеван ий, например фиброзирую щ их и эк зо 
генных альвеолитов, бронхиальной астмы, синдрома Л еф ф л ер а ,  
респираторного дистресс-синдрома взрослых и др. Это обуслов
ливает  не только практическую, но и теоретическую ее зн ач и 
мость.

Следует подчеркнуть трудности в диагностике и трактовке 
лекарственны х повреж дений легких. Во-первых, эти трудности 
связаны  с отсутствием специфических симптомов, х а р а кте р и зу 
ющих такие реакции и отличаю щ их их от изменений в легких, 
вы званны х теми заб олеван иям и , по поводу которых назн ачали  
медикаменты.



Например, у больного, страдающего ревматоидным артритом, появление 
дыхательной недостаточности и развитие синдрома «сотового легкого» могут 
Лыгь обусловлены как висцеральными проявлениями самой болезни, так и тера
пией солями золота. Представляет сложности дифференциальная диагностика 
отека легких у больных сердечно-сосудистыми заболеваниями: он может быть 
попан не только с левожелудочковой недостаточностью, но и с проводимым 
имением, например антиаритмическими препаратами (лидокаином, амиодаро- 

IM.IM и др.).

Во-вторых, широкое использование полипрагмазии, сочетания 
медикаментов с другими видами лечения (лучевой, кислородной 
терапией), способными т а к ж е  вы зы вать повреж дения  паренхимы 
легких, услож няю т выяснение причинных взаим освязей  между 
приемом какого-либо п реп арата  и регистрируемыми легочными 
изменениями. В-третьих, недостаточно р азр або тан ы  подходы 
к морфологическ'0'й верификации лекарственны х повреждений 
респираторной системы. П атом орф ологическая  картина не имеет
< иецифических маркеров, позволяю щ их достоверно диагностиро
вать подобные ослож нения медикаментозной терапии.

Тем не менее в настоящ ее время р а зр а б а т ы в а ю т с я  опреде
ленные подходы к решению этой проблемы как  в диагностиче-
• ком, так  и в лечебном плане. Ц елью  данного  раздела  является  
1>.пГюр патогенетических и кли н и чески х  аспектов лекарственного  
повреждения паренхимы легких, а т а к ж е  подходов к их лечению. 
Другие изменения органов ды хания , обусловленные приемом 
медикаментов (лекарствен ная  б ронхиальная  астма, тром боэм бо
лия легочной артерии, волчаночноподобный синдром с пораж е- 
мнем легких, угнетение ды хательного  центра, курареподобное 
влияние на ды хательную  мускулатуру и д р . ) ,  рассм атриваю тся  
н других разделах  руководства.

Т а б л и ц а  1.5 

Млнмиие лекарственных препаратов на легочный гомеостаз

Ь 'Ііткй-мишен'ь Механиэ4 действия Возможный эффект Препарат

Альвеолярные Выделение лейкотрие- Инфильтрация легочной Блеомицин*
макрофаги нов паренхимы

Хемотаксические факто
ры нелейкотриеновой 
природы

Нейтрофильная и эози
нофильная инфильт
рация

Блеомицин*

Иммуносупрессивные Подавление клеточного Мелфалан*
факторы иммунитета

Ф и 6 роб л а ст м о д у л и р у ю - Контроль роста фибро- Блеомицин*
щие факторы бласгов (селекция 

роста определенных 
клеток)

Нейтральные протеазы Повреждение эндотелия 
и повышение сосудис
той-проницаемости

Колхицин*

1 Іилинуклеа- Супероксидные анноны Повреждение эндотелия Блеомицин*
pu и альвеолярного эпи

телия



П р о д о л ж е н и е

К летка-м иш ень М еханизм действии В озмож ный эффек* П репарат

Лимфоциты

Фибробласты

Система
комплемен
та

Бескл «точное 
легочное 
окружение

Система
сурфак
танта

Медуллярные 
или гипо- 
таламиче- 
ские вей- 
роны

Увеличение их агрега
ции в капиллярах 
(секвестрация) 

Увеличение их цитоток
сичности (бластоге
нез)

Выделение лимфокинов 
(MIF)

Антиколлагеновые ан
титела 

Антитела к альбумину 
Антитела к базальной 

мембране

IgE-антитела

Прямое повреждение 
коллагенового мета
болизма

Прямая активация

Продукция супероксид- 
ных ионов

Эндогенная оксидант- 
ная продукция (акро
леин)

Окисление арахидоно
вой кислоты

Истощение глютатионо- 
вых источников

Угнетение биосинтеза
Блок лизосомальных 

фосфолипаз

Нейрональные нервные 
сигналы, изменяющие 
эндотелиальную про
ницаемость

Повреждение эндотелия

Повреждение паренхи
мы легких

Усиление иммунного от
вета, аутологичная 

цитотоксичность 
Повреждение коллагена 
Отложение иммунных 

комплексов в легких 
Отложение иммунных 

комплексов в легких 
и почках 

Г иперчувствительность 
немедленного типа

Ненормальное восста
новление матрицы 
легких (фиброз)

Агрегация полинуклеа- 
ров, повреждение эн
дотелия 

Повышение эндоте
лиальной и эпите
лиальной мембранной 
проницаемости 

Повышение мембранной 
проницаемости

Генерация иммунореак 
тивных липидов 

Увеличение оксидантно- 
го повреждения

Усиление фиброза 
Накопление сурфактан

та (фосфолипидоз)

Повышение эндоте
лиальной проницае
мости

Амфотерицин
В*

Циклофос- 
фан4', амио- 
дарок*. соли 
золота*, 
нитрофура
ны*
Циклофос- 

фан+, со
ли золота* 

Блеомицин* 
Нитрофура
ны*
D-пеницилл-
амин*

Цнклофосфа- 
мид*. анти
биотики*, 
сульфанила
миды*
Блеомицин+, 
соли золота, 
D-пеницилл- 
амин*
Героин*,
тербуталин*

Блеомицин*,
нитрофураны
(0)

Циклофос-
фан*

Блеомицин*

Циклофос-
ф ан*, кар-
мустин*
Блеомицин,
амиодарон*,
хлорфентер-
мин
Метотрексат 
(0), опиаты 
(0), аспирин 
(0), антипси

хотические 
(0)

П р и м е ч а н и е .  * — п оказан о  иа легочной системе; -)------п о казан о  на нелегочной
системе; 0 — предполагается .



О с н о в н ы е  м е х а н и з м ы  р а з в и т и я

Л егкие имеют множ ество гомеостатических механизмов, обес
печивающих равновесие между повреж даю щ им и воспалительны 
ми реакциями и защ итны м и детоксицирую щ ими системами. М но
гие из них участвуют в метаболизме лекарств  и могут подвер
гаться их воздействию. Основные точки этого взаимодействия 
представлены в табл . 1.5.

Оксидантная — антиоксидантная система. Реактивны е м ета
болиты кислорода участвуют в развитии многих заболеваний: 
респираторного дистресс-синдрома взрослых, эмфиземы легких, 
ипскулитов, альвеолитов, гломерулонефритов, лучевых повреж де
нии и др. Процессы о б р азо ван и я  и разруш ен ия оксидантов, по 
P. A. W ard  (1986), схематично могут быть представлены в сле
дующем виде.

Супероксид Перекись Гидроксил
+ е  -fe  - f -e .F e + 'r  -j-е

< -------------------* 0 - 2 ---------- * Н20 2 -------------------ОН -------------- ► Н20
NADFH-оксида- Суперок- Каталаза, церу- Глутати-
іа, ксантинокси- сиддисму-  * лоплазмии, онредук-
даза, ПГ-сннте- таза трансферрин, таза
раза, фермент- аскорбийовая
кая система ми- кислота, вита-
юхондрий по мин Е, ДМСО,
транспорту ДМТМ
ілектронов

Эти молекулы генерируются фагоцитирую щ ими клетками 
(нгйтрофилы, макроф аги, моноциты, эозинофилы) или о б р азу ю т
ся спонтанно в атмосфере, особенно в областях  с высокой кон- 
н и п р ац и ей  загр язн яю щ и х  веществ. М етаболиты кислорода спо- 
ечГжы вы зы вать в любых клетках и иеклеточных структурах  мно- 
лич гво реакций, например [W ard  P. A., A rbor  А., 1986]:

1) деструкцию эукариоцитов (эндотелий, эпителий, гладкомы- 
НМ'ЧИЫе клетки, гепатоциты, лимфоциты  и др.) и безъядерны х 
М еток (эритроциты и др.)  за  счет окисления белковых компо
нентов мембран, перекисного окисления липидов, повреж дения
ДНК;

2) повреж дение базальн ы х  мембран сосудов;
3) активацию  лейкоцитарных протеаз в сочетании с п одавле

нім м антипротеазной системы;
4) окисление арахидоновой  кислоты, в результате  чего о б р а 

зую тся  иммунореактивные субстанции из группы П Г и лейкотрие- 
Ипм, обладаю щ их  иммуномодулирующим действием, способ
ностью активи ровать  комплемент, усиливать  хемотаксис и др.;

Г)) угнетение антиоксидантных систем, например истощение 
їм і очников глутатиона, угнетение активности глутатионперокси- 
011Ы.

А нтиоксидантная система способна п редотвращ ать  тканевое 
номргждение кислородными ради калам и . С упероксиддисм утаза



метаболизирует супероксид-анион до перекиси водорода. К атала-  
за  в свою очередь разр у ш ает  перекись водорода. Глутатионре- 
д у ктаза  способствует акцепции глутатионом электрона, в резуль
тате  чего детоксицируются реактивные молекулы. Кроме этих 
внутриклеточных ферментных антиоксидантов, существенную 
роль могут играть и плазменные факторы : церулоплазмин, транс- 
феррин, а-токоферол , аскорбиновая  кислота.

Активное нарушение б ал ан са  м еж ду оксидантной и антиокси- 
дантной системами ведет к повреж дению  легких. Этот механизм 
имеет значение при лечении цитостатиками и нитрофуранами, 
лучевой терапии, ингаляции кислорода.

Протеазная — антипротеазная система. Протеолитические 
ферменты, особенно эл а с т аз а ,  продуцируются фагоцитирую щ ими 
клетками (нейтрофилы, макроф аги)  и имеют значение в развитии 
респираторного дистресс-синдрома взрослых, эмфиземы  легких, 
пневмонии, ф иброзирую щ его альвеолита. Некоторые лек ар ствен 
ные препараты  (колхицин, амфотерицин В) вызываю т выделение 
протеаз, что имеет значение в развитии обусловленных ими л е 
гочных повреждений. А йтипротеазная  система, особенно а ] -а н 
титрипсин, способна инактивироваться  реактивными м етаболита
ми кислорода. Это м ожет иметь значение в развитии легочных 
реакций при лечении блеомицином и циклоф осф амидом [Coo
per J. А., 1986].

Иммунная система. Одной из наиболее частых форм легочно
го лекарственного  повреж дения  легких явл яется  Ig E -.азвисимая 
аллерги ческая  реакция с вы раж енной эозинофилией. В этих слу
чаях  лекарственны е препараты  сл у ж а т  гаптенами. Перечень 
средств, способных вы зы вать  аллергические альвёолиты (гипер- 
чувствительные пневмониты), представлен в табл. 1.5.

Больш ую  роль в развитии лекарственны х повреж дений парен
химы могут играть лимфоциты [Akoun G. М. et al., 1984, 1985]. 
Увеличиваю тся их б л астн ая  тран сф о р м ац и я  и цитотоксичность 
(циклофосфамид, амиодарон, нитрофураны, соли з о л о т а ) 1, 
активно выделяются лимфокины, например M1F, что ведет к 
усилению иммунного ответа (циклоф осф ам ид, ам и о д ар о н ) .  Это 
п одтверж дается  Т-лимфоцитарным характером  альвеолита  по 
данным цитологического исследования Ж Б А Л .

В результате  выделения хемотаксических ф акторов  лейко- 
триеновой и нелейкотриеновой природы наблю дается  эози ноф иль
ная или нейтрофильная ин ф и льтраци я  паренхимы легких (блео- 
миции). При этом м ожет разви ваться  феномен секвестрации 
нейтрофилов — увеличение их агрегации и разруш ен ия  в легоч
ных кап иллярах , в результате  чего эндотелий повреж дается  и по
вы ш ается  сосудистая  проницаемость.

При лечении некоторыми медикаментами могут стимулиро
ваться  аутоиммунные реакции, что проявляется  активацией  обра-

1 Здесь и далее в скобках названы препараты, вызывающие соответствующие 
повреждения. — П р и м е  ч. р е д .



ювания антител к коллагену (блеом ицин), альбумину (нитро
фураны ), базальн ой мембране ( D -пеницилламин). В результате 
может развиться  иммунокомплексиый альвеолит (II I  тип реакции 
по Геллу и К умбсу), синдром Гудпасчера (II тип реакции по 
Геллу и Кумбсу).

Симпатомиметики и опиаты оказы ваю т  прямое активирующ ее 
илияние на систему комплемента [Bowen R. Е. et а)., 1983], в ре- 
»ультате чего повыш ается  сосудистая  проницаемость и разви- 
М.ІГТСЯ некардиогенный отек легких.

При лечении ацетилсалициловой кислотой, известным ингиби
тором циклооксигеназного пути обмена арахидоновой кислоты, 
и |Г>ыточное образован и е  метаболитов липоксигеназного пути мо- 
нич привести к повышению сосудистой проницаемости и разви- 
|им» не только бронхиальной астмы, но и некардиогенного отека 
Легких.

Система восстановления соединительнотканного матрикса 
легких. В легких больш ое значение имеет балан с  меж ду синтезом 
н рпспадом коллагена. Эта система м ожет повреж даться  при 
Лечении многими препаратами.

Активация синтеза соединительной ткани в легких начина- 
<41 и в результате  утраты контроля за  образован ием  коллагена 
ні стороны альвеолярны х структур — кап иллярного  эндотелия 
и альвеолярного эпителия — при их повреждении, в результате  
чгп» усиливаются миграция и пролиф ерация ф ибробластов  в ин- 
м р п и ц и и .  Пусковыми ф акторам и  могут явл яться  продукция 
реактивных метаболитов кислорода нейтрофилами и выделение 
мій шифрованными лимф оцитами ф акторов , стимулирую щ их миг
рацию, пролиферацию и рост ф ибробластов. Этот эф ф ект  под- 
ці’рж ивается  ф акторам и , которые секретирую т альвеолярны е 
микрофаги: фибронектином, интерлейкином -1 и др.

< - другой стороны, эти ж е  клетки вы деляю т коллагеназу  и 
win»'т а зу ,  р азр у ш аю щ и е  компоненты соединительной ткани, 
d  КіКЖє ПГЕо, подавляю щ ий образован и е  коллагена по механиз
му обратной связи [S n ider  G. L., 1983]. Таким образом , фибро- 
ГИ чес кое действие воспалительных клеток (нейтрофилы, макро- 
фш и, лимфоциты) м ожет не п роявляться , а воспаление — раз- 
|и шиться полным выздоровлением.

Гели капиллярный эндотелий и альвеолярн ы й эпителий^ не 
Мпиреждены, то сохраняется  и ср абаты в ает  ограничительный 
Цгч.шизм, контролирующий синтез коллагена , и фиброз в легоч
ной ткани не развивается , независимо от того, какие причины 
ІМ нінли повреж дение матрикса (б актери альны е липополисахари- 
ііі.і, коллагеназа , панкреатическая  или нейтроф ильная эл а с таза  
и /III.),

П овреждение несоединительнотканных альвеолярн ы х струк- 
<ч* может определяться  гремя ф акторами : количеством воспали- 
♦f.п.иых клеток, временем их контакта с альвеолярны ми струк- 
К|»пми и природой повреж даю щ его  ф акто р а  [Henson  Р. М., 
|(жм. Sn ider  G. L., 1986].



Н аруш ение процессов пенетрации, подвиж ности нейтрофилов 
в очаге, высокие их адгезивны е характеристики  способны при
вести к аккум уляции и длительному контакту этих клеток с эн до
телием и (или) альвеолярны м  эпителием, в результате  чего 
последние могут повреж даться .  В аж н ую  роль играет природа 
п овреж даю щ их факторов. Наиболее вы раж енн ое  п овреж аю щ ее 
действие оказы ваю т  те, которые способны н ак ап л и ваться  пре
имущественно в указан ны х структурах. И з  лекарственны х пре
паратов  — это блеомицин (вы сокая  тропность к эндотелию к а 
п и лляров) ,  D -пеницилламин (вы сокая  тропность к эпителию).

Система сурфактанта. Основным компонентом легочного сур 
ф актан та  является  фосфатидилхолин. При повреж дении пнев
моцитов I типа отмечаю тся п ролиф ераци я  и ди сп лази я  пневмо
цитов II типа, в результате  чего сни ж ается  синтез сурф актан та ,  
особенно ф осфатидилхолина. Ч асто  такое  наруш ение со п р о во ж 
дает  развитие легочного фиброза  [ H a a g s m a n  Н. P., v a n  Gol- 
de М. G., 1985]. Наоборот, при лечении ам иодароном  развивается  
фосфолипидоз легких с большим содерж анием  как  общих ф о сф о 
липидов, так  и ф осфатидилхолина. С читается , что ам иодарон  
является  ингибитором лизосом альны х ф осф олип аз  альвеолярны х 
м акроф агов , катаболи зирую щ их су р ф ак тан т  [ D a k e M .  К., M a d i
son J. М., 1985; H ea th  М. F. et al., 1985]. К этому ж е  классу  пре
п аратов  относится аноректический преп арат  хлорфентермин.

Центральная нервная система. П роницаем ость  легочных к а 
пилляров контролируется со стороны Ц Н С , что при определенных 
ситуациях может приводить к нейрогенному отеку легких. Такой 
механизм предполагается  в случаях  отека легких после введения 
опиатов, галоперидола, больших транкви ли заторов , салици латов  
[M ahu tte  С. К. et al., 1982]. П редп олагается , что опиатные ре

цепторы в большом количестве располож ены  рядом с ды х ател ь 
ным центром в стволе головного мозга (триггерные зо н ы ).  Б оль
шие дозы наркотиков могут изменять нейрональный тонус, что 
в итоге приводит к повышению сосудистой проницаемости. Такое 
предположение поддерж ивается  возм ож ностью  развития  нейро
лептического злокачественного синдрома при назначении этих 
препаратов  [Sm ego  R. A., D u ra c k  D. Т., 1982]. Одним из клиниче
ских проявлений этого синдрома служ ит  некардиогенный отек 
легких, от которого зав и ся т  тяж есть  течения и прогноз о с л о ж 
нения. О днако  экспериментальных д о казател ьств  такого  механиз
ма развития  отека легких в литературе не приводится.

П а т о м о р ф о л о г и я

П овреж дения  легких, обусловленные применением л е к а р с т 
венных средств, характеризую тся  воспалением стенки альвеол 
(ал ьвео ли т) ,  которое, как  уж е  сказан о , мож ет полностью р а зр е 
шиться или перейти в фиброз. В эксперименте независимо, от ти
па животных и исследованных моделей реакц ия  легких довольно 
стереотипна. В первые часы наруш ения минимальны, а затем



Иозникают отек легких и кровоизлияния. П овреж дения  ма^ифес- 
гируются некрозом и десквам ацией  пневмоцитов I типа и выхо
лим в альвеолярны й просвет воспалительных клеток, главным 
образом нейтрофилов. П овреж дение эндотелия может предш ест
вовать гибели пневмоцитов I типа или происходить одноврем ен
но, что зависит от этиологического ф актора .  Ч ерез несколько 
лиги нейтрофилы исчезают и ведущими воспалительными кл етка 
ми становятся  м акроф аги  и лимфоциты. Последние долго о стаю т
ся в зоне повреж дения. П ар ал лел ьн о  с этим начинаю тся диф- 
ференцировка, репликация и увеличение числа пневмоцитов II 
ищ а для восполнения потери пневмоцитов I типа. В это ж е  вре
мя может развиться  гранулематозны й процесс с разрастан ием  
капилляров и увеличением числа ф ибробластов .

В течение нескольких недель, по мере стихания острого 
альвеолита, образуется  избыток соединительной ткани  с н ар у 
шением архитектоники легкого. Следует отметить, что некоторые 
участки при этом могут восстановиться  до нормы, а ф иброз р а з 
минается неравномерно. Хотя скорость синтеза коллагена увели
чивается в конце 1-й недели повреж дения легочной паренхимы, 
максимальное его содерж ание  наблю дается  на 4-й неделе, а уве
личенный синтез сохраняется  в течение 8 — 12 нед. При этом сни
жается дегр ад ац и я  коллагена, повыш ается  синтез эластина, глю- 
коїаминогликанов. Активность ферментов синтеза соединитель
ной ткани (глю козами но-6-ф осф ат-синтетаза , пропилгидроксила- 
МІ, лизи локсидаза)  т а к ж е  усиливается.

Одной из морфологических характеристик  являю тся  утолщ е
ние и удвоение базальн ой  мембраны эпителия, что отмечено 
и и полях ф иброза , и в «нормальных» участках  легочной ткани, 
fa кие участки т а к ж е  вовлекаю тся в процесс, но с норм ализацией  
морфологической картины. Д в о й н а я  м ем брана свидетельствует
о коллапсе альвеол в результате  изменений в структуре сурф ак- 
кш та, обусловленных морфологическими изменениями ал ьвео 
лярного эпителия.

Повреж дение легких имеет негомогенный характер . В ы я в л я 
ются участки с тяж елы м  нарушением легочной архитектоники 
и морфологически не измененные. Это зависи т  от равномерности 
иенгиляции и легочного кровотока, что определяет  распределе
ние лекарственны х препаратов  в легочной ткани.

К л и н и к а

Л егочные повреж дения, вы званны е лекарственны ми средства
ми, могут клинически проявляться  в виде нескольких синдромов. 
Ниже приведены характеристики каж дого  из них.

I иперчувствительный пневмонит (аллергический альвеолит) 
|чі т и в а е т с я  при лечении многими преп аратам и , в том числе ци- 
ю ю кси чески м и  (блеомицин, метотрексат, п рокарбази н) и неци- 
іоіокеическими (см. табл. 1.4). М еханизмы его разви ти я  связаны  
е различными аллергическими реакциями, в том числе с Ig E -за-



висимыми, иммунокомплексными, ГЧ ЗТ. Н ач ал о  острое н езави
симо от большой дозы принятого п р еп арата  или длительности 
его приема. Симптомы разви ваю тся  быстро, через несколько ч а 
сов или дней от н ач ала  лечения. Х а р ак тер н о  наличие легочных 
инфильтратюв, высокой эозинофилии крови (более 1 5 % ) ,  эози- 
нофилии мокроты. Ведущими клиническими симптомами яв л яю т
ся оды ш ка, непродуктивный каш ель, ли х о р ад ка ,  вл а ж н ы е  мелко
пузырчатые хрипы в легких. Рентгенологически в легких опреде
ляю тся  двусторонние ацинарн'ые инфильтраты  летучего х ар ак те 
ра, возмож ны  д и ф ф у зн ая  ретикулярная  ин ф и льтраци я , п л ев р ал ь 
ный выпот. При исследовании Ф В Д  об н ар у ж и ваю тся  рестрик
тивный тип ды хательной недостаточности ( Д Н ) ,  уменьшение 
диффузионной способности С О  ( D L c o ) .  В некоторых случаях 
(при воздействии сульф ан илам идов , антибиотиков) м ожет встре
чаться  и обструктивный тип ды хательной недостаточности. Гис
тологические изменения заклю чаю тся  в интерстициальной и а л ь 
веолярной инфильтрации лим ф оцитам и и эозиноф илам и, о б р аз о 
вании периваскулярны х мононуклеарных,. инфильтратов. Т яж елы й 
ф иброз нехарактерен, что свидетельствует об обратимости про

ц е с с а .
Фиброзирующий альвеолит — один из наиболее частых синд

ромов, встречаю щ ихся при лечении медикаментами. Он описан 
в случаях  применения цитостатиков, нитрофуранов, ам иодарона , 
токаинида, солей золота  и др. Симптомы могут появляться  через 
1— 6 мес от н ач ала  лечения. К ак  правило, тяж е с ть  клинических 
проявлений зависит от дозы и длительности приема причинного 
преп арата . З аб о лев ан и е  характеризуется  прогрессирую щей оды ш 
кой при малейш ей физической нагрузке, ^ П р о д у к т и в н ы м  каш- 
лемГ резкой утомляемостью, слабостью. В легких вы слуш иваю тся 
звонкие^ трескучие вл аж н ы е  хрипы в конце вдоха. На рентгено£ 
грам м ах  легких вы являю тся  сетчатые и нодулярные тени в базал ь -  ’ 
нйх отделах , легочные объемы уменьшены. В озм ож н о наличие 
плевральной ж идкости в случаях  лечения нитроф уранам и, мито- 
мицином, бусульфаном, блеомицином. При функциональном ис
следовании определяю тся рестриктивный тип Д Н , резкое сн и ж е
ние D L co .  При гистологическом исследовании о б н ар у ж и ваю т  
повреж дение эндотелия кап илляров , альвеолярн ого  эпителия 
с десквам ацией  пневмоцитов I типа, дисплазией  и проли ф ера
цией пневмоцитов II типа.’ Х арактерна  пролиф ераци я  фйброблас- 
тов, ведущ ая к ф цброзированию  легочной ткани. В оспалительная 
и н фильтрация  альвеол и интерстйция мож ет быть мононуклеар- 
ной или полинуклеарной.

Некардиогенный отек легких — один из вариантов  респира
торного дистресс-синдрома взрослых ( Р Д С В ) .  Это относительно 
редкое ослож нение терапии метотрексатом, цитозаром , нитрофу
ранами, ацетилсалициловой кислотой, героином, метадоном, га- 
лоперидолом, б арбитуратам и , элениумом, напотоном, тербутали- 
ном, амфОтерицином В, налоксоном, лиДокаином, гидрохлортиа- 
зидом, колхицином. В больш инстве случаев повреж дение возника-



t*r при передозировке препаратов. Реакции после однократного 
приема небольших доз  описаны только  при лечении лидокаином 
н гидрохлортиазидом. Д Н  р азви вается  остро в течение 1—2 дней. 
В отличие от других форм Р Д С В  прогноз благоприятныйГпО сле 
отмены п реп арата  наблю дается  быстрое обратное развитие симп^ 
томов без остаточных явлений и наруш ений Ф В Д . Рентгенологи
чески вы являю тся  диф ф узн ы е интерстициальные и (или) ацинар- 
Ш.ІГ инфильтраты  без признаков кардиОмегалии. Д Н  характери- 
іуется рестриктивными изменениями и уменьшением DLco. При 
/шфференциации от кардиогенного отека легких больш ое зн а ч е 
ние имеет измерение давлен ия  в легочной артерии с помощью 
катетера Свен-Ганца. При некардиогенном отеке легких это 
давление остается в пределах нормы. П атоморф ологическая  
картина не имеет характерны х признаков. О тмечаются пере
полнение легких кровью и геморрагии без воспалительных 
н вменений.

Облитеративный бронхиолит — редкое осложнение, р а зв и в а ю 
щееся только при лечении д вум я  препаратами: сул ьф асал ази -  
|юм, D-пеницилламином (ку п р ен и л о м ) . К ак  правило, у всех 
больньГх отмечается исходно тяж ел о е  течение основного заболе- 
иаиия — ревматоидного артрита или неспецифического язвенно- 
ю  колита. Не исключена возм ож ность  сочетанного характера  
легочных изменений, обусловленных как самой болезнью, так  и 
медикаментозной терапией. По клиническим проявлениям обли- 
ггративный бронхиолит напоминает  ф иброзирую щ ий альвеолит, 
по отличительным признаком является  бронхообструктивый 
- иилрбм. Симптомы в виде непродуктивного каш ля ,  тяж елой  
" II,пики, гипоксемии появляю тся через' несколько недель от н а 
чала лечения названными препаратам и. В легких с обеих сторон 
т .іґлуш иваю тся  рассеянные сухие и мелкопузырчатые влаж ны е 
хрипы. М ож ет р азв и в аться  острая  эмфизема легких. При рентге
нографии в них определяю тся с ' обеих сторон ЛокалШо-  
нинные ацинарны е и н о д у л я р н ы е . инфильтраты, При сц инти гр а 
фическом исследовании в инфильтратах  отмечено интенсивное 
поглощение галлия. Д Н  характеризуется  как обструктивными, 
і .11- и рестриктивными изменениями спирограммы, а т а к ж е  н ар у 
шением DLco. При морфологическом исследовании в бронхиолах 
нынвляются скопления воспалительного экссудата  и мононукле- 
мрпая инфильтрация перибронхиально. Х ар актерны очаговые 
ш електазы . При присоединении альвеолита  наблю даю тся десква- 
мапия альвеолярного  эпителия, дисплазия  пневмоцитов II типа,
.....фильтрация мононуклеарными клетками и ф ибробластам и .
I Ь ход заболеван и я  неблагоприятный: половина больных умирали, 
іГ'у оставш ихся в живых имелись вы раж енны е ф ункциональные 
и рентгенологические изменения.

Легочно-ренальный синдром (синдром Гудпасчера) — очень 
редкое ослож н ение терапии. Р ^ е н и х щ л д а м ином. Клинически а н а 
логичен синдрому Гудпасчера при ревматических болезнях 
(гм т а к ж е  главу  9 ) .  Легочны е симптомы появляю тся через 1 —



2 года от н ач ала  терапии. Быстро н ар астает  оды ш ка, возникаю т 
к р о в о х ар к анье, плевральны е "боли,' присоединяется  гематурия. 
У всех больных р азви вается  хроническая  почечная недостаточ
ность. К ак правило, прогноз неблагоприятный*."При исследовании 
Ф В Д  регистрируется рестриктивный тип дыхательной  н едоста
точности, уменьшена DLco- На рентгенограм мах легких в ы я в л я 
ются диф фузны е сетчатые или аци нарны е м нож ественные ин
фильтраты , сливаю щ иеся  между собой по типу д ен е ж н о й  бури». 
М ож ет  развиться  двусторонний экссудативный плеврит. При гис- 
тсЙГбГич^ском исследовании определяю тся типичный деструктив- 
но-пролиферативный капиллярит  с развитием  альвеолита  и скле
роз альвеолярны х перегородок, в почках — признаки мембраноз- 
но-иролиферативного гломерулонефрита.

«Амиодароновое легкое» (фосф олипидоз легких) — осл о ж н е
ние, встречаю щ ееся  при лечении больных ам иодароном , хлор- 
ф ентецмином. Эти препараты  о б лад аю т  способностью с в я зы в а ть 
ся с лизосом'а’льными липидами, в результате  чего в а л ь в е о л я р 
ных м акроф агах  н аруш ается  катаболи зм  ф осфолипидов и фосфа- 
тидилхолина, которые отклады ваю тся  в виде пластинчаты х телец 

1в альвеолярны х пространствах. И збы ток липидов фагоцитируется  
м акроф агам и , и они начинаю т напоминать  вспененные клетки. 
Таким образом , эта патология мож ет р ассм атр и ваться  к а к .б о 
лезнь повреж денных лизосом [H ea th  М. F. e t  al., 1985]. Легочные 
симптомы развиваю тся  через 5— 6 мес от начала  лечения, редко 
в более ранние сроки. Острое начало  не описано. П овреж дение  
легочной ткани разви вается  подостро, с появлением одышки при 
нагрузке, непродуктивного каш ля , повыш ения температуры, сни
ж ения массы тела. П левральн ы е  боли наблю даю тся  редко. При 
продолжении лечения симптомы прогрессируют. В нижних отде
лах  легких вы слуш иваю тся в лаж н ы е  хрипы, ды хание о сл абл ен 
ное, редко появляется  шум трения  плевры. Л ейкоцитоз  отм ечает
с я ‘йГ‘ всегдаГ ію зиноф илия  встречается  р едк о Г Х а р а к те р н о  уве
л и с я  ие’Х О Э ,  нормализую щ ейся п р и  ‘р а з реш ении .лодю еж дени я  
легких.' '-Показатели оценки Ф В Д  могут быть различными и не 
коррелируют с клинической картиной. У больш инства больных 
с н и ж ается  D L c o .  Ее рекомендуется определять  у всех больных, 
получающ их амиодарон. Если обнаруж ено  сниж ение этого пока
зателя , то необходимы тщ ательное  наблю дение за  больным и 
повторное исследование через 2— 3 нед. Д ал ьн ей ш ее  снижение 
DLco и появление отклонений со стороны легких требуют отмены 
ам иодарона. При рентгенологическом исследовании вы являю тся  
диф фузны е или нодулярные инфильтраты , возм ож н о утолщение 
плевры. П ри сцинтиграфическом исследовании легких регистри
руются очаги а к т і ^ ^ о Л^ г  ji ощ ени я изотопа галлия. В патомор- 
фолоґїїческой 'карти не “ характерны ' внутриальвеолярны е скопле
ния вспененных а л ь в ео л я р н ы х  м акроф агов , утолщение ал ьвео 
лярны х перегородок, гиперплазия пневмоцитов II типа. В макро- 
ф агальны х лизосом ах  можно о б н аруж и ть  скопления осмиофиль- 
ных мембранных структур, п редставляю щ их собой фосфолипиды.



Г.ікие ультраструктурны е изменения альвеолярн ы х м акроф агов  
иитогномоничны для  «амиодаронового  легкого». В связи  с этим 
проведение БА Л , позволяю щ его получить в достаточном коли
честве альвеолярны е м акроф аги  д л я  исследования, является  од 

ним из основных тестов, подтверж даю щ и х  ди агн оз  [M artin  W. J., 
O sborn  М. J.,  1985]. П рогноз благоприятный: при отмене преп а
рата наблю дается  полное исчезновение легочных симптомов.

Х а р а к т е р и с т и к а  п о в р е ж д а ю щ е г о  д е й с т в и я
р а з л и ч н ы х  п р е п а р а т о в

Б л е о м и ц и н  используется д ля  лечения лимфом, плоско
клеточного рака  любой локали зац и и , тестикулярных опухолей. 
И основном концентрируется в легочной ткани, где метаболизи- 
руется гидролазной системой [Lazo J. S., 1984]. В эндотелии и 
нневмоцитах I типа активность этой ферментной системы отно
сительно низкая, что определяет  быстрое повреж дение названны х 
структур при лечении блеомицином. Х арактерна  полинуклеарная  
инфильтрация легких (полинуклеарный ал ьв ео л и т ) ,  что м ожет 
усиливать повреж дение за  счет выделения реактивных метаболи- 
гоп кислорода, протеаз и активации синтеза лейкотриенов, осо
бенно В 4, являю щ егося  мощным хем оаттрактантом  для нейтро- 
филов. П овреж дение  альвеолярны х структур ведет к пр о л и ф ер а
ции ф ибробластов  и развитию  легочного ф иброза . П о казан о  и 
прямое стимулирующее влияние блеомицина на ф ибробласты . 
П репарат  способен т а к ж е  индуцировать синтез аутоантител  к ин- 
м'рстициальному коллагену, что может усугублять легочное пов
реждение. В ряде случаев блеомицин м ожет являться  гаптеном 
и вызывать Ig E -зависимые аллергические реакции в виде гипер- 
чувствительного пневмонита [Bigby Т. D. et al., 1985; Kelley J. 
H al., 1985; C ooper J. A., 1986] .

Частота  повреждений легочной паренхимы, вы званны х препа
ратом, колеблется от 2 до 4 0 % ,  что обусловливается  наличием 
определенных ф акторов  риска [Cooper J. А., 1986]. Ч ащ е  пов
реждения разви ваю тся  у пож илых лиц  и стариков. Имеет з н а 
чение и о б щ ая  сум м арн ая  доза  преп арата . К урсовая  доза  более 
4Г)0 Е Д  вызы вает  ф атальн ы е  изменения в легких, но осложнение 
может развиться  и при дозе 100 Е Д . Д о л ж н о  быть правилом сум
мирование всех ранее введенных доз п реп арата . При этом надо 
помнить, что длительность периода м еж ду достиж ением  предель
ней дозы и появлением клинических симптомов не установлена. 
Н еблагоприятно сочетание ле ч е н и я  б леом ицином  с и н га ля ц и ям и  
кислорода и лучевой терапией, а т а к ж е  с применением других 
химиотерапевтических средств. К  развитию  повреж дения легких 
предрасполагает  и хроническая почечная недостаточность.

і Іовреж дения легочной ткани, вы званны е блеомицином, могут 
протекать по типу фиброзирую щ его альвеолита  или гиперчув-
• ти г е л ь н о г о  пневмонита. О пределение DL<:o является  наиболее 
чувствительным методом мониторинга при лечении препаратом



и позволяет  установить начальны е этапы развития  легочного 
ослож нения, когда ещ е нет ни клинических, ни рентгенологиче
ских признаков альвеолита. Д ругим  важ н ы м  маркером может 
служ ить  определение активности ан гиотензи нпревращ аю щ его  
ф ермента, активность которого резко сни ж ается  при п овреж де
нии эндотелия.

Д и агн оз  подтверж дается  при Б А Л , вы являю щ ем  признаки 
нейтрофильного и (или) лим ф оцитарного  альвеолита, а т а к ж е  
при биопсии легкого, которая позволяет  достоверно связать  
изменения в легочной ткани с действием лек ар ства  и исключить 
как оппортунистическую инфекцию в легких, так и их вовлечение 
в основной патологический процесс (например, обусловленные 
блеомицином тени в легких рентгенологически могут напоминать 
м етастазы ) .  О ткры тая  биопсия легких более информ ативна, чем 
трансбронхиальная .

М и т о м и ц и н  — алкилирую щ ий цитостатический препарат, 
используемый для лечения злокачественных опухолей желудочно- 
кишечного тр акта ,  р ака  легкого. М еханизм легочного п овреж де

н и я  при лечении препаратом  не изучался, но предполагается , 
что митомицин м ожет п овреж дать  пневмоциты I типа. Частота  
развития  легочных осложнений от 3 до 1 2 % .  Ф акторы  риска 
неизвестны. Пол, возраст, сум м арн ая  доза  преп арата , по-види
мому, значения  не имеют. Необходимо осторож но применять его 
в комбинации с лучевой или кислородной терапией. Клинические 
проявления  характеризую тся  сочетанием фиброзирую щ его  а л ь 
веолита с микроангиопатической гемолитической анемией. П рог
ноз неблагоприятный: смертность достигает  5 0 % .

Б у с у л ь ф а н  — алкилирую щ ий цитостатик, применяемый 
д ля  лечения миелопролиферативных заболеван ий . Ч асто та  пов
реждений легких, вы являемы х клинически, составляет  около 4 %, 
а по данным патологоанатомических и с с л е д о в а н и й — до 4 6 % ,  
что свидетельствует о наличии субклинически протекаю щ их форм 
осложнения. М еханизм п овреж даю щ его  действия п р еп арата  с в я 
зы ваю т с его влиянием на альвеолярны й эпителий — пневмоци
ты I типа. Ф акторам и риска являю тся  сочетаннное применение 
с рентгенотерапией, предварительное лечение другими ци тостати
ками (например, м ел ф ал ан о м ) ,  длительное лечение. С вязи  с ве
личиной терапевтической дозы не обнаруж ено. Клинически легоч
ное повреж дение проявляется  фиброзирую щ им альвеолитом. 
Отличительной особенностью являю тся  возм ож ность  тр ан сф о р 
мации альвеолита  в альвеолярноклеточную  карциному, легочный 
альвеолярны й протеиноз, а т а к ж е  развитие  легочной оссифика- 
ции. П рогноз неблагоприятный: продолж ительность жизни после 
установления диагноза  бусульф анового  повреж дения легочрой 
паренхимы составляет  в среднем 5 мес.

Х л о р а м б у ц и л  — алкилирующ ий цитостатик, используе
мый при лечении гемобластозов и редко воспалительных з а б о 
леваний аутоиммунной природы. Клинические признаки п о вр еж 
дения легких соответствуют десквам ативн ом у альвеолиту  с пос



ледующим прогрессирующим фиброзом легких. Смертность около 
50 %.

М е л  ф а л  а н — т а к ж е  алкилирую щ ий цитостатик, применяе
мым для лечения миелом. Клинические проявления легочных ос
ложнений редки, но при вскрытии умерших от миеломы больных, 
Леченных этим препаратом, находят обширный фиброз легких с 
♦пинией пневмоцитозов. М еханизм п овреж даю щ его  действия 
снизывают с влиянием м елф алана  на альвеолярн ы е макрофаги, 
Которое проявляется  повышением их иммуносупрессорной акти в 
ности в отношении митогенеза периферических мононуклеаров. 
( >і личительной морфологической чертой явл яется  отсутствие ЭН- 
HOI ел иальных изменений. В дополнение к дегенерации пневмо- 
пн гов I типа и дисплазии пневмоцитов II типа имеют место про
лиферация бронхиального эпителия, интерстициальная инфильт
рация плазматическими клетками. К ли н и чески е  симптомы фибро- 
пфующ его альвеолита  развиваю тся  через 1— 4 мес от начала  л е 
чения. К аш ель, как  правило, продуктивный, что отличает  о с л о ж 
нение от повреж дений другой этиологии. Прогрессивно нарастает  
ДМ, чем и обусловливается  неблагоприятный прогноз. При от
м ене преп арата  возм ож но выздоровление.

П р о и з в о д н ы е  н и т р о з о м о ч е в и н ы  ( к а  р м у  с- 
| и и и др.) используют для лечения внутричерепных опухолей, 
медяном, опухолей желудочно-киш ечного тр акта ,  гемобластозов. 
Механизм повреж дения легочной ткани связан  с влиянием этих 
препаратов на эндотелий капилляров , о чем свидетельствует низ- 
к«>» активность сывороточного и тканевого  ангиотензинпревра- 
пмю щ его ф ермента, а т а к ж е  уменьшение зап асо в  глутатиона 
| Kehrer J .  R., K le in -S zan to  A. J., 1985]. Ф ак торам и  риска яв л яю т
ся больш ая  су м м арн ая  доза  преп арата , но не длительность л е 
чении им, а т а к ж е  сочетание с терапией левам изолом , антикон- 
hv п.сантами, нестероидными противовоспалительными ср едства
ми, комбинация с другими цитостатиками, предш ествовавш ие 
печению хронические заболеван и я  легких, курение. Клинические 
проявления такие  ж е, как при фиброзирую щ ем альвеолите. Прог- 
иоз определяется  не столько развитием легочных осложнений, 
■ мілько тяж естью  основного заболеван ия .

Ц и к л о ф о с ф а м и д  (ци клоф осф ан) ш ироко применяют 
для лечения злокачественных и воспалительных заболеваний. 
Г го метаболиты ф осф ам ид  и акролеин о бладаю т  высокой акти в 
ностью в окислительных процессах. Клинически повреж дения 
легочной паренхимы могут протекать по типу гиперчувствитель- 
цого пневмонита, некардиогениого отека легких, ф иброзирующ е- 
|о  альвеолита [G urtoo  Н. L. et al., 1984]. Ч астота  их составляет  
менее 1 %. Ф акторы  риска точно не установлены. Нет явной свя- 
III развития  осложнений с возрастом, сопутствующими и пред
шествующими заболеван иям и , длительностью лечения и сум м ар
ной дозой п реп арата , введенной больному. П овреж дение  может 
рн шиться в разны е сроки: и через 2 нед от начала  терапии, и 
черг і несколько  мес после отмены препарата, и даже после  л еч е 



ния глюкокортикостероидами как  составной части ком бинирован
ной терапии. П редп олагается , что стероидные средства  могут 
маскировать  симптомы, связанны е с токсичностью циклофосфа- 
мида. П рогноз при лечении кортикостероидами более б л а го 
приятный: вы ж и ваю т  приблизительно 60 % больных с осл о ж н е
ниями в легких, вызванными циклоф осф амидом.

М е т о т р е к с а т  — антиметаболит, ан алог  фолиевой кисло
ты. И спользуется  при лечении лейкемии, остеогенных сарком, 
хорионкарцином, псориаза. П овреж дения  легочной ткани р а зв и 
ваются примерно у 7 % больных, леченных препаратом . Факторы 
риска неизвестны. В озмож но, имеет значение ч астота  введения 
метотрексата: при еж едневном или еж енедельном введении риск 
развития  ослож нения более вы раж ен , чем при более редком 
приеме. В озраст, о б щ а я  курсовая  доза , длительность терапии, 
наличие предшествующ их за б о л е в а н и я  не имеют особого прог
ностического значения. Ч ащ е  всего клинические проявления  пов
реж дения легочной ткани протекаю т по типу гиперчувствитель- 
ног^э пневмонита с высокой эозинофилией — до 40 % (синдром 
Л е ф ф л е р а ) .  Редко р азви вается  некардиогенный отек лёгких с об
разованием  гиалиновых мембран. В патологический процесс 
м ожет вовлекаться  и плевра. В 1 0 %  случаев  легочных о с л о ж 
нений при лечении метотрексатом диагностируется  фиброзиру- 
ющий альвеолит [White D. A. et al., 1984]. Смертность составляет  
1 0 % . Следует отметить, что прекращ ение лечения препаратом 
не всегда ведет к ликвидации повреж дения  легких, а возобнов
ление лечения не всегда сопровож дается  рецидивом.

А з а т и о п р и н  и 6 - м е р к а п т о п у р и н  (м етаболиче
ский продукт азатиопри на)  применяют при лечении опухолей 
и воспалительных заболеван ий. М огут вы зы вать  повреж дение 
легких по типу некардиогенного отека. О тмена преп аратов  при
водит к улучшению состояния.

Ц и т о з и н - а р а б и н о з и д ,  используемый при лечении ге- 
мобластозов, способен п овреж дать  легкие с развитием  некардио
генного отека, как правило, сочетаю щ егося с острым гастритом 
и энтероколитом. При прекращ ении приема преп арата  клиниче
ские симптомы регрессируют.

Т ерапия  п р о к а р б а з и н о м  м ожет вы зы вать гиперчув- 
ствительные пневмониты с о бразован ием  эозинофильных ин
ф ильтратов. Прогноз при отмене преп арата  благоприятный.

При лечении гем областозов в и н б л а с т и н о м  возм ож но 
развитие  фиброзирую щ его альвеолита  с прогрессирую щей Д Н , 
иногда с присоединением бронхообструктивного синдрома.

Н и т р о ф у р а н ы  могут вы зы вать  фиброзирую щ ий ал ьвео 
лит с тяж елой  Д Н , а т а к ж е  гиперчувствительный пневмонит. 
Ф акторы  риска неизвестны. В 90 % случаев повреж дение легоч
ной ткани разви вается  в течение 1-го месяца терапии (острая  
форма, или аллергический альвеоли т),  в 10 % — в сроки от 2 мес 
до 5 лет от начала  лечения (хроническая форм а, или ф ибрози
рующий альвеолит).  О страя  форма протекает по типу гиперчув-



' т и гел ьн о й  реакции с лихорадкой, эозинофилией, кож ной сыпью 
Лимфаденопатией, артралгией , летучими рентгенологическими ин
фильтратами. Д л я  хронической формы эти симптомы нехарактер 
ны, нет острого начала ,  оды ш ка н арастает  исподволь, как и 
ргііі генологические признаки ф иброза  легких. М орф ологи ческая  
ипрактеристика острой формы склады вается  из легочного васку- 

jjlHTa, мононуклеарной и полинуклеарной инфильтрации интерсти- 
ІП1 И и альвеол с разной степенью эозинофилии. При хронической 
форме на фоне аналогичных изменений имеет место вы раж енны й 
Ф и Эротический процесс. По течению острая  ф орм а более б л а го 
приятная: отмена п реп арата  ведет к регрессу клинических и мор
фологических симптомов. При хронической форме смертность 
Составляет около 1 0 % ,  сохраняю тся  фибротические изменения. 
Следует подчеркнуть, что острая  ф орм а не переходит в хрониче
скую. Глюкокортикостероиды не ускоряю т выздоровления.

і , у л ь ф а с а л а з и н ,  с а л а з о п и р и н  — плохо адсорби
руемые сульфаниламиды. Использую тся при лечении неспецифи
ческого язвенного колита. М огут п о р а ж ат ь  легкие по типу ги- 
III ^чувствительного пневмонита, облитеративного  бронхиолита, 
фиброзирующего альвеолита. В озм ож н о сочетание всех трех синд
ромов. Ф акторы риска неизвестны. Н еобходима осторож ность 
при аллергии к сали ц и латам  и сульф ан илам идам . П рогноз наибо
лее благоприятный при гиперчувствительном пневмоните [C azza- 
ііеі і А., 1985]. После отмены препаратов  симптомы исчезают. 
И о тбн о влен и е  лечения ведет к рецидиву. Глюкокортикостероиды 
не препятствуют развитию осложнений.

А м ф о т е р и ц и н  В — противогрибковый препарат. М ож ет 
им ж ать  общетоксическую реакцию  в виде лихорадки  с ознобом. 
\\ легких возмож но развитие некардиогенного отека. Фактором 
pm ка является  комбинация лечения препаратом  с трансфузией 
•и іікоконцентрата. М еханизм развития  отека связы ваю т с сек- 
m u  рацией нейтрофилов в легочных кап иллярах , последующим 
нопреждением эндотелия, что ведет к повышению проницаемости 
илі.неолярно-капиллярной мембраны. П рогноз неблагоприятный.

С у л ь ф а н и л а м и д ы  способны вы звать  гиперчувстви- 
мчп.ный пневмонит независимо от способа применения. Ф акторы 
риска неизвестны. Клинически пневмонит п роявляется  эозино
фильными инфильтратами, исчезаю щ ими при отмене препаратов
< полной регрессией в течение 2— 3 нед. Глюкокортикоиды уско- 
риюг выздоровление. Повторный прием п р еп арата  со п р о во ж дает 
ся рецидивом пневмонита.

11 А С К тож е м ож ет п овреж дать  легкие по типу гиперчувст- 
М и тельного пневмонита, сочетаю щ егося с другими аллергически
ми реакциями: ангионевротическим отеком Квинке, дерматитом, 
Нопыонктивитом, лим ф аденопатией , лихорадкой. П редрасп ола-  
мнощие ф акторы  неизвестны. Р еак ц и я  исчезает при отмене пре
парата. Д есен сибилизи рую щ ая терапия , как  правило, неэффек- 
інпма.

П е н и ц и л л и н  м ожет быть причиной гиперчувствитель-



ного эози ноф ильного  п н е в м о н и т а .  В единичных случаях  описаны 
легочные п о в р еж д ен и я  по т и п у  некардиогенного отека легких. 
Ф акторы  риска неизвестны. О т м е н а  преп арата  и назначение кор
тикостероидов с о п р о в о ж д а ю т с я  обратны м развитием симптомов.

А ц е т и л с а л и ц и л о в а я  к и с л о т а  способна прово
цировать р азви ти е  б р о н х и а л ь н о й  астмы (астм ати ческая  т р и а д а ) ,  
описание которой не входит в за д ач и  данной главы. З д есь  мы 
остановимся на х а р а к т е р и с т и к е  связанного  с приемом а ц ети л са 
лициловой кислоты н ек ар д и о ген н о го  отека легких. А цетилсалици
л о вая  кислота способна  з н а ч и т е л ь н о  увеличивать проницаемость 
сосудистой стенки не только  в легких, но и в почках, что клини
чески п р о яв л яется  с о ч е т а н и ем  отека легких и протеинурии. 
В основе тако го  эф ф ек та  л е ж и т  ингибирую щ ее влияние п р еп ар а 
та на циклооксигеназны й п у т ь  обмена арахидоновой  кислоты, 
в результате  чего у м е н ь ш а е т с я  о б р азо ван и е  П Г  (особенно про- 
с тац и к ли н а) ,  с н и ж аю щ и х  п р о н и ц аем о сть  сосудистой стенки. К ак 
•и в случае  бронхиальной  а с т м ы ,  вызванной ацетилсалициловой 
кислотой, п р ед п олагается  увел и ч ен и е  продукции лейкотриенов 
через ш унтирование  обмена ар а х и д о н о в о й  кислоты по липоксиге- 
назному пути. В случае  н ек арди оген н ого  отека легких это пред
полож ение требует  д о к а з а т е л ь с т в  [Cooper J. А., 1986].

О тчасти эф ф ек т  п р е п ар а т а  м о ж н о  объясн ить  и прямым вли я 
нием на ней рональны е (три ггерн ы е)  центры в стволе головного 
мозга и гипоталам ической  о б л а с т и .  Ф акторам и  риска являю тся  
пожилой в о зр аст  больных, постоянны й прием преп арата ,  д л и 
тельное курение, к о н ц е н тр а ц и я  салици латов  в крови выше
0,3 г /л .  Отек легких м ож ет  р азв и ться  непосредственно после 
приема п р еп ар ата ,  а т а к ж е  в течение последующих 24 ч. Клини
ческие его проявлен и я  с о ч етаю тся  с психической за т о р м о ж е н 
ностью, неврологическими отклонени ям и , протеинурией. П рогноз 
благоприятны й, см ертельны е исходы не описаны. И спользование 
вспомогательной вентиляции легких  с повышенным давлением 
в конце выдоха ( П Д К В ) ,  ф орси рован н ы й  диурез являю тся  эф ф ек 
тивными лечебны ми м ероприятиям и .

В отношении других п р е п ар а т о в  из группы н е с т е р о и д 
н ы х  п р о т и в о в о с п а л и т е л ь н ы х  с р е д с т в  (произ
водные налидиксовой  кислоты, антраниловой кислоты, напрок- 
сен) отм ечается  во зм о ж н о сть  развития  гиперчувствительного 
пневмонита, со п р о в о ж д аю щ его ся  эозинофилией, пораж ением  
других органов  в виде неф ри та , гепатита, а т а к ж е  а н а ф и л а к т и 
ческим шоком [G heysens  В., Van M ieg h am  W., 1984; S h ee 
han  N. J.,  1985; D an  М., 1986]. Течение и прогноз пневмонита 
в этих случаях  благопрятны .

А н т и к о н в у л ь с а н т ы  ( д и ф е н и н ,  к а р б а м а з е -  
п и н) могут вы зы вать  гиперчувствительный пневмонит. Клини
ческие симптомы появляю тся  через 3— 6 нед от н ач ала  лечения 
и часто сочетаю тся с м акулопап улезн ой  сыпью, дерматитом, ге
патитом, лим ф аденоп ати ей . В крови и мокроте в ы р аж ен н ая  эози- 
нофилия. Такие явные признаки  встречаю тся редко. О днако  суб-



клинические проявления рестриктивной Д Н  при исследовании 
ФИД обнаруж ены  у 45 % больных, получавших назван ны е препа- 
рпты. Прогноз при отмене препаратов  хороший. Н аблю дается  
полное выздоровление.

При длительном лечении больны х  паркинсонизм ом  больш им и  
до»ими б р о м о к р и п т и н а  возм ож но развитие  иммуноком- 
Плексного плевролегочиого ф иброза  с частичным обратным раз- 
пнгием при отмене преп арата  [D ouvier  J. J. et al., 1985].

Опиаты могут провоцировать развитие некардиогенного отека 
легких. Налоксон — антагонист опиатов, применяемый для  купи
рования их действия, т а к ж е  м ожет вы звать  развитие этого синд
рома. Постоянный прием опиатов не явл яется  фактором  риска.
Ч.пце изменения в легких появляю тся  при использовании В бо ль
ших дозах  этих препаратов  д а ж е  при однократном приеме. Путь 
ммодения не имеет значения. В механизме развития  отека лег- 
и п  в данном случае  важ н ую  роль играет гиповентиляция, свя- 
ы нн ая  с угнетением дыхательного  центра и ведущ ая  к гипокси- 
•мч кому повреж дению  эндотелия, прямое токсическое влияние на 
і и .иеолярно-капиллярную мембрану, прямое воздействие на ме

дуллярные и гипоталамические (триггерные) зоны, контролиру
ющие непрямым путем сосудистую проницаемость. Быстрое раз- 
нише отека легких при приеме сверхдоз опиатов и его об рати 
мость, а т а к ж е  возмож ность разви ти я  отека при назначении кон
курентного ингибитора опиатов налоксона п оддерж иваю т такой 
і |>иггерный механизм. Кроме того, опиаты могут непосредственно 
НК і инировать систему комплемента, повы ш аю щ ую  мембранную 
проницаемость. Интересно предположение о роли лаброц итов  
и развитии опиатного отека легких. Известно, что в больших до- 
1мх опиаты ведут к дегрануляции этих клеток с выделением гис- 
Iкмина. Возможен такой эф ф ект и в легочной ткани, в результате  
чего повыш ается т а к ж е  сосудистая  проницаемость. Клинические 
проявления в виде нарастаю щ ей  гипоксемии на фоне гиповенти- 
ініпиіі, обилия влаж ны х хрипов быстро регрессируют при отмене 
препарата  и проведении вспомогательной вентиляции легких и 
форсированного диуреза . П рогноз относительно благопрятный: 
смертность составляет  менее 1 % . Поскольку назначение антаго- 
иистов опиатов, как  видно из вы ш еизлож енного , не позволяет 
предупредить или уменьшить отек легких, их применение неце- 
•итооб разно.

Ь о л ь ш и е  т р а н к в и л и з а т о р ы  т а к ж е  могут явиться 
причиной некардиогенного отека легких. Это относится и к про- 
1нйодным ф енотиазинового ряда  (ам иназин , тизерцин и др .) ,  
и производным тиоксантена (хлорп роти к сен ), и производным 
f*v і ирофенона (га л о п е р и д о л ) . Д ействие назван ны х препаратов  
« ми іано с развитием злокачественного  нейролептического синдро
ми. характеризую щ егося острым началом , лихорадкой , мышечной 
ригидностью, неврологическими изменениями, автономной дис
функцией, некардиогенным отеком легких [S m eg o  R. A., Du- 
I иск D. Т., 1982]. Смертность при этом синдроме высока — око



ло 20 % .  Р азвитие  отека легких делает  прогноз наиболее н еб л а 
гоприятным. При отмене п р еп ар ата  обратное  развитие симптомов 
происходит очень медленно. Ц елесообразны  проведение вспомо
гательной или искусственной вентиляции легких, форсированный 
диурез.

А м и о д а р о н  — й одсодерж ащ ий дери ват  бен зоф уран а . И с
пользуется как антиаритмический препарат , улучш ает  перфузию 
коронарных артерий. П р е п а р а т  об лад ает  кумулирующ ей ак ти в 
ностью: проходит от нескольких дней до нескольких недель до 
появления его лечебного эф ф екта, а при отмене п р еп арата  его 
действие м ож ет длительно сохраняться  (период полувыведения 
30 дней) .  При терапии амиодароном описаны гиперчувствитель- 
ные пневмониты с развитием иммунокомплексного л и м ф о ц и тар 
ного альвеолита  [Akoun G. М. et al., 1984]. Н о более частым 
является  ослож нение в виде «ам иодаронового  легкого» (фосфо- 
липидоз легких) ,  описанного выше. Оно р азви вается  у 1— 6 %  
больных, леченных препаратом . Риск его возникновения частично 
связан  с величиной дозы. В 'С Ш А  этот синдром встречается  чаще, 
так  как  дозы, используемые там (до 800 мг в сутки), значительно 
выше назначаем ы х в Европе (200— 400 мг в сутки).  К ак  правило, 
легочные симптомы появляю тся при дозе  более 400 мг в сутки 
исчезаю т при ее уменьшении. О днако  описаны случаи «ам и о д ар о 
нового легкого» и при лечении препаратом  в низких дозах . О тсут
ствует связь  между развитием легочного повреж дения и концент
рацией ам иодарона  в сыворотке крови. П редп олагается ,  что ф а к 
торами риска могут служ ить  предш ествую щ ие заб о лев ан и я  л е г 
ких. Д ругие  факторы  не установлены. О братим ость  легочных 
нарушений св язан а  со скоростью диссоциации ам иодарона  в мес
тах  его связы ван и я  с липидами. Этим мож но объясн ить  большую 
вариабельн ость  соотношения токсичности преп арата  и его пов
реж даю щ ей  дозы [R akita  L. et al., 1983].

Л и д о к а и н  ( т о к а и н и д )  при использовании в качестве 
местного анестетика или антиаритмического  средства м ож ет вы з
вать развитие некардиогенного отека легких. При ингаляционном 
введении (анестезия при подготовке к бронхоскопии) через 3 — 
5 мин возм ож н а  провокация приступа бронхиальной астмы. При 
лечении токаинидом (пероральный ан ал о г  лидокаи н а)  описан 
развиваю щ и йся  через 4 — 6 мес от н ач ала  лечения острый альвео- 
лит с обратным развитием симптомов без исхода в прогрессиру
ющий фиброз. Прогноз при отмене преп аратов  благоприятный.

Д и у р е т и к и  т и а з и д о в о г о  р я д а  т а к ж е  могут быть 
причиной некардиогенного отека легких. М еханизм  развития  оте
ка неясен. Острое начало  после введения, сочетание с дерм ати 
том, уртикариями, лейкопенией, гепатитом, рецидивы при повтор
ном введении преп арата  вы зы ваю т предполож ение о гиперчув- 
ствительном механизме. О днако  не обн аруж ен о  каких-либо от 
клонений от нормы ни в одном иммунологическом тесте, в том 
числе в содерж ании иммуноглобулинов, уровне комплемента, 
Р Б Т Л  и Р Т М Л  в присутствии названны х препаратов, О тек л ег 



ких р азвивается  через 2 0 -^6 0  мин после их приема. К линическая  
картина м ало отличается  от таковой  при отеке легких другой 
♦тиологии. При лечении используют глюкокортикоиды, вспом ога

тельную вентиляцию легких. П рогноз благоприятны й: клиниче
ские симптомы быстро исчезают, хотя ин фильтрация  паренхимы 
может сохраняться  4 — 5 дней.

С и м п а т о м и м е т и к и ,  ч ащ е  всего т е р б у т а л и н ,  мо
гут провоцировать развитие некардиогенного отека легких в ак у 
шерской практике в случае использования  их при п реж деврем ен
ных родах, но такое осложнение встречается  редко. Ф акторам и 
риска являю тся  гипокалиемия, тах и кар д и я  и истощение ор ган и з
ма матери. М еханизм  отека легких неясен. П редп олагается , что 
симпатомиметики увеличиваю т секрецию альдостерона, что при 
і очетании с увеличенным объемом циркулирую щей крови у бере
менных м ож ет вести к повышению гидростатического давлен и я  
и легочных кап иллярах . М огут иметь значение и посткапилляр- 
пая вазоконстрикция, и прямое активирую щ ее влияние этих пре
паратов на систему комплемента, что ведет к агрегации поли- 
пуклеаров в к ап и ллярах  легких, повреж дению  эндотелия и повы
шению сосудистой проницаемости. Клиническая  картина отека 
легких р азвивается  через 4 8 — 72 ч от начала  лечения к а к  до 
и после родов, т а к  и в процессе их. П рогноз при отмене п р еп ар а 
та, оксигенотерапии и ф орсированном диурезе благоприятный. 
Смертность менее 1 % .

D - п е н и ц и л л а м и н  (купренил) широко применяется в 
клинике внутренних болезней, чащ е всего при ревматоидном ар т 
рите. П овреж дение  легочной ткани, вызванное D -пенициллами- 
иом, может разви ваться  по типу гиперчувствительного пневмо- 
пига, облитеративного  бронхиолита, синдрома Гудпасчера. При 
всех ф орм ах  часто наблю даю тся симптомы острого бронхита, 
стоматита, дерм атита , что предполагает  высокую токсичность 
препарата  в отношении эпителиальной ткани. Н аруш ен ие  обра- 
ю вания коллагена за  счет увеличения растворимой его фракции 
может вести к развитию  облитеративного бронхиолита. Стиму
ляция об р азо ван и я  антител к б азальн ы м  м ем бранам  леж и т  в ос
нове развития  синдрома Гудпасчера. Ч астота  указанны х вариан- 
ю в легочного повреж дения, связанного  с D -пеницилламином, 
пичкая. В основном они описаны у ж енщин. Д лительны й прием 
препарата  не имеет прогностического значения. Симптомы могут 
появиться и на 18-й день лечения, и д а ж е  после 2 лет постоян
ной терапии [Renier J. С. et al., 1986]. О б щ а я  курсовая  д о за  т а к 
же не коррелирует с развитием легочных осложнений, за  исклю
чением синдрома Гудпасчера, разви ваю щ егося ,  как  правило, при 
больших суммарных дозах  преп арата . П рогноз неблагоприятный 
даж е при отмене преп арата  и проведении лечения (глюкокор- 
гикостероиды, п лазм аф ерез ,  азати оп ри н ).  Умирает каж ды й вто
рой больной.

С о л и  з о л о т а ,  используемые в артрологической практике, 
п ы ш в а ю т  повреж дения  легочной паренхим ы  по  типу гиперчув-



ствительного пневмонита, фиброзирую щ его  альвеолита  [Scha- 
pira D., 1985]. О б р ащ ает  на себя внимание гот факт , что гипер- 
чувствигельные реакции других органов  на препараты  золота 
(дерматит, стоматит, нефрит) встречаются у 20— 50 % леченных 
ими, в то время ка к  аллергический альвеолит — менее чем 
у 1 % больных. Ф иброзирующ ий альвеолит  — т а к ж е  нечастое 
осложнение. Ф акторы  риска неизвестны. Симптомы могут появ
ляться  в период от 6 ч до 30 дней от н ач ала  лечения. В ди агн ос
тике больш ое значение придается  выявлению  в ин терстициаль
ных м ак р о ф агах  электронно-плотных депозитов — ауросом [Р аа -  
ko P. et al., 1984]. Субэпителиальны е отлож ения  иммуноглобу
линов подтверж даю т иммунокомплексный характер  гиперчувст- 
вительного пневмонита. П рогноз благоприятный: улучшение 
наступает через 0 ,5— 6 мес после прекращ ения л£чения. О днако 
у половины больных сохраняю тся рентгенологические или ф унк
циональные нарушения.

К о л х и ц и н  может быть причиной развития  некардиогенного 
отека легких.

И звестен случай со смертельным исходом. О писано так ж е  
наблюдение, когда при лечении хлорохином разви лся  десква- 
мативный альвеолит с исходом в фиброз. О днако  сделать  з а 
ключение о типичности таких осложнений для  терапии п р е п ар а т а 
ми этой группы не представляется  возможным.

П одводя итог клинической характеристике  лекарственных 
повреждений легочной ткани, следует ещ е раз подчеркнуть, что 
диагностика их очень трудна. Специфических особенностей нет, 
но наиболее значимыми могут быть следую щие диагностические 
критерии [Akoun G. М., 1985].

1. Тщ ательны й анализ анам неза  с уточнением сведений о всех 
перенесенных заб олеван и ях  и применявш ихся медикаментах, 
а т а к ж е  гемотрансфузий, длительной кислородной терапии, луче
вой терапии, которые могут вы зы вать пневмонит.

2. О братимость лекарственны х изменений легких при отмене 
препарата .

3. Определение возмож ны х маркеров, характеризую щ и х легоч
ное повреждение: а) эозинофилия, повышение уровня IgE  в сыво
ротке крови, полож ительная  Р Б Т Л  с препаратом  (гиперчувстви- 
тельный пневмонит); б) увеличение содерж ан и я  окисленного глю- 
татиона в сыворотке крови (оксидантное повреж дение легких); 
в) снижение активности ан гиотензи нпревращ аю щ его  фермента 
(п оказатель  эндотелиального п о в р е ж д е н и я ) ; г) уменьшение содер
ж ан и я  ф осфатидилхолина в бронхиальном секрете (м аркер  пов
реж дения пневмоцитов I ти па) .

4. Исследование Ж Б А Л :  выявление признаков л им ф оцитарно
го или эозинофильного альвеолита  свидетельствует о гиперчувст- 
вительном пневмоните, нейтрофильный альвеолит предполагает 
развитие легочного ф иброза  независимо от вы звавш ей его причины 
(идиопатический, лекарственный альвеолит или исход аллерги 
ческого альвеолита) [Reynolds Н. Y., 1984]. Н аличие вспененных



імі.веолярньїх м акроф агов  позволяет диагностировать  амиодаро- 
ипный фосфолипидоз легких.

5. Измерение давления  в легочной артерии с помощью кате- 
ii’pa С вен-Ганца  позволяет  диф ф еренц ировать  некардиогенный
* и гК легких.

6. Проведение открытой биопсии легкого для  морфологиче- 
. мій верификации повреж дения легких, связанного  с действием 
Лекарства, в диагностически трудных и неясных случаях.

Л е ч е н и е  л е к а р с т в е н н ы х  п о в р е ж д е н и й
п а р е н х и м ы  л е г к и х

В случаях  оксидантного повреж дения  легких лечение может 
Лить направлено либо на подавление продукции и разруш ение 
реактивных метаболитов кислорода, либо на приостановку оазви- 
ііін легочного Фиброза . В настоящ ее время не п редставляется  воз
можным получение ингибиторов N A D F H -оксидазы  — основного 
фермента, обеспечиваю щего продукцию активных кислородных 
рндикалов. Участие других окислительных ферментов в развитии 
м ед и кам ен тозн ы х  повреж дений легких настолько невелико, что 
использование их ингибиторов не имеет существенного значения. 
Наибольшее клиническое применение нашли хеляторы ж ел еза  — 
деферроксамин, аполактоф еррин. П оказан о , что при их н азн аче
нии накопление коллагена в легких ум еньш ается  приблизительно 
ин 3 3 % ,  а .ф иброз, хотя и разви вается ,  но редуцированный 
(Chandler  D. В., F u lm e r  J . D . ,  1985]. И спользование препаратов, 
модулирующих воспалительный процесс (метиндол, метилпредни- 
1 0 .Л0 И, липополисахариды) или инактивирую щих систему компле
мента (яд  кобры ), возможно, позволит изменить интенсивность 
.неточного повреж дения [P han  S. Н. et al., 1982, 1984].

Р азр аб аты ваю тся  подходы, направленны е на разруш ение 
ипрн чующихся кислородных ради калов . С этой целью могут ис- 
ію.'іі.юваться ферменты антиоксидантной системы (к а т а л а за ,
* упгроксиддисмутаза, глутати о н п ер о кси д аза ) , а т а к ж е  вещества- 
п о ж е н ж е р ы 1 (витамин Е, диметилсульфоксид, диметилтйомоче- 
UMH.I). На экспериментальных моделях показано  защ итное  влия-

р Ни»- каталазы  и супероксиддисмутазы при внутривенном введении 
И< и составе липосом [Freem an В. A. et al., 1985]. Т ак ая  тех
нология позволяет увеличить время циркуляции ферментов в 
Мріти. Глутатион пероксидаза действует только в присутствии 
Ml глутатиона, а его запасы  при оксидантном повреждении 
жчких быстро истощаются, поэтому применение данного фер- 
м» н і а представляется  малоэффективным. Н аиболее  значимы в 
мимическом отношении витамин Е, диметилсульфоксид и ди- 
ы пилтиом очевина, продемонстрировавш ие высокую эф ф ектив
е н  п, при повреж дении легких [Till G. О. et al., 1985].

В качестве средства, близкого к антиоксидантам , изучается

1 От scavenger (англ.) — уборщик мусора. — П р и м е ч .  р е д .



N -ацетилцистеин. Н а  экспериментальных моделях оксидантного 
повреж дения легких показано, что он способен увеличивать 
активность внутриклеточной антиоксидантной системы, а экстра- 
целлю лярно — о казы вать  протекторное действие на клетки 

' [Simon L. М., S u t to rp  N., 1985J.
Наконец, для  предупреждения или ослаблени я  фибротическо- 

го процесса в эксперименте исследовали эффективность D-ne- 
ницилламина. О бнаруж ено, что д ля  обеспечения его влияния на 
обмен коллагена  при лекарственном блеомициновом повреждении 
легких необходимо назначение доз, неприемлемых в клинике 
[G e ism ar L. S. et al., 1986]. В эксперименте эффективным о к а 

залось  применение с этой целью p-аминопропионитрила [Ri- 
by D. J. et al., 1982], эл астазы  [N a r im a tsu  Н. et al., 1985]. 
О днако единственно реальным может явиться  назначение ами- 
нофиллина, способного ослаблять  интенсивность ф орм ирования  
легочного ф иброза  [L indenschm id t R. С., W itschi Н., 1985]. 
И спользование ингибиторов протеаз т а к ж е  не з а щ и щ а е т  эндо
телиальны е клетки от повреж дения , тогда  к а к  к а т а л а з а ,  хела- 
торы ж елеза  и антиоксидантные скавенж еры  являю тся  высоко
эффективными препаратами.

Д л я  лечения лекарственных повреж дений легочной ткани с 
ведущими иммунологическими м еханизмами р а з в и т и я . наряду  с 
отменой преп арата  целесообразно  назначение глюкокортикосте
роидов. Этого, как  правило, достаточно при аллергических 
альвеолитах . При показаниях  используют плазм аф ерез ,  н а зн а 
чают азатиоприн. 

ґ ~  Л ечение некардиогенного отека легких проводят комплексно 
с включением ингаляций кислорода, форсированного  диуреза , 
назначением препаратов, сни ж аю щ их сосудистую проницае- 

{ мость. При недостаточной эффективности лечения прибегают 
к вспомогательной или искусственной вентиляции легких.

При фибротических процессах в легких могут разви ваться  
наруш ения синтеза сурф актан та . В таких случаях  применение 
в течение месяца цитидиндифосфохолина — промежуточного 
продукта в синтезе сур ф ак тан та  — приводило к норм ализации 
содерж ания  фосфатидилхолина и улучшению альвеолярного  га 
зообмена [Pacheco  Y. et al., 1985].

Р азум еется , что основу лечения лекарственны х повреж дений 
паренхимы легкого составляет  отмена преп арата , с которым 
связано  их развитие. Ч асто  этого бы вает  достаточно', чтобы н а 
ступило клиническое улучшение и д а ж е  выздоровление.
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Г л а в а  2

ИДИ О П АТИ ЧЕСКИ Й  Ф И БРО З И РУЮЩИ Й 
А ЛЬВЕО ЛИ Т

И диопатический фиброзирую щ ий альвеолит  (син.: б о 
лезнь  Хаммена — Рича, синдром С кеддинга, болезнь О слера — 
Ш арко, склерозирую щ ий альвеолит, ф и брозн ая  ди сп лази я  легких 
и др.)  представляет  собой своеобразный патологический процесс 
в легких неясной природы, соп ровож даю щ и й ся  нарастаю щ ей  
Д Н  вследствие прогрессирую щего пневмофиброз.з-

О страя  форма болезни была описана в 1935 г., а затем  в 
1944 г. J. H a m m a n  и A. Rich у 4 больных, которые погибли в те
чение 1— 6 мес вследствие неуклонного прогрессирования Д Н . 
Авторы охарактеризовали  заболеван и е  как  острый диффузный 
интерстициальный ф иброз легких. Особое внимание исследовате
лей идиопатический фиброзирую щ ий альвеолит привлек в н а 
чале 60-х годов, когда в литературе  появились обзоры, о б о б щ аю 
щие наблю дения з а  большими группами больных.

О бнаруж ени е  в легочной паренхиме признаков  неспецифиче
ского воспаления позволило J. S c a d d in g  (1964) предлож ить 
термин «фиброзирующ ий альвеолит», который впоследствии по
лучил широкое распространение во многих странах . З а  послед
ние 20 лет произошла тр ан сф о р м ац и я  смысла, вклады ваем ого  в 
это понятие. По современным представлениям , оно вклю чает 
заб олеван и я  как  известной (экзогенный аллергический альвеолит, 
токсический ф иброзирую щ ий ал ьвеоли т) ,  так  и неизвестной 
(идиопатический ф иброзирую щ ий альвеолит) природы. Н а з в а 
ние «идиопатический ф иброзирую щ ий альвеолит» в последние 
годы практически вытеснило эпонимический термин «болезнь 
Хаммена — Рича». Нередко встречаю щ ееся в зар у б еж н о й  ли те
ратуре название  «идиопатический фиброз легких» п редставляет 
ся менее удачным, ибо наименование «идиопатический ф ибро
зирующ ий альвеолит» х арактеризует  принципиально важ н ы е 
морфологические особенности заб о леван и я  — альвеолит и фиб- 
розирование.

Значительны й рост числа больных идиопатическим фибро-



Іирую щим альвеолитом наблю дается  с начала  60-х годов нашего 
столетия [Levinsky L. et al., 1974; Thiel CL, 1981). О днако 
Іледует отметить малое число посвященных распространен- 
.... н і  этого заболеван и я  исследований с применением совре
менных эпидемиологических методов. Изучение L. Levinsky 
И соавт. (1974) числа больных на всей территории Ч ехослова
кии, проведенное с интервалом в 10 лет (1963— 1973), показало  
утмшчение этого числа втрое (с 2,4 до 7,1 на 100 000 населе
ния). По данным G. L iebetrau  (1981),  в Г Д Р  заболеваем ость  
илиопатическим фиброзирую щ им альвеолитом составляет  2,5 
нн 100 000, в СШ А  — 3 на 100 000 населения [Siemon G., Еп- 
цг| I., 1983]. По обобщенным данным G. B u d e lm an  и соавт. 
(1974), среди лиц с заболеван иям и  пульмонологического про
филя около 3 % составляю т больные идиопатическим ф и брози 
рующим альвеолитом.

И отечественной литературе данные о распространенности 
имиопатического фиброзирую щ его альвеолита  практически от
сутствуют. По всей вероятности, частота этого заболеван ия  
и нашей стране существенно зан и ж ается .  В качестве причин 
і а кого полож ения можно у казать  на неоправданное использо- 
пание диагноза  хронической пневмонии и гипердиагностику 
гу берку л еза  легких. Этому способствуют малое знаком ство  в р а 
чей с проблемой, недостаточно широкое использование совре
менных диагностических методов.

Э т и о л о г и я

Этиология идиопатического ф иброзирую щ его альвеолита  не- 
и «постна. J. H a m m a n  и A. Rich (1935) вы сказали  предполо
жение о вирусной природе заб олеван и я ,  однако  в дальнейш ем 
in < ледования, направленные на поиск возбудителя, не увенча- 
ііігі) успехом. Тем не менее в настоящ ее время нет достаточных 

Iк пований полностью отвергнуть эту гипотезу или подтвердить ее.
Эксперименты на мышах [Jacob J. et al., 1983] показали , 

■но вирусная инфекция вызывает хроническую мононуклеарную 
ник'рстициальную пневмонию по типу альвеолита с инфильт
рацией альвеол лимфоцитами, нейтрофилами, гигантскими пе- 
инетыми макроф агам и . Клетки с аналогичными морфологиче
скими признаками описаны при фиброзирую щ их альвеолитах , 
і иг гиоцитозе X. Авторами было показано, что после перенесен
ні ні инфекции, вызванной вирусом гриппа, вы сокая концентра
ции соответствующего антигена сохраняется  в легких в течение 
і ода и является  стимулом для  развития  хронического альвеоли-
1.1 Через 4 —6 мес после инфекции в легочной ткани вы являлись 
фиброзные изменения, отлож ения  коллагена, увеличение числа 
фибробластов, лимфоцитов, плазматических клеток. Авторы сде-

1 .1.чи вывод, что персистирование вирусного антигена, вы зы ваю 
щее хроническую стимуляцию иммунной системы с клеточной 
мелпацией, может способствовать ф ормированию  в легких



альвеолита и фиброзных изменений посредством многих меха
низмов, включая аутоиммунный. Однако такие работы единичны 
и пока не позволяют достоверно установить причину возникнове
ния идиопатического фиброзирующего альвеолита у человека.

Дж. Крофтон и А. Дуглас (1974) рассматривают идиопатиче- 
ский фиброзируюший альвеолит как своеобразный коллагеноз, 
при котором патологический процесс ограничивается легкими. 
Однако наибольшее число сторонников имеет гипотеза о поли- 
этиологичности этого заболевания, согласно которой факторы 
бактериальной, вирусной, аллергической, токсической или другой 
природы могут играть роль пускового момента, вызывающего 
стереотипную реакцию легочной ткани [Snider G., 1983]. Этому 
предположению не противоречат отрицательные данные много
численных бактериологических и микологических исследований, 
выполненных, как правило, в поздних стадиях идиопатического 
фиброзирующего альвеолита. Высказываются предположения о 
генетдне_с.К.ОЙ предрасположенности к этому заболеванию. Однако 
сведения о так называемой семейной форме болезни противоре
чивы: по данным разных авторов [Cegla U., Matthys Н., 1976; 
Libby D. et al., 1983], частота ее возникновения колеблется от
1 до 25 %. Среди 110 больных, обследованных во ВНИИ пуль
монологии Минздрава СССР, ни разу не были отмечены заболе
вания у членов одной семьи.

Некоторые авторы [Tubbs R. et al., 1978[ придают суще
ственное значение в возникновении идиопатического фибрози
рующего альвеолита урбанизации жизни в современном ин
дустриальном обществе, усиливающемуся загрязнению воздуш
ного бассейна и профессиональным вредностям. Однако нам не 
удалось при обследовании выявить какие-либо факторы, которые 
можно было бы предположительно связать с возникновением 
болезни. Среди обследованных больных преобладали лица 
умственного труда (64 % ). Лишь 18 % больных имели постоян
ный .ли кратковременный контакт с поллютантами.

Представленные данные свидетельствуют о том, что все по
пытки найти конкретный этиологический фактор (факторы), 
играющий роль в возникновении идиопатического фиброзирую
щего альвеолита, пока безуспешны.

П а т о г е н е з

Мщгие^лееііьа патогедеза идиопатического фиброзирующего 
альвеолита остаются нерасшифрованными. При этом заболе
вании, как уже отмечалось, « результате пока неизвестных при
чин в легочной паренхиме возникает патологический процесс, 
характеризующийся дезорганизацией клеток, составляющих 
структурную основу аль'вебл (альвеолоциты I, II и III типа, 
эндотелиальные клетки капилляров, интерстициальные клетки). 
Важное значение в механизмах повреждения паренхимы легких



идается нейтрофилам. Увеличение числа нейтрофилов в ЖБАЛ
О - 30%  клеточного состава), а также в материале, получае- 
м мри открытой биопсии легочной ткани, P. Bitterman и соавт.

НЖЗ). связьшают_ с выделением альвеолярными макрофагами 
и і рофильного хемотаксического фактора. С учетом сравнитель- 

короткого периода жизни нейтрофилов и высвобождения
• рн их гибели протеолитических ферментов (в первую очередь 
Коллагеназы, разрушающей коллаген) было высказано предпо- 
/ю м ние о возможности возникновения нарушений в системе 
цімлаген — коллагеназа — ингибиторы коллагеназы, что впо- 
tA> чствтти получило подтверждение в работах многих авторов 
ІЬульїчев А. Г. и др., 1984; Bignon J., Brochard P., 1983, и др.]. 
Существует также предположение, что расщепление коллагена 
цшшифрованной нейтрофильной коллагеназой приводит к усилен
ії*-чу" ресинтезу "патологического коллагена.

В настоящее время доказано, что при идиопатическом фиб- 
рімирующем альвеолите нарушается существующее в норме 
фн нюлогическое равновесие между растворимой и нераствори
мой фракциямй коллагена в пользу" последней. Представляя
і МИ'Нтвующий в здоровом организме баланс синтеза и распада
і иг и мнительной ткани (претерпевающий определенные изменения 
шимі, в возрастном аспекте) как „регулируемую систему, R. Сгу- 
яіііі и соавт. (1978) предположили, что поломка этой системы 

рожет быть одной из причин повышенного коллагенообразова- 
ми>1 мри идиопатическом фиброзирующем альвеолите. Отсутствие 
►щи роля за синтезом и распадом соединительной ткани приводит 
и тому, что в процесс коллагенообразования вовлекаются, кроме 
іпк называемых активированных фибробластов, и другие клетки, 

$  норме не продуцирующие коллаген. При этом имеется в виду, 
Мм» избыточный синтез фибробластами коллагена стимулируется 
ппюксией, возникающей вследствие отека межклеточного веще- 
СІНІІ, и поддерживается альвеолярными макрофагами, Лимфо
цитами, нейтрофиЛаїми, эозинофилами и тучными клетками.
II частности, отмечено супрессорное действие некоторых суб- 
нопуляций лимфоцитов на продукцию коллагена в норме и 
|нтутствие этого эффекта при идиопатическом фиброзирующем 
« и.неолите. Вырабатываемые лимфоцитами лимфокины в свою 
■чі редь способствуют пролиферации  фибробластов, активируют
і ногобность альвеолярных макрофагов секретировать коллаген. 
Лимфоциты выделяют мигрирующий ингибирующий фактор, 
И'норый в обычных условиях тормозит коллагеновый синтез на 

40 %. Одной из причин гиперпродукции коллагена может 
ими, срыв супрессорного действия этого фактора.

Дезорганизация клеток, составляющих паренхиматозную ос- 
мому альвёОЛ, приводит к снижению выработки сурфактанта, 
продуцируемого в норме альвеолярными клетками II типа, 
нарушению функции аэрогематического барьера, образуемого 
и п.неолярными клетками I типа. Поражение эндотелиальных 
I» и ток приводит к нарушению их многогранных функций: за-



щитной, трофической, метаболической, поддержания динамиче
ского равновесия системы брадикинин — ангиотензин и др.

Исследования, проведенные в лаборатории биохимии ВНИИ 
пульмонологии Минздрава СССР, показали, что у^больных идио- 
патическим фиброзирующим альвеолитом статистически досто
верно увеличивается (по сравнению с нормой) экскреция с мо
чой урогликопротекдов и гликозаминогликанов. Более чем у 
половины больных (52 %) возрастает экскреция с мочой окси- 
пролина. Отмечается также статистически значимое (р <  0,001) 
увеличение уровня антитриптической и общей протеолитической 
активности крови. Отклонение от нормы упомянутых биохими
ческих показателей свидетельствует о выраженных в различной 
степени нарушениях обменаї в межуточной соединительной ткани 
легких.

На дезорганизацию соединительной ткани у больных идио-у 
патическим фиброзирующим альвеолитом указывает также по
вышение среднего уровня содержания сиаловых кислот и гап- 
тоглобина в сыворотке крови.

Единого мнения о степени и характере участия иммуноло
гических механизмов в патогенезе идиопатического фиброзирую
щего альвеолита нет. Предполагается, что наиболее вероятным 
типом иммунологических реакций, имеющих место при этом за 
болевании, является реакция замедленного типа (тип IV). 
Изучаются механизмы повреждения легочной ткани циркулирую
щими иммунными комплексами (ЦИК), некоторыми компонента
ми комплемента, лизосомальными ферментами альвеолярных 
макрофагов и нейтрофилов. Об изменениях гуморального звена 
иммунитета в сторону его активации свидетельствуют следую
щие данные, полученные в лаборатории иммунологии ВНИИ 
пульмонологии Минздрава СССР. Повышенные уровни ЦИК 
выявляются у 41 % больных. Более чем у половины больных 
(59 %) определяются неполные противолегочные аутоантитела.
У большинства (76 %) установлено повышенное содержание 
IgA (У 41 % — IgG). Приблизительно у трети больных идиопа- 
тическим фиброзирующим альвеолитом выявляется антинуклеар- 
ный фактор, несколько реже (24 %) — ревматоидный фактор.

При анализе показателей клеточного иммунитета у больных 
идиопатическим фиброзирующим альвеолитом выявляется тен
денция к повышению их̂  средних значений, не достигающая, 
однако, статистически достоверных отличий. У 62 % больных 
возрастает количество Т-активных клеток, у 74 % — Т-хелперов. 
Наряду с этим у 41 % больных снижается число Т-супрессоров. 
Вследствие этого соотношение между двумя популяциями Т-кле- 
ток (Т-хелперы/Т-супрессоры) увеличивается у 64 % больных. 
Более чем у трети больных (36 %) регистрируется тенденция 
к увеличению спонтанной миграции лейкоцитов крови, которая 
коррелирует с угнетением фагоцитарной способности этих клеток 
почти в половине наблюдений (46 %).

Представленные данные свидетельствуют о наличии у боль-



■ых идиопатическим фиброзирующим альвеолитом дисбаланса 
|  соотношении клеток, обладающих хелперной и супрессорной 
а к ти в н о стью , что приводит к усилению функциональной актив
на і и В-системы иммунитета и соответственно к сдвигу показа- 
гелей, характеризующих гуморальный иммунитет, в сторону по- 
импюния.

Известно, что основным патологическим субстратом, опре
деляющим клиническую картину идиопатического фиброзирую- 
шсго альвеолита, является разрастание соединительной ткани 
и легких, приводящее к утолщению и уплотнению межальвео- 
Iviрпых перегородок, облитераций альвеол и капилляров фиброз
ной тканью. Следствием коллагенизации интерстициальной стро
мі, і легких является уменьшение эластичности стенок альвеол и 
л їм ких в целом. Увеличение эластического сопротивления легоч- 
и*»іі ткани обусловливает уменьшение растяжимости и соот- 
йгтственно недостаточное расправление альвеол, ухудшение 
а и.веолярной вентиляции и увеличение работы дыхания. Одна- 
Но гипоксемия, выявляемая у больных идиопатическим фибро- 
шрующим альвеолитом, зависит не только от функциональных
• иойств самой альвеолярно-капиллярной мембраны, но и от сте
пени поражения капиллярного русла легких. Сопротивление 
іілі.иеолярно-капиллярной мембраны газообмену составляет лишь 
Половину общего диффузионного сопротивления [Roughton F., 
I Ul ster 1975].

Проведенные в последние годы морфометрические и ангио- 
I рнфические исследования альвеол и капиллярной сети легких 
И|* и этом заболевании подтвердили глубокие изменения капил- 
лирного русла легких, характеризующиеся его значительной 
редукцией. Вследствие происходящих изменений увеличивается 
скорость тока крови в функционирующих капиллярах легких, 
особенно в условиях нагрузки (при увеличении минутного 
оги.ема сердца), что ведет к уменьшению не только площа- 
ШІ, но и времени контакта эритроцитов с альвеолярным воз
имом.

Представленные данные свидетельствуют о том, что умень
шение DL у больных идиопатическим фиброзирующим альвео-
III ЮМ связано не только с изменениями, происходящими в 
ндын'олярно-капиллярной мембране, но и с нарушениями пер- 
фу ній. Оно усугубляется снижением проницаемости для газов 
плі.иеоляркого эпителия в связи с метаплазией его в кубиче-
I кий, а также поражением мелких дыхательных путей по типу 
оГшитерирующего бронхиолита. В нарушениях газового обмена 
при -угом заболевании определенную роль играет веноартериаль- 
пмн шунт. Гипоксемия, обусловленная перечисленными выше 
причинами, усиливается в результате рефлекторного сужения 
сосудов легких вследствие эндокапиллярной гипоксемии (реф- 
м кс Эйлера — Лильестранда). Повышение давления в малом 

Круге кровообращения может привести к формированию легоч
ною сердца.



П а т о л о г и ч е с к а я  а н а т о м и я

При остром течении патологического процесса пораженные 
легкие увеличены в объеме, тестоватой консистенции, на раз
резе серого цвета. Гистологически выявляется отек интерсти
циальной соединительной ткани. Отечная жидкость бедна клет
ками. При окраске альциановым синим и при ШИК-реакции 
определяются гликозаминогликаны. Межальвеолярные пере
городки в отдельных участках расширены, инфильтрированы 
лимфоцитами, нейтрофилами, мононуклеарами. Отмечаются про
лиферация и набухание эндотелия, гиперплазия аргирофильных 
волокон. Капилляры межальвеолярных перегородок полнокров
ны, с расширенными просветами. Наряду с отеком интерсти
циальной ткани и гиперплазией аргирофильных волокон выяв
ляются варикозные вздутия, разволокнение и распад на отдель
ные фрагменты аргирофильных волокон [Двораковская И. В. 
и др., 1983; Двораковская И. В., Илькович М. М., 1986].

Альвеолярный эпителий, превращаясь в кубический, теряет 
свою функцию аэрогематического барьера. Могут обнаруживать
ся также участки ателектаза и иррегулярной эмфиземы. По 
мере прогрессирования заболевания явления интерстициального 
отека уменьшаются, однако нарастают признаки гиперплазии 
аргирофильных волокон и дистрофии эластических волокон. 
В гистологической картине доминируют признаки прогрессирую
щего склероза межальвеолярных перегородок [Двораков
ская И. В. и др., 1983; Ерохин В. В. и др., 1986; Могг Н., 1982]. 
В далеко зашедших стадиях болезни легкие плотны на ощупь, 
уменьшены в объеме. Гистологическая структура их резко нару
шена: межальвеолярные перегородки утолщены и уплотнены за 
счет их фиброзирования. Преимущественно в субплевральных 
отделах легких образуются микрокисты, в просветах которых 
иногда выявляются белковые массы, альвеолярные макрофаги. 
Просветы сосудов сужены вследствие склероза и гиперплазии 
интимы.

Электронно-микроскопическое исследование выявляет значи
тельное разрастание неклеточных компонентов соединительной 
ткани. При этом определяются обширные поля коллагеновых 
волокон, фибробласты с большим количеством лизосомальных 
структур, свободных рибосом и полисом в цитоплазме. Альвеоло- 
циты II типа образуют аденоматозные структуры. Капилляры 
окружены коллагеновыми муфтами [Двораковская И. В. и др., 
1983, 1984]. Организация серозно-фибринозной жидкости, содер
жащейся в бронхиолах, по общему мнению, ведет к развитию 
облитерирующего бронхиолита с выраженными перибронхиаль- 
ными изменениями. Вовлечение в патологический процесс мел
ких бронхов подтверждается и функциональными методами 
исследования.

В последние годы большинство авторов выделяют две кли- 
нико-морфологические формы идиопатического фиброзирующего



пльвеолита: муральную (с преимущественным поражением ин
терстициальной ткани легких) и десквамативную (с поражением 
и основном альвеол) [Илькович М. М. и др., 1981; Двораков- 
екая И. В. и др., 1983; Путов Н. В., Илькович М. М., 1986; 
Могг Н., 1982; Longhini Е., 1983]. Мысль о существовании та
ких форм впервые была высказана в 1967 г. J. Scadding. Эта 
гипотеза основывалась на том факте, что по мере прогрессиро- 
ішііия так называемой десквамативной интерстициальной пнев
монии Либова слущивание (десквамация) альвеолоцитов посте
пенно уменьшается и на первый план выступают признаки 
фиброзирования межальвеолярных перегородок. Исходом па
тологического процесса (как и при муральной форме) являют
ся интерстициальный фиброз и формирование картины «сотового 
легкого». Электронно-микроскопическое исследование биопсийно- 
го материала при десквамативной форме болезни свидетельству- 
« і о том, что альвеолы заполняются не только слущенными 
лльвеолоцитами, но в значительной мере и альвеолярными мак
рофагами [Dobias J., 1984]. .

Патоморфологические изменения при муральной форме идио
матического фиброзирующего альвеолита более глубокие, чем при 
десквамативной, так как поражаются не только альвеолярные 
клетки, но и эндотелий капилляров, а также базальные мембра
ны. Прогрессирующий фиброз обусловливает более тяжелое те
чение и худший прогноз.

Резюмируя представленные данные, изменения в паренхиме 
легких при идиопатическом фиброзирующем. альвеолите можно 
представить в виде трех взаимосвязанных стадий (фаз): интер- 
<імішального отека, интерстициального «воспаления» (альвео- 
шг) и интерстициального фиброза. Центральное место в совре
менной концепции патогенеза заболевания отводится стадии 
пльвеолита. Для этой фазы заболевания характерны увеличе
ние числа фибробластов, гистиоцитов в септальных простран- 
гтвах межальвеолярных перегородок, а также инфильтрация 
шмфоидными и плазматическими клетками./ Набухание эндо
телиальных клеток альвеолярных капилляров приводит к суже
нию их просвета, постстеиотическим расширениям и стазу крови. 
Десквамируясь, альвеолярные клетки оголяют базальную мемб
рану («альвеолярная язва»). Вследствие поражения эндотелия 
н базальной мембраны капилляров возникают микрокровоизлия- 
мии. В септальных пространствах межальвеолярных перегородок 
и норме выявляются лишь единичные фибробласты. На стадии 
мльвеолита число их увеличивается, возрастает функциональная 
наивность, проявляющаяся в гиперсинтезе ретикулиновых и 
коллагеновых волокон, что ведет к утолщению межальвеоляр- 
мых перегородок. Описанные изменения представляют собой
V же элементы перехода патологического процесса в третью 
гтадию заболевания — стадию интерстициального фиброза.



К л и н и к а

Болезнь чаще встречается у лиц женского пола (3:1). Сред
ний возраст больных составляет 41,8 ±  1,4 года. Более чем у 
трети больных (37 %) начало заболевания острое и характе
ризуется повышением температуры тела до 3§.-^40 °С, сла
бостью, одышкой, кашлем, чаще сухим, реже с выделением 
скудной слизистой мокроты. У остальных (63 %)  больных на
чало болезни постепенное с исподволь возникающей одышкой, 
сухим кашлем, повышенной утомляемостью.

Неуклонно прогрессирующая одышка — один из наиболее 
характерных и постоянных клинических признаков идиопатиче
ского фиброзирующего альвеолита — выявляется у всех боль
ных. Степень выраженности одышки является достаточно объек
тивным критерием, позволяющим судить о тяжести заболевания. 
Большинство больных (80 %) отмечают характерную особен
ность одышки — невозможность глубоко вдохнуть. У больных с 
выраженной ее степенью (одышка в покое) выявляется тахи
кардия до 90— 130 в минуту.

Кашель наблюдается у 90 % больных. По мере прогрессиро
вания болезни он усиливается, провоцируется попыткой сде
лать глубокий вдох. Этот симптом можно объяснить резким 
изменением эластических свойств легочной ткани. Одним из 
признаков болезни является похудание (у 36 % больных). В неко
торых случаях в течение 3—4 ’ме'(Г масса тела снижается на 
10— 12 кг. У 47 % больных отмечаются боли ноющего характера 
под нижними углами лопаток, усиливающиеся при глубоком 
вдохе.

Повышение температуры тела до субфебрильной или феб
рильной’ наблюдается у трети больных и указывает на актива
цию патологического процесса. Сравнительно редко (в 22 % слу
чаев) выявляются артралгии (в том числе утренняя скованность 
суставов) и синдром Рейно. По мере прогрессирования болезни 
артралгии встречаются чаще.

Общая слабость и быстрая утомляемость отмечаются у всех 
больных. Частота и выраженность цианоза зависят от тяжести 
заболевания: на ранних этапах хронического заболевания циа
ноз наблюдается только при физической нагрузке и усиливает
ся по мере прогрессирования заболевания. Почти у половины 
больных (46 %)  выявляются характерные изменения ногтевых 
фаланг по типу барабанных палочек и часовых стекол (пальцы 
Гиппократа).

При перкуссии легких определяется притупление перкутор
ного тона над областью поражения (как правило, это нижние 
легочные поля). Одним из характерных аускультативных призна
ков идиопатического фиброзирующего альвеолита является уко
рочение фазы вдоха и выдоха. Крепитация выслушивается, как 
правило, с обеих сторон, преимущественно по задней и средне
подмышечной линиям, а также между лопатками. Нередко этот



туковой феномен, выявляемый у 50—87 % больных, в литерату
ре называют треском целлофана. Однако крепитация не являет
ся патогномоничным признаком идиопатического фиброзирующе- 
го альвеолита, так как может выслушиваться и при других диссе
минированных процессах в легких, а у конкретного больного 
исчезать на фоне адекватной терапии.

Механизм возникновения крепитации полностью не выяснен. 
На ранних этапах болезни (в экссудативной фазе) выслуши- 
нается нежная крепитация; по мере прогрессирования патологи
ческого процесса и развития фиброзных изменений она стано- 
мится более звучной и грубой.

У больных идиопатическим фиброзирующим альвеолитом 
ныявляется еще один аускультативный феномен — так называе
мое попискивание, по характеру напоминающее звук трения 
пробки!'Чаще оно выслушивается на вдохе, преимущественно 
над областью верхних легочных полей (по передней поверхности 
і рудной клеткиу. Наличие «попискивания» только у больных 
распространенным пневмофиброзом позволяет считать этот зву- 
коной феномен признаком выраженных плевропневмосклеротиче-
< ких изменений.

Идиопатический фиброзирующий альвеолит отличается неук- 
тиным прогрессированием патологических проявлений. В от- 

»утствие патогенетически обоснованного лечения возникшая од
нажды одышка имеет тенденцию только к усилению, причем 
і корость ее прогрессирования зависит от активности патологи
ческого процесса.

Острое начало болезни характерно для десквамативных форм. 
U большинстве случаев (75% ) болезнь медленно прогрессирует 
ҐНЧ эпизодов обострения.

Из осложнений идиопатического фиброзирующего альвеолита 
і дедует отметить повышение давления в легочной артерии и 
формирование легочного сердца. На основании клинических дан
ных (увеличение печени, тахикардия, цианоз, периферические 
отеки), рентгенологических признаков (выступание дуги легоч
ной артерии, расширение ее ствола и ветвей), а также соответ-
< снующих электрокардиографических признаков легочное сердце 
мы является приблизительно в четверти наблюдений (28 %).

Пневмоторакс — редкое осложнение идиопатического фибро- 
иірующего альвеолита. Он встречается лишь в 1 % случаев, 
причем, как правило, на стадии формирования «сотового лег
кою». Еще реже (0,5 %) выявляются плевральные экссудаты.
< ,реди осложнений встречается также эмболия легочной арте
рии, которая в далеко  зашедших случаях болезни может быть 
непосредственной причиной летального исхода.

Д и а г н о с т и к а

Диагностическая ценность общепринятых клинических мето- 
дои исследования незначительна. Изменения показателей кли



нического анализа крови неспецифичны. Средний уровень ге
моглобина, как правило, не выходит за пределы нормальных зна
чений (126,1 =Ь 0,90 г /л);  у 28 % больных он ниже 110 г/л. Лей
коцитоз свыше 9,5-109/л  выявляется у 25 % и только у 10 % 
превышает 12-109/л. Эозинофилия периферической крови у 
больных идиопатическим фиброзирующим альвеолитом наблюда
ется редко и обычно является следствием длительного и необо
снованного назначения антибактериальных препаратов.

Острое течение болезни сопровождается палочкоядерным 
сдвигом нейтрофильных лейкоцитов (до 20—25 % ). Средний по
казатель СОЭ при идиопатическом фиброзирующем альвеолите 
составляет 22,5 ±  0,78 мм/ч, а повышение СОЭ более 25 мм/ч 
выявляется приблизительно у трети больных.

Величина СОЭ, как и других показателей клинического ана
лиза крови, зависит не столько от нозологической формы, сколь
ко от активности процесса, выраженности интоксикации. Это 
относится и к изменениям биохимических показателей крови. 
Использование указанных методов исследования в комплексе 
с другими диагностическими способами дает возможность полу
чить представление о степени активности патологического про
цесса и уточнить ведущие патогенетические звенья болезни.

Как известно, при большинстве легочных диссеминаций 
(в том числе при идиопатическом фиброзирующем альвеолите) 
патологический процесс локализуется преимущественно в респи
раторной зоне. В связи с этим диагностическая информативность 
исследования мокроты невелика. Состав анализа мочи, показате
ли концентрационной и выделительной функций почек у больных 
идиопатическим фиброзирующим альвеолитом не отклоняются 
от нормы.

При сравнении средних значений и частоты изменений раз
личных показателей иммунологического статуса у больных уста
новлено, что в отдельности ни один из них не может быть ис
пользован в качестве диагностического теста.

До настоящего времени не выявлены критерии, которые поз
воляли бы установить диагноз идиопатического фиброзирующе
го альвеолита только на основании данных рентгенологиче
ского исследования [Александрова А. В. и др., 1980; Ва- 
сильчук И. В., 1986; Minarik L. et al., 1984, и др.]. Анализ 
рентгенологических изменелий. при этом заболевании позволяет 
различать группы больных с преимущественным поражением 
интерстициальной ткани л’егких (муральный вариант болезни), с 
преимущественным поражением альвеол (десквамативный вари
ант болезни) и с рентгенологическими признаками, соответствую
щими картине сотового легкого. Изменения на рентгенограммах, 
как правило, двусторонние, Т  наибольшей выраженностью в 
нижних долях легких. У больных с преимущественным пораже
нием интерстициальной ткани на начальных этапах болезни 
определяется усиление легочного рисунка. Наряду с этим в ла
теральных отделах выявляются перегородочные линии (линии



Керли) и дисковидные ателектазы. По мере прогрессирования 
болезни объем нижних долей уменьшается, что сопровождается 
подъемом диафрагмы (рис. 2.1). В патологический процесс 
вовлекаются также корни легких, фиброзно-индуративные про
цессы рентгенологически проявляются расширением и нечет
костью контуров сердечно-сосудистой тени. Наряду с этим вы-, 
миляются муфтообразные утолщения стенок мелких бронхов и 
сосудов базальных сегментов [Васильчук И. В., Илькович М. М., 
1986].

У больных с преимущественно интерстициальным типом 
рентгенологических изменений клиническая картина отличается 
постепенным началом, хроническим течением и медленным 
іірогрес£ИрОванием. При исследовании биопсийного материала 
выявляются признаки умеренной клеточной инфильтрации и про- 
| ргесирующего фиброза межальвеолярных перегородок. Пере
численные’ клинические, рентгенологические и гистологические 
критерии служат основанием для констатации мурального вари- 
иита идиопатического фиброзирующего альвеолита.

Приблизительно у 10— 15 % больных рентгенологически вы- 
мнляются двусторонние инфильтративные затенения в легких 
Различной интенсивности и распространенности. В клиническом 
плане эта группа больных отличается острым началом заболе-  
іі.іния. При гистологическом исследовании биопсийного материа- 
'і;і легких определяется выраженная клеточная инфильтрация 
ильвеол и межальвеолярных перегородок лимфоцитами, альвео
лярными макрофагами, альвеолярными клетками (альвеолоци- 
іііми II типа). Фиброзирование межальвеолярных перегородок 
при дескваматувном варианте болезни выражено незначительно.

В случае далеко зашедшей болезни на рентгенограммах 
определяются тяжистый пневмофиброз, крупноячеистая деформа
ция легочного рисунка (множественные тонкостенные просвет- 
існ и я ) ,  что расценивается как формирование конечного исхода 

болезни — картины «сотового легкого».
Расширение основных стволов лёгочной артерии, косвенно 

указывающее на повышение давления в малом круге кровообра
щения, выявляется у трети больных идиопатическим фибрози- 
рующим альвеолитом. Увеличение внутригрудных лимфатических 
узлов для этого заболевания нехарактерно.

Таким образом, рентгенологические изменения при идиопа- 
шческим фиброзирующем альвеолите зависят от формы (мураль
ная, десквамативная) и стадии болезни. Стадия интерстициаль
ного отека легких на рентгенограммах может не проявляться, 
поэтом у ориентация на рентгенологические данные как наиболее 
ранние проявления болезни вряд ли обоснованна. Выявление 
рентгенологических признаков «сотового легкого» свидетельству
ем о поздней диагностике и необратимости изменений.

При ангиопульмонографии у больных идиопатическим фиб- 
розирующим альвеолитом выявляются расширение центральных 
иствей легочной артерии и сужение артерий на периферии с не-
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четкими их контурами и выраженным ухудшением капиллярной 
фазы кровотока — так называемый мохнатый вид [Некла- 
сов Ю. Ф. и др., 1984].

Исследование вентиляционной способности легких при идио- 
п.пическом  фиброзирующем альвеолите выявляет значительное
< нижение общей емкости легких (ОЕЛ) у 94 % больных. Сред
ний показатель ОЕЛ составляет 64,09 ±  1,7 % должной. Анализ 
( |руктуры ОЕЛ показывает, что столь значительное ее сниже
ние происходит в основном (97 % больных) за счет уменьшения 
ЖИЛ, средняя величина которой составляет 54,39 ± 1 , 8 8 %  
должной. Остаточный объем легких (ООЛ) изменяется мало. Не
смотря на то что у большинства больных (64 %) ООЛ не выхо
лит за пределы нормальных величин, упомянутая перестройка 
і і руктуры ОЕЛ приводит к увеличению отношения ООЛ/ОЕЛ.

Объемные скорости форсированного выдоха изменяются мало. 
Максимальная объемная скорость при выдохе 25 % ЖЕЛ 
1 МОС2 5 ) находится, как правило, в пределах нормы. У значи
тельной части больных (преимущественно с выраженными фиб
розными изменениями в легких) снижаются МОС5 0  (у 69 % боль
ных) и МОС7 5 (у 8 0 % ) .  Можно предположить, что основными 
причинами этого у больных данной категории могут быть, во- 
первых, резкое снижение величины Ж ЕЛ и, во-вторых, вовлече
ние в патологический процесс периферических дыхательных пу- 
Iей при далеко зашедшей болезни. Объем форсированного 
иыдоха за 1 с (ОФВ|) у больных идиопатическим фиброзирую- 
IIIнм альвеолитом составляет в среднем 54,4 ±  1,89 % должной, 
її отношение ОФ Ві/Ж ЕЛ  (тест Тиффно), наоборот, имеет тен
денцию к увеличению, что можно объяснить резким снижением 
ЖЕЛ, вследствие чего форсированный выдох заканчивается 
оыстрее чем за 1 с. Это приводит к искусственному увеличе
нию отношения ОФ Ві/Ж ЕЛ, несмотря на то что объемная ско- 
рось форсированного выдоха остается в пределах нормы.

Средние показатели бронхиальной проходимости у больных 
идиопатическим фиброзирующим альвеолитом остаются в преде
лах нормы. Некоторую тенденцию к снижению бронхиальной 
проходимости у больных с выраженными изменениями в легких 
Можно объяснить, по-видимому, прогрессирующим уменьшением 
растяжимости легочной ткани и соответственно увеличением 
мертвого пространства за счет средних и крупных бронхов.

У больных идиопатическим фиброзирующим альвеолитом 
і редний показатель растяжимости легочной ткани резко умень
шен и соответственно увеличен коэффициент ретракции легких. 
Работа дыхания увеличивается более чем в 2 раза, причем в 
їх новном за счет ее эластической фракции.

Резко снижаются средние показатели DL, измеряемой при 
іадержке дыхания и в устойчивом состоянии. У всех больных 
ре і ко уменьшается величина мембранного компонента DL. Сред
ние показатели объема крови в легочных капиллярах находятся 
и пределах нормы, а альвеолярно-артериальная разница кис



лорода увеличивается. Уменьшение показателей эффективности 
альвеолярной вентиляции и повышение альвеолярно-артериаль
ной разницы кислорода указывают на расстройство вентиля- 
ционно-перфузионных отношений в легких [Клемент Р. Ф., Зил fa- 
бер Н. А., 1984; Клемент Р. Ф., 1986].

У больных идиопатическим фиброзирующим альвеолитом ста
тистически значимо снижается Р3о  ̂ артериализированной капил
лярной крови. Выявляется тенденция к гипокапнии, что можно 
объяснить имеющей место гипервеитиляцией, благодаря которой 
поддерживается на нормальном уровне альвеолярное и соот
ветственно артериальное напряжение кислорода. Гиперкапния 
выявляется только у больных с выраженной ДН, т. е. находя
щихся практически в терминальном состоянии.

Суммируя представленные данные, можно сформулировать 
симптомокомплекс нарушений вентиляционной способности лег
ких при идиопатическом фиброзирующем альвеолите [Кле
мент Р. Ф., Зильбер Н. А., 1984; Илькович М. М. и др., 1984; 
Новикова Л. Н., Котегов Ю. М., 1986]: увеличение частоты ды
хания (ЧД), уменьшение объема вдоха, снижение статических 
легочных объемов (ЖЕЛ. ОЕЛ, в меньшей степени ООЛ), увели
чение эластического сопротивления легких, снижение DL (пре
имущественно измеренной методом задержки дыхания) и диффу
зионной способности альвеолярно-капиллярной мембраны, отсут
ствие нарушений бронхиальной проходимости. Обструктивные 
нарушения на уровне периферических дыхательных путей опре
деляются лишь в случаях прогрессирования патологического 
процесса и развития в легких выраженных фиброзных изме
нений.

Результаты исследования гемодинамики малого круга кро
вообращения свидетельствуют о том [Семенова Л. А. и др., 
1984], что у большинства больных (78% ) систолическое дав
ление в легочной артерии составляет менее 30 мм рт. ст. (4 кПа), 
причем у 31 % больных его величина ниже 25 мм рт. ст. 
(3,3 кПа). У 22 % больных выявляется легочная гипертензия — 
31—45 мм рт. ст. (4,1—6 кПа).

При электрокардиографическом исследовании почти у всех 
больных идиопатическим фиброзирующим альвеолитом регистри
руется синусовая тахикардия.

ІгТаким образом, анализ данных исследования гемодина
мики малого круга кровообращения и особенностей течения бо
лезни показывает, что легочная гипертензия развивается преиму
щественно у лиц с выраженными анатомическими изменениями 
в легких (интерстициальный фиброз), прогрессирующими ре
стриктивными и значительными диффузионными нарушениям#. 
Если учесть, что объем крови в легких снижается линейно с 
уменьшением объема легких [Weitzenblum Е. et al., 1983], то 
анатомические изменения, возникающие в легких при идиопа
тическом фиброзирующем альвеолите, можно считать одним из 
основных факторов развития легочной гипертензии. Об этом же



t іиїдетельствует статистически достоверное увеличение у этой 
Киптории больных общего легочного и артериолярного сопротив
лений (Некласов Ю. Ф., Гуляева Н. В., 1986]. Вторым важным 
фактором, участвующим в формировании легочной гипертензии, 
ипляется альвеолярная и артериальная гипоксемия. Все пере
численные показатели у больных идиопатическим фиброзирую- 
шим альвеолитом статистически достоверно отличаются от 
нормы.

Представляется целесообразным отметить еще одну важную 
оюбенность изменений гемодинамики малого круга кровообра- 
МП'ния у таких больных: физическая нагрузка, несмотря на ги- 
|и рвентиляцию, приводит к гипоксемии и повышению систоли
ческого давления в легочной артерии даже у тех из них, у кото
рых в покое оно было нормальным. Столь выраженная реакция 
н.і физическую нагрузку свидетельствует о том, что у этих боль
ных компенсаторно-приспособительные механизмы исчерпаны 
и уже в покое газообмен осуществляется на пределе компен- 
«*iгорных возможностей [Семенова Л. А. и др., 1984].

Эндоскопическая картина бронхиального дерева малоинфор- 
митивна: у 20 % больных отклонения от нормы не выявляются, 
У 80 % отмечаются умеренные катаральные изменения слизистой 
оболочки бронхов [Герасин В. А. и др., 1985].

С целью цитологической диагностики идиопатического фиб- 
р<> шрующего альвеолита проводится исследование ЖВАЛ. В на-
• юящее время известно, что для этого заболевания характерно 
ум- .іичение числа нейтрофилов в ЖБАЛ при нормальном или 
И»к' к о л ь к о - повышенном содержании лимфоцитов, определяется

итствующая в ней в норме коллагеназа. Однако результаты 
исследования ЖБАЛ, полученные разными авторами, противоре- 
чииы. Это в значительной мере объясняется не только негомоген- 
Ностью поражения легочной ткани, но и отсутствием стандарт
ний методики проведения БАЛ.

Из методов биопсии легочной ткани при идиопатическом 
фиброзирующем альвеолите чаще всего применяется чрезброн- 
хмальная. Приблизительно в половине случаев (47 %) удается 
получить материал, гистологические характеристики которого 
иг противоречат этому диагнозу [Герасин В. А. и др., 1985].
< ‘.раинительно невысокая диагностическая информативность ме
т ім  объясняется в первую очередь отсутствием при идиопатиче
ском фиброзирующем альвеолите ярких (патогномоничных) мор
фологических признаков болезни, а также малым объемом и де
формацией получаемых проб.

Наиболее высока диагностическая информативность _откры- 
юй биЪпсни, которая при идиопатическом фиброзирующем аль- 
ж'олите составляет около  95 %. Исследование биопсийного  м.а- 
ориала в ранних стадиях болезни облегчает его гистологиче-
• кую интерпретацию и, что самое важное, позволяет своевре
менно назначить адекватное лечение.

Проведенная оценка статистической связи клинических при-.



знаков с диагнозом по критерию сопряженности [Лавру- 
шин А. А. и др., 1986] показала, что из клинических проявлений 
болезни наиболее информативны одышка, затрудненный вдох, 
крепитация, подъем куполов диафрагмы, а из лабораторных — 
нейтрофилез ЖБАЛ.

Д и ф ф е р е н ц и а л ь н а я  д и а г н о с т и к а

О трудностях диагностики и дифференциальной диагности
ки идиопатического фиброзирующего альвеолита свидетельствует 
тот факт, что частота совпадения диагноза, установленного при 
направлении, и клинического при этом заболевании достигает 
лишь 19 %. Наиболее частым среди ошибочных диагнозов явля
ются двусторонняя пневмония и хроническая пневмония. В ре
зультате столь неудовлетворительного состояния диагностики бо
лее 90 % больных идиопатическим фиброзирующим альвеолитом 
длительное время получают противопоказанную им антибакте
риальную терапию, несмотря на ухудшающееся состояние. Про
грессирование болезни у части больных служит поводом для 
направления 31 % их в противотуберкулезные учреждения, где 
им проводят длительные курсы лечения противотуберкулезными 
препаратами. Наряду с . противотуберкулезными и антибакте
риальными препаратами больные, как правило, получают про
тивовоспалительные лекарственные вещества (салицилаты, про
изводные пиразолона), биогенные стимуляторы, физиотерапевти
ческие процедуры. Все перечисленные методы лечения ведут 
лишь к ухудшению состояния, прогрессированию патологиче
ского процесса и переходу его в необратимую стадию «сотового 
легкого». В результате срок от появления первых признаков 
болезни до установления диагноза составляет в среднем 2,2 ±  
±0,21 года.

Исключительно важное дифференциально-диагностическое 
значение имеет характер одышки: однажды возникнув, она имеет 
тенденцию только к прогрессированию. Одышка не зависит или 
мало зависит от времени суток, температуры окружающего 
воздуха и других факторов. Отличительная особенность дыхания 
больных — укорочение фазы вдоха и выдоха и в связи с этим 
учащение дыхания в единицу времени, гипервентиляционный 
синдром. Еще одна характерная черта заключается в том, что 
попытка глубоко вдохнуть вызывает кашель. Перечисленные ха
рактеристики одышки позволяют уже при первом опросе боль
ного исключить такие заболевания, как бронхиальная астма, 
обструктивный бронхит, эмфизема легких.

Кашель, нередко наблюдающийся при идиопатическом фиб
розирующем альвеолите, дифференциально-диагностического зна
чения не имеет.

Как уже отмечалось, среди ошибочных диагнозов наиболее 
часто фигурируют пневмонии. Острая пневмония отличается от 
идиопатического фиброзирующего альвеолита следующими при-



Вилками: связью начала заболевания с простудным фактором 
(как правило) или возникновением его как осложнения других 
iaf/олеваний, особенностями клинического течения (кашель, боли 
п груди, признаки общей интоксикации), отсутствием прогресси
рующих рестриктивных нарушений функции дыхания и снижения 
!>1 , бактериологической идентификацией возбудителя пневмонии 
И мокроте (смыве из бронхов) в диагностических титрах, эффек- 
Гивпостью противомикробной и противовоспалительной терапии.

Дифференциальную диагностику следует проводить также с 
синдромом фиброзирующего альвеолита при диффузных болез- 
h v i x  соединительной ткани (коллагенозы). Их наиболее важный 
дифференциально-диагностический признак — системность по
ражения соединительной ткани. Однако следует учитывать, что 
иногда поражение легких может быть первым проявлением кол- 
дагенового заболевания. По данным гистологического иссле
дования трудно судить, является ли фиброзирующий альвеолит 
і индромом коллагеноза или самостоятельным заболеванием. 
И пользу первого может свидетельствовать более выраженное 
поражение сосудистого русла легких (см. также главу 9).

Дифференциальная диагностика идиопатического фибрози
рующего альвеолита и саркоидоза легких, как правило, не вы- 
п.тает затруднений. Саркоидоз легких отличается относительно 
доброкачественным и малосимптомным течением. Болезнь нередко 
появляется при профилактическом флюорографическом иссле
довании. Для саркоидоза характерна системность поражения 
(чаще лимфатические узлы и легкие, реже печень, селезенка, 
ночки, желудочно-кишечный тракт, кожа, костная, нервная и 
•пдокринная системы). Саркоидоз отличается от идиопатического 
фиброзирующего альвеолита также умеренно выраженными 
рестриктивными и диффузионными нарушениями функции ды
хания, выявлением на слизистой оболочке бронхов при эндоско
пическом исследовании гранулематозных бугорков  (непостоян
ный признак) и, наконец, данными гистологического исследо
вания биопсийного материала (эпителиоидноклеточные грануле
мы без некроза) (см. также главу 3).

Идиопатический фиброзирующий альвеолит приходится диф
ференцировать и от бронхиолоальвеолярного рака. В пользу по
следнего свидетельствуют выделение большого количества сли- 
іистой пенистой мокроты (до 1—4 л в сутки), концентрическое 
сужение бронхов пораженных отделов легких (непостоянный 
признак), результаты цитологического исследования мокроты и 
і нгтологического исследования материала биопсий легочной тка
ни (комплексы атипических клеток, высокодифференцированная 
аденокарцинома).

Идиопатический фиброзирующий альвеолит следует отличать 
о| пневмокониозов (силикоз, силикатозы и др.). основными при- 
шаками которых являются преимущественная локализация из
менений в среднелатеральных легочных полях, тенденция к 
слиянию мелких очаговых теней в средние и крупные, бесструк-



турность и уплотнение, корней легких («ствол обрубленного дере
ва»), отсутствие параллелизма между выраженностью рентгено
логических изменений и степенью одышки, выявление силикоти- 
ческих гранулем при гистологическом исследовании биопсийного 
материала легочной ткани и, наконец, данные анамнеза о кон
такте с профессиональной вредностью (см. главу 8).

Дифференциальную диагностику идиопатического фибрози
рующего альвеолита надо проводить и с другими, более редко 
встречающимися заболеваниями: идиопатическим гемосидерозом 
легких, синдромом Гудпасчера, гранулематозом Вегенера, аль
веолярным протеинозом легких, лейомиоматозом, гистиоцитозом 
(см. главы 9 и 11).

Л е ч е н и е

Вопросам лечения больных идиопатическим фиброзирующим 
альвеолитом в отечественной литературе посвящены единичные 
публикации. В них представлены, как правило, только отдельные
наблюдения, что обусловило отсутствие обобщающих концепций 
по обсуждаемому вопросу.

Существует мнение [Озерова Л. В. и др., 1984; Campbell Е. 
et al., 1981, и др.], что лечение больных идиопатическим фибро
зирующим альвеолитом бесперспективно, а назначение кортико
стероидов лишь несколько отдаляет летальный исход. Сред
няя продолжительность жизни больных, по данным названных и 
других авторов, не превышает 4—6 лет. Как показывает анализ 
литературы, даже в тех редких случаях, когда диагноз устанав
ливается прижизненно, назначают бессистемные курсы лечения 
кортикостероидными препаратами, причем нередко на фоне 
интенсивной антибактериальной терапии. Для обоснования тако
го сочетания используется тезис о том, что кортикостероиды 
следует применять обязательно под защитой антибиотиков. Не
смотря на то, что у больных идиопатическим фиброзирующим 
альвеолитом обычно отсутствуют обструктивные нарушения вен
тиляции, им нередко назначают бронхоспазмолитики. В комплекс 
лечения включают биостимуляторы, физиотерапевтические про
цедуры. Вполне закономерно, что такое лечение почти всегда 
неэффективно и лишь способствует неблагоприятному исходу. 
На этом основании сложилось представление о фатальности 
идиопатического фиброзирующего альвеолита.

В последние годы в зарубежной литературе появились мно
гочисленные сообщения о комбинированном лечении больных 
идиопатическим фиброзирующим альвеолитом сочетаниями пре
паратов разнонаправленного действия ^(кортикостероиды -j- им- 
муносупрессанты, кортикостероиды -+- пеницилламин). Однако 
многие аспекты такого лечения (показания, дозы, длительность 
курсов и др.) в этих работах отражения не нашли. Противоре
чивы мнения по одному из наиболее принципиальных вопросов — 
целесообразности применения иммуносупрессантов. Вряд ли



можно принять рекомендации о назначении пеницилламина в 
Jhnax, достигающих 3,6 г в сутки, учитывая возникновение при 
|ю м у большинства больных многочисленных побочных эффек- 
Н»н, в том числе таких опасных, как псевдосиндром Гудпасчера, 
гмндром системной красной волчанки, агранулоцитоз и др. Дан- 
мыг о методике диспансерного наблюдения за больными идио- 
иатпческим фиброзирующим альвеолитом в литературе отсут-
II нуют.

В опубликованных материалах больные идиопатическим 
фиброзирующим альвеолитом рассматриваются как однородная 
fруппа, в которой независимо от особенностей течения болезни, 
#»• фазы, степени рентгенологических изменений и вентиляцион
ных нарушений, иммунологических сдвигов и других показателей 
in пытываются различные сочетания кортикостероидов, иммуно-
• чірессантов и пеницилламина. Положение^ осложняется' Тем, 
что применение двойного слепого метода в разработке вопросов 
Лечения столь тяжелой категории больных этически неприемлемо.

Как уже упоминалось, в последние годы появились сообще
нии о целесообразности использования для лечения больных 
фиброзирующими альвеолитами пеницилламина, синтезирован
ного в 1940 г. В 1970 г. пеницилламин впервые был применен 
дли лечения больных идиопатическим фиброзирующим альвеоли- 
юм [Cegla U. Н. et al., 1974] в расчете на его способность 
оказывать тормозящее влияние на коллагеновый обмен.

М настоящее время доказано, что у больных с прогрессирующим фибрози 
(іующим процессом в легких в сыворотке крови увеличивается концентрация 
мши. Поскольку свободная медь ускоряет SH-окисление и тем самым образова- 
ПМІ- поперечных связей коллагена, было высказано предположение о гом, что по- 
ныменне концентрации меди способствует коллагенизапии интерстициальной
• і |м>мы легких. Поскольку пеницилламин может ингибировать медьсодержащую 
«чмноксидазу, что приводит к торможению созревания коллагена (т. е. к блоки- 
Аіні.інию перехода растворимых тропоколлагенов в нерастворимый коллаген),

сочтено целесообразным использовать пеницилламин при лечения больных 
вді< шатичееки фиброзирующим альвеолитом. Хотя переход нерастворимого 

і а гена в растворимый под влиянием пеницилламина нельзя считать до- 
цт.шным, такая возможность тоже допускается.

Предполагается также, что пеницилламин улучшает физиче
ские свойства легочной ткани: деформированные грануляционной 
гкинью капилляры и альвеолы в результате воздействия пре
парата могут расправляться и восстанавливаться [Cegla U. Н., 
Iі.>77]. Отмечено, что пеницилламин оказывает и иммуносупрес- 
) инное действие (снижает активность метаболических процессов 
и лимфоцитах и синтез иммуноглобулинов A, G и М), а также 
повышает фагоцитарную активность макрофагов и дает опреде
ленный противовоспалительный эффект.

Как уже отмечалось ранее, течение идиопатического фибро- 
•нрующего альвеолита в морфологическом аспекте можно пред- 
I та вить в виде трех последовательных, тесно взаимосвязанных 
т а и моп рои и кающих одна в другую  стадий (фаз): интерстици
ального отека, альвеолита и интерстициального фиброза. На



каждом этапе развития болезни следует использовать препараты, 
в наибольшей степени воздействующие на патогенетически 
звенья болезни и корригирующие возникшие нарушения. В связи 
с этим в стадии интерстициального отека и альвеолита целе
сообразно применять препараты, дающие выраженный антиэкс- 
судативный эффект и способные ингибировать иммунологиче
ские реакции. Этим требованиям в наибольшей степени отве
чают кортикостероиды. При переходе патологического процесса 
в стадию интерстициального фиброза ведущее место в лечении 
должно принадлежать препаратам, оказывающим антифиброти- 
ческое действие (пеницилламин)"? Назначение лекарственных 
средств, обладающих иммуносупрессивными свойствами, должно 
обосновываться в любой стадии болезни наличием аутоиммун
ных нарушений (повышенные титры полных и неполных про- 
тиволегочных аутоантител, ревматоидного фактора, противоядер- 
ных антител, а также высокие уровни ЦИК).

Сформулированные положения [Илькович М. М., 1983] по
служили основанием для разработки конкретных схем лечения в 
зависимости от активности патологического процесса, степени 
морфологических изменений и выраженности иммунологических 
нарушений с учетом индивидуальных особенностей больного 
(возраст, масса тела, сопутствующие заболевания, переноси
мость лекарственных средств). Больным идиопатическим фибро- 
зирующим альвеолитом при раннем установлении диагноза (фа
за отека и фаза альвеолита), а также в случаях преимуще
ственно десквамативной формы болезни кортикостероиды назна
чают в максимальных дозах (40—50 мг в сутки в пересчете на 

.преднизолон) в течение 3— 10 дней. Начальную дозу препарата 
постепенно в течение 6—8 мес (в зависимости от эффекта) 
снижают до поддерживающей (2,5—5 мг в сутки). Длительность 
лечения в среднем 18—20 мес.

При переходе патологического процесса в стадию интерсти
циального фиброза (элементы которого закладываются уже в 
стадии альвеолита) показано назначени^пеницилламина в соче
тании с кортикостероїдами, начальная’ доза которых в этих 
случаях составляет 15—20 мг в сутки.

Как уже сказано, зарубежные авторы [Cegla U. Н., 1977; 
Могг Н., 1982, и др.] предлагают применять пеницилламин в 
сравнительно больших дозах (начальная 0,3 г в сутки, макси
мальная 3,6 г в сутки). Однако возникающие при этом много
численные побочные эффекты ведут к необходимости прежде
временной отмены препарата. Описаны следующие побочные яв
ления, связанные с лечением пеницилламином: кожные пораже
ния (сыпь, эритема, пузырчатка, выпадение волос), респиратор
ные поражения (облитерирующий бронхиолит), желудочно-кишеч
ные нарушения (анорексия, тошнота, рвота, боли в животе), 
нарушения функции почек (протеинурия, нефротический синд
ром, псевдосиндром Гудпасчера), гематологические нарушения 
(лейкоцитопения, тромбоцитопения, анемия, агранулоцитоз), ней-



рпмышечные расстройства (невриты, миастенический синдром, 
м.ірушение вкусовых ощущений), синдром системной красной 
мінчанки.

Суточная доза пеницилламина 2 г и более вызывает у боль
шинства больных изменение вкусовых ощущений вследствие на- 

Нушения обмена меда и никеля [Camus Ph., 1982]. Наиболее 
] іи^'.’льїми осложнениями, как уже упоминалось, являются об- 

Итерирующий бронхиолит, агранулоцитоз и псевдосиндром Гуд- 
ит^ера (диффузная геморрагическая пневмония с кровохар-

I цЦмьем и гломерулонефрит с тяжелой почечной недостаточ
но» іью). Впрочем следует учитывать, что развитие облитерирую- 

шгго бронхиолита патогенетически может быть связано с основ- 
Дом заболеванием (при формировании «сотового легкого»), т. е. 
ІИ* ависеть от приема пеницилламина.

С учетом особенностей механизма действия пеницилламина 
и риска возникновения побочных эффектов при назначении 
рысоких доз препарата во ВНИИ пульмонологии Минздрава
• ССР разработаны и апробированы две схемы лечения [Иль- 
Цонич М. М., Новикова Л. Н., 1986]:
Р I) в 1-ю неделю — 0,3 г в сутки, во 2-ю — 0,6 г в сутки, 
К)»ю — 1,2 г в сутки, затем дозу снижают в обратном же по
ри іке. Поддерживающая доза составляет 0,15—0,3 г в сутки в 
течение длительного периода (1—2 года);

2) по 0,3 г пеницилламина в сутки в течение 4—6 мес, за 
тем по 0,15* г в сутки в течение I — 1,5 года.

Высшая доза пеницилламина составляет 1,2 г в сутки (первая 
1*<ма), т. е. втрое ниже по сравнению £"ТПтгами, рекомендуе
мыми зарубежными авторами. Показаниями к лечению по пер- 
Ь й  схеме являются острое течение болезни и обострение na- 
iu югического процесса. Вторую схему используют при хрониче
ским течении идиопатического фиброзирующего альвеолита без 
Hpi ко выраженных обострений. Апробация этих схем показала, 

J терапевтическая эффективность препарата, назначаемого в 
Р^омендуемых более низких дозах, сохраняется. При этом 
В идится  к минимуму побочное действие.

При наличии выраженных изменений иммунологического ста- 
Tv а показано назначение азатиоприна, реже циклофосфана, 
■лорбутина. Азатнопрнн предпочтителен в связи с его выражен
и и иммуносупрессивным и в меньшей степени цитостатическим 
д* Иі'твием. Назначают азатиоприн по следующей схеме: 150 мг 
препарата в сутки в течение 1—2 мес, затем по 100 мг в сутки 
У- і мес и далее поддерживающая доза (50 мг в сутки) в те- 
BtylHC 3—6 мес. Критериями снижения, дозы или полной отмены 
Препарата служат показатели иммунологического статуса боль
ше > (снижение уровня ЦИК, IgA и IgG, противолегочных 
іуіоантител). Средняя продолжительность приема азатиоприна 
доставляет 1,9 года.

Разработана и апробирована еще одна схема лечения 
|Илькович М. М., 1983], включающая одновременное назначе-



ние кортикостероидов, пеницилламина и азатиоприна. Особен
ностью этой схемы являются сравнительно низкие дозы препа
ратов, что позволяет уменьшить частоту Побочных явлений и В 
то же время получить одновременно антиэкссудативный, иммуно- 
супрессивный и антипролиферативный эффект.

Наряду с перечисленными базисными препаратами во всех 
случаях следует назначать препараты, предупреждающие или 
нивелирующие побочное действие первых. С целью уменьшении 
катаболического действия кортикостероидов целесообразно ис
пользовать анаболические гормоны (ретаболил, неробол и др.). 
Во избежание дефицита калия, кальция, магния кортикостероид
ная терапия должна сопровождаться назначением панангина 
(аспаркама), препаратов кальция и др. Высокой эффектив
ностью в плане предупреждения остеопороза, а также его ле
чения обладают кальцитрин, который назначают внутримышечно 
по З ЕД через день курсами по 1 — 1,5 мес [Чучалин А. Г., Сулей
манов С. 111., 1982], и витамин D.

Известно, что длительный прием азатиоприна и (или) пе- 
ницилламина может привести к дефициту витамина В& (пири- 
доксин). В связи с этим в комплекс лечения больных необходимо 
включать пиридоксин в суточной дозе от 10 до 80 мг (в зависи
мости от дозы азатиоприна или пеницилламина).

При комплексном лечении больных идиопатическим фибро- 
зирующим альвеолитом целесообразно использовать также веро^ 
шпирон. Наряду с известным мочегонным и калийсберегающим 
эффектом верошпирон оказывает положительное влияние на 
перфузию легких, уменьшая интерстициальный отек. Существует 
также предположение об иммуносупрессивном действии верошпи- 
рона, объясняемом циклической структурой этого препарата. 
Суточная доза верошпирона 25—75 мг, длительность лечения 
10— 12 мес.

Из препаратов, обладающих антиоксидантными свойствами, 
наиболее широко используется витамин Е (50 %  раствор по
0,2—0,6 г в сутки). В ранних стадиях болезни целесообразно 
применять тиосульфат натрия внутривенно (5— 10 мл 30 % ра
створа) в течение 10— 14 дней. Этот препарат не только имеет 
антиоксидантные свойства, но оказывает также антитоксическое, 
противовоспалительное и десенсибилизирующее действие.

В последние годы при лечении больных идиопатическим 
фиброзирующим альвеолитом проводят гемосорбцию, показания
ми к которой являются выраженные сдвиги в иммунном статусе 
больных.

Д и с п а н с е р н о е  н а б л ю д е н и е

Как известно, современная система диспансерного наблюде
ния больных предполагает разделение диспансеризуемых лиц на 
группы в зависимости от этапов развития болезни (в том числе 
группы риска и предболезни). Однако недостаточная изучен-



Шить этиологии и патогенеза не позволяет формировать среди 
Аольных идиопатическим фиброзирующим альвеолитом группы 
риска и выделять предболезненные состояния.

Схема диспансерного наблюдения за больными идиопатиче-
< ким фиброзирующим альвеолитом должна зависеть от степени 
компенсации заболевания. В связи с этим в основу диспансер-
111 и о наблюдения были положены различия в течении заболева
ния, выраженности и обратимости лабораторных, функциональ
ных и рентгенологических показателей [Илькович М. М., Но- 
ннкова Л. Н., 1986]. Распределение больных на диспансерные 
і руппы может быть в значительной мере упрощено при ис
пользовании наиболее характерного для этого заболевания и 
наиболее доступного для определения клинического синдрома — 
степени выраженности ДН. Так, к I группе (с компенсированным 
и мением болезни) могут быть отнесены больные с ДН 1 степени 
(одышка при умеренной физической нагрузке), ко II группе 
(< субкомпенсированным течением) — больные с ДН II степени 
(одышка при легкой физической нагрузке) и к III группе (с де- 
кммненсированным течением) — больные с ДН III степени 
(одышка в покое, цианоз).

Поддерживающая доза основных (базисных) препаратов 
должна зависеть от степени компенсации болезни (табл. 2.1). 
Гик, минимальные поддерживающие дозы препаратов назначают 
'•ильным, входящим в I группу диспансерного учета, макси
мальные — больные с декомпенсированным течением (III группа).

Диспансерное наблюдение за больными идиопатическим фиб
розирующим альвеолитом должен осуществлять пульмонолог,
о анако в отсутствие рецидивов болезни в течение 3 лет больной 
может быть переведен под наблюдение участкового (цехового) 
и рапевта. В случае обострения патологического процесса боль
ной нуждается в госпитализации в пульмонологическое отделе
ние (центр). Лиц с компенсированным течением болезни необ-

Т а б л и ц а  2.1

( уточные дозы основных лекарственных препаратов 
при поддерживающей терапии

Г рутша 
диспансерного 

наблюдения

Доза, мг

кортикостероиды 
(в пересчете 

на преднизолон)

азатиоприн пекицилламин

компенсированное те 2,5—5 25—50 150
чение

субкомпенсированное 5— 10 50 150-250
течение

декомпенсированное 7 ,5 -1 2 ,5 5 0 -1 0 0 250—300
течение



ходимо обследовать в амбулаторных условиях не реже 2 раз в 
год, с субкомпенсированным — 3 раза в год (первое обследова
ние после выписки из стационара через 3, а в дальнейшем — 
через каждые 6—8 мес). Диспансерное наблюдение за больны
ми с декомпенсированным течением идиопатического фибрози
рующего альвеолита следует проводить по индивидуально назна
ченным схемам. Прогрессирование болезни, несмотря на амбула
торное лечение, следует расценивать как показание к повторной 
госпитализации.

Показателями, наиболее объективно характеризующими те
чение болезни и эффективность диспансерного наблюдения, 
являются динамика одышка (клинический признак), Ж ЕЛ  и DL, 
данные рентгенологического исследования. Вспомогательную 
роль играют результаты анализа крови, данные иммунологиче
ского исследования, биохимические показатели.

Прогноз при идиопатическом фиброзирующем альвеолите 
трудно оценить однозначно, так как он зависит от многих фак
торов. Преобладающим являлось мнение о неизбежном небла
гоприятном исходе этого заболевания, средняя продолжитель
ность жизни при котором составляет 4—6 лет. Однако, как пока
зывает анализ данных, полученных в последние годы, ранняя 
диагностика и дифференцированное лечение в соответствии с 
принципами, изложенными в данной главе, позволяют в значи
тельной части случаев остановить прогрессирование патологиче
ского процесса, а в ряде случаев достичь не только медицин
ской, но и социальной реабилитации больного.
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Г л а в а  3 
САРКОИДОЗ

Саркоидоз — системное заболевание, при котором в 
(маличных органах образуются эпителиоидно-клеточные грануле
мі.! без выраженных казеозных изменений, в д а л ьнейшем расса- 
» ыипющиеся или трансформирующиеся в гиалиновую средини-
1 1 л Сную ткань. Клинические проявления могут отсутствовать, 
in» чаще развиваются различные симптомы, связанные с пораже
нием тех или иных органов. Отмечаются преимущественно уве
личение внут{^игрудных лимфатических узлов, диссеминация и 
другие изменения в легких, бронхах, серозных оболочках. Не- 
Iи (ко развивающееся поражение печени приводит к её увеличе
нию. Возможны спленомегалия, "поражение кожи, костей и дру- 
I кх органов.

Впервые саркоидоз был описан J. Hutchinson в 1869 г. как заболевание кожи 
un i названием болезни Мортимер (по фамилии больной, находившейся под его 
мпіі.іііоденнем). Аналогичные наблюдения привели С. W. Воек, а также de Besnier, 
иморыЙ назвал эго заболевание lupus pernio. В 1899 г. С..Воек впервые исполь- 
ИЧ1.ІЛ термин «саркоидоз» для характеристики ранее описанных кожных изме- 
н'-иий. J. Schauman в 1917 г. сообщил о наличии, кроме поражения кожи, из
менений различных групп лимфатических узлов. На Международном съезде



дерматологов в 1934 г. заболевание получило название болезни Бенье— Бека- 
Шауманиа, а в 1948 г. на конференции в Вашингтоне было принято наименова
ние «саркоидоз». К этому времени в различных странах были накоплены сведе
ния о больных саркоидозом с поражением различных органов, в том числе виут- 
ригрудных лимфатических узлов и легких.

Из отечественных авторов в развитие учения о саркоидозе 
значительный вклад внесли Н. В. Морозов (1908), Д. А. Бого
лепов (1910), а в дальнейшем Г. Р. Рубинштейн (1949), 
А. Е. Рабухин (1975), 3. И. Костина (1975).

Длительное время саркоидоз считался редким заболеванием, 
которое приходилось наблюдать лишь узкому кругу специалис
тов. Сейчас известно, что вследствие многообразия клинических 
проявлений, обусловленных системностью заболевания и пораже
нием различных органов, больные саркоидозом могут попасть к 
врачам самых различных специальностей. Во многих странах за
болеваемость саркоидозом достоверно возросла в 2—2,5 раза. 
С другой стороны, значительно расширились возможности диаг
ностики этого заболевания. После публикаций монографий и 
многочисленных статей, посвященных саркоидозу, в нашей стра
не повсеместно происходит выявление больных саркоидозом. 
Подавляющее большинство их находится под диспансерным на
блюдением в противотуберкулезных диспансерах.

Э т и о л о г и я

Саркоидоз причисляют к заболеваниям неизвестной этиоло
гии, хотя в литературе были высказаны различные гипотезы по 
поводу вызывающих его факторов. Имеется большое'число пуб
ликаций о туберкулезной этиологии саркоидоза. J. Schaumann 
(1936) как и M'yTius, Schurmann (1939), а позже Г. Р. Рубин
штейн (1949), Wurm (1969) считали, что заболевание вызывают 
микобактерии туберкулеза. Ряд авторов [Ваго С., Buft А., 1969; 
Boyel Т., Valentine I., 1970; Greenberg et al., 1970; Vanek I., Schi- 
va I., 1970; Pienter et al., 1971; Doyie, 1983, и др.] обнаружили 
у больных саркоидозом в пораженных органах кислотоупорные 
кокковидные микроорганизмы, которые они расценивали как му
танты микобактерий туберкулеза. Н. Brun и соавт. (1964) счи
тали, что этиологическим фактором саркоидоза являются ати
пичные микобактерии, a Xalabarder (1969) — что L-формы мико
бактерий туберкулеза. Lofgran (1969) предположил, что сарко
идоз вызывается инфекционным агентом, содержащимся в вакци
не БЦЖ-

Ряд авторов обнаружили типичные микобактерии туберкулеза 
у больных саркоидозом. При этом, только по данным Reut и 
соавт. (1970), эта находка имела место в 19 из 30 случаев. Дру
гие авторы находили микобактерии туберкулеза гораздо реже, 
например Lofgren — только у 12 из 700 (1,7%) больных. Разви
тие туберкулеза наблюдалось у 2 — 7,6 % больных саркоидозом 
[Щульга Ю. Д., Палей А. Д., 1961; Schomeros, 1958; Aberg,



1954* Scadd ing , 1967; La G rasta . 1971, и д р .]. D ju ric  (1975) под- 
« е о ж д а е т  свое мнение о взаимосвязи между туберкулезом и 
, фкоидозом не только гистологическим сходством саркоидной 
гранулемы и туберкулезного бугорка, но и клинико-рентгеноло- 
I нческими проявлениями этих болезней.

Мы такж е изучали возможную этиологическую связь между 
,л-беркулезом и саркоидозом путем цитологических и бактерио-
Н.гическнх исследований в эксперименте и в клинике [Хомен- 

д  г  и др 1986]. Полученные результаты позволяют пред
положить возможность распространения измененных форм мико-
0 іктерий в Л З ^ Ш З м е  в условиях снижения иммунологической 
Інчктнвности результатом чего может быть гранулематозная 
м и ко логи ч еская  реакция с развитием соединительной ткани.

Вместе с тем следует учесть, что имеются отличительные 
тш зн аки  обоих заболеваний. Основные из них -  отрицательная 
туберкулиновая реакция у большинства больных саркоидозом,
1 такж е отсутствие эффекта лечения противотуберкулезными 
препаратами и эффективность кортикостероидов при саркоидозе. 

МП данные заставили искать другие причины саркоидоза.
I l(Jia предложена гипотеза о его вирусном происхождении, в 
и п'тности об этиологической роли вируса Эпстайна—Барра 

Brum  et al., 1964; Is ra e l, 19791. Lofgren (1964), Sieltzbach 
(1467) M itchell S cadd in g  (1974) высказались о возможном ком- 
Минированном участии вируса и микобактерий туберкулеза в 
ипшикновении саркоидоза. С другой стороны, большинство 
специалистов придерживаю тся взгляда о полиэтиологичности 
„ „ го  заболевания. Примечательно, что на последних европей- 
(кпх и международных конгрессах по саркоидозу вопрос об его 
миологии не обсуж дался.

Пато гене з

В настоящ ее время представляется возможным говорить об 
и пределен ном механизме развития саркоидоза: воздействие анти- 

(этиологического фактора или факторов) вызывает образо- 
и.шие альвеолита, что приводит к формированию гранулем, ко- 
т п ы е  могут подвергаться рассасыванию либо фиброзированию.

Па вопрос о возможности возникновения саркоидоза у чело- 
т  j при контакте с больным эпидемиологические исследования 
пока не позволяют ответить, хотя имеются четкие данные, сви
детельствующие о возможности переноса этиологического факто- 
іп  от больного саркоидозом экспериментальным животным, Ре- 
L мьтаты такого рода исследований были представлены на VII 
М еждународном конгрессе по саркоидозу в Нью -Йорке в 1976 г. 
Несмотря на то что эксперименты были проведены в разных 
М о р ато р и ях  различных стран, результаты оказались аналогич
ными- у животных, которым был введен фильтрат гомогената 
ош анов человека, пораженных саркоидозом, развивалась сарко- 
ид„ая  реакция в лимфатических узлах, легких и других органах.



Возможно, имеется более или менее продолжительный разры 
между временем проникновения этиологического (может быть 
инфекционного) фактора в организм человека и развитием 
саркоидоза. Несомненно, развитию болезни способствуют наслед 
ственная предрасположенность и резко выраженные нарушения 
иммунитета, проявляющиеся подавлением Т-системы и актива 
цией В-лимфоцитов.

Первым барьером для этиологического агента, формирую
щимся в легочной ткани, является альвеолит, который пред 
шествует образованию гранулемы.'Альвеолит проявляется увели
чением количества лимфоцитов и макрофагальных клеток в 
стенках и на поверхности стенок альвеол, а также выраженным 
усилением активности клеточных элементов. Исследования легоч
ных биоптатов и цитограммы ЖБАЛ при саркоидозе позволили 
уточнить клеточный состав альвеолита: резко увеличивается ко
личество Т-лимфоцитов, тогда как число В-лимфоцитов снижает
ся; соотношение между ними составляет 18:1. Нарушается соот
ношение количества Т-хелперов и Т-супрессоров, которое в нор
мальной легочной ткани составляет 1,8:1, а при активном сарко
идозе— 10,5:1. В воспалительном процессе в альвеолах (альвео
лит) важную роль играют макрофагальные клетки, в первую оч< 
редь моноциты. Между клеточными элементами альвеолита име
ется тесное взаимодействие. Т-лимфоциты активируются ин
терлейкином-1, который выделяется макрофагами. Т-лимфоцита 
выделяют интерлейкин-2, который оказывает стимулирующее 
действие на В-лимфоциты. Определенное значение имеют таю»-' 
альвеолярные макрофаги [Crystal R., 1982].

I. Muller-Quernheim и соавт. (1983) показали, что у больных 
саркоидозом под влиянием выделявшихся лимфокинов происхо
дит активация макрофагов. В дальнейшем клеточные реакции 
характеризуются формированием эпителиоидных клеток, пред
шественниками которых являются макрофаги. Эпителиоидно-кле
точная реакция приводит к формированию саркоидных гранулем. 
Кроме того, на этом этапе образуются гигантские клетки Пиро
гова — Лангханса, что характерно для более поздних этапов з а 
болевания [Morgenroth К., 1983]. Именно в этот период про
исходит дальнейшая трансформация образовавшихся гра
нулем.

Как было доказано J. A. Elias и соавт. (1984), образование 
фиброза у больных саркоидозом регулируется сложной системой 
и стимулируется гуморальными факторами, которые удалось по
лучить из сыворотки крови. Эти факторы выделяются моноцита
ми и альвеолярными макрофагами. Подавление этого процесса 
может быть обусловлено также гуморальными факторами, вы
деляемыми Т-лимфоцитами (интерлейкин-2), моноцитами (хемо- 
таксический фактор) и стимулированными мононуклеарными 
клетками при участии ПГ. Таким образом, дальнейшее.ленеиие 
болезни и образование фиброза или рассасывания ^йдазовав- 
шихся гранулем зависят от функционального состояния^ акщвиых



еток, находящихся под влиянием дублирующих друг друга 
ляторныг систем.

Образовавшиеся гранулемы обусловливают выделение серии 
йкгивных гуморальных веществ, которые удалось обнаружить у 
вольных саркоидозом.

Из этих веществ наиболее изучен ангиотензиипревращаю- 
ііітї фермент.

Повышенная активность а н г и о т е н з и н п р е ^ в р а щ а ю щ е -
о фе_рм~енТа у 'б о л ь н ы х  саркоидозом'была доказана LieUer- 

и.піп в Ї975 г. Выделяться он может как сосудистым эндотелием
I  легком, так и альвеолярными макрофагами и эпителиоидными 
Нитками саркоидной гранулемы [Руап I. W. et al., 1975; Silver- 
•k in  E. et al., 1979]. Установлена корреляция между активно- 
иі.ю ангиотензинпревращающего фермента и другими клиннко- 
|н'н ггенологическими и лабораторными данными. По мере затиха- 
мин процесса эта активность снижается с 200—300 до 140 ЕД 
| Uiihle R. Н„ et al., 1985].

Однако R. D. Cohen и соавт. (1Q85) отметили, что аигиотен- 
пишревращающий фермент далеко не у всех больных отражает 
активность заболевания саркоидозом, что снижает ценность его 
«нределения как диагностического метода. Вместе с тем подчер- 
кинается значение этого теста в понимании патогенеза сарко- 
Идоза, особенно с точки зрения наклонности к развитию фиброза.

Повышение уровня л и з о ц и м а  в крови отмечается не столь 
||«i оиомёрно, как ангиотензинпревращающего фермента. R. Ner- 
Г(і і и соавт. (1983) обнаружили увеличение его содержания 
Мншь у 50 % больных саркоидозом, причем это сочеталось с по- 
Иышением активности ангиотензинпревращающего фермента.

R. Nallgren и соавт. (1985) выявили повышение уровня 
иылугоната (гиалуновой кислоты) в ЖБАЛ больных саркоидо- 
*ом на этапе образования фиброза. По мнению авторов, это 
гни детел ьствует об активации фибробластов. S. R. Benatar и со- 
«|ц (1985) установили при саркоидозе н а р у ш е н и я  о б м е 
т і  к а л ь ц и я  (гиперкальциемия, гиперкальциурия), что обус- 
шнлено дисфункцией моноцитов крови, макрофагов в легочной 

тннни и образованием гранулем в легком.
В развитии гиперкальциемии определенную роль играет ги- 

нгреенсибилизация или повышенная продукция витамина D, в 
которой* активно участвуют альвеолярные макрофаги" и саркоид- 
Iil.lt* гранулемы. Имеются сообщения о том, что быстрое повыше

ние уровня кальция в крови может вызвать у больных саркоидо- 
|ом тяжелое состояние, симулирующее острый живот и сопро- 
|ождающееся тошнотой, рв&гиії; болям и  ^ '  Животе, полиуриен 
Н полидипсией [Kuhn М. et al., 1985] ."Последующие наблюдения 
но і иолили установить, что гиперкальциемия и гиперкальциурия 
ипречаются у больных саркоидозом не так редко.

Вследствие длительной кальциемии наблюдается формирова
ние кальцинатов в различных органах, в первую очередь в л оч- 

[\ и лимфатических узлах [Sharma Р., 1985]. N. Fujita и соавт.



(1974) сообщают также о кальцинатах в слизистой оболочке же
лудка, легких, мягких тканях нижних конечностей, среднем ухе, 
радужке, предстательной железе.

Таким образом, при саркоидозе сложные биохимические на
рушения сочетаются с морфологическими изменениями в раз
личных органах.

П а т о л о г и ч е с к а я  а н а т о м и я

Патоморфологические изменения при саркоидозе характери
зуются разнообразием в зависимости от длительности заболева
ния, локализации процесса и характера его течения, т. е. склон
ности к прогрессированию или, наоборот, к регрессии.

I. Scadding (1967) различает три патологоанатомические 
стадии саркоидоза:\лрегранулематозную, т. е. альвеолит, грану
лематозную и фиброзную. D. Mitchell и соавт. (1977) описывают 
саркоидоз как заболевание, характеризующееся наличием в по
раженном органе или органах эпителиоидно-клеточных гранулем 
без признаков казеоза. В дальнейшем гранулемы частично рас
сасываются либо трансформируются в фиброзные образования.

На ранних этапах саркоидоз проявляется в виде альвеолита 
с утолщением альвеолярных перегородок, скоплением макрофа
гов и лимфоцитов (рис. 3.1). Типично увеличение лимфатиче
ских узлов. При микроскопическом исследовании на раннем эта
пе в центре воспалительного очага концентрируются эпителио- 
идные клетки с единичными гигантскими клетками Пирогова— 
Лангханса, окруженные скоплениями лимфоцитов, моноцитов и 
других мононуклеарных клеток. В гигантских клетках Пирогова — 
Лангханса появляются включения в виде астероидных телец и 
базофильных включений Шаумана. Эти включения на ранних 
этапах обусловлены скоплениями полисахаридов, а затем под
вергаются импрегнации железом и кальцинации. Необходимо 
подчеркнуть, что при саркоидозе явления некроза и даже нали
чие казеозного некроза не исключаются. Именно поэтому Меж
дународным обществом по саркоидозу не было принято опреде
ление этого заболевания, основанное на морфологических изме
нениях [Mitchell D. N. et al., 1977].

Саркоидные поражения обнаруживаются в различных отде
лах легкого, в первую очередь в интерстициальной ткани — 
перибронхиально, периваскулярно, под плеврой и в межальвео- 
лярных перегородках [Spencer А., 1977].

Структура саркоидной гранулемы изучена довольно подроб
но на всех этапах развития (рис. 3.2).

Основным клеточным элементом гранулемы считаются эпите- 
лиоидные клетки, среди которых различают два типа — гипертро
фированные, имеющиеся в свежих гранулемах, богатые мито
хондриями и лизосомами с высокой активностью фосфатазы, и 
атрофированные, встречающиеся по периферии старых гранулем 
с уменьшенным количеством цитоплазматических органелл. В пе-



Гис. .'і. J. Легкое в ире гранулематозной стадии саркоидоза. Альвеолит: 
уюлщение альвеолярных перегородок за  счет отека и обильной моно- 
инчлеарной инфильтрации. Очаговые скопления макрофагов с много* 
численными лимфоцитами по периферии. Окраска гематоксилином 
и юз и ном. X 190.

1'иферической зоне гранулемы преобладают лимфоидно-клеточ
ная инфильтрация, скопления лимфобластов, а также макро
фагов. Для саркоидоза характерно раннее развитие фиброза. 
Общепризнан а системность поражения различных органов. Гра
нулемы могут быть обнаружены в почках, печени, селезенке, 
нервной системе, мышцах, сердце, коже, костях и, конечно, в 
лимфатических узлах. На ранних этапах в лимфатических уз
лах наблюдается гипернластическая реакция, а затем также воз
никают эпителиоидные клетки и формируются гранулемы, в 
дальнейшем трансформирующиеся.

Для саркоидных гранулем характерно наличие кровеносных
< ос удов синусоидного и капиллярного типа, что является весьма 
гипичным признаком. Ruzuro и Harumiti (1964) рекомендуют 
разделять гранулемы на три типа: пролиферативные, промежу- 
Iочные и атрофические. Гранулемы пролиферативного типа, свой
ственные ранним этапам болезни, имеют богатый клеточный 
питав; иногда наблюдаются некроз и включения в клеточные 
Am*менты. Гранулемы промежуточного и особенно атрофического 
і ішов характеризуются нарастающим развитием гиалиновых во
локон, обеднением клеточными элементами и встречаются при



Рис. 3.2. Легкое в гранулематозной стадии саркоидоза. Группа тесно 
расположенных эпителиоидно-клеточных гранулем в легочной ткани 
четко отграничена кольцевидным фиброзом. Окраска по Ваи-Гизону. 
X  190.

большой давности заболевания, преимущественно у лиц, лечив
шихся кортикостероидами.

Саркоидные гранулемы либо рассасываются, либо подверга
ются гиалиновой фибротизации. Между этими состояниями име
ется большое число промежуточных. Чаще всего формируется 
нодуллярный фиброз, иногда с сохраняющимися гранулемами 
(рис. 3.3). В зависимости от протяженности саркоидных пора
жений степень выраженности фиброзных изменений колеблется 
в широких пределах.

При хроническом течении заболевания фиброз носит распро
страненный характер, в легком образуются кисты, а сама легоч
ная ткань напоминает медовые соты; такое легкое называется 
сотовым. Кисты могут быть больших размеров. Они возникают 
в результате растяжения альвеолярной ткани и образования 
бронхиолоэктазов. Иногда их обозначают как «саркоидные ка
верны». Одновременно развиваются выраженная эмфизема, сте
нозы бронхов за счет поражения их стенок. Чаще изменения 
носят двусторонний характер, но возможно поражение и одного 
легкого. При микроскопическом исследовании саркоидные из
менения обнаруживаются среди интерстициальной ткани легкого, 
включая перибронхиальные, периваскулярные участки, субплев- 
ральные зоны. При длительном течении заболевания саркоидные



І'ис. 3.3. Легкое при постгранулематозной стадии саркоидоза. Круглые 
і налинизированные рубцы, по форме напоминающие гранулемы, рас
положены в альвеолярной ткани. Окраска гематоксилином и эозином. 
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гранулемы фиброзируются и трансформируются в плотную кол- 
іпгеновую фиброзную ткань. Эластические волокна полностью 
разрушаются, кровоснабжение обедняется вследствие облитера
ции кровеносных капилляров (рис. 3.4).

Необратимый фиброз как завершающий этап саркоидоза 
Істречается нечасто: у 5— 15% больных, по одним данным
11 urner-Warwick М., 1986; Dalguen Р., 1986], и несколько ча
ще — по наиболее достоверным сведениям. F. Basset и соавт. 
(1986), подвергая гистологическому исследованию материал ле
гочных биопсий, обнаружили фиброз наряду с саркоидными гра
нулемами в 20% , нерезко выраженный фиброз — в 28%  и не 
отметили фиброзных изменений — в 52 % наблюдений. При элек
тронной микроскопии в зонах фиброза обнаружены фибро- 
бласты. Эластические волокна выявлены в 80 % случаев, колла- 
геновые волокна имели типичное строение. По периферии грану
лематозных изменений отмечались признаки фиброзной ткани, 
которая окружала в 45 % наблюдений саркоидные гранулемы. 
•Фиброзная зона характеризовалась коллагеновыми волокнами и 
некоторым количеством удлиненных клеток, из которых одни со
держали вакуоли в цитоплазме и коллагеновые волокна, другие 
не имели плотной цитоплазмы.

В половине наблюдений определялись коллагеновые волокна
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Рис. 3.4. Легкое при постгранулематозной стадии саркоидоза. Н а р а 
стание интерстициального фиброза в аэрогематическом барьере. Р азру 
шение кровеносного капилляра. Выраженное набухание и разрушение 
эндотелиальных клеток.
КВ — коллагеновые волокна’. ЭВ эластические волокна-. НА — просвет альвеолы; 
ПК просвет капилляра, х  13 000.

с минимальной клеточной инфильтрацией, в остальных — боль
шое количество клеток (лимфоциты и фибробласты), тонкие 
коллагеновые фибриллы. -  J

В интерстициальной ткани и стенках альвеол вне саркоид- 
ного поражения не имели фиброза в 25 % случаев. Небольшие 
изменения определялись у 65 %  наряду с признаками мураль
ного альвеолита, который обнаружен у 75 % больных. Таким 
образом, обычно фиброзные изменения сочетались с саркоидны- 
ми, диффузный фиброз при саркоидозе, как правило, не встре
чался. Фиброзные волокна находились вокруг гранулем и между 
зонами легкого с наличием саркоидных изменений. По данным 
J. A. Elias и соавт. (1984), важными регуляторами развития фиб
роза являются мононуклеарные клетки, выделяемые ими факто
ры стимулируют рост фибробластов и биосинтез коллагена. Если 
отмечается угнетение процессов, при которых формируется фиб
роз, то возможно полное излечение без развития фиброза. 
По-видимому, в этом процессе участвуют ПГ и вещества, вы-



Лелиемые Т-лимфоцитами, моноцитами и стимулированными мак- 
рофагальными клетками. Эти данные требуют проверки даль
нейшими исследованиями, которые не только имеют значение 
иди понимания развития процессов фиброзирования, но должны 
помочь ответить на основной вопрос: почему у некоторых боль
ных саркоидозом в процессе болезни развивается фиброз, а у 
большей части — не развивается, и заболевание характеризуется 
склонностью к спонтанной регрессии.

Описанные изменения свидетельствуют о наличии определен
ною сходства с таковыми, развивающимися при туберкулезе. 
Имеете с тем саркоидная реакция может наблюдаться и при та
ких заболеваниях, как бериллиоз, экзогенный и идиопатический 
Фиброзирующий альвеолит и ряд других. Из этого вытекает не- 
обходимость комплексной диагностики саркоидоза, которая на
ряду с данными морфологического исследования должна основы- 
и іііь с я  на ряде других данных, в первую очередь на клинико
рентгенологических и иммунологических признаках, которые в 
Сиоей совокупности составляют типичный для саркоидоза симп- 
I омокомплекс.

К л и н и к а ,  и м м у н о л о г и ч е с к и е  п р о я в л е н и я
и д и а г н о с т и к а

Саркоидоз, как и другие системные заболевания, характери- 
і\('тся разнообразием клинических проявлений, которые возии- 
к л ют на разных этапах Течения заболевания и зависят от локали- 
1.1 ции поражений, давности болезни и ее фазы. Клинические 
проявления включают симптомы общего характера (повышение 
температуры тела, слабость и др.) и те, которые обусловлены 
поражением того или иного органа или группы органов. Вторые 
принято делить на две большие группы: связанные с поражением 
органов дыхания и с поражением других органов при внетора- 
кмльных формах саркоидоза.

Бессимптомное начало заболевания встречается редко: .по 
іншим данным,’ всего у 12— 13% больных. У большинства за
болевших отмечается постепенное начало болезни с последова
тельным развитием общих и местных ее признаков. Однако не
редко симптомы саркоидоза расцениваются как проявления дру
гих заболеваний, чаще всего так называемых простудных, так 
клк сохраняются непродолжительное время. У 65 % больных 
і лркоидоз выявляют в связи с обращением к врачам по поводу 
болезненных проявлений. Около 35 % больных саркоидозом ор-
I л нов дыхания выявляют при флюорографическом исследовании 
населения в порядке массовых осмотров. Частота различных 
( пмптомов у наблюдавшихся нами больных саркоидозом пред-
• тавлена в табл. 3.1.

Саркоидоз не имеет патогиомоничных симптомов, что затруд
няет трактовку клинической картины. В то же время у ряда 
Сольных отмечается сочетание различных симптомов, что в сово-



Т а б л и ц а  3.1

Частота клинических проявлений у больных саркоидозом 
органов дыхания (в процентах)

Характеристика
клинических
проявлений

Саркоидоз внутри- 
грудных лимфатических 

узлов

Саркоидоз внутри
грудных лимфатических 

узлов и легких

Начало заболевания:
острое 18,8 14,8
постепенное 68,8 71,6
бессимптомное 12,5 13,6

Повышение температуры тела 6,0 17,3
Боль в груди 57,5 53,5
Кашель 42,8 47,7
Одышка 37,5 48,5
Слабость 26,5 42,0
Боль в суставах 33,3 7,4
Узловая эритема 21,2 13,4
Поражение других органов (гене
рализация) 11,5 1.0,5

купности с данными рентгенологического и лабораторного ис
следования позволяет выделить своеобразный симптомокомплекс, 
типичный для саркоидоза. £ .  большинстве наблюдений имеется 
несоответствие между общим удовлетворительным" состоянием 
больных и "увеличением лимфатических узлов, а“ также обшир
ностью поражения легочной ткани при саркоидозе органбв~~ды- 
хани^. * .......... ... .... .

При остром или подостром начале заболевания нередко от
мечаются кратковременное (в течение нескольких дней) повы
шен ие_тщпе£агу£Ы, боли в суставах, незначительное увеличение 
периферических лимфатических' узлов. В ряде случаев эти симп
томы могут сочетаться с поя в лён нем 'узловатой эритемы, локали
зующейся обычно в области голеней'. Сочетание увеличения 
внутригрудных лимфатических узлов с узловатой эритемой, бо
лями в суставах и повышением температуры тела называется 
синддамом. Леф££ена. У отдельных больных в этом периоде или 
впоследствии могут развиваться изменения гемограммы: повы
шение СОЭ, лейкоцитоз, лимфопения, моноцитоз. Возможно по
вышение содержания С-реактивного белка и сиаловой кислоты в 
сыворотке крови. Очень"важно'для дифференциальной диагнос
тики то обстоятельство, что все эти проявления развиваются, 
как правило (у 51,6—73%  больных), на фоне отрицательной 
туберкулезной реакции. В тех же случаях реакция на туберку
лин положительная, поставить диагноз саркоидоза значительно 
сложнее, и такие больные нуждаются в применении дополни
тельных методов исследования.

Увеличение внутригрудных лимфатических узлов является од
ним из типичных проявлений- саркоидоза, обычно имеет двусто-



|И)іінюю локализацию и касается различных групп лимфатиче- 
іких узлов средостения. Однако у отдельных больных возможно 
".(постороннее поражение.

По наблюдениям А. Е. Рабухина и соавт. (1975), саркоидоз 
ииутригрудных лимфатических узлов может развиваться как по-
• гепенно, так и подостро, сочетаясь с симптомами общего ха
рактера (повышение температуры тела, слабость), болями в 
суставах, иногда узловатой эритемой, увеличением перифери
ческих лимфатических узлов, нерезким увеличением печени, иног
да и селезенки.

Само по себе увеличение внутригрудных лимфатических уз- 
жш чаще всего не сопровождается какими-либо клиническими 
проявлениями, но возможны проявления осложнений, связанных 
г этим увеличением и вовлечением в патологический процесс 
бронхиальной системы, что позволяет выделить бронхиальные 
формы саркоидоза.

Постепенное начало заболевания характеризуется малосимп- 
томноЙ клинической картиной и замедленным развитием, осо
бенно при поражении в основном легочной ткани в виде диссе- 
минации.

У ряда больных при появлении диссеминации в легких могут 
нозникнуть выраженная одышка, кашель, чаще без выделения 
мокроты, боли в груди. Эти симптомы, на которые больной не 
шчтда обращает внимание, через 2—4 нед постепенно исчезают. 
При затяжном или рецидивирующем течении болезни такие 
проявления сохраняются более длительное время. В условиях 
їм і в и т і і я  фиброза и эмфиземы одышка усиливается и может за 
нимать ведущее место в клинической симптоматике как одно из 
основных проявлений развивающейся дыхательной и легочио- 
ссрдечной недостаточности. У таких больных отмечаются нару
шение вентиляционных тестов, уменьшение дыхательных объемов 
(ЖЕЛ, Ф Ж ЕЛ), в крови появляются гипоксемия и гиперкап- 
ния. Выраженные функциональные нарушения дыхания Р. Мауа 
и соавт. (1983) обнаружили у 21 % больных с увеличением 
ииутригрудных лимфатических узлов, у 48 % больных при пора
жении легких и у 95 % больных с запущенными, далеко зашед
шими формами заболевания.
• При хроническом течении заболевания с наличием бронхи
альной обструкции, а также фиброзных изменений в легких и
• мфиземы с рестриктивным типом поражения легких у 6 больных 
с.іркоидозом 1. Bessot и соавт. (1973) наряду с одышкой отмети- 
.111 приступы бронхиальной астмы. При саркоидозе возможно по
ражение верхних дыхательных путей и бронхов, самостоятельное 
или в сочетании с диссеминацией в лёгких и другими проявле
ниями саркоидоза. Саркоидные гранулемы образуются в сли- 
и 1стой оболочке носа. Возможно даже поражение костей и хря- 
щгй, иногда с образованием перфорации в области перегородки 
н поражением кожи. Наблюдается также поражение кожи щек и 
ушных раковин. Эти кожные изменения описаньГёЩеТ. Jentoninson



в 1988 г. и вошли в литературу под названием lupus pernio. Кож 
ные изменения при саркоидозе широко описаны в специальном 
литературе. Под нашим наблюдением были 2 больных с сочетан
ным поражением легких, внутригрудных лимфатических у зло и 
слизистой оболочки и кожи носа.

Встречается также саркоидоз надгортанника, голосовых свя 
зок. А. Е. Рабухин и соавт. (1975) сообщили о 3 больных с cap 
коидным поражением шейных миндалин, причем у 2 процесс был 
изолированным; а у одного сочетался с увеличением лимфати
ческих узлов средостения.

Часто при саркоидозе поражается слизистая оболочка брон
хов. Эти изменения подробно описаны А. Е. Рабухйным и соавт.
(1975). При бронхоскопии у больных саркоидозом обнаружи
вают расширение шпоры трахеи и бронхов, гиперемию их сли
зистой оболочки, ее отек, инъецированность, расширение и из
вилистость кровеносных сосудов. Сравнительно редко удается 
визуально определить единичные или множественные узелки, 
бляшки, грануляции и опухолевидные образования. Вместе с тем 
в неизмененной визуально слизистой оболочке бронхов нередко 
удается выявить 'элементы саркоидной гранулемы. По данным 
разных авторов [Kuzly А., 1963; Grimminfer В., 1970; Wiesner В., 
1971; Lemoine I. et al., 1973], при цитологическом и гистологи
ческом исследовании материала, взятого при бронхоскопии, эле
менты саркоидной гранулемы находили у 30—90 %  больных. 
Наш собственный опыт также свидетельствует о высокой диаг
ностической информативности комплексного бронхологического 
исследования с последующим цитологическим и гистологическим 
исследованием биопсийного материала (табл. 3.2).

Как видно из представленных в табл. 3.2 данных, кроме 
указанных выше изменений, у ряда больных был обнаружен

Т а б л и ц а  3.2
Бронхологические находки при саркоидозе органов дыхания 
в зависимости от фазы процесса по клинико-рентгенологическим 
данным

Число обследованных

Фаза процесса всего отек
сли

зистой

рас
шире

ние
шпор

гипе
ремия,
инъек

ция
сосу
дов

бугор
ковые
высы
пания

стеноз атро
фиче
ский
брон

хит
KOMI1- 
ЭССС и - 
онный

след
ствие

фибро
за

стенок

Инфильтрация (в том числе 31 15 15 22 8 16 4 12
при обострении)

Рассасывания и уплотнения 53 — — — 4 — ■ 2 26
Фибротизации 6 6 5



п т  поз бронха компрессионного характера или за счет развив
шегося фиброза стенок бронха с наличием иногда гипопневма- 
TO'wi, или даже ателектаза соответствующего участка легочной 
ГКЙНИ.

Обращает на себя внимание тот факт, что изменения в 
I 'p o i ix a x  обнаруживались, как правило, в активной фазе за  бол е- 
И.ПІИЯ, на фоне гиперплазии лимфатической ткани, диссеминации 
и других патологических проявлений. В период затихания изме
нения в слизистой оболочке бронхов нам обнаружить не уда
лось.

Наряду с поражением внутригрудных лимфатических узлов, 
Оронхиальной системы у отдельных больных развивается сар- 
Н оидны й плеврит, чаще меЖдолевой, но бывает и пристеночный, 
ч т т о  с накоплением экссудата в плевральной полости. Выпот се- 
|1шный, с небольшим содержанием лимфоцитов. Накопление его 
обычно не сопровождается выраженной клинической картиной. 
При рентгенологическом исследовании нередко выявляются оста- 
гочиые изменения перенесенного плеврита в виде плевральных 
наслоений или междолевых тяжей. Плеврит может быть первым 
проявлением саркоидоза. Выпот серозный, лимфоцитарный. На
копление его обычно не сопровождается выраженной клиничес
кой картиной. О таких наблюдениях сообщили  A. Bisetti (1973), 
S В. Wilen и соавт. (1974), М. Littner и соавт. (1976), I. Botteti 
и соавт. (1977).

По данным ряда авторов, поражение плевры имеет место 
примерно у, 10 % больных саркоидозом. Однако имеются сообще
ния о гораздо более частом вовлечении плевры при саркоидозе. 
А Я. Цигельник и 3. И. Костина (1970) нашли его у 70 % боль
ных, а А. В. Александрова и Л. И. Дмитриева (1977) во всех 
наблюдениях отметили те или иные изменения плевры, в том чис- 
л»1 плевральные наслоения, уплотнение междолевой щели.

Описано поражение перикарда у больных саркоидозом с на
коплением жидкостй, а также асцит на почве образования сарко- 
ндных гранулем в брюшине [Wheeler J. et al., 1985]. В диагнос- 
іике саркоидного поражения серозных оболочек важное значе
ние имеет биопсия, обычно пункционная, с последующим гисто
логическим исследованием материала.

Поражение периферических лимфатических узлов — нередкое 
пиление при саркоидозе, которое А. С. Рабен (1964) выявил у 
Z\,7 % больных. В процесс вовлекались чаще шейные и подклю
чичные, реже подмышечные и паховые узлы. В ряде наблюдений 
имела место картина генерализованного поражения перифериче-
< ких лимфатических узлов. Увеличение их может быть выражено 
и различной степени; иногда они достигают значительных разме
ров. Консистенция узлов плотно'эластическая, они не связаны 
і кожей и подлежащими тканями, подвижны, изменений кожи 
над ними не отмечается, свищи не образуются. Для дифферен
циальной диагностики большое значение имеют результаты цито
логического и гистологического исследований материала из таких



пораженных лимфатических узлов, полученного путем пункции 
или удаления.

При саркоидозе могут поражаться также лимфатические узлы 
брюшной полости, обычно без клинических проявлений. Такая 
локализация поражения устанавливается при лапароскопии или 
лапаротомии, дальнейшее исследование биопсийного материала 
позволяет уточнить диагноз. Blandon и Sharkoff (1972) при 
лимфографии обнаружили увеличенные внутрибрюшные лимфа 
тические узлы у 48 % обследованных больных саркоидозом. 
Поражение узлов брыжейки толстого и тонкого отдела кишечнн 
ка может вызвать боли в животе, повышение температуры тела, 
понос [Vitaux I. et al., 1979].

При саркоидозе нередко отмечается выраженное увеличение 
печещ и селезенки, у отдельных больных как основное проявле
ние заболевания, а у других (особенно если оно незначительно) 
как один из элементов системного, или генерализованного, сарко
идоза. Частое поражение печени при саркоидозе обусловило ре
комендацию производить с диагностической целью пункцию 
печени с цитологическим исследованием биопсийного материала 
[Магалиф Н. И. и др., 1978; Гайдамонене Д. Т., 1979]. Элементы 
саркоидной гранулемы обнаружены авторами более чем у поло
вины обследованных. Как указывает 1. Kletskin (1976), сарко
идные гранулемы часто образуются в печени даже у тех больных, 
у которых увеличения ее не отмечается.

Клинические проявления при развитии гепатолиенального 
синдрома сводятся к изменениям конфигурации живота, ощуще
нию тяжести, особенно после еды.

У больных саркоидозом возможна изолированная спленомега- 
лия без одновременного увеличения печени. Саркоидоз селед£н.ки 
чаще всего характеризуется как «немой» [Рабен А. С., 1964], 
хотя отдельные авторы отмечали при этом анемию, а также 
тромбоцитопеническую пурпуру [Bariety М., Poulet I., 1958].

Саркоидоз различных отделов желудочно-кишечного тракта 
встречается редко. Диагностика его представляет большие труд
ности. А. С. Рабен (1964) ссылается лишь на данные литературы
о саркоидозном поражении желудка, двенадцатиперстной кишки, 
илеоцекального отдела толстой кишки, сигмовидной кишки. При
жизненная диагностика заболевания саркоидозом при изолиро
ванном поражении различных отделов желудочно-кишечного 
тракта возможна только на основании результатов комплексного 
обследования с использованием биопсийного материала. При ге
нерализованном процессе и наличии соответствующих симптомов, 
свидетельствующих о заболевании желудка, двенадцатиперстной 
кишки или кишечника, может быть заподозрена саркоидная 
природа поражения желудочно-кишечного тракта и целенаправ
ленно применены инструментальные и рентгенологические методы 
диагностики.

Поражения костей скелета у больных саркоидозом подробно 
описаны в литературе. Они характеризуются скудностью клини-



ч<< к их симптомов и характерной рентгенологической картиной, 
п мкже системностью изменений. Для саркоидоза типично раз- 
пнгие множественных очагов разрежения костной ткани в фа- 
| |игах пальцев кистей и стоп.

Впервые множественные изменения костей кисти были описа
ны н 1906 г. Н. В. Морозовым, а позже Jiingling из хирургиче
ский клиники, руководимой Perthes, почему и  получили название 
множественного кистоподобного остита Морозова—Юнглинга— 
Мгртеса. Иногда возникают припухание тканей и болезненность 
и области пораженных костей. Рентгенологически могут выяв
иться также кистоподобные оститы в позвонках, костях черепа, 

Длинных трубчатых костях.
Типичным проявлением саркоидоза служит поражение около

ушной и других слюнных желез (подчелюстных и подъязычных). 
Поражение околоушной железы выражается в умеренном ее уве: 
ннчении и болезненности, может возникать с одной стороны или 
<■ обеих сторон. Паротит характеризуется длительным упорным 
имением (несколько месяцев) [Israel, Sonas, 1958, и др.].

Сочетание паротита с поражением глаз — увеитом или иридо- 
ШІКЛИТОМ — получило название синдрома Х е е р ф о р д т ^ , Глаза 
могут поражаться при саркоидозе и без'одновременного разви- 
гни паротита. Ирит и иридоциклит протекают безболезненно, 
Юепалительные изменения слабо выражены и имеют тенденцию 
ликвидироваться без нарушения зрения. Следует подчеркнуть, 
что поражение глаз, как и поражение кожи, — яркое и демонст
ративное клиническое проявление саркоидоза.

Встречаются и более редкие локализации саркоидных грану- \ 
лем: в поджелудочной, щитовидной, паращитовидной железах, J 
Надпочечниках, почках, миокарде, нервной системе.

При генерализованных формах заболевания в пользу сар
коидоза свидетельствует ряд клинических и лабораторных приз
наков. При атипических формах с единичной локализацией 
диагноз ставят главным образом на основании данных биопсии.

В обзорной статье L. Levinsky (1982) обобщены клинические 
симптомы, наблюдающиеся при саркоидозе сердца, среди кото- , 
|>ых наиболее демонстративны низкий вольтаж ЭКГ, экстрасис- 
юлия и другие нарушения ритма, изменения миокарда, опре- 
н ляемые при эхографии сердца. Выше уже сказано о возмож- /  
нисти перикардита на почве саркоидоза с накоплением жид
кости или с образованием массивных сращений. О нейросарко- 
ндозе центральной и периферической локализации сообщают 
k Elkin и P. Willcox (1985). Диагноз саркоидоза в описанных 
ими случаях был установлен в связи с наличием типичных 
ииутригрудных изменений в лимфатических узлах и легких и 
уточнен по данным внутрилегочной биопсии. Лечение кортико- 
» героидами оказалось эффективным. Об изменениях в ЦНС с 
і ниофизарно-таламическими нарушениями у больной саркоидо- 
н»м сообщили также F. Ismail и соавт. (1985).



Т а б л и ц а  З 'Л

Частота поражения саркоидозом 
различных органов

Орган % случаев

Легкие, внутри грудные лимфатические
узлы 80—95

Глаза 8—60
Печень 5—50
Селезенка 15—25
Кожа 5—25
Почки 5—25
Мышцы 20—25
Кости, суставы 5—20
ЦНС 5 - 9
Сердце 4 - 6
Нос 2
Же л удоч н о- ки ш еч н ы й гр а кт 0 - 1

Выявляемость поражения различных органов при саркоидозе 
характеризуют данные табл. 3.3. Основные клинические прояв
ления заболевания представлены в табл. 3.4.

Разумеется, могут возникать комбинированные поражения 
различных органов и генерализованные формы, но, по данным 
всех авторов, наиболее часто поражаются органы дыхания.

В диагностике саркоидоза первостепенное значение имеет 
рентгенологическое исследование органов грудной клетки, на 
основании которого выявляют одну из трех форм саркоидоза 
органов дыхания: поражение внутригрудных лимфатических уз-

Т а б л и ц а  3.4
Клиническая симптоматика саркоидоза различной локализации

Локализация Симптомы и синдромы

Орган:
легкие Затрудненное дыхание, кашель, боли в спине, одышка
кожа Узловатая эритема, lupus pernio, бляшки, подкож

ные узелки
глаза Иридоциклит, сухой кератокон-ыочктивит
кости и суставы Боли в суставах, образование кист, ревматоидные

явления
нервная система Миопатия, невропатия, менингит
брюшная полость Гранулема печени, спленомегалия
почки Гиперкальциурия, камни почек, кальциноз ночек,

уремия
сердце Миокардиойатия, аритмия, полная блокада сердца

Общие симптомы Повышенная температура тела, похудание, утомляе
мость и пр.



Рис. 3.5. Рентгенограмма грудной клетки при саркоидозе внутригрудных 
лимфатических узлов. Двустороннее увеличение внутригрудных лимфа- 
I и чески х узлов.

лов, поражение легких или сочетанное поражение внутригрудных 
.тмфатических узлов и легких. По данным А. В. Александровой 
и Л, И. Дмитриевой (1978), поражение внутригрудных лимфа
тических узлов наблюдалось у 8 %  больных, саркоидоз легких — 
у 2 %  и сочетанное поражение — у 90% .

При рентгенологическом исследовании больных саркоидозом 
внутригрудных лимфатических узлов обнаруживаются расшире
ние и удлинение корней легких за счет опухолевидного увеличе
ния лимфатических узлов, которое чаще всего бывает двусто
ронним (рис. 3,5). Конгломераты увеличенных лимфатических 
узлов имеют полициклические очертания, структура их обычно 
однородна. За счет наложения теней передних и задних групп 
бронхопульмональных лимфатических узлов, расположенных на 
разном расстоянии от пленки, создается ступенчатый контур 
изображения — симптом кулис.

Наиболее отчетливо изменения лимфатических узлов опреде
ляются на томограммах и зонограммах в прямой и боковой 
проекциях. При увеличении паратрахеальных и трахеобронхи
альных лимфатических узлов, а также узлов в области веноз
ного угла отмечается раструбообразное расширение срединной 
ієни в области верхнего средостения. Большую роль в изменении 
формы срединной тени и конфигурации сердца играет увеличе
ние лимфатических узлов артериального протока; в этом случае



тень сердца приобретает митральную конфигурацию. В увели
ченных лимфатических узлах могут определяться обызвествле
ния различной величины, встречающиеся у 27—30 % больных 
[Рабухин А. Е. и др., 1968; Wurm К. et al., 1958]. Форма и 
структура кальцинатов, по данным С. С. Кондря (1980), может 
быть пластинчатой, дольковой; иногда определяются просветле
ния. Кальцинаты развиваются у больных среднего и пожилого 
возраста с длительным течением заболевания. Нередко отмечает
ся поражение плевры (наиболее часто междолевой) в виде шнуро
видной, суживающейся к периферии тени, примыкающей к лим
фатическим узлам корня. Увеличение внутригрудных лимфати
ческих узлов может вести к развитию бронхостенотичеекого 
синдрома с появление^ изменений в легких, характерных для 
гиповентиляции и дажё ателектаза. В этих случаях определяют
ся изменения просветов бронхов 2-го и 3-го порядка. При пора
жении различных групп лимфатических узлов, наблюдающемся 
в активной фазе саркоидоза, на томограммах определяются уве
личенные лимфатические узлы, расположенные перибронхиально 
и в развилках бронхов 2-го и 3-го порядка.

Под влиянием лечения или при самопроизвольной регрессии 
наблюдаются уменьшение размеров и уплотнение лимфатических 
узлов, исчезают конгломератность и полицикличность теней.

Рентгенологические изменения в легких в еще большей сте
пени зависят от давности заболевания и его течения. На ранних 
этапах картина обусловлена прегранулематозными изменениями 
за счет альвеолита, а в дальнейшем — гранулематозным процес
сом (диссеминацией) и развивающимся при хроническом и ре
цидивирующем течении фиброзом. На ранних этапах на рентге
нограммах отмечаются потеря четности и контурности сосудис
тых тенен, обогащение легочного рисунка перибронхиальными и 
периваскулярными сетчато-тяжистыми тенями. По ходу интер
стициальных изменений определяются очаговые тени различной 
величины: от милиарных до более крупных, округлой формы 
очагов. Диссеминация обычно двусторонняя, симметричная, 
преимущественно в средних и нижних отделах легких (рис. 3.6). 
Прикорневые отделы поражены больше, чем периферические. 
Верхушечные отделы имеют повышенную прозрачность. При со
четанном поражении легких и внутригрудных лимфатических 
узлов отмечается наиболее многообразная рентгенологическая 
картина (рис. 3.7). По направлению от увеличенных лимфати
ческих узлов к кортикальным * отделам легких формируются 
стреловидно-тяжистые тени по ходу крупных коллекторов лим
фатической сети, создающие веерообразный рисунок. У некото
рых больных возникают инфильтративные изменения в перифери
ческих отделах легких [Claser Н. S. et al., 1984]. При рассасы
вании очаговых изменений легочный рисунок постепенно норма
лизуется. Если болезнь имеет рецидивирующее течение, то на
ряду с появлением новых очагов развиваются диффузные пнев- 
москлеротическне изменения, возникают участки краевой эмфи-



І*ис. 3.6. Рентгенограмма грудной клетки при саркоидозе легких. Д в у 
сторонняя диссеминация преимущественно в средних отделах обоих лег
ких, более выраженная в прикорневой области справа.

Рис. 3.7. Рентгенограмма грудной клетки при саркоидозе лимфатических 
учлов и легких. Двустороннее увеличение лимфатических узлов и дву
сторонняя диссеминация в легких, плевральные наложения в костальных 
отделах с обеих сторон.



Рис. 3.8. Рентгенограмма грудной клетки при атипичной форме саркои
доза легких.
Инфнльтративная тень под правой ключицей, плевральные наложения в костальных 
отделах правой половины грудной клетки.

земы, выявляющиеся наиболее четко на боковых рентгенограм
мах в ретростернальных и других отделах легких. Наблюдаются 
индуративные изменения, буллезная эмфизема на фоне усилен
ного сетчатого легочного рисунка.

Вместе с уже хорошо известными и подробно описанными 
рентгенологическими изменениями у больных саркоидозом орга
нов дыхания в последние годы появились сообщения о так назы
ваемых атипичных формах саркоидоза в виде поражения плевры 
с накоплением жидкости, крупных фокусов в легких, инфильтра- 
тивных изменений, перикардита с выпотом и т. п. [Glazer Н. S. 
et а!., 1984; Rubinstein I. et al., 1985]. Атипичные формы сарко
идоза встречаются нередко. Например, часто наблюдаются 
инфильтративные изменения в легких (рис. 3.8).

При всей важности рентгенологического метода исследования 
он не дает возможности точно определить этиологию выявленных 
изменений в легких и внутригрудных лимфатических узлах, так 
как аналогичные изменения могут возникать и при других забо
леваниях (туберкулез, фиброзирующий и аллергический альвео
лит, различные виды пневмокониоза и др.).

В определенной степени природу заболевания помогает уста
новить радиоизотопное исследование, в основе которого лежит



♦ жнитво изотопа цитрата lj7Ga поглощаться тканями с грануле- 
•ыюзными изменениями. При этом отмечается прямая связь 
мг/кду активностью процесса и степенью накопления изотопа. 
Пос ле его введения на сцинтиграммах обнаруживаются харак- 
1« рные изменения соответственно развившимся гранулематозным 
тменениям (рис. 3.9). При помощи радиоизотопного исследова
ния выявляются изменения как в легких и лимфатических узлах
• |" достения, так и в шейных, подчелюстных лимфатических уз- 
‘••is. околоушных железах при их поражении, а также в печени, 
и л»ченке, т. е. во всех органах, пораженных саркоидозом, кото
рые интенсивно поглощают изотоп. Накоплен большой опыт в
♦ юм отношении, в том числе и в нашей клинике (ЦНИИТ Мин- 
ирива СССР) [Klech N. et al., I983; Lopez-Majano V., 1984]. 
і )тмечается четкое совпадение результатов сканирования с 67Ga 
г чанными, полученными другими методами определения актив
ні кти процесса, в том числе при рентгенологическом исследова
нии лимфатических узлов и легких.

Наиболее достоверным диагностическим методом при сарко-
II юзе органов дыхания является комплексное бронхологическое 
Исследование, включающее эндоскопию бронхов, БАЛ, различные 
1 пособы биопсии (прямая биопсия слизистой оболочки бронхов, 
>|)лисбронхиальная пункция лимфатических узлов средостения, 
і я гетер-браш-биопсия, трансбронхиальиая внутрилегочная биоп-
• пи).

Выше уже говорилось о частоте поражения бронхов у боль
ных саркоидозом. Изменения в бронхах отсутствуют лишь в на
чальном периоде заболевания и при регрессии его. Характерным 
признаком саркоидоза являются изменения сосудов; они стано- 
нится расширенными и утолщенными, извитыми. Капилляры име
ни отдельные расширения, располагаются в виде сети или спле- 
I' пий. Такие изменения называют саркоидной эктазией сосудов 
1 пнистой оболочки бронхов. Этот признак, патогномоничный 
ми саркоидоза, В. Г1. Филиппов и О. Швайгер (1982) наблиз
или у 22,2% больных.

Другим характерным признаком саркоидоза являются бугор- 
ыжые высыпания пролиферативного характера на слизистой обо
лочке бронхов. Гистологически эти изменения представляют со- 
<1ой многочисленные, субэпителиально расположенные саркоид- 
ные гранулемы, которые образуют так называемые саркоидные 
бляшки.

Величина саркоидных бляшек варьирует от размеров про-
< иного зерна до зерна чечевицы. Они могут быть многочислен
ными, поражая тотально всю слизистую оболочку крупных 
Лроихов с обеих сторон, но у отдельных больных могут распола- 
| нться локально в области долевых бронхов. Саркоидные бляшки 
m гречаются у 3— 12% больных [Шестерина М. В., 1976; Фи
липпов В. П., 1982, и др .] .

Возможно также диффузное поражение слизистых оболочек 
бронхов, часто сочетающееся с сопутствующим неспецифическим



Рис. 3.9. Саркоидоз лимфатических узлов и легких.
а — рентгенограмма грудной клетки. Увеличение бронхопульмональных узлов. В средних 
отделах легких обогащение и видоизменение легочного рисунка за счёт инфильтрации 
с кортикальной локализацией; б — ецинтнграмма с цитратом й7Оа Накопление изотоп» 
увеличенными лимфатическими узлами в левой прикорневой области с четкими конту
рами. Интенсивность накопления соответствует таковой в области печени.



'Ііпдобронхитом, что затрудняет эндоскопическую диагностику и 
ірсбует обязательной биопсии для уточнения диагноза.

Выделяют еще одну разновидность поражения слизистых обо
лочек— ишемические пятна, которые при бронхоскопии опреде
ляются в виде бессосудистых бледных участков неправильной 
фирмы. Э ти пятна характерны для стадии фиброзирования сфор
мировавшихся гранулем [Филиппов В. П., 1982].

Как уже упоминалось, при увеличении внутригрудных лимфа- 
Iнческих узлов иногда возникает давление их на стенки круп
ных бронхов, бифуркацию трахеи с ее расширением, увеличе
нием углов отхождения долевых бронхов. Возможно также сдав
ление сегментарных бронхов, особенно их устьев. Необходимо 
подчеркнуть, что, несмотря на сдавление трахеи крупных брон- 
цон, ригидности их стенок не отмечается, они податливы и легко
< мещаются при надавливании тубусом бронхоскопа. Компресси
онный синдром, по данным В. П. Филиппова (1982), встречается 
у 37,5 % больных саркоидозом внутригрудных лимфатических 
\ w io b .  По данным того же автора, описанные специфические 
и іменения слизистых оболочек крупных бронхов (без учета ком
прессионного синдрома) отмечаются в среднем у 40%  больных 
і аркоидозом.

Хотя указанные эндоскопические изменения в сочетании с 
к шнико-рентгенологическими признаками позволяют установить 
диагноз саркоидоза многим больным, желательно получить мор
фологическое подтверждение диагноза. При бронхоскопии, как 
правило, производят биопсию, а затем цитологическое и гисто- 
ин ическое исследование материала.

При увеличении внутригрудных лимфатических узлов приме
няется обычно их пункционная трансбронхиальная биопсия. 
При поражении легких можно использовать различные  методики: 
Пионсию слизистой оболочки крупных бронхов путем ее скусы- 
иания или соскоба, катетеризационную биопсию и щеточную, 
пли браш-биопсию легких.

Наиболее эффективна внутрилегочная биопсия, разработан
ная Н. Anderson (1965) и усовершенствованная впоследствии 
многими авторами [Лукомский Г. И. и др., 1977; Филип
пов В. П., 1979; Grollmuss Н., 1976; Mileron В. et al., 1979; 
Nakhosteen A., Zavala D., 1983]. Используя при саркоидозе 
метод внутрилегочной биопсии, как правило, удается при ис- 
(ледовании полученного материала обнаружить саркоидные 
гранулемы или их элементы даже у больных с увеличением 
ннутригрудных лимфатических узлов, но в отсутствие рентгено
логически определяемой диссеминации. Высокая диагностическая 
информативность внутрилегочной биопсии позволяет избежать 
открытой биопсии легкого у больных саркоидозом.

Ц и т о л о г и ч е с к о е  и с с л е д о в а н и е  биоптата внутри
грудны х лимфатических узлов нередко позволяет выявить на 
фоне гиперплазии лимфоидной ткани скопления эпителиоидных 
к четок округлой или удлиненной формы, а также гранулемы.



состоящие из ретикулогистиоцитарных клеток. Элителиоидно 
клеточные гранулемы определяются более чем у половины боль 
ных, реже отмечается лишь гиперплазия лимфоидной ткани.

Эпителиоидные клетки гранулем имеют удлиненную форм\ 
характеризуются явлениями фиброзирования. В гранулемах, со 
держащих округлой формы клетки ретикулогистиоцитарных эле 
ментов, обнаруживаются многоядерные гигантские клетки и но 
родных тел. У 6,6 % обследованных больных имелись небольшие 
участки некроза, у 4,4 % обнаружен казеозный некроз с карти 
ной нагноения, что очень напоминало изменения при туберку 
лезе [Тимашева Е. Д., 1982].

Г и с т о л о г и ч е с к а я  к а р т и н а .  При саркоидозе выявля 
ются гранулемы, иногда с фибриноидным некрозом. Эпителио 
идные клетки богаты вакуолями, с округлым ядром. Гигантские 
клетки могут быть различной формы. Иногда в них встречаются 
включения — астероидные тельца и тельца Шаумана. В грануле
мах нередко содержатся сосуды прекапиллярного и синусоидного 
типа. Саркоидные гранулемы четко отграничены от окружающем 
ткани, что дает основание называть их «штампованными». 
Периферическая реакция характеризуется лимфоидно-клеточны
ми элементами. Саркоидные гранулемы склонны к фиброзирова 
нию, грубому гиалинозу.

К л е т о ч н ы й  с о с т а в  Ж Б А Л  определяют простым и по
лучившим наибольшее распространение методом подсчета кле
точных элементов в световом микроскопе, получая таким обра 
зом э н д о п у л ь м о н а л ь н у ю  ц и т о г р а м м у .

Эндопульмональная цитограмма при саркоидозе характери 
зуется достоверным возрастанием количества лимфоцитов дії 
80% , что свидетельствует об активности процесса. В фазе ста 
билизации или рассасывания отмечается в среднем 20 % лимфо 
цитов. Форма саркоидного поражения органов дыхания не влия
ет на характер клеточного состава ЖБАЛ.

Следует подчеркнуть, что количество лимфоцитов в эндопуль- 
мональной цитограмме может возрастать и при других заболе
ваниях: экзогенном аллергическом альвеолите, туберкулезе внут- 
ригрудных лимфатических узлов и легких с наличием очагов или 
диссеминации без распада. В то же время при саркоидозе мо
жет отсутствовать лимфоцитоз ЖБАЛ. По данным A. Vanet и 
соавт. (1985), увеличения количества лимфоцитов в ЖБАЛ не 
отмечалось у 32 % больных саркоидозом, тогда как у 43 % боль
ных туберкулезом и у 20 % при раке легкого обнаружен лимфо
цитоз в эндопульмональной цитограмме.

У больных саркоидозом может увеличиваться количество ц.ей- 
трофилов в ЖБАЛ. По данным Y. Н. Lin и соавт. (1985), уме
ренный нейтрофилез ЖБАЛ (до 12%)  имел место у больных с 
далеко зашедшими проявлениями саркоидоза и наличием фиб
роза в легких при сохранении активности процесса.

Приведенные данные свидетельствуют о том, что исследова
ние эндопульмональной цитограммы при саркоидозе имеет диаг-



Цчическое значение только в сочетании с другими признаками 
Што заболевания, являясь составной частью диагностического  
(■Имлекса. Выявляются характерные клинико-рентгенологичес- 
мн« тменения в легких и внутригрудных лимфатических узлах, 
Скопление 6'Ga в зонах поражения, эпителиоидные гранулемы 

биоптате при цитологическом и патологоанатомическом иссле-
ІИИ1ІНИИ.

Г е о х и м и ч е с к о е  и с с л е д о в а н и е  Ж Б А Л  еще не по- 
Аучило широкого распространения при саркоидозе. Кроме опре- 
MfliHW  активности ангиотензинпревращающего фермента, изу- 
«ркн также активность протеолитических и антипротеолитиче- 
■мх ферментов. У больных саркоидозом отмечается повышение 
феимности трипсиноподобных протеаз, эластоподобной актив
ній» и и фибринолитической активности с одновременным сни
жением свободной а нтипротеолитической активности и кислото- 
Пнбцльных ингибиторов протеиназ [Степанян И. Э., 1986].

У больных саркоидозом достоверно установлены и м м у н о -  
Лш и ч е с  к и е  н а р у ш е н и я  в виде уменьшения количества 
І іммфоцитов в крови в основном за счет клеток-хелперов. 
Ии данные в сочетании с результатами туберкулиновой реак

ции. отрицательной у большинства больных саркоидозом, поз- 
щмнют считать, что при саркоидозе возникает депрессия Т-сис- 
tfwj./ вторичный Т-клеточный иммунодефицит. Уменьшение 
*ій» la Т-клеток влечет за собой снижение общего количества 
жчфоцитов в периферической крови— лимфопению. В то же 

цр< ми число Т-лимфоцитов в ЖБАЛ у больных саркоидозом 
у и*' іичено, причем в активной фазе за счет Т-хелперов, а при 
кпихшем саркоидозе — за счет супрессоров (Constabel U. et al., 
Iвs •. Rossi G. et al., 1984]. Активация Т-лимфоцитов в пора
ді иных органах обнаружена также I. F. Mornes и соавт. (1985). 
V » ; . ІК ОВЛЄН О , что если число Т-лимфоцитов в цитограмме ЖБАЛ 
пртышает 25 % общего числа лимфоцитов, то это свидетельст
в у ' 1 об активно протекающем саркоидозе. Так, у больных с 
Itp i рессирующим течением саркоидоза среднее содержание Т- 
ЙАггок в ЖБАЛ составляло 37,1 %, а общее количество лимфо- 
пнп,в  — 41,6% [Rust М. et al., 1983].

У больных саркоидозом четко вырисовывается несомненная 
■іимуляция В-системы, проявляющаяся увеличением числа В- 
Лнмфоцитов, повышением концентрации IgC и IgM, появлением 
ЦИК и различных антител.

Стимуляция В-системы тесно взаимосвязана с угнетением
I системы лимфоцитов в периферической крови и активацией 
И’ и легких.

ЦИК в периферической крови больных саркоидозом опре
деляются чаще всего и в наибольших титрах в острой фазе 
мгїолевания [Nerger К. et al., 1983; Biglino A. et al., 1985].

Роль ЦИК и различных специфических антител при саркоидо- 
н до настоящего времени не удается установить. Особую роль 
і* морфологических изменениях у больных саркоидозом в виде



альвеолита с наличием клеточных реакций, обусловленных мои 
нуклеарными клетками крови и легочной ткани [Bartmann К, 
1983J, играют Т-лимфоциты и те медиаторы, которые они вы 
дел я ют.

Выявленные сдвиги в иммунологической реактивности имею1? 
решающее значение в возникновении саркоидоза, что, в част 
ности, нашло отражение в новом определении саркоидоза ка 
заболевания, принятом на IX Международной конференции п 
саркоидозу в Париже. Согласно этому определению, саркоидо 
представляет собой мультисистемное гранулематозное заболе
вание неизвестной этиологии, характеризующееся усилением кле
точных иммунных процессов в пораженных органах [Crystal R., 
1982].

Среди методов иммунодиагностики наибольшее распростра
нение получили кожные тесты — туберкулиновая проба и в мень
шей мере проба Квейма. Туберкулиновая проба чаще всего 
применяется в виде внутрикожной пробы Манту с 2 ТЕ. При 
саркоидозе туберкулиновая реакция обычно отрицательная, но 
у ряда больных она может быть положительной. Мы наблю
дали положительную реакцию на туберкулин у 33,4 % больных 
саркоидозом. Положительные туберкулиновые реакции не явля
ются основанием для того, чтобы отвергнуть диагноз саркоидоза 
у больных с диссеминацией в легких, у которых имеются другие 
проявления саркоидоза и отсутствует эффект от применения 
противотуберкулезных химиопрепаратов.

Необходимо подчеркнуть, что по мере развития саркоидоза. 
в том числе в процессе лечения, отрицательная туберкулиновая 
реакция может становиться положительной, т. е. развивается 
ее вираж, что отмечалось нами у 50 % больных. Аналогичные 
данные приводят А. Е. Рабухин и соавт. (1975), N. Gross и 
P. Lennow (1977).

Проба Квейма в современных условиях осуществляется виутрикожным вве
дением антигена, состоящего из суспензии, полученной из пораженных саркоидо
зом селезенки и лимфатических узлов. Действующее начало, содержащееся в 
антигене, остается невыясненным. В подкожной жировой клетчатке и коже в 
месте введения антигена развиваются саркоидные бугорки, состоящие ил 
макрофагов, эпителиоидных клеток с крупным овальным ядром. Через 4—5 нед 
после введения антигена производят биопсию папулы {Siltzbach L., Erlich I.. 
1954] и ее морфологическое исследование.

Для изучения специфичности и диагностической значимости 
пробы Квейма проведено широкое международное исследование. 
Из 1228 больных, из которых у 504 саркоидоз был доказан ре
зультатами биопсии, а у 718 подозревался, проба Квейма ока
залась положительной у 57 %. При этом частота положительных 
реакций была одинаковой в обеих указанных группах — 59 и 
56 % соответственно.

По нашим данным, положительная реакция на пробу Квейма 
имела место у 3 из 21 больного саркоидозом и у 4 из 11 больных 
туберкулезом.



Таким образом, до настоящего времени эффективная методи
к а  внутрикожного иммунологического теста не разработана, и 
проба Квейма имеет относительно небольшое значение в диаг
ностике саркоидоза. Использование антигена Квейма для имму
нологических, пробирочных тестов [Zweiman В., Israel Н., 1976; 
Jones W., 1977] не получило распространения из-за трудностей 
получения антигена Квейна и противоречивости результатов.

Из других иммунологических тестов по совокупности резуль- 
ытов могут быть выделены синдромы, характерные для саркои
доза.

Так, в среднем количество Е-розеток у больных саркоидозом 
оказалось сниженным по сравнению с таковым у здоровых лиц. 
Достоверным является снижение пролиферативной способности
I лимфоцитов, оцененной по РБТЛ и синтезу ДНК в культурах, 
инкубированных с ФГА. Клеточные тесты in vitro при исполь- 
юнании в качестве антигена PPD свидетельствуют об отсутствии 
ргакции лейкоцитов на этот антиген. Часто наряду с указан
ными результатами отмечаются увеличение содержания IgC и 
1цМ, а также высокие титры антител и ЦИК. Вместе с другими 
признаками саркоидоза результаты иммунологического исследо- 
иииия составляют определенный симптомокомплекс и поэтому 
могут быть использованы в диагностике этого заболевания.

К л а с с и ф и к а ц и я

Наибольшее распространение получили классификации сар
коидоза, в которых различаются стадии, или фазы, заболевания.
В отечественной литературе эти классификации наиболее полно 
описаны А. Е. Рабухиным и соавт. (1975).

Одним из первых классификацию, основанную на принципе стадийности 
щбилевания, предложил Leitner (1949), который различал пять стадий сарко- 
МЛоча: 1) увеличение внутригрудных лимфатических узлов; 2) усиление легоч
ного рисунка, преимущественно в прикорневых отделах легких; 3) образование 
мнлнарных очагов в легких; 4) появление более крупных очагов; 5) развитие 
/шффузно-инфильтративных изменений.

В соответствии с классификацией Lidding (1957) различают шесть сменяю
щих одна другую стадий заболевания: лимфожелезистую, ретикулярную, милиар- 
Mvio, смешанную мелко- или крупноочаговую, фиброзную.

Наибольшее распространение получила классификация 
К. Wurm и соавт. (1958), согласно которой различают три ста- ' 
цни саркоидоза: I — увеличение внутригрудных лимфатических
V їлов, II —  развитие различных изменений в легких (Па —  из
быточный, петлистый рисунок в прикорневых и нижних отделах 
легких, ПЬ — образование мелких очагов милиарного типа, Пс — 
появление более крупных очагов диаметром 3—5 мм, 11 d — 
формирование очагов диаметром до 9 мм и более), III — наличие 
иыраженного фиброза и крупных сливного типа образований 
(111а — в нижних отделах, Illb — в верхних и средних отделах 
лггких).



Очень близкая к классификации Е. Wurm и соавт. группировка, предли 
жениая А. Е. Рабухиным и соавт. (1975), в основу которой также положен гірші 
цип смены различных фаз саркоидоза. Все клинические проявления саркоидозе 
разделены на три основные формы: внутрнгрудную, генерализованную и вне 
грудную. Первые две формы заболевания разделяются на три стадии: I — по 
ражение внутригрудных лимфатических узлов, И — поражение легких (интерсти 
циальные, мелкоочаговые, средне- и крупноочаговые «конгломерирующие» и і 
менения без фиброза), III — конгломерируюише изменения при наличии фиброэк 
массивный или диффузный фиброз. Однако авторы наблюдали переход 1 стадии 
саркоидоза во II и III при прогрессирующем течении заболевания в 6,8 % слу 
чаев, в том числе из I во II стадию в среднем у 7,3 %, а из II в III стадию 
у 6,1 % больных. Иными словами, у большинства болышх не отмечалось смены 
фаз заболевания в том смысле, что саркоидоз внутригрудных лимфатических 
узлов редко превращается в саркоидоз легких.

На том же принципе основана классификация W. Jaroszewicz (1967), в ко 
торой выделены четыре стадии заболевания: I) увеличение внутригрудных лим 
фатических узлов; 2) поражение внутригрудных лимфатических узлов и легких 
в виде: а) прикорневых лимфогенных изменений легочного рисунка, б) мелких 
рассеянных очагов, в) сменных форм; 3) образование крупных очагов инфильтра 
тов и опухолевидных образований; 4) формирование выраженного фиброза л о 
точной ткани с наличием эмфиземы.

3. И. Костина и соавт. (1975) в своей научной и практическом 
работе, так же как А. Е. Рабухин и соавт., пользуются класси
фикацией, предложенной R. Wurm и соавт,, с небольшими изме
нениями. Как уже сказано, общим для всех этих классификаций 
является то, что они основаны на оценке патологоанатомичес
ких изменений с позиций стадийности в течении болезни.

Известен и другой подход к классификации саркоидоза. Так, 
Е. Rubin (1967) выделяет гилюсный тип саркоидоза, характери
зующийся увеличением внутригрудных лимфатических узлов, пе
реходный, когда наблюдается развитие тяжистых, радиальных 
изменений в легких, и паренхиматозный, при котором развива
ется диссеминация в легких. J. Crofton и A. Douglas (1974) 
также предлагают различать три типа изменений: аденопатии, 
легочные проявления саркоидоза и поражение других органов. 
Легочные изменения проявляются в виде милиарной диссеми
нации, очаговых изменений, веерообразно отходящей от корня 
инфильтрации легочной ткани, диффузных и сливающихся круп
ноочаговых теней, диффузного фиброза, диффузного фибро
за с полостными изменениями, изменений, сходных с хрониче
ским легочным туберкулезом или хронической пневмонией, ате
лектаза.

I. Wegg (1977), D. Mitchell и соавт. (1977) также не явля
ются сторонниками классификации саркоидоза по стадиям и 
выделяют саркоидоз внутригрудных лимфатических узлов, раз
витие очаговоподобных изменений в легких с последующим 
формированием фиброза.

Нами в 1978 г. предложена клиническая классификация сар
коидоза органов дыхания, которые наиболее часто поражаются 
при этом заболевании. В этой классификации выделены три ос
новных раздела: клинико-рентгенологические формы, характе
ристика процесса и исходы заболевания.



КЛАССИФИКАЦИЯ САРКОИДОЗА ОРГАНОВ ДЫХАНИЯ
\ О с н о в н ы е  к л и н и к  о-p е н т г е Н Q л о т  и ч е с к и е ф о р м ы .
і ('.ар ко и доз внутригрудных лимфатических узлов.
? < іарКОИДОЗ легких и внутригрудных лимфатических узлов.
.1 (Іаркоидоз легких.
4 ( аркоидоз органов дыхания, комбинированный с поражением (единичным) 

других органов.
’< Генерализованный саркоидоз с поражением многих органов.
П р и м е ч а н и е .  Все указанные формы саркоидоза органов дыхания могут 
протекать с поражением бронхов, плевры (саркоидоз бронхов, саркоидоз 
М ’ П ф Ы )  .

!• Х а р а к т е р и с т и к а  п р о ц е с с а .
I Фазы развития заболевания:
ill активная фаза (характеризует активность процесса у вновь выявленных 

больных, а также его обострение или рецидив); 
f>l фаза регрессии (затихания) (отражает склонность процесса к регрессии — 

рассасыванию и уплотнению); 
мі фаза стабильности (отражает склонность процесса к фиброзированию).
I Характер течения заболевания:
О абортивное;
Г>) <амедленное; 
мі прогрессирующее;
і ) ироническое без выраженных признаков регрессии или прогрессирования.
И Осложнения (как дополнение к основному диагнозу): 
н) стеноз бронха (компрессионный, фиброзно-рубцовый);
0) гипопневматоз, ателектаз; 
и) дыхательная, сердечная недостаточность.

II О с т а т о ч н ы е  и з м е н е н и я  ( п о с л е  к л и и и к о-p е II т г е н о л о- 
г и ч е с к о й  с т а б и л и з а ц и и  п р о ц е с с а ,  п о с л е  к л и н и ч е с 
к о г о  и з л е ч е н и я ) :

а) пневмосклероз (постсаркоидный);
б) эмфизема диффузная, буллезная;
в) адгезивный плеврит;
г) фиброз кормен легких с кальцинацией, без кальцинации внутригрудных 

лимфатический узлов.

Обсуждение данной классификации и опубликованные в пе
чати материалы [Молотков В. И., Минцер О. П., 1984; Поле
нов С. Д., Автандилов Г. Г., 1984] не внесли существенных 
и вменений, что позволило предложить ее в качестве рабочей схе
мы и официально зафиксировать это предложение в методи
ческих рекомендациях.

Ориентируясь на представленную выше классификацию сар
коидоза, следует стремиться к формулировке диагноза в наибо- 
пч' полной форме с указанием клинико-рентгенологических форм, 

фазы развития заболевания и характера его течения. При 
иаличии осложнений и (или) остаточных изменений они должны 
Лыть также обозначены в развернутом клиническом диагнозе.

Желательно также указание на метод, позволивший верифи
цировать диагноз (цитологическое или гистологическое иссле



дование, цитограмма ЖБАЛ и др.). Эти данные, приведенные 
для обоснования диагноза, излагаются обычно в первом этапном 
эпикризе.

Л е ч е н и е  и д и с п а н с е р н о е  н а б л ю д е н и е

Как правило, больных саркоидозом приходится лечить на 
протяжении нескольких месяцев. В течение этого периода, ;i 
также после окончания лечения необходимо тщательное наблк» 
дение за больным ввиду возможности обострений процесса и 
рецидивов. Методика лечения саркоидоза не может считаться 
полностью разработанной. Общим является мнение о том, что 
наиболее выраженный терапевтический эффект дают кортикосте
роидные препараты. Единого взгляда на показания и противопо
казания к проведению кортикостероидной терапии нет.

Как уже указывалось, саркоидоз является относительно доб
рокачественным заболеванием, при котором может наступить 
спонтанная регрессия процесса [Wurm R., 1967; Turiaf 1., Bet- 
testy А., 1971; Mitchell D., Scadding J., 1974, и др.]. Исходя иі 
этого, многие авторы предлагают после подтверждения диагноза 
саркоидоза воздержаться от лечения в течение 6—8 мес, систе
матически осуществляя наблюдение, и вновь начинать терапию 
только в случаях замедленной регрессии или отсутствия благо
приятной динамики в виде рассасывания диссеминации в легких 
и уменьшения размеров внутригрудных лимфатических узлов. 
Лечение осуществляют кортикостероидными препаратами или 
другими средствами [Рабухин А. Е., 1972; Schroeder R. et al., 
1971; Zaumseil R., 1971; Israel, 1973].

Другие авторы предлагают начинать лечение в каждом слу
чае саркоидоза кортикостероидными препаратами сразу же 
после того, как установлен диагноз. Исключение могут составить 
больные с бессимптомным и малосимптомным течением саркои
доза, проявляющегося умеренным увеличением внутригрудных 
лимфатических узлов с четко выраженной тенденцией к их умень
шению в течение 1—2 мес после выявления заболевания 
(рис. 3.10). В связи с тем что у большинства больных с таким 
течением заболевания увеличение внутригрудных лимфатических 
узлов выявляют при профилактическом флюорографическом об
следовании населения, уже при дообследовании удается отме
тить уменьшение размеров узлов, продолжающееся в дальней
шем. Вместе с тем рецидивы заболевания отмечаются не только 
у больных саркоидозом, которых лечили кортикостероидами, но 
и после спонтанной регрессии. Поэтому и за больными, которым 
лечение не проводится, также должно быть установлено диспан
серное наблюдение, а при появлении признаков рецидива при
менено лечение кортикостероидными препаратами.

Если после того, как установлен диагноз саркоидоза и оце
нено течение заболевания, вопрос о необходимости лечения ре-



І’ис. 3.10. Рентгенограммы грудной клетки при саркоидозе внутригруд- 
иых лимфатических узлов:
■ і двустороннее увеличение внутрш рудных лим фатических  узлов: расш ирение кория 
правого легкого ,  опухолевидная  пол и циклическая  тень в области  левого  корня; 6 через 

мес. Спон тан н ая  регрессия:  лим фатические  узлы резко уменьшились.



шен положительно, то следует выбрать наиболее целесообразный 
препарат, его дозу, определить методику применения (ежедневно 
или прерывистым методом) и ориентировочно наметить длитель
ность лечения.

Если необходимость лечения отвергнута, то нужно устано
вить сроки повторного обследования больного со спонтанном 
регрессией или обсудить вопрос о применении нестероидных пре
паратов, если на спонтанную регрессию рассчитывать нельзя.

Показаниями к лечению кортикостероидными препаратами яв
ляются наличие генерализованных форм саркоидоза, комбини
рованные поражения различных органов, саркоидоз внутригруд
ных лимфатических узлов при их значительном увеличении, вы
раженная диссеминация в легких, особенно при прогрессирую
щем течении и явных клинических проявлениях заболевания. 
У больных, выявленных через несколько недель или даже меся
цев после начала заболевания, клинико-рентгенологические 
проявления активности процесса могут носить стертый харак
тер. В таких случаях об активности саркоидоза можно судить 
по наличию лимфопении в периферической крови, лимфоцитоза 
в Ж БАЛ или накопления b/Ga при радионуклидном исследова
нии. Таким больным лечение кортикостероидными препаратами 
проводят при значительном увеличении лимфатических узлов, 
выраженной диссеминации в легких большой протяженности. 
Противопоказаниями к применению кортикостероидных препа
ратов являются тяжелые формы гипертонической болезни, са
харный диабет, ожирение, язвенная болезнь желудка и двенад
цатиперстной кишки, беременность, непереносимость кортико
стероидных препаратов. При наличии противопоказаний к 
кортикостероидной терапии и в отсутствие спонтанной регрессии 
применяют нестероидные препараты, подавляющие воспалитель
ную реакцию (индометацин, метотрексат, азатиоприн, хингалин, 
витамин Е).

Из кортикостероидных препаратов чаще всего назначают 
преднизолон, который является основным (базисным) медика
ментом. Кроме того, можно использовать его производные: поль- 
кортолон (триамцинолон), дексаметазон (дексазон) и др. Выбор 
препарата зависит от переносимости тех или иных кортикосте
роидных средств, их лекарственных форм (пероральное или 
парентеральное применение), а также от эффективности лечения. 
Среди больных саркоидозом могут быть лица, у которых какой- 
либо препарат (чаще всего преднизолон) не дает терапевтичес
кого эффекта, а другой эффективен. Причины такой рефрактер- 
ности неясны и требуют дальнейшего изучения.

Применяется несколько схем лечения преднизолоном. Первая 
характеризуется длительным ежедневным приемом преднизолона 
в дозе 20—40 г в сутки в течение 3—4 мес. Затем дозы посте
пенно уменьшают: лечение продолжают, назначая 15— 10 мг в 
сутки еще 3—4 мес, а в дальнейшем применяют поддерживаю
щую дозу 5— 10 мг в сутки на протяжении 4—6 мес. В общей



сложности лечение стероидными препаратами продолжается б— 
М мес и более в зависимости от клинического эффекта. Другая
і м*ма включает прерывистое применение преднизолона (через 
I -  2 дня). Лечение начинают также с дозы 20—40 мг в сутки, 
постепенно снижая ее. Эффективность этого метода достаточно 
мысока и не уступает таковой при ежедневном применении сте
роидных препаратов. Прерывистое лечение назначают больным
і плохой переносимостью стероидных препаратов, при появле
нии побочных реакций, ухудшении течения сопутствующих забо
леваний, например гипертонической болезни, и др.

Больным саркоидозом, которым лечение кортикостероидными 
препаратами противопоказано или нежелательно, назначают пре- 
іоцил, в 1 таблетке которого содержатся небольшие дозы пред- 
ннзолона, — 0,75 мг, хлорохина (делагил) — 40 мг и ацетилса
лициловой кислоты,— 0,2 г. Пресоцил назначают по 1—2 таблетке 
ЇГ 3 раза~ в сутки (т. е. 4,5 мг преднизолона в сутки). Дли-
0 льность лечения 8— 10 мес, возможно прерывистое применение 
пресоцила. Принимая во внимание небольшие дозы преднизоло-
и.і, содержащиеся в таблетках пресоцила, рекомендуется одно- 
иременно использовать нестероидные медикаментозные средства: 
пюсульфат натрия по 1 г 3 раза в сутки, или 10 мл 30 % раст- 
иора внутривенно, витамин Е в капсулах или масляном растворе 
но 300 г в сутки (100 мг 3 раза в сутки) в течение ^—3 мес. При 
непереносимости даже небольших доз преднизолона, в том числе 
пресоцила, на ранних этапах болезни назначают индометацин, 
и і.ітиоприн, а также бутадион или реопирин. Через 0,5—2 мес 
можно дополнительно применять делагил, витамин Е, тиосульфат 
натрия.

В последние годы получило распространение комбинирован
ное лечение больных саркоидозом. В течение первых 4—6 мес 
применяют стероидные препараты ежедневно или прерывистым 
методом, а затем нестероидные противовоспалительные средства, 
указанные выше. В этот период при неполном рассасывании 
очаговых изменений в легких или продолжающемся увеличении 
инутригрудных лимфатических узлов возможно применение ке- 
нплога в виде инъекций 1 раз в 10— 14 дней.

Следует подчеркнуть, что при лечении больных саркоидозом 
іортикостероидами может потребоваться одновременное назна
чение противотуберкулезных препаратов. Показаниями к их наз
начению являются положительная (особенно гиперергическая)
1 уберкулиновая реакция, обнаружение в исследуемом материале 
(мокрота, ЖБАЛ) микобактерий туберкулеза, а также признаки 
присоединившегося туберкулеза, особенно с четкими клинико
рентгенологическими проявлениями. Развитие туберкулеза может 
ныть обусловлено обострением и прогрессированием имевшихся 
ранее туберкулезных изменений в связи с кортикостероидной 
нрапией (стероидный туберкулез).

Таким образом, противотуберкулезную терапию можно про- 
иодить как с превентивной целью при наличии повышенного



Рис. 3.11. Рентгенограммы грудной клетки при саркоидозе внутригруд
ных лимфатических узлов и легких.
а — до лечения Умеренно вы раж ен ное  увеличение внутригрудных лим ф ати чески х  узлов , 
двусторон няя  прикорневая  диссемннацня  в средних отделах обоих легких;  б -  через 
3 мее после н ач ал а  лечения.  Зн ач и тельн ое  расс асы ва н и е  очагов  в летких,  уменьшение 
размеров  внутригрудных лимфатических узлов;



I’m . 3.11. Продолжение.
» рецидив через 6 мес после окончания полугодичного лечения кортикостероидами. 
І*» 1ко вы раж ен ная  диссеминация  в средних отделах обоих легких,  больш е с п р ава .  Уве- 

В іи г н и е  размеров  корня правого легкого .  Правосторонний меж долевой  и костальный 
"Лі-ирит.

риска развития туберкулеза, так и для лечения развившегося 
(присоединившегося) туберкулезного процесса.

В процессе лечения кортикостероидными препаратами, чаще 
и» г го через 2—3 мес после начала их приема, могут появляться 
(ыишчные осложнения, в частности явления гипокортицизма 
( лунообразное лицо, акне на коже, увеличение массы тела, 
иногда ожирение, остеопороз). В таких случаях необходимы сни
жение дозы кортикостероидов, прерывистое их применение, одно- 
щм менное использование препаратов калия, витаминов. В период 
Лечения кортикостероидами рекомендуются белковая и калийсо
держащая диета, ограничение потребления поваренной соли, 
острых блюд.

При выявлении заболевания на ранних этапах, до развития 
фиброзных изменений, у большинства больных наступает изле
чение с рассасыванием диссеминации в легких и нормализацией 
рнчмеров внутригрудных лимфатических узлов. По нашим дан
ным, обострения и рецидивы заболевания наблюдались у 25— 
4 0 %  (рис. 3. I I) ,  прогрессирование с нарастанием пневмв-
• клероза и эмфиземы — у 7— 13% , летальный исход — у 0,5— 
Я % больных.

11о данным литературы, до 10%  больных саркоидозом, 
/і' мившихся кортикостероидами, становятся «зависимыми» от



них. Отменить эти медикаменты в таких случаях невозможно 
или очень трудно, что обусловливает необходимость пожизнен
ного приема небольших поддерживающих доз преднизолона или 
его аналогов. При этом следует иметь в виду, что длительное 
применение подобных доз кортикостероидов у некоторых больных 
не предотвращает развития обострений или рецидивов саркоидо
за. В таких случаях дозы кортикостероидов приходится увели
чивать до терапевтических. Кроме того, длительное применение 
кортикостероидов увеличивает риск развития различных ослож
нений, которые нередки у больных с явлениями стероидной 
зависимости.

Лечение больных саркоидозом следует начинать, как правило, 
в больничных условиях. Длительность лечения в стациона
ре зависит от состояния больного, а также от процесса инволю
ции, но должна быть не менее 1 — 1,5 мес, чтобы можно было 
оценить эффективность лечения хотя бы по ближайшим ре
зультатам.

В дальнейшем лечение проводят амбулаторно, но при необхо
димости (в случае обострения или рецидива заболевания в про
цессе лечения или после его окончания) больные могут быть 
повторно госпитализированы.

3. И. Костина (1984) сообщает, что из числа больных сарко
идозом, которым лечение было закончено, у 720 основным препа
ратом был преднизолон, а 320 получали пресоцил, делагил, ви
тамин Е. Результаты лечения в обеих группах были одинаковыми: 
излечение наблюдалось у 87 и 85 % больных, улучшение — 
у 7 и 8 ,8% , прогрессирование — у 6 и 6 ,2 %  соответственно. 
L. Spratling (1985) получены одинаковые результаты лечения 
преднизолоном ежедневно и через день; при этом учитывались 
не только клинико-рентгенологические данные, но и функция 
легких. Однако R. Кгорр и соавт. (1986) указывают, что при 
тяжелых формах саркоидоза ежедневное лечение кортикостеро
идами более эффективно, чем интермиттирующее, поэтому при 
хорошей переносимости кортикостероидных препаратов ежеднев
ный их прием более целесообразен по крайней мере в течение 
первых месяцев лечения. Впоследствии, когда определяется 
явная регрессия саркоидных изменений, можно переходить к ин- 
термиттирующему ритму лечения.

Необходимость длительного лечения, значительный риск обос
трений и рецидивов заболевания требуют диспансерного наблю
дения за больными саркоидозом. В соответствии с методичес
кими рекомендациями Минздрава СССР «Диагностика и лечение 
саркоидоза органов дыхания» (1984) диспансерное наблюдение 
и бесплатное лечение в амбулаторных условиях осуществляет 
противотуберкулезный диспансер. Диспансерное наблюдение про
водят по двум группам учета: I — активный саркоидоз, И — не
активный саркоидоз, т. е. больные с остаточными изменениями 
после клинико-рентгенологической стабилизации или клиничес
кого излечения саркоидоза.



I группа подразделяется на две подгруппы: А — больные с 
впервые установленным диагнозом, Б — больные с обострениями 
и рецидивами заболевания после проведения основного курса 
лечения.

Больным IA группы показаны лечение и активное наблю
дение. Периодичность посещения ими диспансера должна быть 
не реже одного раза в месяц, а при амбулаторном лечении 
кортикостероидными препаратами — чаще (один раз в 10— 
14 дней).

Общая  продолжительность наблюдения при благоприят
ном течении заболевания составляет 2 года. После окончания 
лечения контрольное обследование должно проводиться не реже 
одного раза в 3 мес в течение первого года и не реже одного раза 
в б мес на втором году наблюдения. В случае появления обостре
ния или рецидива заболевания больных переводят в ІБ группу 
и наблюдают в ней до потери активности процесса с теми же 
интервалами, что и в подгруппе А.

По мере затихания процесса, исчезновения клинических про
явлений заболевания и улучшения рентгенологической картины 
за счет рассасывания саркоидных поражений в органах дыха
ния и других органах в диагнозе меняется фаза процесса (фаза 
регрессии, стабилизации). В этом периоде развиваются остаточ
ные изменения в виде пиевмосклероза, эмфиземы, иногда появ
ляются адгезивный плеврит и фиброз корней легких с кальцина
цией или без нее. Возможно также развитие изменений, 
обусловленных различными осложнениями в виде стеноза бронха 
с развитием гипопневматоза или ателектаза, дыхательной не
достаточности и др. Диспансерное наблюдение за больными
II группы следует проводить в течение 2 лет, а при выраженных 
остаточных изменениях — 3—5 лет. Они должны посещать дис
пансер не реже одного раза в 6 мес. Следует иметь в виду, что 
у этих больных с наличием постсаркоидного пиевмосклероза мо
гут развиваться бронхит, клинические явления, обусловленные 
эмфиземой (кашель, одышка и др.). Появление клинико-рентге- 
иологических признаков саркоидоза у лиц, находящихся под 
наблюдением во II группе учета, нужно рассматривать как ре
цидив и переводить таких больных в ІБ группу для лечения. 
Снятие с учета во II группе наблюдения происходит при кли
ническом излечении.

Больных саркоидозом можно направлять на лечение также 
и санатории общего профиля в любых климатических зонах. 
Длительное наблюдение за больными саркоидозом свидетель
ствует, что в условиях врачебного контроля и рационального 
мочения можно предотвратить прогрессирование легочно-сердеч
ной недостаточности даже у больных с выраженными фиброз
ными изменениями в легких. У больных, выявленных на ранних 
лапах болезни, прогрессирование процесса и развитие фиброза 
ктких наблюдаются редко.
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Часть I ПОРОКИ РАЗВИТИЯ 
.. И НАСЛЕДСТВЕННЫЕ ЗАБОЛЕВАНИЯ

ЛЕГКИХ

Г л а в а  4
ПОРОКИ РАЗВИТИЯ ЛЕГКИ Х

Пороки развития легких известны давно, но до 60-х го
дов XX века они описывались преимущественно как казуистичес
кие наблюдения. По мере накопления опыта хирургического 
лечения заболеваний легких и развития смежных дисциплин 
(бронхология, ангиология и др.) было установлено, что врож- 
ц'нные аномалии легких встречаются значительно чаще, чем это 
предполагалось, а у некоторых больных являются основной при
чиной возникновения воспалительного процесса или ДН.

Данные различных исследований о частоте пороков легких, 
и частности среди больных хроническими и неспецифическими 
заболеваниями хирургического профиля, довольно разноречивы. 
Одни авторы [Кабанов А. Н. и др., 1976; Сазонов А. М. и др.,
1981] приводят цифры от 1,5 до 12 %, другие (Перельман М. И., 
Млатов И. И., 1976; Horanyi J., 1969] обнаруживали эти пороки 
шачительно чаще (20— 50 % и более). Столь существенные раз
личия в значительной мере обусловлены отсутствием единого 
определения пороков, развития легких, трудностями дифферен
циальной диагностики антенатальных и постнатальных измене
ний, особенно на фоне выраженного нагноительного процесса, и 
часто субъективной оценкой диагностических критериев.

Д ля определения анатомического и функционального состоя
ния легких в настоящее время принята следующая терминоло
гия: норма, варианты нормы, аномалия развития, порок разви-
I ия, уродство органа.

Еще и первой отечественной работе но тератологии П. А. Загорский (1912) 
предлагал различать маловажные неправильности и более тяж елы е уродства.
і Н. Горбулева (1968), Л .А .С ит ко  (1974) понимали под пороками развития 
ни: отклонения в строении органа от нормы, появивш иеся не только в антена- 
глльном, но и в постнатальном периоде с резким нарушением или полным 
отсутствием его функции. Аномалии же, по мнению этих авторов, не сопровож 
даются нарушением функции и приближ аю тся к вариантам  нормы. С. Л . Л ибов 
(1976), Ю. Н. Л еваш ев (1978), напротив, употребляю т оба термина («пороки 
развития» и «аномалии») как синонимы, относя к ним все отклонения от нор
мального строения легкого, возникающие лиш ь в процессе внутриутробного р аз- 
it и ти я.

Часть авторов чрезмерно расширяют понятие о пороках и 
аномалиях развития, включая в них крайние формы изменчи



вости легких, не имеющие практического значения, как, напри
мер, отстутствие или избыточное число междолевых щелей, 
необычное ветвление бронхиального дерева или сосудистого рус
ла, в том числе удвоенный бронх SVi или соскальзывание брон
ха Sm на бронх язычковых сегментов, избыточное содержание 
жировой ткани или необычное расположение хрящей в бронхах 
и т .д .  [Королев Б. А. и др., 1983; Blum et a I., 1982]. Эти и мно
гие другие особенности анатомического строения никак не сказы 
ваются на основной функции легких, не способствуют развитию 
воспалительного процесса и в связи с этим не могут считаться 
патологическим состоянием.

Еще одной причиной завышения частоты аномалий развития 
является то, что ряд исследователей [Пипия В. И. и др., 1984, 
и др.] относят к ним патологические состояния, возникающие 
в постнатальном периоде предположительно вследствие врожден
ной неполноценности бронхолегочных структур, способствующей 
нарушению вентиляционной и дренажной функций бронхов, раз
витию в них инфекционного процесса и возникновению так на
зываемых дизонтогенетических бронхоэктазий. Е с л и  придержи
ваться такой точки зрения, то к группе врожденных аномалий 
следовало бы отнести такж е эмфизему, возникающую постна- 
тально в результате врожденной недостаточности си-антитрипси- 
на или бронхоэктазии при муковисцидозе, что вряд ли целе
сообразно.

Напротив, редкость выявления пороков развития легких в 
других работах объясняется тем, что далеко не все критерии 
конгенитальной природы аномалий, по мнению ряда авторов 
[Гаджиев С. А., 1976; Ермолаев В. Р., 1976], являются убеди

тельными, поскольку их можно встретить и при явно приобретен
ных состояниях.

Так или иначе, по современным данным, пороки развития 
легких составляют существенную часть легочной патологии — 
до 1 0 %  [Путов Н. В. и др., 1976; Королев Б. А. и др., 1983]. 
Клиническое их значение обусловлено тем обстоятельством, что 
только небольшая часть заведомых пороков легких может про
текать бессимптомно, иногда ничем не проявляясь на протяжении 
жизни больного. К ним относятся одиночные небольшие по р аз 
мерам кисты легких, гамартохондромы, трахеальный бронх, доля 
непарной вены, единичные случаи кистозной или простой гипо
плазии. В большинстве же случаев на фоне порока развития 
рано или поздно развивается инфекция и постепенно формирует
ся картина хронического легочного воспаления или нагноения 
(нагноение кисты или кист легкого, воспаление в плохо венти
лируемой доле непарной вены или в зоне, аэрируемой аномаль
ным трахеальным бронхом и т .д . ) .  Обычно уже в детском или 
юношеском возрасте постепенно появляются и прогрессируют 
признаки хронического легочного заболевания.

Некоторые из пороков дают о себе знать сразу же после рож 
дения и могут быть причиной внезапного, опасного для жизни



ухудшения состояния ребенка. Так, при наличии врожденного 
сообщения между дыхательными путями и пищеварительным 
трактом (бронхопищеводный или трахеопищеводный свищ) у но- 
норожденного нередко возникают острая асфиксия, ателектаз 
легкого или тяжело протекающая аспирационная пневмония. 
При так называемой врожденной долевой эмфиземе острое 
імдутие недоразвитой части легкого сопровождается сдавлением 
нормально развитых сегментов, что ведет к ОДН. Аномалии 
легочных сосудов, хотя и редко, могут осложняться неожидан
ными профузными кровотечениями и т. д.

Постепенно нарастающие изменения функции легких наблю
даются при пороках развития чаще у взрослых, реже в юно
шеском возрасте. По нашим данным, у 90 % больных этой 
категории при обследовании выявлялись те или иные нарушения 
внешнего дыхания. Это в значительной мере объясняется позд
ним распознаванием пороков легких в связи с трудностями их 
диагностики.

В большинстве случаев такие больные длительно и безуспеш
но лечатся в амбулаторных условиях или в противотуберкулез
ных учреждениях. И. А. Зворыкин (1959) сообщает, что из 
118 больных с кистозной гипоплазией у 64 был поставлен диагноз 
іуберкулеза легких. Из 317 наблюдавшихся нами больных с 
пороками развития легких более 75 % длительное время лечи
лись по поводу других легочных заболеваний — так называемой 
\ронической пневмонии, хронического бронхита, туберкулеза 
II г. д.

Д ля распознавания пороков легких обычно необходимо ком
плексное обследование, включающее контрастирование не только 
бронхов, но и сосудов легкого. В установлении врожденного ха
рактера патологии легких большое значение имеют также тща- 
гельно собранный анамнез и клиническая оценка динамики 
процесса. Порокам развития легких свойственно вялое течение, 
как бы доброкачественное, медленно прогрессирующее воспале
ние или нагноение, почти всегда имеющее хроническое течение.
1І ряде случаев о врожденном характере патологии в легком 
можно судить лишь предположительно, несмотря на использо
вание всего комплекса современных диагностических методов 
исследования.

К л а с с и ф и к а ц и я

Несмотря на многочисленные попытки практически всех авто
ров, изучавших пороки легких, общепринятую их класификацию 
до настоящего времени создать не удалось. Причина этого 
вклю чается как в трудностях установления этиологических ф ак
торов, приводящих к нарушению нормального онтогенеза, чем 
н объясняется недостаточность наших представлений о механиз
ме развития пороков легких, так и в чрезвычайной пестроте 
наблюдающихся при них морфологических изменений, а также



в спорности ряда признаков, позволяющих постнатально отли
чить врожденные изменения от приобретенных.

Первую попытку систематизировать пороки легких осущест
вили в 1912 г. P. Schneider и J. Schwalbe. Они различали три 
основных типа недоразвития легочной ткани: 1) полное отсут
ствие одного или двух легких (агенезия); 2) полное отсутствие 
легкого с наличием рудиментарного главного бронха (аплазия);  
3) абортивное развитие одного или двух легких (гипоплазия). 
Эта классификация оказалась слишком упрощенной и неполной, 
поскольку в ней рассматривались только пороки, являющиеся 
результатом в основном остановки развития легкого в ранние 
сроки эмбриогенеза.

Последующие классификации уже охватывали большую часть 
различных аномалий с делением их на три основные группы: 
пороки легочной паренхимы, пороки бронхов и пороки долевого 
деления. Достоинством этих классификаций является то, что как 
самостоятельные группы в них выделяются и те аномалии раз
вития, которые возникают в более поздние периоды эмбриогенеза 
легких [Breton A., Dubois О., 1957; Gerbeaux, 1970].

Типичной классификацией этого вида является группировка A. F . Foster- 
G arter (1946):

1. Аномалия долевого деления: дополнительные щели, отсутствие щелей, 
щели, обусловленные перемещением структур (доля непарной вены, секвестра
ция и др .).

2. Аномалии бронхов: дополнительные бронхи, перемещенные бронхи, врож 
денная кистозная болезнь;

3. Аномалии легочной паренхимы: добавочное легкое, агенезия, гипоплазия.

J. Delarue и Y. Monaldi (1959), положив в основу классйфи- 
кации эмбриологические и анатомические данные, предложили 
различать «большие» и «малые» аномалии. К первым они от
несли агенезию, гипоплазию, секвестрацию, ко вторым — стенозы 
бронхов, бронхопищеводные свищи и др. Кроме того, авторы 
выделили в особую группу патологические состояния, которые 
могут быть как врожденными, так и приобретенными: солитар- 
ные кисты, бронхоэктазы, гигантскую эмфизему, т. е. те заболева
ния, которые нередко описываются как дизонтогенетические.

Вряд ли следует признать целесообразным деление пороков легких на «боль
шие» и «малые». Например, трахеальный бронх или доля непарной вены, от
носимые к «малым» процессам, действительно чащ е всего протекают бессимптомно, 
однако иногда носители этих аномалии в течение асен жизни страдаю т хро
ническим воспалительным процессом в легких. Гипоплазия легкого, которую 
обычно относят к «большим» порокам, в 10 % случаев, по нашим данным, 
протекает бессимптомно и выявляется случайно при флюорографических обсле
дованиях. Напротив, новорожденные с бронхо- или трахеопищеводным свищом, 
зачисленным в «малые» пороки, могут погибнуть в первые ж е дни жизни.

Первая отечественная классификация, основанная на том же 
принципе, была разработана В. И. Колесовым (1960). Автор 
предложил различать пороки развития целого легкого (агене-



чия, гипоплазия, гиперплазия и добавочное, третье легкое), ле
гочных долей и внутренней структуры легких (кисты легких, по
роки развития кровеносной системы, гамартомы и др.). Эта 

[ классификация длительное время использовалась отечественны
ми исследователями.

С развитием пульмонологии и усовершенствованием бронхо
логических ангиографических методов диагностики появились 
новые классификации пороков развития легких [Рыжков Е. В., 
1964; Воль-Эпштейн Г. Л., 1966; Стручков В. И. и др., 1969; 
Феофилов Г. «П., Амиров Ф. Ф., 1969; Углов Ф. Г., Л еваш ев Ю. Н., 
1972, и др.]. Однако большинство из них было лишь повторе
нием предыдущих с относительно небольшими, порой несущест
венными изменениями и добавлениями.

Группировка большинства пороков развития легких, обуслов
ленных как недоразвитием элементов бронхолегочной ткани (аге- 
пезия, гипоплазия и пр.), так и наличием добавочных форми
рований (добавочное легкое), не связана с какими-либо труд
ностями. Однако когда речь идет о таких аномалиях, как 
секвестрация, врожденные дивертикулы или стенозы трахеи, со
литарные кисты легких и др., то классифицировать их по эмбрио
логическим или анатомическим признакам можно лишь условно. 
Д аже такую достаточно изученную аномалию, как трахеальный 
бронх, одни авторы [Стручков В. И. и др., 1969) относят к до
бавочным формациям, другие [Феофилов Г. Л., Амиров Ф. Ф., 
1969] — к порокам развития бронхов, а третьи [Путов Н. В., 
Левашев Ю. Н., 1984] считают ее обусловленной антенатальным 
.шомальным перемещением структур, а четвертые [Колесов В. И., 
1960; Ghevrot L. et. al., 1970] вообще не упоминают в своих 
классификациях об этой патологии.

Стремление ряда авторов сделать классификацию всеобъем
лющей и обоснованной с различных позиций (клинических, 
эмбриологических, анатомических и др.) привело к излишней 
і ромоздкости.

Так, в одной из последних отечественных классификаций [Сазонов А. М. 
и др., 1981) врожденные аномалии разделены на четыре группы. В первую 
.їмгоры включили аномалии, возникающие в результате нарушения эмбриогенеза 
практически всех структур легкого (агенезия, гипоплазия, добавочное легкое), 
по вторую —  изменения преимущественно бронхотрахеального ветвления (тра- 
ч-обронхомегалия. дивертикулы и стенозы бронхов, гамартомы и пр .), в третью 
иномални сосудов, в четвертую — дермоидные кисты, тератомы легких и муко- 
ІЖСЦНДОЗ.

В оригинальной классификации А. С. M ehta и соавт. (1984) имеются такж е 
четыре группы врожденных аномалий, но сформированных по иному принципу. 
К первой относятся лобарные аномалии: дополнительные междолевые щели, 
недостаточное количество междолевых щелей (однодолевое легкое), дополни
тельные щели, обусловленные смещением структур непарной вены ИЛИ ПОДКЛЮ
ЧИЧНОЙ артерии. В торая группа - - аномалии бронхов: единичные бронхиальные 
кисты, множественные кисты, кистозное расш ирение бронхов, врожденный адено 
млтозный порок развития, лобарная эмфизема новорожденных. В третью группу 
нходят аномалии паренхимы: агенезия, истинная гипоплазия, аплазия, доба- 
иочное легкое или секвестрация (вне- или внутрилегочная). Четвертую группу



составляю т аномалии легочных сосудов, врожденные (болезнь Вебера — Осле 
ра — Рандю , идиоматические аномалии) и приобретенные (посттравматическиг. 
патогенные, кариином атозны е).

В повседневной практике мы пользуемся классификацией 
пороков легких, разработанной во ВНИИ пульмонологии Мин 
здрава СССР.

КЛАССИ Ф И КА Ц ИЯ ПОРОКОВ ЛЕГКИХ
1. Пороки, связанные с недоразвитием органа в целом или его анатомических, 

структурных, тканевых элементов:
1.1. Агенезия легкого.
1.2. Аплазия легкого.
1.3. Гипоплазия легкого простая.
1.4. Гипоплазия легкого кистозная (поликистоз).
1.5. Трахеобронхомегалия (синдром М унье-К уна).
1.6. Синдром Вильямса Кемпбелла.
1.7. В рож денная долевая эмфизема.
1.8. Врож денная односторонняя эмфизема (синдром М аклеода).

2. Пороки, связанные с наличием избыточных (добавочных) дизэмбриогенети 
ческих формирований:
2.1. Д обавочное легкое (доля) с обычным кровоснабжением.
2.2. Д обавочное легкое (доля) с аномальным кровоснабжением (внедолевая 

секвестраци я).
2.3. Киста легкого.
2.4. Кисты легкого с аномальным кровоснабжением (внутридолевая секвест

р ац и я).
2.5. Гамартома и другие врожденные опухолевидные образования.

3. Необычное расположение анатомических структур легкого, иногда имеющее 
клиническое значение:
3.1. «Зеркальное» легкое.
3.2. Обратное расположение легких.
3.3. Трахеальный бронх.
3.4. Д оля непарной вены.
3.5. Прочие.

4. Л окализованны е (ограниченные) нарушения строения трахеи и бронхов:
4.1. Стенозы трахеи и бронхов.
4.2. Дивертикулы трахеи н бронхов.
4.3. Трахео- и бронхопищеводные свищи.
4.4. Сочетания перечисленных аномалий.

5. Аномалии кровеносных и лимфатических сосудов легких:
5.1. Стенозы легочной артерии и ее ветвей.
5.2. Аневризмы легочной артерии и ее ветвей.
5.3. Варикозные расш ирения легочных вен.
5.4. Артериовенозные свищи (аневризмы) локализованные.
5.5. Артериовенозные свищи множественные (без четкой локализации) 

(синдром Ослера — Рандю ).
5.6. Л имфангиэктазни и прочие аномалии лимфатической системы легких.

Как было отмечено, аномалии междолевых борозд (щелей) 
и редкие варианты ветвления бронхиального дерева и легочных 
сосудов, не сопровождающиеся нарушением функции и, следова
тельно, не имеющие клинического значения, рассматриваются 
нами не как дисплазии, а как крайние формы изменчивости.

Ниже пороки развития легких описаны в соответствии с 
представленной классификацией.



ПОРОКИ,  С В Я З А Н Н Ы Е  С Н Е Д О Р А З В И Т И Е М
ВСЕГО ОРГАНА ИЛИ ЕГО Э ЛЕ МЕ НТ ОВ

Агенезия и аплазия легкого

Агенезия легкого представляет собой редко встречающуюся 
аномалию развития, при которой весь орган, в том числе и co
rn нетствующий главный бронх, полностью отсутствует. При 
кплазии легкого в эмбриональном периоде формируется лишь 
ivieno заканчивающийся главный бронх, тогда как его разветвле
ния и легочная паренхима не развиваются. Оба порока и в 
морфологическом, и в функциональном отношениях чрезвычай
ки близки между собой, и нередко их объединяют общим тер
мітом «агенезия легкого» [Schneider Р., 1909]. В обоих случаях 
место отсутствующего легкого занимают смещенные органы 
і редостения, викарно увеличенное противоположное легкое и 
рыхлая жировая клетчатка.

Первое сообщение об агенезии легкого принадлежит 
<> В. M orgagni (1762). Большинство наблюдений относится к 
новорожденным и детям и описывается в виде казуистики. 06 -  
iiU’t* число сообщений об агенезии (аплазии) легкого в 70-х го- 
|ах не превышало двухсот [Пипия В. И. и др., 1971], но к на

стоящему времени, по-видимому, увеличилось.
Двусторонняя агенезия легких, естественно, несовместима с 

жизнью. Ее в качестве случайных находок обнаруживают у 
мертворожденных. Врожденное отсутствие одного легкого неред
ко сочетается с пороками других органов и систем: сердца, 
сосудов, скелета, кишечника, диафрагмы и т. д. [Воронов А. А. 
и др., 1987, и др.]. По данным литературы, агенезия левого 
и і кого наблюдается несколько чаще, чем правого. Это обстоя

тельство отчасти можно связать с тем, что агенезия правого 
Цггкого чаще сочетается с аномалиями других органов. Такие 
и ти рождаются нежизнеспособными или погибают в первые не

дели и месяцы жизни.
Во многих случаях агенезия легкого как у детей, так и у 

и іросльїх не имеет выраженных к л и н и ч е с к и х  п р о я в л е -  
и и й. Так, у 2 из наблюдавшихся нами больных она была 
выявлена случайно при профилактическом рентгенологическом 
исследовании. Это объясняется викарной гипертрофией единст- 
|»| иного легкого, постепенно развивающейся с первых дней жиз- 
ми. В относительно редких случаях сразу после рождения раз
бивается ДН, которая либо приводит к летальному исходу, 
шбо постепенно компенсируется. У многих больных отмечаются 

( иижение толерантности к нагрузкам, одышка при быстрой 
чодьбе и беге, а также периодический кашель со скудной мок
ротой, связанный со скоплением бронхиального секрета в культе 
і іавного бронха при аплазии легкого и развитием в ней хрони
ческого воспалительного процесса [Стручков В. И. и др., 1969]. 
При осмотре больного обращают на себя внимание некоторое



уменьшение объема соответствующей половины грудной клетки,! 
отставание ее при дыхании, сужение межреберных промежутков. 
При перкуссии отсутствует притупление в области обычного 
расположения сердца и выявляется резкое смещение последне
го латерально, в подмышечную область, где определяется верху
шечный толчок. Аускультативно в большинстве случаев удается 
прослушать везикулярное дыхание на поверхности грудной клет
ки соответственно отсутствующему легкому, что может быть при
чиной ошибки при физикальной диагностике. Это объясняется 
увеличением объема имеющегося легкого и пролабированнем 
его на противоположную сторону.

Рентгенологически отмечается резкое смещение средостении 
в сторону аномалии, причем затененной оказывается лини, 
нижняя часть гемиторакса, тогда как в верхней обнаруживается 
прозрачная легочная ткань за счет пролабирования единствен 
ного легкого через верхний отдел переднего средостения. Это 
может создавать ложное впечатление не об отсутствии, а об 
уменьшении в размерах одного из легких, которое часто встре
чается при ателектазе или фиброзе нижней доли. Диагноз легко 
уточнить при томографическом исследовании, которое позволяеі 
выявить отсутствие или культю одного из главных бронхов. 
При бронхографии это подтверждается с абсолютной достовер 
ностью, причем хорошо видно, что легочная ткань на стороне 
агенезии или аплазии аэрируется бронхами единственного легко 
го. При ангиопульмонографии обнаруживается отсутствие соот
ветствующей ветви легочной артерии. Бронхоскопически выявли 
ется смещение трахеи в сторону агенезии, а такж е полное от
сутствие или слепое окончание одного из главных бронхов. 
В последнем случае в слепо заканчивающемся главном бронхе 
можно видеть скопление слизисто-гнойного секрета и слабовы 
раженные признаки воспаления слизистой оболочки.

Агенезия и аплазия легкого относятся к аномалиям, н е 
п о д л е ж а щ и м  о п е р а т и в н о м у  л е ч е н и ю ,  и, как уже 
упоминалось, у большинства больных хорошо компенсируются. 
В то же время лица с единственным легким представляют 
собой группу риска в отношении ряда легочных заболеваний, 
а их функциональные возможности представляются ограничен
ными. Ранняя диагностика порока развития способствует осу
ществлению ряда профилактических мер, рациональному трудо
устройству, правильному проведению трудовой экспертизы, 
В. И. Стручков и соавт. (1969) полагали, что по состоянию 
здоровья лица с агенезией легкого должны приравниваться 
к больным, перенесшим пневмоиэктомию, и считаться ограни
ченно трудоспособными.

Агенезия и аплазия доли легкого — такж е редко встречаю
щаяся аномалия. Агенезия доли, т. е. полное врожденное ее 
отсутствие, как правило, не имеет клинического значения, по
скольку соответствующий гемиторакс оказывается заполненным 
увеличенной в размерах нормально развитой долей (долями),



?>ункционально мало отличающейся от нормального легкого. 
Ірн аплазии доли развивается лишь слепо оканчивающийся до

левой бронх, иногда имеющий продолжение в виде двух — трех 
ризветвлений в отсутствие паренхимы легкого. В этом случае, 
фтбенно при аплазии нижней доли, в культе недоразвитого 
бронха может скапливаться бронхиальный секрет и развиваться 
иронический воспалительный процесс, по клиническим проявле
ниям напоминающий бронхоэктазии (кашель с выделением сли- 
шсто-гнойной мокроты, особенно по утрам, усиливающийся в 
определенном положении). На обзорных рентгенограммах па- 
1'ология может не определяться. Иногда средостение умеренно 
вмещается в сторону отсутствующей доли (долей). Диагноз 
.•н і ко устанавливается при бронхографии, выявляющей слепо 
оканчивающийся бронх (бронхи) отсутствующей доли, а также 
при бронхоскопии. Иногда клинические проявления связаны с 
илюлогическим недоразвитием (гипоплазией) остальной части 
легкого (см. ниже). В таких случаях могут возникать показания 
к оперативному лечению, заключающемуся в удалении либо сле
по заканчивающихся бронхов (при аплазии), либо всего легкого 
(при гипоплазии смежных долей).

Простая гипоплазия легкого

Так называемая простая гипоплазия легкого представляет 
собой редко встречающуюся врожденную аномалию, в основе 
которой лежит относительно равномерное недоразвитие органа 
г отчетливой редукцией бронхиального дерева (до 10— 14 гене- 
р.щий вместо 18—24 в норме) в отсутствие выраженных кис- 
1‘>модобных расширений бронхов [Delarue J. et al., 1959]. По 
мнению И. К. Есиповой (1975), существенную роль в морфоге
незе порока играет и недоразвитие респираторного отдела ле- 
I очной ткани, обусловливающее общее уменьшение размеров 
легкого. Простая гипоплазия относится к малоизученным поро- 
к.ім развития. Одни клиницисты описывают ее как казуистику 

I оровенко Г. Г. и др., 1979; Юдина Л. В., 1980], а другие
І рмолаев В. Р., 1976] вообще сомневаются в ее существова

нии, считая причиной обнаруживаемых морфологических изме
нений острые инфекционные процессы, перенесенные в раннем 
(етстве.

При исследовании легких, удаленных у больных с простой
і ппоплазией, отмечается значительное уменьшение органа в 
'•оъеме. Спаечный процесс в плевральной полости в большинстве 
случаев не выражен, что может свидетельствовать об отсутствии 
и анамнезе тяжелого острого инфекционного процесса. Легочная 
гкннь представляется маловоздушной, отмечаются уменьшенное 
число генераций бронхов и гипоплазии респираторного отдела 
н екого. При гистологическом исследовании выявляются анома
лии в строении бронхиальных стенок: диспропорция в соотноше
нии тканевых элементов в сочетании с утолщением или, напро



тив, с истончением стенок, уродливая форма хрящевых пласти
нок, перемычки в просвете бронхов и т. д. Иногда отмечаю тся 
небольшие кистоподобные расширения отдельных бронхов И МИК 
рокистозные участки, представляющие собой мелкие трубчатім 
структуры, окруженные рыхлой соединительной тканью. Они бы 
вают выстланы призматическим эпителием, иод которым в сое 
динительной ткани обнаруживаются пучки гладкой мускулатури 
В целом эти структуры напоминают беспорядочно расположен 
ные мелкие бронхи и бронхиолы. Местами между ними ветре 
чаются альвеолы, причем удается найти сообщения п о сл ед и т  
с аномально развитыми бронхами. Иногда выявляются выр.ч 
женные в различной степени признаки воспаления и небоДЬ 
шие бронхоэктазии. В целом полостные образования представ 
ляются мелкими и занимают лишь незначительную часть о р т  
на [Бобков А. Г., 1974; Леваш ев Ю. Н., 1976; Путов Н. В. и др., 
1983].

Иногда простая гипоплазия легкого протекает бессимптомно, 
однако в большинстве случаев в недоразвитом легком возникаеі 
хронический инфекционный процесс.

По данным ВНИИ пульмонологии М инздрава СССР, где 
наблюдались 17 больных с простой гипоплазией легкого, послед 
няя примерно одинаково часто встречается у мужчин и у женщин, 
причем существенной разницы в частоте поражения правого и 
левого легкого также не отмечается.

Больные чаще всего жалуются на кашель с мокротой, перио
дическое повышение температуры до субфебрильных цифр, не
домогание, умеренную одышку при физических нагрузках, иногда 
кровохарканье. Ж алобы отсутствовали примерно у четверти 
больных. Многие больные связывают начало клинических прояв
лений с респираторной инфекцией или пневмонией. Нередко 
простая гипоплазия сочетается с внелегочными пороками разви
тия (декстрокардия, расщепление грудины, врожденная паховая 
грыжа, синдактилия), а такж е с другими проявлениями врож
денной патологии легких (агенезия одной из долей, аномалии 
междолевых щелей и ветвления бронхов, аномальное впадение 
легочных вен и т. д .).

При осмотре нередко отмечается уменьшение объема соот
ветствующей половины грудной клетки и отставание ее при 
дыхании. Физикальная симптоматика скудна. Иногда перкуторно 
удается обнаружить смещение сердечной тупости в сторону пора
жения, а аускультативно — ослабление дыхания и различного 
характера хрипы в зоне недоразвитого легкого. Рентгенологиче
ски обнаруживаются уменьшение соответствующего легочного 
поля, смещение органов средостения в сторону поражения, вы
сокое стояние купола диафрагмы (рис. 4.1). Лиш ь у некоторых 
больных отмечается слабовыраженный ячеистый рисунок. Иногда 
легочный рисунок на стороне недоразвитого легкого обеднен 
за счет гипоплазии легочных сосудов. Бронхографически выяв
ляются уменьшение числа бронхиальных .разветвлений, истонче-



І*нс. 4.1. Р е н т ге н о г р а м м а  гр у дн о й  кл етк и  при п р о сто й  г и п о п л а зи и  п р а в о - 
m  л егк о го .

пне бронхиальных ветвей, их деформация, иногда цилиндриче
ские бронхоэктазии.

При бронхоскопии видна нормальная или слегка воспаленная 
•низистая оболочка бронхов, слизистый или слизисто-гнойный 
секрет в них. Трахея смещена в сторону поражения, просветы 
їлавного, долевых и сегментарных бронхов в большинстве слу
чаев сужены, устья последних часто расположены аномально. 
И ряде случаев необычное ветвление бронхиального дерева от
мечается и в практически здоровом легком.

На основании бронхографической картины различают два ва
рианта простой гипоплазии. При первом из них контрастируют- 
еи лишь бронхи 3—6-го порядка, причем бронхограмма имеет 
иид обрубленного или обгоревшего дерева (рис. 4.2, а) При 
т о р о м  варианте от главного или долевых бронхов отходят весь
ма тонкие веточки, по калибру соответствующие бронхам 8— 
10-го порядка (рис. 4 .2 ,6 ) .

На ангиопульмонограммах, как правило, обнаруживаются 
равномерно суженные сосуды недоразвитого легкого, резко 
смещенный в больную сторону ствол легочной артерии, а также
• осуды второго легкого, перемещенные в сторону поражения в 
результате наличия легочной грыжи. Нередко артерии гипопла- 
мірованного легкого вообще не удается контрастировать 
(рис. 4.3). Обращают на себя внимание, как правило, компен
саторное расширение и извитость бронхиальных артерий, кото
рые, по всей вероятности, в основном обеспечивают трофику



Рис. 4.2. Бронхограмма при простой гипоплазии легкого.
а симптом «обгорелого дерева»  при аномалии правого  легкого;  б — истончение мелких 
бронхиальных ветвей при аном алии  левого  легкого.

недоразвитого легкого у многих больных. Это в какой-то мере 
сближает простую гипоплазию легкого с так называемой сек
вестрацией (см. ниже), при которой часть аномально развитой 
легочной ткани получает автономное питание за  счет артерий 
большого круга кровообращения.

При функциональном исследовании показатели вентиляции 
у части больных оказываются нормальными за счет гипертро
фии противоположного легкого. У остальных отмечаются уме
ренные, реже значительно выраженные нарушения, по преиму
ществу обструктивные, что, по всей вероятности, связано с 
гипоплазией бронхиального дерева, в том числе и на «здоровой» 
стороне, а также с экспираторным коллапсом. DL, как правило, 
не нарушена. Вентиляционная и газо.обменная функции недораз
витого легкого обычно незначительны.

Л е ч е н и е  простой гипоплазии легкого может быть только 
хирургическим. Показанием к вмешательству является хрони
ческий инфекционно-воспалительный процесс, развившийся в не
полноценном легком. Принимая во внимание ничтожное функ
циональное значение гипоплазированного легкого, некоторые



Мис. 4.3. Ангиопуль- 
Иішограмма при 
простой гипоплазии 
Правого легкого. 
< іосудьі пораженно- 
|п легкого контра- 
і і  кровать не уда-
ЛОГЬ.

авторы считают целесообразным его удаление у детей с целью 
предупреждения развития инфекции [Левашев Ю. Н., 1978; 
Рошаль Л. М., 1975; Baquena R. et al., 1985]. Считается, что 
если простая гипоплазия не дает клинических проявлений до 
20—25 лет, то и в дальнейшем велика вероятность бессимптом
ного лечения. При простой гипоплазии, осложненной инфекцион
ным процессом, операция чаще всего состоит в удалении недо
развитого легкого. При гипоплазии доли (или долей) осуществ
ляют лобэктомию (билобэктомию). Из 17 больных с простой ги
поплазией легкого, наблюдавшихся во ВНИИ пульмонологии 
Минздрава СССР, были оперированы 11: у 8 произведена пнев- 
монэктомия, у 2 — удаление верхней доли, у одного — удаление 
нижней доли и язычковых сегментов.

Кистозная гипоплазия легкого

Кистозная гипоплазия является наиболее частой и имеющей 
наибольшее практическое значение врожденной аномалией лег
кого или его части, характеризующейся антенатальным недораз- 
питием как респираторного отдела, так и стенок воздухоносных 
путей с формированием множественных кистоподобных расши
рений на различных уровнях бронхиального дерева.

В литературе можно найти до 50 различных терминов, обозна
чающих по существу одно и то же патологическое состояние — 
врожденные кистозные изменения в легком. Наиболее часто ис



пользуются такие наименования, как кистозная гипоплазия, 
поликистоз, сотовое, или ячеистое, легкое, множественные 
воздушные кисты легких, кистозная болезнь легкого, врожден
ные кистозные бронхоэктазии, врожденная поликистозная бо
лезнь, кистовидное легкое, кистозная дисплазия легкого, врож 
денный аденоматозный порок развития и т. д.

Впервые недоразвитое легкое описано в работах G. В. M orgagn i (1762) 
и J. F. Meckel (1812). Авторы этих и последующих сообщений основывались 
исключительно на данных патологоанатомических исследований [Тихоми 
ров М. А., 1894; Миллер Н. Ф., 1894, к д р .). В ряде случаев изменения, харак 
терные для гипоплазии легкого, вы являлись у новорожденных или у детей » 
первые недели жизни, что заставляло  предположить антенатальную  природу 
патологии [Миллер Н. Ф., 1894, и д р .]. Хотя, судя по описаниям, в большинстве 
наблюдений речь шла именно об обнаружении в недоразвитом легком множе 
ствеиных тонкостенных кист, эта особенность аномалии, как правило, не назы 
валась в качестве определяющей.

В связи с развитием торакальной хирургии в 40— 50-х годах 
XX века гипоплазия легкого стала объектом пристального вни
мания клиницистов. В 1959 г. J. Delarue и соавт. предложили 
различать две основные формы гипоплазии легкого — простую 
и кистозную. Характеристика первой, более редкой, приведена 
выше. При кистозной гипоплазии наряду с уменьшением объе
ма легкого обнаруживались недоразвитые кистозные расшире
ния бронхов и легочных сосудов. В 50—60-х годах широкое 
распространение получил термин «поликистоз», под которым по
нимали множественные антенатальные кистовидные расширения 
бронхов, сопровождающиеся недоразвитием и легочной паренхи
мы [Брайцев В. Р., 1966; Christoforidis A. J. et al., 1964, и др.].

Некоторые авторы, основываясь на представлениях о нарушении эмбрио
генеза бронхолегочной ткани, разработанны х Y. M onaldi (1959), предложили 
формирование кист на уровне крупных бронхов назы вать кистозной гипопла
зией, а на уровне периферических бронхов поликистозом легких [Иоффе Л . Ц., 
1976; B eltram i V. et al., 1972, и др .]. И. К. Есипова (1975), Г. Л . Феофилов 
(J976), М. Е. Avery (1968), напротив, различали понятия «сотовое» легкое 
для обозначения образования кист из мелких бронхов и бронхиол и «поли
кистоз» — для формирования врожденных кист за  счет более крупных бронхиаль
ных ветвей, располагаю щ ихся непосредственно дистальнее субсегментарных. 
Наконец, М. Schonfelder и Н. W olff (1974) считали эти термины синонимами, 
полагая, что соответствующ ая аномалия формируется в ранних стадиях эмбрио
генеза из проксимальных генераций бронхов. Порок, возникающий в более 
поздниях стадиях развития из мелких бронхов и альвеол, они называли кистоз
ной альвеолярной дисплазией.

Терминологическая путаница усугублялась также тем, что 
еще в 1940 г. К. V. Chin и М. V. T ang  описали так называемый 
аденоматозный порок развития легкого, который они считали 
разновидностью гамартом. Как характерная его черта было отме
чено избыточное разрастание терминальных бронхиол, ведущее 
к образованию кистоподобных полостей при недоразвитии рес
пираторного отдела легочной ткани. Это заболевание ряд авто
ров также отождествляли с кистозной гипоплазией и описывали 
как врожденную кистозную болезнь легкого [Holder Th., Chris
ty М.., 1964; Avery М. Е., 1968, и др.]. Однако А. С. Mehta



и соавт. (1983), J. Wesley и соавт. (1987) полагали, что имеется 
достаточно признаков, позволяющих отличить аденоматозный по
рок развития легкого от кистозной гипоплазии, считая эти ано
малии разными вариантами дисплазии мелких бронхов и брон
хиол. Н. Voigt (1970) предложил различать врожденную кистоз
ную болезнь, являющуюся пороком развития легочной паренхи
мы, и врожденные бронхоэктазы, представляющие собой порок 
развития бронхиального дерева.

Последующие бронхографические и патоморфологические 
^следования показали, что классифицировать врожденные кис
тозные изменения в легком по признаку формирования их на 
различных уровнях бронхиального дерева не представляется 
но.шожным, поскольку у большинства больных они бывают гете
рогенными, т. е. образуются из различных генераций бронхов. 
*)го дало основание А. Н. Кабанову и соавт. (1976), М. И. П е
рельману (1976), Н. В. Путову и Ю. Н. Леваш еву (1976) и др. 
объединить рассматриваемую аномалию развития единым терми
ном «кистозная гипоплазия легкого», наиболее удачно отра
жающим сущность врожденных кистозных изменений в легочной 
гкани.

До недавнего времени существовало много терминологиче-
11 их и дифференциально-диагностических неясностей в разгра
ничении кистозной гипоплазии легких и бронхоэктатической бо-
• ігзни, как известно, являющейся постнатальным заболеванием.

F. S au erb ru ch  (1927) ошибочно полагал, что практически все бронхоэкта- 
»ии представляют собой антенатальный порок развития бронхиального дере
мо В какой-то мере опираясь на его авторитет, А. Е. Прозоров (1943) пред- 
южил назы вать врожденными множественными кистами или кистозной бо 
мг»нью легкого лиш ь неосложненные формы врожденных кистозных измене
ний, а осложненные инфекционным процессом считать бронхоэктатической 
Полезные.

В дальнейш ем широко использовался термин «врожденные бронхоэктазии» 
Р 'ы ж ков Е. В., 1964; М аксимов А. П., 1968; Н абйуллина М7 К., 1970; D ichter S. 
11 al., 1969, и д р .]. внесший немалую путаницу в представления о кистозной 
нпю плазии легких и вызвавш ий полемику, касаю щ ую ся возможностей диффе
ренциальной диагностики антенатальных и постнатальных расширений бронхов. 
Длже такие авторитетные хирурги, как П. А. Куприянов и А. П. Колесов (1955), 
И Р. Ермолаев (1965), высказывали сомнение в самом существовании кистозной 
нпюплазии легкого как пренатально сформированной аномалии. Они основы 
«иідись на том, что у некоторых больных трудно различимые но клинической и 
бронхографической картине кистозные изменения бронхов возникали постна- 
їіільно, в частности после перенесения в раннем детском возрасте лобарных 
пневмоний, а такж е после операций по поводу обычной бронхоэктатической 
Оплезни в оставленной, но не расправивш ейся доле легкого, в которой при 
ЮОперационной бронхографии бронхи имели вид неизмененных. Интерпретацию 
расширений бронхов в детском возрасте в ещ е большей степени затрудняли 
п р е д с т а в л е н и я  В. И. Стручкова и соавт. (1969) о том, что у части больных 
ЛронхоэКтазии, названные этими авторами дизонтогенетическими, развиваю тся 
ниггнатально, но в результате гипотетической врожденной неполноценности 
< т ю к  бронхов.

Тщательный анализ всех этих противоречивых взглядов, а
■ акже детальные клинико-морфологические и генетические иссле
дования, проведенные в последующие годы [Бобков А. Г., Лева-



шев Ю. Н., 1974, 1976; Есипова И. К., 1975; Леваш ев Ю. И 
и др., 1983], все же позволяют считать кистозную гипоплазии* 
легкого достаточно очерченной нозологической формой, врожден 
ный (антенатальный) характер которой, как правило, удается 
предположить на основании клинической и рентгенологической 
картины и верифицировать с помощью патоморфологическою 
исследования препарата, удаленного во время операции. Cooi 
ветствующие аргументы и критерии представлены ниже.

Убедительным доказательством врожденного происхождения 
кистозных изменений в легочной ткани является обнаружение 
соответствующих изменений у мертворожденных плодов и детей, 
умерших в ранние сроки после рождения.

В ряде исследований делались попытки определить частоту 
кистозной гипоплазии легких по результатам вскрытий новорож
денных. При оценке этих данных следует принимать во внима
ние, что приводимые цифры отнюдь не соответствуют частоте 
гипоплазии у детей, переживших период новорожденности, и 
взрослых, поскольку односторонняя гипоплазия легкого пред 
ставляет собой аномалию, вполне совместимую с жизнью, 
вскрытие проводилось в основном в тех случаях, когда эта 
врожденная патология сочеталась с другими, не совместимыми 
с жизнью уродствами или случайно выявлялась у новорожден 
ных, умерших по другим причинам.

И. И. Платов (1970), проанализировав результаты 1628 вскрытий мертво 
рожденных плодов и новорожденных, выявил кистозную гипоплазию в 16 случаях 
(около 1 % ) , причем в большинстве наблюдений недоразвитие легкого сочета
лось с другими тяжелыми пороками развития. Н. С. Соколова (1976) изучила 
данные вскрытий 576 мертворожденных и умерших в родильном доме. Пороки 
развития легких были обнаружены в 37 случаях (6,4 % ), в том числе кистозная 
гипоплазия — в 20 (3 ,5 % ) . Порок развития легкого такж е часто сочетался 
с другими, более серьезными аномалиями, явивш имися причиной смерти. Как 
указы вает Ю. Н. Л еваш ев (1978). частота кистоподобиых изменений бронхо
легочной ткани у умерших новорожденных и мертворожденных плодов состав 
ляет, по материалам Л енинградского научно-исследовательского института 
акуш ерства и гинекологии им. Отта, 0,11 % на 8092 вскрытия.

Тот факт, что как у детей, так и у взрослых кистозная гипо
плазия легкого с частотой до 30 % сочетается с внелегочными 
аномалиями развития [Сазонов А. М. и др., 1981; Атама
нов Ю. А., 1985; Левчева В., 1986], является дополнительным 
аргументом в пользу врожденного генеза рассматриваемого з а 
болевания.

Некоторые данные о врожденном генезе кистозных изменений 
легких были получены при генетическом анализе у больных, 
наблюдавшихся во ВНИИ пульмонологии Минздрава СССР 
[Левашев Ю. Н. и др., 1983]. Так, среди родственников пробан- 

дов значительно чаще, чем в остальной популяции, встречались 
как врожденные аномалии различных органов, так и приобретен
ные заболевания легких. Кроме того, у больных с кистозной 
гипоплазией приблизительно в 10 раз чаще, чем у больных при
обретенными нагноительными заболеваниями легких, наблюда-



лнсь гетерозиготные формы дефицита сії-ингибиторов протеаз. 
.-)гот генетический дефект особенно часто выявлялся при рас
пространенных и неблагоприятно текущих формах кистозной 
гипоплазии легких и стойко сохранялся после операции, состояв
шей в удалении недоразвитых отделов легкого. Все это свиде
тельствует о патогенетической связи кистозной гипоплазии лег
ких с наследственными факторами и косвенно подтверждает 
ее врожденную природу.

Как уже упоминалось, в объяснении морфогенеза кистозной 
гипоплазии легкого получила широкое распространение точка 
ірения V. Monaldi (1959), который полагал, что внутрилегоч- 
ные кистозные образования формируются из утолщенных кон
цов бронхопульмональных почек вследствие остановки их д ал ь 
нейшего развития. Эти взгляды получили дальнейшее развитие 
н исследованиях, проведенных И. К. Есиповой (1975). Она ука
пывала на существование дополнительного механизма, соот
ветственно которому при развитии легкого происходит выпаде
ние промежуточных генераций между крупными и мелкими брон
хами с трансформацией последних в кисты, сообщающиеся не
посредственно с крупными бронхами.

Согласно представлениям этих авторов, вследствие остановки 
развития бронхопульмональных почек периферические бронхи
альные ветви и респираторный отдел легкого должны полностью 
отсутствовать, что действительно имеет место у некоторых 
больных при крайнем варианте порока. Однако в большинстве 
случаев наблюдается несколько иная картина. Так, исследуя 
препараты легких, удаленных у больных кистозной гипоплазией, 
мы часто наблюдали разветвления кистозно-измененных бронхов, 
относящиеся к различным генерациям, а такж е чередование 
кистозно-измененных бронхов с бронхами, развитыми нормально 
и заканчивающимися респираторным отделом легочной ткани 
(рис. 4.4). Это в известной мере противоречит концепции V. Mo
naldi. поскольку свидетельствует о том, что рост и деление ано
мально развитых бронхиальных почек могут продолжаться, 
а также о мозаичности развития порока у многих больных, 
при которой часть бронхиальных ветвей имеет нормальное раз
витие и заканчивается респираторным отделом легочной ткани. 
Такая мозаичность патологических изменений в пораженной до
ле (сегментах) совершенно несвойственна приобретенным брон
хоэктазиям.

М о р ф о л о г и я  кистозной гипоплазии легких в общем до
статочно характерна. Чаще всего кистозные изменения наблю
даются в верхней доле правого легкого или же поражают все 
левое легкое. В некоторых из наших наблюдений кистозные из
менения ограничивались 1— 2 сегментами. Измененная доля или 
легкое, как правило, уменьшены и плотны на ощупь. В более 
редких случаях кортикальный слой легкого имеет мягкую кон
систенцию и представляет собой эмфизематозно измененную 
легочную ткань. Угольный пигмент на поверхности иедоразви-



тых отделов легкого практи 
чески не обнаруживается, 
тогда как в непораженных 
долях он выражен достаточ 
но, в особенности у взрос 
лых городских жителей 
Плевральные сращения над 
измененной частью легкого и 
большинстве случаев отсут 
ствуют или слабо выраже 
ны. На срезах на фоне места 
ми нормальной, местами без 
воздушной легочной ткани 
макроскопически видны мно 
жественные тонкостенные по
лости диаметром от 0,5 до
2 см, с гладкой беловатой 
внутренней поверхностью. 
Иногда полости тесно приле 
жат друг к другу, почти не 
оставляя места для легочной 
паренхимы и придавая срезу 
«сотовый» вид (рис. 4.5).

При гистологическом ис
следовании частично спав
шейся в процессе изготовле

ния препаратов гипоплазированной бронхолегочной ткани стенки 
кистозных образований выглядят фестончатыми, имеют извилис
тые контуры. При просмотре серий препаратов обнаруживаются и 
глубокие бухтообразные выросты, а также сообщения между кис
тами, указывающие на ветвление последних и принадлежность 
их к различным генерациям бронхиального дерева. Более крупные 
кисты обычно выстланы высоким призматическим эпителием, клет
ки которого образуют 1—3 ряда. Под эпителиальной выстилкой 
располагается слой рыхлой соединительной ткани, в котором мож
но различить фибробласты, коллагеновые и эластические волокна, 
а в некоторых случаях и гладкомышечные клетки. Стенка мелких 
полостей представляется более тонкой; выстилающий ее эпители
альный покров состоит из 1— 2 рядов клеток, иногда приближаю
щихся к кубическим. П одлеж ащ ая соединительная ткань нежная, 
состоит из тонких коллагеновых и аргирофильных волокон. Э ла
стические волокна обнаруживаются не во всех случаях и в малом 
количестве. Характерным признаком является отсутствие в стенках 
мелких и крупных кист хрящевых пластинок, обычно хорошо выра
женных в бронхах соответствующих генераций, в том числе 
и при приобретенных расширениях, связанных с бронхоэктати- 
ческой болезнью. Однако в неизмененных бронхах, нередко обна
руживаемых в участках кистозной гипоплазии, хрящевые пластин
ки выявляются отчетливо.



.»«. 4.5. Препа-
II «сотового» 
?1 кого.

Практически во всех случаях отмечается выраженное умень
шение объема респираторного отдела легочной ткани, которая 
охран яется  в виде тонких прослоек между кистовидно рас
ширенными бронхами и в субплевральном отделе легочной тка
ни Альвеолярные структуры в общем представляются мало- 
н імененньїми. Признаков выраженного ателектаза, пневмоскле
роза или хронического воспаления, которыми можно было бы 
объяснить уменьшение объема респираторного отдела легочной 
і к я ни, как правило, не наблюдается, что является дополнитель
ным свидетельством в пользу врожденного характера имею
щихся изменений.

В тех случаях, когда изменения, характерные для кистозной 
і илоплазии, занимают верхние отделы легких, в бронхах ни
жележащих отделов (средняя доля, базальные сегменты) не
рідко обнаруживаются изменения, характерные для вторичного 
иронического бронхита, а при длительном течении нагноитель- 
пого процесса во врожденных кистозных расширениях бронхов 
р.пвиваются типичные приобретенные бронхоэктазии, морфоло- 
іическая картина которых ничем не отличается от таковой при 
і пличной бронхоэктатической болезни. Эти вторичные изменения
V некоторых больных заставляют расширять объем оператив
ного вмешательства и. производить пневмонэктомию в случаях 
первичного поражения кистозной гипоплазией лишь верхней 
юли легкого.

Первые клинические признаки врожденной аномалии могут 
появляться как вскоре после рождения, так и в последующие 
годы жизни. Приблизительно у 10 % больных заболевание дол
гое время протекает бессимптомно [Левашев Ю. Н., 1978].

У большинства больных длительность анамнеза к моменту 
vстановления диагноза составляет 5— 10 лет, но, несмотря на 
t голь длительный анамнез, состояние больных остается отно- 
• ительно удовлетворительным. Начало заболевания больные или



их родители нередко связывают с пневмонией или другим 
острыми респираторными инфекциями, после которых ПОЛНО!' 
выздоровления не наступает и остаются симптомы хроническог 
легочного заболевания. У части больных начало заболевании 
представляется стертым, те или иные СИМПТОМЫ появляются и 
нарастают исподволь.

Больные жалуются на кашель, сухой или с выделением уме
ренного количества слизистой или слизисто-гнойной мокроты, 
количество которых увеличивается в периоды обострений, когда 
отмечаются такж е общее недомогание и температурная реак
ция, обычно субфебрильная. Обильная мокрота с неприятным 
запахом выделяется редко, преимущественно при обширном по
ражении, осложненном вторичными бронхоэктазами. Симптомы 
кистозной гипоплазии, особенно в период ранних ее проявлений, 
мало отличаются от симптомов других хронических заболева 
ний легких. Приблизительно у 2/з  больных заболевание вначп 
ле расценивается участковыми врачами как хроническая или з а 
тяж ная пневмония, а в остальных случаях как бронхоэктатиче- 
ская болезнь, хронический абсцесс легкого. Иногда возникает 
подозрение на туберкулез.

На проявления и клиническое течение кистозной гипопла
зии существенное влияние оказывает активность вторичной ин
фекции, развивающейся в кистозно-измененных бронхах. При
близительно у 1 /з  больных, имеющих клинические проявления, 
обострения бывают редкими (не чаще одного раза  в 2— 3 года), 
у остальных — ежегодно или даж е чаще. Со временем к ран
ним и наиболее часто встречающимся симптомам присоеди
няются другие, свидетельствующие о прогрессировании болезни 
и появлении признаков ДН. Одышка в ранние сроки наблю
дается лишь при распространенных двусторонних формах кис
тозной гипоплазии или же при длительном течении заболева
ния, сопровождающегося распространением хронического инфек
ционного процесса на первично непораженную легочную ткань. 
Она отмечается приблизительно у половины больных при зна
чительной физической нагрузке и исключительно редко в по
кое.

На относительно благоприятное течение кистозной гипопла
зии легких указывают многие авторы [Стручков В. И. и др., 
1976; Королев Б. А. и др., 1983; Baquena R. et al., 1985, и др .|.  
Однако при внимательном наблюдении за клиническим течением 
болезни, состоянием бронхиального дерева и Ф ВД во многих 
случаях выявляется иная картина. Так, по данным ВНИИ пуль
монологии Минздрава СССР, при длительном динамическом 
наблюдении постепенное прогрессирование клинических прояв 
лений отмечается не менее чем в г/з  случаев, тогда как суще
ственное улучшение под влиянием консервативного лечения на 
блюдается исключительно редко [Левашев Ю. Н., 1985; Ваг 
ke J. Е. et al., 1982; Wesley J. R. et al., 1987, и д р . ] .

В зависимости от тяжести и особенностей течения можно



р.пличать четыре формы кистозной гипоплазии: бессимптом
ную, легкую, средней тяжести и тяжелую.

Бессимптомные формы кистозной гипоплазии обычно выяв
ляются случайно при профилактической флюорографии или при 
рентгенологическом исследовании, осуществляемом по другому 
поводу. Правда, при детальном собирании анамнеза у так на
нимаемых бессимптомных больных иногда удается выявить бес
причинный кашель в осенне-зимний период, которому они не 
придают значения, а также умеренное снижение толерантности 
к физическим нагрузкам.

Легкое течение кистозной гипоплазии обычно  характеризу
ется поздним появлением жалоб и отделением в небольшом 
количестве (до 50 мл в сутки) слизистой или слизисто-гнойной 
мокроты. Обострения инфекционного процесса бывают редкими, 
нетяжелыми и непродолжительными, а ремиссии, напротив, 
іпительными и практически бессимптомными. Состояние боль
ных в течение многих лет остается стабильным.

У больных с кистозной гипоплазией средней тяжести суточ
ное количество мокроты может составлять от 50 до 150 мл. Обо
дрения отмечаются один раз в 6 — 12 мес, длятся несколько не- 
и ль, сопровождаются временной утратой трудоспособности. Как 
привило, отмечается одышка при физической нагрузке. В перио- 
u.i ремиссий сохраняется стертая симптоматика неспецифическо- 
|<) воспалительного процесса легких. Заболевание имеет склон
ность к постепенному прогрессированию.

Наконец, у больных с тяжелой формой кистозной гипопла- 
Н1И нагноительный процесс носит почти постоянный характер, 
ремиссии либо отсутствуют, либо менее продолжительны, чем 
"(юстрения. Количество мокроты, в особенности в периоды обо-
■ грения, увеличивается до 200 мл в сутки и более. Мокрота 
гнойная, иногда гнилостная, с неприятным запахом, связанным 
< присоединением анаэробной неклостридиальной микрофлоры. 
.V многих больных отмечается одышка при незначительных 
физических усилиях или даж е в покое.

В зависимости от присоединения вторичных изменений в р а 
нее здоровых участках легкого следует различать две группы 
больных. К первой относят тех, у которых, кроме кистозных 
образований, связанных с гипоплазией, других изменений в 
оронхах не выявляется (так называемые чистые формы), ко 
шорой — больных с выраженным деформирующим бронхитом 
или вторичными бронхоэктазиями в других сегментах легкого. 
К клинических проявлениях и течении заболевания у больных 
•тих групп имеются существенные различия. Так, бессимптом
ное течение кистозной гипоплазии наблюдается исключительно
V больных первой группы, в этой группе легкое течение на
блюдается приблизительно у каждого третьего больного, тогда 
кик во второй группе — у каждого десятого. Тяжелое и средней 
Тяжести течение заболевания, напротив, значительно чаще встре
чается у больных с вторичными изменениями в ранее здоровых



сегментах. Как уже упоминалось, наличие и выраженность ДН 
в значительной степени определяются вторичным поражением 
нижних отделов легких. Так, в первой группе Д Н  встречается 
менее чем у 1 /з больных, причем, как правило, I степени, значи 
тельно реже II степени, тогда как у больных с вторичными и.» 
менениями Д Н  наблюдается вдвое чаще, причем обычно дости 
гает II— III степени.

Объективные симптомы кистозной гипоплазии легких в болі, 
шинстве случаев малохарактерны. Так, преимущественно при тя 
желом течении болезни наблюдаются бледность или землисто 
желтоватый цвет лица, цианоз губ и слизистых оболочек, спи 
жение массы тела, характерные утолщения ногтевых ф а л а т  
с деформацией ногтей (симптом барабанных палочек, симптом 
часовых стекол). При гипоплазии всего легкого, развивающейся 
чаще слева, обнаруживаются уменьшение соответствующей по 
ловины грудной клетки и отставание ее при дыхательных экс
курсиях.

Физикальное исследование грудной клетки дает относитель
но мало опорных данных для диагноза. Так, в области кистоз 
ных изменений иногда отмечается притупление перкуторного зву 
ка, выслушивается жесткое, иногда бронхиальное или д аж е ам 
форическое дыхание. Хрипы различного калибра, как влажные, 
так и сухие, определяются главным образом в периоды обостре
ний. В случае присоединения вторичного нагноительного про
цесса в бронхах нижерасположенных долей физикальные дан 
ные при исследовании этих отделов аналогичны таковым при 
бронхоэктатической болезни.

Ведущую роль в диагностике играет рентгенологическое 
исследование [Картавова В. А., 1976; Розно А. И. и др., 1976; 
Левчева В., 1985, и др.]. Рентгенологические признаки кистоз
ной гипоплазии можно разделить на три группы: 1) свидетель
ствующие о существовании множественных полостных образова
ний в легких; 2 ) отражающие уменьшение органа или его части 
в объеме; 3) указывающие на наличие хронического воспали
тельного процесса в нижерасположенных участках бронхиально
го дерева.

К первой группе признаков относится наличие в области 
аномалии характерного ячеистого легочного рисунка, являю щ е
гося отражением множественных тонкостенных воздушных поло
стей. Однако практически аналогичная рентгенологическая кар
тина встречается такж е при приобретенных кистозных бронхо
эктазиях, некоторых формах буллезной эмфиземы легких, а так
же в терминальной стадии некоторых диссеминированных фиб- 
розирующих заболеваний легких, в частности при идиопатиче- 
ском фиброзирующем альвеолите. Наиболее часто ячеистый ри
сунок при кистозной гипоплазии наблюдается в области верхней 
доли правого легкого или же занимает все левое легкое.

Об уменьшении объема недоразвитой части легкого можно 
судить по смещению междолевой границы (в случае  долевой



нпюплазии) для средостения в сторону поражения, что более 
характерно для гипоплазии легкого, хотя может наблюдаться и 
при поражении доли. Эти рентгенологические симптомы также 
ш* имеют существенного дифференциально-диагностического зн а 
чения, поскольку часто наблюдаются при приобретенных па
тологических состояниях за счет ателектаза или фиброза.

Наконец, признаки третьей группы (пневмосклероз в зоне 
основного поражения или в соседних отделах легких, воспали
тельная инфильтрация в окружности кист, плевральные сра- 
щения, перибронхиальные и периваскулярные изменения) наблю- 
д лютея у относительно небольшой части наиболее тяжело боль
ших с длительно и неблагоприятно протекающим нагноигель- 
Ш.ІМ процессом и характерны скорее для приобретенной патоло- 
I ии, чем для кистозной гипоплазии легких.

По данным Ю. Н. Л еваш ева (1978), ячеистый рисунок отме
чается практически у всех больных кистозной гипоплазией 
жтких, тогда как признаки, свидетельствующие об уменьшении 
объема пораженной части легкого, встречаются лишь в ' / з  слу
чаев, а рентгенологические признаки перенесенного воспаления 
и пневмосклероза еще реже. Таким образом, на основании об- 
юрных рентгенограмм можно лишь заподозрить наличие кистоз
ной гипоплазии легкого, главным образом при наличии ячеисто- 
ю  легочного рисунка, разумеется, с учетом соответствующих 
клинических данных.

Томографическое исследование в ряде случаев позволяет 
получить более четкое представление о наличии в легком мно
жественных тонкостенных полостей, однако дифференциально- 
диагностическое значение этого метода такж е ограничено.

Д л я  уточнения диагноза  всем больным безусловно показана 
двусторонняя бронхография. Бронхографическая картина кис
тозной гипоплазии в общем весьма характерна. Крупные бронхи 
и зоне определенного по обзорным рентгенограммам ячеистого 
легочного рисунка вплоть до субсегментарных ветвей в боль
шинстве случаев имеют нормальный вид, но обычно несколько 
сближены. Дистальнее их в зоне поражения выявляются мно
жественные, наслаивающиеся одна на другую тонкостенные по
лости различного диаметра, частично или целиком заполненные 
контрастным веществом (рис. 4.6).

У каждого третьего больного кисты контрастируются нерав
номерно и не во всей области ячеистого легочного рисунка. По 
нсей вероятности, это связано или с обтурацией бронхов сли- 
шстым или слизисто-гнойным секретом, или с техническими 
ірудностями тугого заполнения кист, занимающих апикальные 
отделы верхних долей. По этой причине у некоторых больных 
с кистозной гипоплазией всего легкого кисты в нижних отде
лах приобретают шарообразную форму, тогда как в верхних до
лях обнаруживаются лишь четкообразные расширения бронхов. 
Однако при последующем изучении удаленного во время опера
ции легкого обнаруживаются идентичные кистозные изменения



Рис. 4.6. Бронхограмм.і
при кистозной гино 
плазии правого легко 
го. В дистальных отде
лах бронхиального де 
рева видны контрасти 
рованные кисты.

во всех его отделах. В отдельных случаях, при хорошем з а 
полнении всех полостей, бронхиальное дерево пораженного 
легкого напоминает украшенную шарами новогоднюю елку 
(Стручков В. И. и др., 1969; Фунлоэр И. С., 1975). При мозаич
ном поражении между кистозно-измененными бронхами встре
чаются нормальные бронхиальные ветви.

Приблизительно у четверти больных проксимальные бронхи 
гипоплазированной доли или легкого отличаются деформацией, 
поперечной исчерченностью, обрывами контрастного вещества, 
т. е. имеют признаки хронического воспаления. С такой же 
частотой в смежных, обычно нижележащих отделах легких (при 
долевой гипоплазии) обнаруживаются рентгенологические при
знаки деформирующего бронхита или же типичные приобретен
ные бронхоэктазии. Иногда при односторонней гипоплазии на 
противоположной стороне имеются вторичные бронхоэктазии или 
признаки деформирующего бронхита.

По мнению ряда авторов [Некласов Ю. Ф., 1975; Раб- 
кин И. X., 1977; Birtel Т. J. et al., 1975], определенное диагно
стическое значение имеет ангиопульмонография, поскольку при 
кистозной гипоплазии легочной ткани имеют место и гипопла
зия, а иногда и необычное ветвление легочной артерии, что 
позволяет дифференцировать врожденные изменения от приоб-



І‘ис. 4.7. Ангиограм- 
М<! правого легкого 
мри кистозной гипо
плазии верхней 
доли.

ретенных. К наиболее часто встречающимся ангиографическим 
признакам кистозной гипоплазии относится истончение ветвей 
легочной артерии, наблюдающееся почти у всех больных. Суб- 
сегментарные и лобулярные артерии бывают очень тонкими и 
имеют небольшое число ветвей. Они как бы огибают воздушные 
полости, подчеркивая их контуры и напоминая паутину (рис. 4.7). 
Равномерное истончение легочных вен, обнаруживаемое в боль
шинстве случаев, такж е следует отнести к характерным призна
кам кистозной гипоплазии легких.

При бронхоскопии у больных с кистозной гипоплазией часто 
иыявляются повышенная дыхательная подвижность мембраноз
ной части бронхов и в большей или меньшей степени выражен- 
ный экспираторный коллапс, а также признаки катарального, 
реже гнойного, эндобронхита, наиболее значительные в зоне 
пораженной части легкого. Иногда в период ремиссии воспали
тельные изменения в бронхах практически отсутствуют.

Исследование Ф ВД такж е позволяет выявить ряд характер
ных признаков. Ж Е Л  и показатели бронхиальной проходимости



(ОФВи М ВЛ и их отношение к Ж Е Л ) оказываются, как пра 
вило, сниженными и притом в большей степени, чем при приобре
тенных бронхоэктазиях с аналогичным объемом поражении 
В наибольшей степени бронхиальная проходимость оказывается 
нарушенной при исследовании ее с помощью плетизмографии 
всего тела. По данным ВНИИ пульмонологии Минздрава СССР 
[Канаев Н. Н., Орлова А. Г., 1976; Орлова А. Г., 1977], величнім 
бронхиального сопротивления (Rw) превышала нормальную и 
3—4 раза и была в 1,5—2 раза больше, чем при бронхоэктазиях

Ряд  данных указывает на особенности бронхиальной обструк 
ции при кистозной гипоплазии. Так, д аж е  у больных с не 
большим объемом поражения и минимальными изменениями в 
бронхиальном дереве обструктивные нарушения были весьма 
значительными. Это дает основание предположить, что в основі1 
обструктивного синдрома при кистозной гипоплазии  лежит не 
полноценность развития всего бронхиального дерева, проявляю 
щаяся гипотонической дискинезией и ведущая к экспираторному 
коллапсу бронхов. Значение этого фактора подтверждено уже 
упоминавшимися бронхоскопическими, а такж е кинобронхогра- 
фическими исследованиями, проведенными во В Н И И пульмоно
логии Минздрава СССР [Шафировский Б. Б., 1975].

DL, напротив, нарушается при кистозной гипоплазии в мень
шей степени, чем у больных приобретенными хроническими на- 
гноительными заболеваниями легких (бронхоэктазии).

Д и ф ф е р е н ц и а л ь н у ю  д и а г н о с т и к у  кистозной 
гипоплазии легких следует в первую очередь проводить с при
обретенными мешотчатыми (кистовидными) бронхоэктазиями, 
хотя разграничение этих патологических состояний не всегда 
имеет практическое значение [Левашев Ю. Н., Лаврушин А. А., 
1980]. Некоторые данные по этому вопросу приведены выше, 
однако целесообразно изложить их в обобщенном виде. Так, 
случайное обнаружение бессимптомных кистозных изменений и 
легких при рентгенологическом исследовании практически всег
да свидетельствует о конгенитальном их происхождении.

В целом благоприятное течение инфекционно-нагноитель- 
ного процесса, длительные ремиссии и относительно доброка
чественно протекающие обострения при наличии выраженных 
полостных изменений в легком более характерны для кистозной 
гипоплазии, чем для хронического нагноительного процесса 
приобретенного характера, хотя, как уже упоминалось, у части 
больных с кистозной гипоплазией клинические проявления з а 
болевания могут быть достаточно тяжелыми.

Достоверная связь начала заболевания с той или иной кон
кретной причиной, например с рентгенологически верифициро
ванной массивной пневмонией детского возраста, туберкулезным 
процессом, аспирацией инородного тела и т. д., всегда свиде
тельствует в пользу приобретенного заболевания.

Множественные рентгенологически определяемые тонкостен
ные кистозные расширения бронхов, особенно при их локализа-



пин в верхних долях, чаще бывают проявлением кистозной 
і ииоплазии, хотя у некоторых больных могут иметь и приобре- 
п нный генез.

Существенными доводами в пользу кистозной гипоплазии лег
кого являются сочетание множественных кистозных изменений 
н легком с необычным ветвлением бронхиального дерева или  
Ьегочных сосудов, истончение последних, определяемое ангио- 
I рафичес.ки, а такж е наличие у больного врожденных аномалий 
других органов и систем.

Определенное дифференциально-диагностическое значение 
имеет наличие у больных с кистозной гипоплазией существен
ных обструктивных нарушений, не соответствующих выражен
ности и распространенности воспалительного процесса в брон
хиальном дереве.

Важным признаком кистозной гипоплазии, обнаруживаемым 
но время операции, является отсутствие или слабая выражен
ность плевральных сращений в области измененного отдела 
легкого, что исключает перенесенный в прошлом тяжелый инфек
ционный процесс в легочной ткани.

Однако ни один из упоминавшихся выше дифференциально- 
шагностических признаков не имеет абсолютного значения. 

Лишь их совокупная оценка позволяет судить об истинном ха
рактере процесса. Окончательная верификация диагноза во мно- 
I мх случаях возможна лишь после тщательного патоморфологи- 
мгского исследования легочной ткани, удаленной во время опе
рации.

Важными морфологическими признаками врожденного харак
тера заболевания являются тонкостенность кистозных расшире
ний бронхов, наличие их на различных генерациях бронхиаль
ного дерева, полное отсутствие хрящевых пластинок в стенках 
кистозных образований, мозаичность изменений, характеризую
щаяся наличием наряду с кистозно-измененными нормально 
развитых бронхиальных ветвей, отсутствие или слабая выражен
ность воспалительных и пневмосклеротических изменений в сохра
нившемся респираторном отделе легочной ткани.

Определенное значение имеет дифференциальная диагности
ка кистозной гипоплазии и так называемого сотового легкого, 
представляющего собой конечный этап развития некоторых дис
се м и н и р о в ан н ы х  процессов (пневмосклероз), поскольку и в тех, 
и в других случаях на рентгенограммах определяется ячеистая 
деформация легочного рисунка.

Д ля сотового легкого в отличие от кистозной гипоплазии 
характерны отсутствие клиники хронического нагноительного 
процесса в легких, неуклонное прогрессирование процесса с 
развитием тяжелой ДН, диффузность тяжистых и очаговых из
менений в легочной ткани с ячеистой деформацией легочного 
рисунка (в первую очередь в нижних отделах), отсутствие 
ячеистой деформации на рентгенограммах, выполненных до на
чала или в начале заболевания, выраженность рестриктивных



нарушений вентиляции в отсутствие или при слабой выражен 
ности обструктивных.

Множественные полостные образования в легком при буллез
ной эмфиземе обычно не дают на рентгенограммах отчетливо 
выраженного ячеистого рисунка и чаще всего проявляются 
повышением прозрачности легочной ткани в том или ином отделе 
легкого, ослаблением легочного рисунка. Лиш ь буллы очеш. 
больших размеров, каких никогда не достигают полости при 
кистозной гипоплазии, имеют едва заметный контур. Обычно 
буллезная эмфизема является следствием диффузной эмфиземы 
легких и сопровождается общим увеличением объема легких, 
низким стоянием диафрагмы и другими рентгенологическими и 
функциональными признаками, совершенно не характерными для 
гипоплазии (повышение ОЕЛ за счет увеличения 0 0 Л и т. д.).

Дифференциальная диагностика- кистозной гипоплазии и ту
беркулеза, а также хронического абсцесса легкого в большин
стве случаев не вызывает затруднений.

Основным показанием к о п е р а т и в н о м у  л е ч е н и ю  
кистозной гипоплазии легких является развивающийся в поло
стях хронический нагноительный процесс, который, как уже упо 
миналось, даж е при внешне доброкачественном клиническом те
чении все же приводит к постепенному прогрессированию забо
левания в результате вторичного поражения бронхиального 
дерева интактных участков легкого.

В отношении хирургического лечения бессимптомных форм 
локализованной кистозной гипоплазии в литературе нет единого 
мнения. Одни авторы считают такие формы неблагоприятным 
фоном, на котором рано или поздно должен возникнуть нагнои
тельный процесс, и рекомендуют профилактически оперировать 
больных в детском возрасте [Либов С. Л., 1975]. Другие, учи
тывая возможность длительного бессимптомного течения, воз
держиваются от операции [Pellegrini A. et ah, 1974], третьи 
оперируют лишь некоторых больных этой группы [Платов И. И., 
1971]. Наши наблюдения показали, что если у больных с кис
тозной гипоплазией инфекционный процесс в бронхах не возник 
в детском или юношеском возрасте, то в дальнейшем течение 
обычно также остается бессимптомным.

При четко локализованных односторонних формах кистоз
ной гипоплазии, осложненных хроническим нагноительным про
цессом, сомнений в показаниях к оперативному лечению, как 
правило, не возникает. Д а ж е  при наличии существенных огра
ничительных и обструктивных нарушений вентиляции операция 
удаления гипоплазированной доли или всего легкого дает в 
таких случаях вполне удовлетворительные результаты. Нередко 
наблюдающаяся у подобных больных легочная гипертензия, вы
раженная в большей или меньшей степени, во многих случаях 
зависит от диффузного бронхита, купирующегося после удале
ния основного очага инфекции, и не является противопоказа
нием к операции.



Значительно сложнее решить вопрос о показаниях к опера
ции в случаях двусторонних поражений, при рассеянном мо- 
1ЛИЧНОМ кистозном поражении бронхов обоих легких. При 
асимметричном поражении и удовлетворительной функции менее 
вовлеченного в процесс легкого иногда можно производить 
компромиссные вмешательства, осуществляя резекцию легкого 
или (чаще) пневмонэктомию на более пораженной стороне.
• )днако оперативное лечение становится невозможным при зн а
чительном поражении обоих легких кистозной гипоплазией или 
же вторичными бронхоэктазиями, а также при развитии тяже- 
юго вторичного обструктивного бронхита, что обычно  соответ

ствует тяжелому варианту течения заболевания. Таким боль
ным показаны длительное диспансерное наблюдение и консер- 
н.тгивное лечение, в том числе повторные эндобронхиальные 
•миации, рациональное трудоустройство или перевод на инва
лидность.

Как показал опыт ВНИИ пульмонологии М инздрава СССР, 
оперативное вмешательство дает хорошие результаты (практи
ческое выздоровление) примерно у /4 больных и удовлетвори
тельные (существенное улучшение) у остальных. Консерватив
ная терапия больных, не подлежащих хирургическому лечению 
из-за тяжести или распространенности процесса, позволяет до
литься стабилизации приблизительно в у 3 наблюдений, тогда 
к. і к в остальных случаях происходит постепенное ухудшение 
состояния, вплоть до летального исхода.

Трахеобронхомегалия

Трахеобронхомегалия (синдром Мунье-Куна, мегатрахея, тра- 
хеоцеле) представляет собой резко выраженное врожденное 
расширение трахеи и крупных бронхов (рис. 4.8).

Описание аномалии впервые приведено в сообщении P. M ounier-K uhn 
(I932), в результате чего она получила название синдрома (болезни) Мунье- 
Куна. Большинство исследователей связываю т формирование порока с врож ден
ной неполноценностью стенок трахеи и крупных бронхов. Представление о 
конгенитальной природе дефекта подтверждается нередко наблюдаемым соче- 
t /іпием трахеобронхомегалии с другими аномалиями, наследственно детерми
нированными нарушениями обмена веществ и, наконец, особенностями морфо
логической картины [М орозов Н. Н. и др., 1973; Agosti Е. et al., І974]. Вместе 
( тем нельзя исключить, что в ряде случаев расш ирение трахеи может возник
нуть постнатально, в том числе у взрослых, в результате длительного течения 
хронического бронхита или нагноительного процесса, сопровождаю щ ихся 
щ нтрофией и нарушением тонуса стенок трахеи и бронхов.

Трахеобронхомегалия сопровождается нарушением дренажно- 
очистительной функции и, как правило, ведет к развитию гной
ного трахеобронхита. В результате этого (по  всей вероятности, 
вторично) развиваются бронхоэктазии в дистальнее располо
женных бронхах, преимущественно нижних долей, и пневмоскле
роз.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а .  Первые проявления трахео-



;
бронхомегалии, как пра 
вило, относятся к раннему 
детскому возрасту и в 
этот период чаще всего 
трактуются как симптомы 
рецидивирующего бронхи
та или хронической пнев
монии. Чаще страдают 
мальчики. Развернутая 
картина заболевания про
является обычно в воз
расте 20—40 лет. Боль
ные жалуются на пос
тоянный мучительный к а 
шель, который отличается 
своеобразным тембром, 
напоминающим блеяние 
козы, и объясняется па
тологической податли
востью стенок трахеи, их 
смыканием и вибрацией 
при кашлевых усилиях. 
Обычно кашель сопро
вождается выделением 
обильной силизисто-гной- 

Рис. 4.8. Трахеобронхограмма при тра- н°й  или гнойной мокроты, 
хеобронхомегалии. Иногда возникает незна

чительное кровохарканье. 
У многих больных имеют место прогрессирующая одышка при 
физической нагрузке, боли в груди при глубоком вдохе. При физи- 
кальном исследовании выявляются хрипы, преимущественно в 
нижних отделах легких, иногда характерный вибрирующий звук 
в области трахеи при форсированном выдохе.

На обзорных рентгенограммах обычно определяется про
светление резко расширенной трахеи, просвет которой нередко 
превышает поперечник позвоночного столба, причем во фрон
тальной плоскости величина просветления значительно больше, 
чем в сагиттальной. На томограммах в задней проекции хорошо 
видны резко расширенные во фронтальной плоскости трахея, 
главные, иногда долевые, бронхи, имеющие фестончатые волнис
тые края. Эта же картина еще более четко выявляется при 
трахеобронхографии, которую лучше выполнять методом напыле
ния танталового порошка. В дистальных бронхах нижних долей 
нередко обнаруживаются вторичные бронхоэктазии или деформи
рующий бронхит. Визуально на экране рентгеновского монитора 
или с помощью кинобронхографии можно наблюдать резко 
выраженную дискинезию трахеи и крупных бронхов и спадение 
их стенок в сагиттальной плоскости при форсированном выдохе 
и кашле.



При трахеобронхоскопии обнаруживаются необычно широ
кий просвет трахеи и крупных бронхов, атрофия их слизистой 
оболочки, бухтообразные западения между хрящами, создаю
щие картину выраженной ребристости. Отмечаются гипотониче
ская дискинезия резко растянутой и истонченной мембранозной 
стенки трахеи и полное или почти полное спадение просвета 
последней в переднезаднем направлении во время кашля. В сег
ментарных бронхах преимущественно нижних отделов легких 
выявляется картина гнойного эндобронхита.

Заболевание протекает с периодическими обострениями и 
постепенно нарастающей ДН.

Лечение заключается в рациональном трудоустройстве, пре
дупреждении обострений бронхолегочной инфекции, купировании 
ее с помощью антибактериальных средств, ингаляционной те
рапии, бронхоскопических санаций. Описаны отдельные случаи 
хирургического лечения, заключающегося в укреплении мембра
нозной стенки трахеи и главных бронхов гетерогенной консер
вированной плеврой [Бабашев Б. С. и др., 1972] или костным 
аутотрансцлантатом по типу операции Ниссена [Путов Н. В. 
и др., 1981], однако эффективность таких вмешательств пред
ставляется сомнительной. Прогноз в целом неблагоприятен, хотя 
некоторые больные доживают до 50 лет и более старшего воз
раста.

Синдром Вильямса — Кемпбелла

Синдром Вильямса — Кемпбелла представляет собой порок 
развития, который характеризуется врожденной гипоплазией или 
аплазией хрящей сегментарных бронхов и их ветвей, обуслов
ливающей развитие своеобразных генерализованных бронхоэк
тазий.

Аномалия была впервые описана Н. Williams и P. Campbell (I960), ко
торые при бронхографическом исследовании выявили у 5 детей выраженное 
баллонообразное расш ирение всех бронхов от 2—3-го до 5— 8-го порядка в ф азе 
вдоха и спадение их в ф азе выдоха. На аутопсии у одного из больных было 
установлено, что причиной необычного колебания просвета бронхов является 
врожденное отсутствие бронхиальных хрящей. В дальнейш ем G. Pe trany i 
(1966), описав еще 3 наблюдения, показал возможность наличия и локали
зованных изменений такого рода, что создает предпосылки для хирургиче
ского лечения некоторых больных. При изучении препарата средней и нижней 
долей, удаленных у 13-летнего мальчика, автор установил, что в сегментарных 
бронхах отмечается гипоплазия бронхиальных хрящей, а в днстальнее распо
ложенных ветвях хрящи полностью отсутствуют, и имеет место выраженный 
перибронхнальный склероз. Н. J. D ietzsch и P. W underlich  (1969), распола
гавш ие 9 наблюдениями синдрома Вильямса — Кемпбелла, отметили у больных 
наличие выраж енного обструктивного синдрома, связанного с экспираторным 
коллапсом бронхов среднего калибра.

Нарушение механических свойств стенок бронхов обычно 
сопровождается выраженным ослаблением их дренажно-очисти
тельной функции, в результате чего развивается гнойный эн
добронхит, протекающий с периодическими обострениями. С го-



дами болезнь прогресси
рует, осложняясь эмфизе
мой легких, пневмосклеро
зом и легочно-сердеч
ной недостаточностью. 
Н. В. Токарев (1984), 
наблюдавший за 15 деть
ми с синдромом Вильям
са — Кемпбелла, отметил 
у них склонность к отста
ванию в физическом раз
витии.

Заболевание встреча
ется чаще у мужчин. 
Среди 15 больных, наблю
давшихся во ВНИИ пуль
монологии Минздрава 
СССР, было 10 мужчин 
и 5 женщин.

Первые к л и н и ч е с 
к и е  п р о я в л е н и я  
аномалии у части больных 
возникают в первые годы 
жизни, иногда в позднем 
детском, а в ряде случаев 
в юношеском или даж е  в 
зрелом возрасте. Больные 
чаще всего жалуются на 
кашель с выделением сли

зистой, реже гнойной, мокроты, в количестве от отдельных плевков 
по утрам до 200 мл в сутки. Весьма частой жалобой является 
экспираторная одышка, в ряде случаев беспокоющая больных 
даж е в покое, иногда приступообразно усиливающаяся, что дает 
основание для ошибочного диагноза бронхиальной астмы. У боль
шинства пациентов отмечаются боли в груди при глубоком вдохе. 
Редким симптомом заболевания является рецидивирующий спон
танный пневмоторакс.

Физикальные признаки аномалии в общем мало характерны. 
При аускультации у многих больных отмечаются жесткое ды 
хание, удлиненный свистящий выдох, разнокалиберные хрипы, 
преимущественно в нижних отделах легких. При рентгеноло
гическом исследовании у некоторых больных выявляются при
знаки эмфиземы, ослабление легочного рисунка, иногда ячеис
тый легочный рисунок и участки пневмосклероза, чередующиеся 
с участками эмфиземы. Диагноз уточняется при бронхографии, 
при которой выявляются чаще всего генерализованные бронхо
эктазии, имеющие веретенообразную («стручкообразную») фор
му (рис. 4.9), просвет которых резко изменяется в зависимости 
от фазы дыхательного цикла: во время вдоха просвет бронхов



увеличивается, иногда приобретая кистоподобный характер, во 
время выдоха они спадаются. Иногда изменения в бронхиаль
ном дереве могут носить локализованный характер, поражая 
одно из легких или одну-две доли легкого.

Бронхоскопически обычно выявляются катаральный эндо
бронхит и гипотоническая дискинезия бронхиальных стенок. 
При спирографии обнаруживаются нарушения вентиляции 
преимущественно обструктивного типа, что связано с экспира
торным коллапсом просвета бронхов, лишенных хрящевых 
пластинок, причем спирографические изменения, как правило, не 
купируются бронхолитическими средствами.

Заболевание следует дифференцировать от обструктивного 
бронхита, бронхиальной астмы, бронхоэктатической болезни.

При наиболее часто встречающемся распространенном пора
жении л е ч е н и е  может быть только консервативным, преиму
щественно симптоматическим. Показаны дыхательная гимнасти
ка, санаторно-курортное лечение, применение лекарственных 
средств, направленное на предупреждение инфекционного про
цесса. Необходимы ограничение физических нагрузок, рацио
нальное трудоустройство. При локализованных изменениях в 
бронхиальном дереве возможно оперативное лечение типа лоб- 
или билобэктомии.

Прогноз при генерализованных формах неблагоприятный', 
хотя некоторые больные доживают до зрелого и даж е пожилого 
возраста.

Врожденная долевая эмфизема

Врожденная долевая (лобарная, обструктивная, гипертро
фическая, гигантская) эмфизема представляет собой порок раз
вития, характеризующийся резким увеличением объема одной из 
долей легкого вследствие эмфизематозных изменений и вздутия
ее.

Порок был описан в качестве секционной находки еще в 
прошлом веке [Whithead, 1897], тогда как первые клиниче
ские наблюдения относятся к 70-м годам текущего столетия 
[Водолазов Ю. А., 1971; Пугачев А. Г., 1975]. Сборная статис
тика H.-F. Kienzle и М. Vorbach (1981) включает более 362 слу
чаев врожденной долевой эмфиземы, Ю. А. Водолазов (1971) 
наблюдал 23, a J. Binet и соавт. (1974) — 52 таких больных.

В соответствии с наиболее распространенной точкой зре
ния в основе рассматриваемой аномалии лежит неправильное 
развитие бронхов пораженной доли, в результате чего в послед
них формируется клапанный механизм типа «воздушной ловуш
ки», препятствующий нормальной вентиляции и способствующий 
увеличению объема легочной ткани вследствие нарастающего 
накопления в ней воздуха. Респираторный отдел доли при этом 
также отличается теми или иными морфологическими признака
ми аномального развития или же представляется только пере-



растянутым в результате повышения внутрилегочного давления. 
Во многих случаях на основании морфологических исследова
ний не представляется возможным установить причину резкого 
увеличения объема доли [Новокрещенов Л. Б. и др., 1987, и др.]. 
Различные авторы отмечали в пораженной доле легкого истон
чение бронхов, гипоплазию или деформацию бронхиальных хря
щей, аплазию или гипоплазию гладких мышц и гиперэластоз 
на различных уровнях бронхиального дерева, уменьшение числа 
генераций бронхов, расширение просветов альвеол, снижение 
количества капилляров и эластических волокон в межальвео- 
лярных перегородках, а такж е ряд других дизонтогенетических 
признаков [Водолазов Ю. А., 1971; F renkner В., Freyschuss U.,
1982]. Об антенатальном генезе долевой эмфиземы свидетель
ствует такж е сочетание ее с другими пороками развития'. Так, 
Е. Rupprecht и соавт. (1982) из 22 детей с лобарной эмфизе
мой у 7 диагностировали врожденный стеноз главных бронхов,- 
у 2 — стеноз трахеи, у 6 — различные аномалии грудной клетки, 
а такж е других органов и систем.

Увеличение объема эмфизематозной доли может происходить 
остро, сопровождаясь сдавлением функционирующей легочной 
ткани, смещением средостения в противоположную сторону, 
в результате чего возникают непосредственно угрожающие ж из
ни явления недостаточности дыхания и кровообращения. Не
редко происходят менее выраженные рецидивирующие вздутия 
доли и повторные обострения дыхательной недостаточности, 
в некоторых случаях провоцируемые респираторной вирусной 
инфекцией. Иногда же увеличение объема доли происходит 
медленно, незаметно для больного и проявляется уже в зрелом 
возрасте. В таком случае врожденная долевая эмфизема по 
морфологическим проявлениям и клиническому течению прибли
жается к односторонней эмфиземе типа синдрома Маклеода 
(см. ниже). Соответственно клиническому течению Ю. А. Водо
лазов (1971), А. Г. Пугачев (1975), D. Frey и соавт. (1981) 
и др. различают декомпенсированные, субкомпенсированные и 
компенсированные формы врожденной долевой эмфиземы.

При д е к о м п е н  с и р о в а  и н о й  ф о р м е  клинические 
проявления возникают уже в первые дни после рождения и 
быстро прогрессируют. Возникают резко выраженная одышка 
(до 80— 100 дыханий в минуту), цианоз, двигательное беспо
койство. На фоне кратковременных светлых промежутков на
блюдаются тяжелые приступы асфиксии, которые могут сопро
вождаться потерей сознания и судорогами. При осмотре отме
чается увеличение объема пораженной половины грудной клетки. 
Дыхание над ней резко ослаблено или отсутствует, перкутор- 
но определяются резко выраженный тимпанит, смещение сер
дечной тупости в противоположную сторону, а иногда полное ее 
исчезновение. При естественном течении больной с такой формой 
врожденной долевой эмфиземы погибает через несколько дней 
или недель.



При с у б к о м п е н с и р о в а н н о й  ф о р м е ,  которая мо
жет продолжаться много месяцев или даж е лет, наблюдаются 
относительно кратковременные приступы асфиксии, которые 
купируются, как правило, самостоятельно, причем периоды ре
миссии могут достигать нескольких недель или месяцев. Чаще 
всего обострения возникают в связи с различными инфекция
ми респираторного тракта. Постепенно у детей развиваются 
деформация грудной клетки и искривление позвоночника, в наи
большей степени выраженные при поражении доли правого лег
кого. Постепенно прогрессирует хроническая ДН , в результате 
чего и в период ремиссии появляется одышка при физических 
усилиях, снижается резистентность к нагрузкам. Летальный ис
ход может наступить во время очередного приступа асфиксии 
либо вследствие присоединившейся пневмонии непораженных от
делов легкого.

При к о м п е н с и р о в а н н о й  ф о р м е  острые эпизоды 
ДН отсутствуют. Заболевание в детском возрасте протекает 
бессимптомно или с признаками умеренно выраженной ’ Д Н  
(одышка при физических нагрузках) и физикальными признака
ми эмфиземы одного из легких. Выраженная Д Н  может развить
ся уже в молодом, а иногда и в зрелом возрасте. Известны 
случаи, когда долевую эмфизему обнаруживали случайно при 
патологоанатомическом исследовании лиц, умерших от других 
причин.

Рентгенологические признаки врожденной долевой эмфизе
мы достаточно типичны: увеличение объема и прозрачности 
одной из долей легких (чаще верхней доли слева), смещение 
органов средостения в противоположную сторону, признаки 
передней медиастинальной грыжи за счет перемещения пере- 
раздутой доли в сторону непораженного легкого, низкое стоя
ние и уплощение купола диафрагмы на стороне поражения. 
Некоторое диагностическое значение имеет бронхография, при 
которой обнаруживаются истончение бронхов пораженной доли, 
атипичное их ветвление, уменьшение числа генераций, деформа
ция и неполное контрастирование. При ангиопульмонографии 
выявляются редукция сосудистого русла пораженной доли, 
истончение артериальных ветвей, увеличение углов ветвления со
судов [Некласов Ю. Ф. и др., 1976].

Исследования легочной вентиляции осуществляются преиму
щественно у подростков и взрослых при компенсированной 
форме долевой эмфиземы или субкомпенсированной в фазе 
ремиссии. Характерными считаются снижение Ж Е Л , увеличение 
ООЛ, в той или иной степени выраженные обструктивные нару
шения. При радионуклидных исследованиях обнаруживается рез
кое уменьшение вентиляции и кровообращения в эмфизематоз- 
но измененной доле.

Врожденную долевую эмфизему, особенно в раннем детском 
возрасте, приходится дифференцировать от напряженной брон
хогенной кисты, напряженного спонтанного пневмоторакса,



инородного тела бронха, тяжело протекающей острой пневмо
нии, а также от некоторых других острых заболеваний и пато
логических состояний. Распознаванию помогают типичные рент
генологические признаки долевой эмфиземы, а при декомпенси- 
рованных формах и клинические данные.

Л е ч е н и е  врожденной долевой эмфиземы заключается, 
как правило, в оперативном удалении пораженной доли, кото
рое при декомпенсированной форме аномалии носит неотлож
ный характер.

Предоперационная подготовка в этих случаях должна зани
мать не более нескольких часов и состоять в кислородотерапии, 
внутривенном введении концентрированных растворов глюкозы 
с витаминами, стероидными гормонами и сердечными аналеп- 
тиками. При субкомпенсированной форме оперативное вмеша
тельство производят в период ремиссии, после ликвидации при
знаков острой респираторной инфекции. Показания к вмеша
тельству при компенсированной форме заболевания устанавли
вают после тщательной оценки наличия и выраженности рас
стройств вентиляции и ДН.

Синдром Маклеода

Синдром Маклеода (односторонняя легочная эмфизема, одно
стороннее легочное просветление, исчезающее легкое, сверхпроз- 
рачное или светлое легкое) представляет собой патологическое 
состояние, характеризующееся развитием прогрессирующей эм
физемы в одном из легких.

Впервые одностороннюю легочную эмфизему описали P. Sw yer и G. Jam es 
в 1953 г., однако патогенез подробно был представлен в работе M acleod (1954), 
в связи с чем патология названа его именем. Автор полагал, что причиной одно
сторонней эмфиземы является облитерирующнй односторонний бронхиолит, пере
несенный в раннем детстве. Вместе с тем в современной литературе преобладает 
точка зрения, в соответствии с которой односторонняя эмфизема имеет дизонто- 
генетический характер, т. е. является результатом аномалии развития одного из 
легких, причем важ ная роль отводится гипоплазии легочной артерии и мелких 
бронхов. В целом по морфологическим и клиническим проявлениям эмфизематоз
ное легкое при синдроме М аклеода напоминает хронически протекающую форму 
врожденной долевой эмфиземы, хотя происхождение обоих этих состояний не 
может считаться окончательно выясненным.

Морфологически обычно определяется резкое увеличение 
объема одного из легких. В одном из наших наблюдений эмфи
зематозное легкое занимало практически обе плевральные поло
сти, тогда как другое легкое практически не вентилировалось 
и находилось в состоянии почти полного коллапса [Путов Н. В. 
и др., І986]. При гистологическом исследовании выявляются 
панацинарная эмфизема с отдельными субплеврально располо
женными буллами, редукция легочных капилляров, расширение 
мелких бронхов и гипопластические изменения в их стенках. 
Ветви легочной артерии обычно узкие, тогда как бронхиальные 
артерии могут быть расширенными и извитыми. Хрящи крупных



и средних бронхов в наших наблюдениях оказались неизме
ненными.

Функциональные нарушения при синдроме Маклеода объяс
няются в первую очередь тем, что практически не функциони
рующее эмфизематозное легкое с резко сниженными эластиче
скими свойствами обусловливает смещение средостения в проти
воположную сторону и занимает большую часть объема грудной 
полости, а это приводит к выраженным нарушениям вентиляции 
нормально развитого легкого, обеспечивающего газообмен.

Т. В. Спичак и соавт. (1983), наблюдавшие 25 детей в воз
расте от 3 до 16 лет с синдромом Маклеода, почти у всех 
отметили нарушения как вентиляционной функции, так и крово
обращения.

К л и н и ч е с к и е  п р о я в л е н и я  заболевания могут быть 
выражены в различной степени. Из 7 наблюдавшихся нами 
больных трое не предъявляли жалоб, и заболевание у них было 
выявлено при профилактической флюорографии. Большинство же 
больных беспокоит одышка, появляющаяся еще в юношеском 
возрасте и постепенно прогрессирующая. В ряде случаев в анам
незе имеют место частые респираторные инфекции. При осмотре 
отмечается увеличение объема одной из половин грудной клетки, 
а иногда бочкообразная форма последней. Перкуторно выявля
ется, что средостение смещено в противоположную сторону, 
а верхушечный толчок иногда пальпируется в подмышечной 
области. Нижняя граница легкого на стороне поражения сдви
нута книзу, причем подвижность ее, как правило, ограничена. 
Перкуторный звук имеет коробочный оттенок. Аускультативно 
дыхание на стороне поражения резко ослаблено.

При рентгенологическом исследовании обнаруживаются рез
кое повышение прозрачности одного из легких («сверхпрозрачное 
легкое»), ослабление легочного рисунка, смещение тени средосте
ния в сторону другого легкого. Иногда на фоне ослабленного 
рисунка определяются зоны, полностью его лишенные (крупные 
буллы). Буллезные образования лучше всего идентифицируются 
с помощью компьютерной томографии (КТ). При бронхографии 
определяются признаки сужения бронхов эмфизематозного легко
го, а такж е деформирующего бронхита. Реже выявляются мозаич
но расположенные, нерезко выраженные цилиндрические бронхо
эктазии.

При ангиографическом исследовании ветви артерии поражен
ного легкого выглядят суженными, углы их расхождения увели
чены, капиллярная ф аза  отсутствует. На сцинтиграммах накоп
ления изотопа в пораженном легком почти не видно.

Исследование легочной вентиляции показывает характерную 
для эмфиземы перестройку ОЕЛ (ее увеличение, уменьшение 
Ж Е Л ) ,  а также снижение скоростных показателей и другие 
признаки бронхиальной обструкции. Иногда выявляется арте
риальная гипоксемия.

Оперативное лечение при синдроме Маклеода показано при



ДН, связанной с нарушением вентиляции нормально развитого 
легкого. Операция состоит в удалении эмфизематозного легкого, 
как правило, не выполняющего газообменной функции, но резко 
нарушающего вентиляцию полноценной легочной ткани. В связи 
с этим после операции Ф ВД обычно улучшается [Путов Н. В. 
и др., 1986].

ПОРОКИ,  С ВЯ З А Н Н Ы Е  С Н А Л И Ч И Е М  И З Б Ы Т О Ч Н Ы Х
Ф О Р М И Р О В А Н И Й

Добавочное легкое (доля)

Добавочное легкое представляет собой крайне редкий порок 
развития, при котором наряду с нормально сформированными 
легкими в эмбриональном периоде «отпочковалось» небольших 
размеров добавочное (третье) легкое. Бронх этого легкого отхо
дит от трахеи, а сосуды имеют связь с малым кругом крово
обращения. Этот порок не следует смешивать с добавочной 
долей правого легкого, отделенной непарной веной (см. ниже).

Впервые о клиническом значении добавочного легкого упо
мянуто в работе Н. В. Алтухова (1985). Обычно оно в миниатюре 
повторяет строение нормального, имеет междолевые щели, аэри
руется бронхом и в какой-то мере осуществляет газообмен. 
В тех случаях, когда аберрантный участок легочной ткани не 
разделен на доли и воздух в него попадает через бронхи, отхо
дящие от главных или долевых бронхов, его называют добавоч
ной долей легкого. Этот вариант встречается более часто. Чаще 
всего добавочное легкое клинически не проявляется и обнаружи
вается случайно, например во время торакальной операции, осу
ществляемой по поводу хронического легочного нагноения, или 
при бронхографии, проведенной по другому поводу, или при па
тологоанатомическом исследовании. У единичных больных в до
бавочном легком может возникнуть острое нагноение или тубер
кулезный процесс [Спасская П. А., 1975].

Если появляется к л и н и ч е с к а я  с и м п т о м а т и к а ,  т о  
она почти целиком связана с вторичным воспалительным про
цессом (пневмония, нагноение), возникшим в добавочном легком. 
Уточнить диагноз помогает бронхография, а в ряде случаев 
и ангиопульмонография, при которых выявляются бронхи и сосу
ды добавочного легкого, уточняется его топография.

Л е ч е н и е  оперативное: удаление добавочных легочных 
формаций с вторичными воспалительными изменениями в них.

Секвестрация легкого

Секвестрация легкого представляет собой порок развития, 
характеризующийся тем, что часть легочной ткани, обычно ано
мально развитой и представляющей собой кисту или группу 
кист, оказывается отделенной (секвестрированной) от нормальных



ннатомо-физиологических связей (бронхи, легочные артерии) 
и васкуляризуется артериями большого круга кровообращения, 
как правило, отходящими от аорты. Различают внутридолевую 
секвестрацию (киста или кисты легкого с аномальным крово
снабжением), кистозную гипоплазию с аортальным кровообра
щением, при которой аномально развитый участок располага
ется внутри функционирующей доли легкого, и внедолевую сек
вестрацию (добавочное легкое, или доля, с аномальным крово
снабжением) с формированием добавочного недоразвитого орга
на (киста или группа кист) вне нормально функционирующего 
легкого и васкуляризацией первого артерией или артериями 
большого круга.

Порок развития был впервые описам R okytansky и Rektorzick в 1861 г. 
и на протяжении длительного времени считался казуистикой. В начале развития 
легочной хирургии он был детально изучен Price (1946). В дальнейш ем было 
описано 540 наблюдений (Savic В. et al., 1979]. В период с 1980 по 1985 г. 
оперировано 230 лиц с секвестрацией легкого в возрасте 5— 45 лет [Слепуха М. М. 
и др., 1980; Путов Н. В., Л еваш ев Ю. Н., 19841. Частота секвестрации легкого 
среди хронических неспецифических заболеваний легких (X H 3J1), по данным 
различных авторов, варьирует от 0,8 до 2 % [Воронов С. В. и др., 1986].

При внутридолевой секвестрации изменения чаще всего лока
лизуются в заднемедиальном отделе нижней доли левого, реже 
правого, легкого. Обычно они представляют собой кисту или 
группу кист бронхогенного типа, выстланных изнутри цилиндри
ческим или многорядным плоским эпителием. Эти кисты первич
но не сообщаются с бронхиальным деревом и представляются 
заполненными слизистой жидкостью. К ним подходит артериаль
ный сосуд, начинающийся чаще всего на боковой поверхности 
нисходящего отдела грудной аорты и проходящий в толще легоч
ной связки. В редких случаях аномальная артерия может начи
наться ниже диафрагмы от брюшной аорты или являться ветвью 
межреберной артерии. Венозный отток из аномально развитой 
зоны осуществляется через легочные вены [Картавова В. А. 
и др., 1984]. В большинстве случаев в кисте (или кистах) рано 
или поздно начинается нагноение, в результате чего она вскры
вается в бронхиальное дерево и в дальнейшем оказывается 
вторично сообщающейся с ним. М. Takahashi и соавт. (1975) 
у 3 из 5 оперированных больных не отметили воспалительных 
изменений ни в кистах, ни в бронхиальном дереве.

К л и н и ч е с к и е  п р о я в л е н и я  внутридолевой секвест
рации легкого возникают только после развития нагноительного 
процесса в кистозной полости (полостях). Чаще всего возникает 
умеренная лихорадка, а после прорыва содержимого кисты 
в бронх появляются обильная слизисто-гнойная мокрота, иногда 
кровохарканье. В дальнейшем заболевание протекает с периоди
ческими вялыми обострениями и ремиссиями инфекционного 
процесса. У ряда больных уловить возникновение острой фазы 
вообще не удается.

Физикальное исследование обычно малоинформативно. В не-



Рис. 4.10. Передняя (а) и боковая (б) томограммы правого легкого 
с внутридолевой секвестрацией. Видна неправильной формы тень с про
светлением над диафрагмой.

которых случаях удается определить влажные разнокалиберные 
хрипы в задненижиих отделах одного из легких. Рентгенологи
чески чаще всего в медиально-базальном отделе одной из нижних 
долей определяется киста или группа кист с горизонтальным 
уровнем жидкости или без такового. В окружности кист в период 
обострения может выявляться умеренная инфильтрация легочной  
ткани. Иногда же в этом отделе легкого определяется непра
вильной формы затенение, на фоне которого при томографиче
ском исследовании можно выявить полость (рис. 4.10). При 
бронхографии чаще всего обнаруживаются малоизмененные 
бронхи нижней доли соответствующего легкого, оттесненные 
и сближенные имеющимся объемным образованием. Полость 
кисты редко заполняется контрастным веществом. Обнаружение 
кисты или группы кист в нижнемедиальном отделе одного из 
легких всегда должно служить поводом к тому, чтобы заподо
зрить внутридолевую секвестрацию и принять меры для предуп
реждения случайного повреждения аномальной артерии во время 
последующей операции. Аномальный артериальный сосуд в ряде 
случаев удается выявить на хорошо выполненных томограммах 
в задней проекции. Диагноз окончательно подтверждается с по
мощью аортографии по Сельдингеру или селективного контрасти
рования аномальной артерии.

Л е ч е н и е  оперативное. Вмешательство чаще всего состоит



в удалении нижней доли, особенно осторожно следует разделять 
легочную связку и препарировать аномальный сосуд, поскольку 
описаны профузные кровотечения, связанные с его повреждением 
[Гаджиев С. А., 1961].

При внедолевой секвестрации аномальный участок легочной 
ткани, как уже упоминалось, появляется вне нормально разви
того органа и может располагаться в плевральной полости, а 
иногда даж е в брюшной полости или на шее. Описано развитие 
его в толще диафрагмы [Стручков В. И. и др., 19691. Рудимен
тарное легкое (доля) имеет небольшие размеры и аномальное 
артериальное кровоснабжение за  счет сосуда, отходящего от 
аорты или от другой крупной артерии большого круга. Его строе
ние такж е чаще бывает кистозным, обычно не имеющим сообще
ния с воздухоносными путями.

Внедолевая секвестрация, как правило, ничем не проявля
ется и обнаруживается случайно во время операций, произво
димых по иному поводу, или при патологоанатомическом иссле
довании [Путов Н. В. и др., 1974]. В исключительно редких 
случаях в дополнительном рудиментарном легком возникает ин
фекционный процесс, протекающий с теми или иными клиниче
скими проявлениями. Диагностика разработана недостаточно. 
При сообщении полостей недоразвитого легкого с воздухонос
ными путями распознаванию способствует бронхологическое 
исследование. Показаны также аортография, поиски и селектив
ное контрастирование аномальной артерии.

Бронхогенные (солитарные) кисты легкого

Бронхогенная (бронхолегочная, бронхиальная, воздушная 
бронхогенная и др.) киста легкого является пороком развития 
одного из мелких бронхов н представляет собой округлое поло
стное тонкостенное образование, выстланное изнутри эпителием 
и содержащее слизистую жидкость или воздух. От истинных 
бронхогенных кист легкого следует отличать так называемые 
кистоподобные полости [Зворыкин И. А., 1955], представляющие 
собой приобретенное патологическое состояние, весьма напоми
нающее бронхогенные кисты по рентгенологической картине, 
а иногда и по клиническим проявлениям. Кистоподобные полости 
могут быть крупными эмфизематозными буллами, не имеющими 
выраженной стенки и эпителиальной выстилки, ретенционными 
кистами, связанными с закупоркой бронха и растяжением его 
дистального отдела слизистым секретом, а такж е эпителизиро- 
ванными полостями, обусловленными предшествующей инфек
ционной деструкцией легочной ткани или же оставшимися после 
спонтанного отторжения эхинококкового пузыря.

Впервые гигантская киста легкого у трехмесячного ребенка, содерж ащ ая 
воздух, была описана свыше 300 лет назад  [F o n tan u s, 1638; цит. по Есипо
вой И. К., 1962]. Современные сборные статистики насчитывают сотни наблю 
дений, причем, по данным ряда авторов, больные с бронхогенными кистами



составляю т 4— 6 % по отношению ко всем больным нагноительными заболе
ваниями легких (Исаков Ю. Ф. и др., 1971, и д р .]. Впрочем об истинной частоте 
аномалии судить трудно, поскольку далеко не все авторы выделяют солитарные 
бронхогенные кисты, причисляя к последним так называемый поликистоз, точнее 
кистозную гипоплазию легкого, кистоподобные полости и т. д., встречающиеся 
значительно чащ е врожденных одиночных кист.

Стенка бронхогенной кисты представляет собой тонкий слой 
соединительной ткани, состоящей преимущественно из эласти
ческих волокон, имеющих неравномерную толщину. Хрящи и дру
гие элементы нормальной бронхиальной стенки в ней обычно 
отсутствуют. Изнутри соединительнотканный слой выстлан эпи
телием, являющимся обязательным морфологическим признаком 
броихогенной кисты. Эпителиальная выстилка может состоять 
из цилиндрических, кубических или плоских клеток, расположен
ных в несколько рядов. Бокаловидные клетки цилиндрической 
выстилки обычно сецернируют слизь, заполняющую кисту, если 
последняя не сообщается с просветом бронха, и способную обу
словливать постепенное увеличение объема кисты (мукоцеле). 
У части больных киста первично сообщается с нормальным 
бронхиальным деревом узким и тонкостенным аномально разви
тым бронхом. В других случаях сообщение между кистой и 
бронхиальным деревом возникает вторично в результате разви
тия в полости инфекции и прорыва ее содержимого через стенку 
близлежащего бронха. В случае опорожнения кисты она запол
няется воздухом (пневматоцеле), хотя в нижней ее части может 
скапливаться то или иное количество слизистой жидкости. Иног
да в месте сообщения полости кисты с воздухоносными путями 
формируется клапанный механизм, который может обусловить 
острое или постепенное вздутие кисты с компрессией окруж аю 
щей легочной ткани и смещением средостения в противоположную 
сторону (напряженная киста). В большинстве же случаев к л и 
н и ч е с к и е  п р о я в л е н и я  бронхогенной кисты обусловлива
ются возникновением в ее полости нагноительного процесса, как 
правило, отличающегося доброкачественным торпидным тече
нием. В редких случаях может происходить прорыв содержащей 
воздух кисты в плевральную полость с развитием спонтанного 
пневмоторакса. Г. А. Бойков и соавт. (1985) описали казуисти
ческое наблюдение — озлокачествление врожденной кисты лег
кого у ребенка 2 лет.

Клинические проявления солитарных бронхогенных кист лег
кого могут быть весьма скудными. У большинства больных ано
малия до появления осложнений протекает бессимптомно и выяв
ляется случайно при рентгенологическом исследовании, проводи
мом в профилактических целях или же по другому поводу. Лишь 
в редких случаях при наличии больших неосложненных кист 
больные жалуются на тяжесть в соответствующей половине гру
ди и умеренную одышку.

Физикальная симптоматика неосложненной бронхогенной 
кисты не слишком больших размеров обычно мало выражена.



Иногда в области прилежания заполненной слизью кисты к по
верхности легкого удается выявить небольшое притупление и 
ослабление дыхания, а после опорожнения кисты (пневмато- 
целе) — тимпанит. Рентгенологически при кисте, заполненной 
жидкостью, обнаруживается округлое или овальное затенение 
с четкими контурами. Иногда определяется изменение контуров 
затенения в зависимости от фазы дыхания. При бронхогенной 
кисте, заполненной воздухом, видна правильной формы полость 
с чрезвычайно четким контуром, на фоне которой легочный 
рисунок обычно ослаблен. Более отчетливо соответствующее по
лости просветление прослеживается на томограммах. Обнаруже
ние на дне полости небольшого уровня жидкости наблюдается 
далеко не всегда, однако этот симптом, по мнению И. А. Зворы
кина (1959), весьма важен с точки зрения дифференциальной 
диагностики истинных бронхогенных кист, продуцирующих сек
рет, от воздушных полостей другого происхождения, в особен
ности буллезных образований (рис. 4.11). При бронхографиче
ском исследовании контрастное вещество далеко не всегда по
падает в полость из-за чрезвычайно узкого сообщения послед
ней с просветом бронхиального дерева (рис. 4.12).

Осложнения могут наступить в различные сроки, начиная от 
периода новорожденности до зрелого или д аж е  пожилого воз
раста.

О с т р о е  в з д у т и е  к и с т ы .  Наблюдается чаще в раннем 
детстве, иногда в первые месяцы жизни. Проявляется резкой 
одышкой, цианозом, двигательным беспокойством. Клиническая 
картина в общем напоминает таковую при остром вздутии доли 
при врожденной эмфиземе. П ораженная половина груди увели
чивается в объеме и дыхательные экскурсии ее уменьшаются. 
Перкуторно обнаруживаются высокий тимпанит, смещение серд
ца в противоположную сторону, низкое стояние диафрагмы на 
стороне поражения. При рентгенологическом исследовании легоч
ный рисунок на стороне поражения практически полностью отсут
ствует, поскольку легочная ткань сдавлена резко увеличенной 
воздушной кистой. Средостение смещено в противоположную 
сторону, поле здорового легкого представляется суженным, а ри
сунок усиленным. В общем рентгенологическая картина чрезвы
чайно похожа на картину напряженного пневмоторакса, причем 
дифференциальная диагностика затруднена д аж е в тех случаях, 
когда пневматоцеле уже диагностировалось в прошлом. О слож
нение может закончиться смертью от ДН, если немедленно не 
оказана помощь, которая заключается в пункции напряженной 
полости через грудную стенку троакаром, установлении дренажа 
и активной аспирации воздуха. Эта мера дает непосредственный 
эффект независимо от того, чем было обусловлено осложне
ние — вздутием воздушной бронхогенной кисты или напряжен
ным пневмотораксом.

Н а г н о е н и е  к и с т ы  возникает, как правило, в более 
поздние сроки. Чащ е всего на фоне респираторной инфекции



Рис. 4.11. Боковая рентгенограмма левого легкого при солитарной кисте 
верхней доли. В нижней части заполненной воздухом кисты виден го
ризонтальный уровень жидкости.

или после нее больные начинают жаловаться на недомогание, 
умеренное повышение температуры тела, чувство тяжести или 
незначительные боли в груди на стороне поражения. Изменения 
в формуле периферической крови, как правило, незначительны. 
Рентгенологически обычно определяется увеличение кисты (если 
она выявлялась ранее). В дальнейшем больной начинает откаш
ливать обильную слизисто-гнойную мокроту, после чего его сос
тояние улучшается, температура снижается, а рентгенологически 
на месте округлого или овального затенения с четкими контура
ми начинает определяться тонкостенная воздушная полость, 
иногда с небольшим горизонтальным уровнем жидкости на дне. 
В дальнейшем заболевание протекает с редкими и обычно не
тяжелыми обострениями, сопровождающимися небольшими 
подъемами температуры тела и появлением или увеличением 
количества слизисто-гнойной мокроты. Во время обострений 
вокруг тонкостенной капсулы кисты нередко появляется ободок, 
обычно узкий, инфильтрации легочной ткани.
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Осложнение кисты п н е в м о т о р а к с о м  дает типичную 
клиническую и рентгенологическую картину спонтанного пневмо
торакса с внезапной болью в груди, одышкой, тимпанитом при 
перкуссии и резким ослаблением или исчезновением дыхательных 
шумов на стороне поражения. Диагноз подтверждается рентгено
графией и торакоскопическим исследованием. По клинической 
картине напряженный спонтанный пневмоторакс напоминает 
острое вздутие кисты.

Поскольку в большинстве случаев бронхогенная киста склон
на рано или поздно давать те или иные осложнения, ее наличие, 
особенно в случае значительных размеров, должно служить пока
занием к х и р у р г и ч е с к о м у  л е ч е н и ю .  При выявлении 
неосложненной кисты у детей раннего возраста операция может 
быть отложена до достижения ими возраста 5 —7 лет. Осложнен
ные кисты являются несомненным показанием к оперативному 
вмешательству, заключающемуся в удалении кисты путем вылу
щивания или же того или иного вида экономной резекции легкого 
(Овчинников А. А., 1970; Бирюков Ю. В. и др., 1985; Vishibayashi 
et al., 1982j.

Рис. 4.12. Бронхограмма левого легкого при солитарной кисте верхней 
доли. На дне кисты уровень жидкости. Контрастное вещество в кисту 
не проникло.



Гамартома

Гамартома легкого представляет собой дизэмбриональное 
опухолевидное образование, состоящее из элементов бронхиаль
ной стенки и легочной паренхимы. Эта аномалия развития была 
впервые описана Albrecht в 1904 г.

Обычно гамартомы представляю т собой одиночные, редко множественные, 
округлые образования диаметром от 0,5 до 5 см. не склонные к прогрессирую
щему росту, хотя в отдельных случаях с годами отмечается некоторое увели
чение их размеров. М алигнизация гамартом не является строго доказанной и во 
всяком случае представляет собой казуистическую редкость [Б азаров  Э. Г., 
1966; Горовенко Г. Г. и др., 1985]. Частота гамартом среди хронических неспе
цифических заболеваний легких составляет 0,25 — 0,4 % [Чеботарь П. А., Д ж у- 
гостран В. Я., 1971 J. Описаны случаи обнаруж ения множественных гамартом 
в одном и даж е в обоих легких — так называемый диффузный гамартохондро- 
матоз [Альянова Н. В., Гертлищева Л . А., 1986; K ing Т. Е. et al., 1982].

Чаще всего в гамартоме преобладает хрящ евая ткань, в связи 
с чем возникло название «хондрогамартома, или гамартохондро- 
ма». В хрящевой ткани часто имеют место очаги обызвествле
ния. Гораздо реже встречаются гамартомы, которые содержат 
в значительном количестве элементы других тканей, имеющихся 
в легком, например жировой (липогамартомы, липогамартохонд- 
ромы), фиброзной (фиброгамартомы, фиброгамартохондромы) 
и т. д. Иногда в подобных случаях трудно провести четкую грань 
между гамартомой и доброкачественной тератомой легкого.

Гамартома, как правило, располагается в толще легочной 
паренхимы, ближе к висцеральной плевре, и из-за своих отно
сительно небольших размеров не оказывает какого-либо влияния 
на функцию легких. Крайне редко она локализуется на внутрен
ней поверхности бронхов и в этом случае может вызывать ло
кальное нарушение бронхиальной проходимости, привести к гипо
вентиляции и ателектазу с последующим развитием обтурацион- 
ной пневмонии и клиническими проявлениями рецидивирующего  
инфекционного процесса дистальнее места обтурации.

В большинстве случаев гамартомы п р о т е к а ю т  б е с 
с и м п т о м н о  и лишь случайно обнаруживаются в виде не
большой округлой тени на выполненных по иному поводу рент
генограммах (флюорограммах) легкого.

Дифференациальная диагностика гамартом обычно проводит
ся с периферическими новообразованиями и туберкулемами 
[Анастасьев В. С., 1982; Успенский Л. В. и др., 1984; Донев М. 
и др., 1972; K ahtartzis  М., 1980, и др .],  а при эндобронхиальных 
гамартомах — и с центральной опухолью легкого.

Основным рентгенологическим признаком периферической 
гамартомы является четко очерченная, небольших размеров, 
круглая периферическая тень, нередко с мелкими очагами обыз
вествления, имеющими большое дифференциально-диагностиче
ское значение. При повторных исследованиях картина обычно 
стабильная. Крайне редко встречающиеся эндобронхиальные 
гамартомы могут давать картину сегментарного, реже долевого,



ателектаза, причину которого уточняют с помощью бронхофибро- 
скопии и эндобронхиальной биопсии.

Л е ч е н и е .  В большинстве случаев не имеющие тенденции 
к росту периферические гамартомы не требуют хирургического 
или какого-либо иного лечения. Однако в тех случаях, когда 
выявленная рентгенологически периферическая тень является 
подозрительной на периферический рак или туберкулему, пока
зана операция. При торакотомии гамартома легко вылущивается 
из легочной ткани после надсечения кортикального ее слоя и 
представляет собой хрящевой плотности образование с поверх
ностью, напоминающей тутовую ягоду. При типичной рентгено
логической картине, в отсутствие отрицательной динамики в пе
риод повторных наблюдений, а такж е при наличии общих проти
вопоказаний к торакотомии целесообразно длительное диспансер
ное наблюдение.

При эндобронхиальных гамартомах показана деструкция пос
ледней через бронхоскоп с использованием высокоэнергетических 
лазеров. Удаление образования путем бронхотомии или резекции 
бронха в последнее время производится редко.

Н Е О Б Ы Ч Н О Е  Р А С П О Л О Ж Е Н И Е  АНАТ ОМИ ЧЕ СК ИХ
СТРУКТУР Л ЕГ К О Г О

«Зеркальные легкие»

Так называемые зеркальные легкие представляют собой ред
кую аномалию, при которой оба легких построены совершенно 
симметрично и оба имеют либо двух-, либо трехдолевое строение. 
В большинстве случаев данная аномалия не имеет клинических 
проявлений и случайно выявляется при бронхоскопическом ис
следовании, во время оперативного вмешательства или при мато- 
логоанатомическом исследовании. Иногда сочетание ее с обрат
ным расположением внутренних органов и синдромом неподвиж
ных ресничек может привести к развитию рецидивирующего 
гнойного бронхита и бронхоэктазий в детском возрасте, анало
гичных наблюдаемым при триаде Зиверта — Картагенера 
(см. ниже).

Обратное расположение легких

Обратное расположение легких, т. е. локализация двухдоле- 
кого легкого справа, а трехдолевого — слева, обычно сочетается
о тотальным или же внутригрудным обратным расположением 
пнутренних органов. В обоих случаях сердце и крупные сосуды 
інкже имеют обратное расположение (правостороннее сердце, 
правосторонне расположенная аорта). В большинстве случаев 
via аномалия протекает бессимптомно и не имеет клинического 
шачения. Вместе с тем отмечено, что при обратном расположе
нии легких в них в 5— 10 раз чаще, чем в среднем в популяции,



развиваются бронхоэктазии [Гильманов А. Г. и др., 1975; Толу- 
заков В. Л. и др., 1977; Молотков В. Н. и др., 1982; M ossberg  В.. 
H anngren  А. 1977 и др.]. Характерное сочетание обратного рас
положения легких, бронхоэктазий и патологии околоносовых 
пазух (гипоплазия или врожденное отсутствие, хронический си
нусит) известно под названием синдрома, или триады, Зиверта — 
Картагенера [Зиверт А. К., 1902; K artagener  М., 1933].

По статистическим данным, этот синдром встречается у одного из 30 000- 
60 000 обследованных [Д апиляк И. Г., Заславский М. Л ., 1970; G reenstone  М., 
Cole J., 1985]. К 1979 г. в мировой литературе было представлено более 700 слу
чаев синдрома З и в е р т а — Картагенера [Rott Н. D., 1979]. В настоящ ее время 
описано около 810 случаев этой патологии, в том числе 46 наших наблюдений 
(Молотков В. Н. и др., 1982; Л еваш ев Ю. И., и др., 1986; M oreno A., M nrphv Е. А., 
1986, и д р .]. Поскольку бронхоэктазии в данном случае сочетаются с обратным 
расположением внутренних органов, гипоплазией носовых пазух, а иногда и с 
другими явными дефектами развития (врожденные пороки сердца, гипоплазия 
половых органов, расщ елина верхней губы и неба и т. д .) . высказывалось 
предположение, что и бронхоэктазии в данном случае имеют врожденное проис
хождение [Ры ж ков В. Е., 1968; П угачев В. С. и др., 1973; L afitte  J. J . et al., 1980, 
и д р .]. О днако исследованиями В. Л .'Г олузакова и соавт. (1981), P. G aly и 
О. Dorsit (1971) было показано, что бронхоэктазии при триаде Зиверта — К ар
тагенера по клиническим и морфологическим особенностям практически не 
отличаются от бронхоэктазий при обычной бронхоэктатической болезни, как 
известно, формирующихся постнатально. Так, по данным Ю. Н. Л еваш ова (1978), 
признаки порочного развития легочной ткани отсутствовали во всех 20 наблю
дениях. В бронхах долей, удаленных при триаде Зиверта — К артагенера, во 
всех случаях наблю далась типичная картина гнойного эндобронхита, а также 
имел место перибронхиальный склероз при наличии признаков ателектаза, эмфи
земы и хронического воспаления в окруж аю щ ей легочной ткани.

Относительно недавно установлено, что обратное расположе
ние внутренних органов часто сочетается с врожденным наруше
нием мукоцилиарного клиренса, состоящим в патологическом 
развитии мерцательного эпителия трахеобронхиального дерева, 
в частности в аномальном строении и нарушении двигательной 
функции ресничек [Левашев Ю. Н. и др., 1984; Afzelius В. А., 
1976; M ossberg  В., H anngren  А., 1977; S tanley  P. et al., 1984]. 
По всей вероятности, именно развитием так называемого синдро
ма неподвижных ресничек, сопровождающегося резким наруше
нием очистительной функции всего респираторного тракта, вклю
чая верхние дыхательные пути, можно объяснить частое сочета
ние обратного расположения внутренних органов с хроническим 
нагноительным процессом (бронхоэктазиями) в бронхах преиму
щественно нижних отделов легких и околоносовых пазухах.

Определенный интерес представляет нередкое сочетание син
дрома Зиверта — Картагенера с гетерозиготными формами 
врожденной недостаточности a i -ингибиторов протеиназ [Пу- 
тов Н. В. и др., 1982; Galy P., Dorsit О., 1971].

Синдром обратного расположения легких практически всегда 
сочетается с правосторонним расположением сердца и поэтому 
легко распознается по к л и н и ч е с к и м  и р е н т г е н о л о 
г и ч е с к и м  п р и з н а к а м .  Вследствие нарушения бронхи
ального клиренса лица с таким синдромом представляют собой



группу риска в отношении 
респираторных инфекций, 
поэтому часто болеют 
ОРВИ, пневмониями и
т. д.

Больные с классиче
ской триадой Зиверта— 
Картагенера, как прави
ло, с раннего возраста 
страдают рецидивирую
щим гнойным бронхитом, 
жалуются на кашель с 
выделением обильной (до 
250 мл в сутки) гнойной 
мокроты, затрудненное 
носовое дыхание, повы
шение температуры те
ла в периоды обострений.

При осмотре нередко 
отмечаются симптомы б а 
рабанных палочек и часо
вых стекол. Перкуторно 
и на ощупь определяется 
правостороннее располо
жение сердца. Аускульта- 
тивно на стороне пораже
ния, преимущественно в 
нижних отделах легких, 
выслушиваются разнока
либерные хрипы, количе
ство которых увеличива
ется в периоды  обостре
ний. При рентгенологиче
ском исследовании выяв
ляются (чаще всего не
ожиданно) правосторон
нее расположение серд
ца и аорты, смещение

Рис. 4.13. Боковые бронхо
граммы при синдроме Зи- 
верта — Картагенера. Брон
хоэктазии язычковых и ба- 
чальных сегментов правого 
легкого ( а) ,  III и VIII сег
ментов и средней доли лево
го легкого (б).



средостения (сердца) в сторону поражения, уменьшение объема 
пораженной доли (долей), тяжистый, иногда ячеистый, легочный 
рисунок в зоне поражения. При бронхографии по картине вет
вления бронхиального дерева обнаруживаются трехдолевое стро
ение левого и двухдолевое — правого легкого, а такж е типичные 
для обычной бронхоэктатической болезни расширения бронхов 
нижних отделов легких (например, средней доли и базальных 
сегментов слева или базальных и язычковых сегментов справа) 
(рис. 4.13). На рентгенограммах черепа обнаруживаются отсут
ствие или уменьшение объема околоносовых пазух, признаки 
параназального синусита (чаще гайморита).

Обратное расположение легких как таковое л е ч е н и я  не 
требует. При триаде Зиверта — Картагенера в большинстве слу
чаев показано хирургическое лечение — удаление отделов легких, 
пораженных бронхоэктазиями. Вместе с тем при решении вопро
са об операции следует принимать во внимание неполноценность 
защитных механизмов всего респираторного тракта у соответ
ствующих больных. Это требует особенно тщательной санации 
перед операцией не только бронхиального дерева, но и около
носовых пазух с участием ЛОР-специалиста, точного определе
ния объема поражения путем высококачественной и обязательно 
двусторонней бронхографии, внимательного диспансерного на
блюдения и лечения больных после вмешательства. При соблю
дении этих условий хирургическое лечение бронхоэктазий при 
триаде Зиверта — Картагенера дает весьма удовлетворительные 
результаты, вполне сравнимые с результатами лечения обычной 
бронхоэктатической болезни. Так, из 38 больных с триадой З и 
верта — Картагенера, оперированных во ВНИИ пульмонологии 
Минздрава СССР, хороший отдаленный исход (практически 
полная ликвидация симптомов бронхоэктазий) отмечен у 5, удов
летворительный (значительное улучшение) — у 20 больных. Л е 
тальных исходов после вмешательств не наблюдалось. Близкие 
к этим результаты получены и другими авторами [Тишков- 
ская М. В., Власов Н. Г., 1981; Кариев Т. М., Атабеков Р. Р., 
1983; Michel L. et al., 1976].

Трахеальный бронх

Трахеальный бронх представляет собой аномалию ветвления 
бронхиального дерева, при которой от латеральной стенки трахеи 
выше ее бифуркации, обычно справа, отходит бронхиальная 
ветвь большего или меньшего калибра. В большинстве случаев 
этот бронх является сегментарным и представляет собой бронх
1 сегмента, «соскользнувший» на трахею, или же бронх, аэрирую
щий дополнительный сегмент (субсегмент) верхней доли. З н а 
чительно реже на трахею «соскальзывает» весь верхнедолевой 
бронх. В таких случаях бифуркация представляет собой деление 
трахеи на левый главный и правый промежуточный бронх, аэри
рующий среднюю и нижнюю доли. Еще реже трахеальный бронх



относится к дополнительному не
доразвитому легкому, не выпол
няющему газообменной функции и 
васкуляризируемому сосудами 
большого круга кровообращения, 
что можно считать вариантом в не
долевой секвестрации (см. выше).
Аномалия была описана J. Chiari 
в 1899 г.

Частоту трахеального бронха 
обычно оценивают на основании 
бронхоскопического обследова
ния, что не соответствует истинно
му проценту этой аномалии среди 
населения. В специализированных 
отделениях частота обнаружения 
этой патологии колеблется от 0,1 
до 0,44 % [Феорилов Г. Л. и др.,
1978; Hofman D., Janiszewska- 
Fronczak М., 1978].

В большинстве случаев т р а 
хеальный бронх не дает пато
логических проявлений и обнару
живается случайно во время опе
рации на легком, производимой 
по другому поводу, или же при патологоанатомическом иссле
довании. При обычном рентгенологическом исследовании вы
явить его обычно не удается. Диагноз устанавливается, как 
правило, во время бронхоскопии, осуществляемой по различным 
показаниям, и в дальнейшем уточняется путем селективной 
бронхографии (рис. 4.14).

В редких случаях, при тех или иных нарушениях аэрирующей 
или дренажной функции трахеального бронха, в соответствую
щем отделе легочной ткани может возникать хронический воспа
лительный процесс, требующий целенаправленного исследования 
и оперативного лечения. Последнее заключается в удалении 
части легочной ткани, относящейся к аномальному бронху.

Д оля непарной вены

Д оля непарной вены (доля Райсберга) представляет собой 
порок развития, характеризующийся тем, что верхнемедиальная 
часть верхней доли правого легкого оказывается отшнурованной 
необычно расположенной непарной веной и располагается ме- 
диальнее последней, в кармане, образованном медиастинальной 
плеврой и глубоко вдающемся в средостение. Аномалия была 
впервые описана W risberg в 1777 г.

В большинстве случаев рассматриваемый порок развития 
протекает бессимптомно. Его диагностируют на рентгенограммах

Рис. 4.14. Селективная бронхо
грамма. Трахеальный бронх 
справа.



или томограммах, сделанных в прямой проекции, по характерной 
каплевидной тени поперечного среза непарной вены, располага
ющейся на фоне легочной ткани выше и медиальнее корня пра
вого легкого. Иногда удается увидеть и тонкую линейную тень 
дупликатуры медиастинальной плевры, идущую от вены кверху и 
медиально, обозначающую медиальную границу аномальной до
ли, расположенной кнутри от нее. Во многих случаях доля непар
ной вены случайно обнаруживается при торакотомии, производи
мой по другому поводу, или при вскрытии.

Описаны случаи значительных кровотечений из аномально 
расположенной непарной вены в тех случаях, когда при удалении 
по тому или иному поводу верхней доли или всего правого легко
го хирургу из-за сращений не удается своевременно распознать 
наличие аномалии или он забывает о возможности ее существо
вания.

В аномальной доле возможно развитие хронического инфек
ционного процесса, связанного с нарушением ее вентиляции и 
ателектазом. В этом случае больные могут жаловаться на ка
шель с выделением скудной слизисто-гнойной мокроты, периоди
ческие повышения температуры тела. Физикальные симптомы, 
как правило, отсутствуют. Рентгенологически выявляются уже 
упоминавшаяся каплевидная тень непарной вены и понижение 
прозрачности расположенной медиальнее этой тени части верх
ней доли, прилегающей к средостению (обычно это Si и л и  его 
часть). Бронхоскопически можно установить выделение секрета 
из устья В| или его субсегментарной ветви. Бронхографически 
обнаруживаются деформация, сближение и иногда расширение 
ветвей соответствующего сегмента или субсегмента бронхиально
го дерева.

При осложнении доли непарной вены хроническим воспали
тельным процессом показано оперативное ее удаление по типу 
сегментэктомии или атипичной резекции.

Л О К А Л И З О В А Н Н Ы Е  НАРУШЕНИЯ С Т РОЕ НИ Я ТРАХЕИ И БРОНХОВ

Врожденные стенозы трахеи и крупных бронхов

Врожденные стенозы трахеи и крупных бронхов представляют 
собой относительно редкую патологию, наблюдающуюся, по по
нятным причинам, преимущественно в детском возрасте.

Различают органические и функциональные врожденные сте
нозы трахеи и крупных бронхов. Органические стенозы в свою 
очередь подразделяются на первичные, связанные с изменениями 
в самой стенке воздухопроводящих путей, и вторичные (или 
компрессионные), при которых просвет трахеи или бронхов сдав
ливается извне.

Причиной первичного органического стеноза является анома
лия развития стенки трахеи или бронха. При этом сужение 
происходит, как правило, за счет недоразвития мембранозной



части, в результате чего хрящевые кольца оказываются пол
ностью нлн частично замкнутыми, а просвет — суженным. Клас
сической причиной вторичного органического стеноза трахеи 
является так называемая двойная дуга аорты, при которой одна 
из аномальных ветвей дуги аорты располагается позади трахеи и 
пищевода, в результате чего оба трубчатых органа оказываются 
сдавленными в узком пространстве между двумя крупными арте
риальными сосудами. Другой причиной врожденного компрес
сионного стеноза трахеи или бронха может быть эмбриональная 
опухоль средостения.

Функциональный врожденный стеноз обычно связан с врож
денной слабостью и патологической растяжимостью мембраноз
ной стенки трахеи, в результате чего при вдохе, а особенно при 
кашле или крике ребенка, когда внутригрудное давление повы
шается, происходит пролабирование мембранозной стенки внутрь 
с частичным или полным перекрытием просвета (экспираторный 
коллапс).

К л и н и ч е с к и  врожденный органический стеноз трахеи 
проявляется одышкой, стридорозным дыханием, иногда цианозом 
сразу после рождения ребенка. Однако у многих больных даж е 
значительные сужения могут длительное время удовлетворитель
но компенсироваться, проявляясь лишь при присоединении ви
русной или бактериальной инфекции и воспалительном отеке 
слизистой оболочки в более старшем возрасте. Диагноз уточняют 
с помощью рентгенологического исследования (томография тра
хеи, трахеография с напылением танталом), а также при тра- 
хеоскопии, обнаруживая сужение с центрально расположенным 
отверстием, окруженным нормальной слизистой оболочкой. При 
вторичном стенозе, связанном с двойной дугой аорты, обычно 
отмечают задержку контрастной массы в пищеводе в области 
дуги аорты. При трахеоскопии сужение в средней трети трахеи 
выглядит щелевидным, причем его края иногда отчетливо пуль
сируют. Диагностику осуществляют путем контрастного иссле
дования дуги аорты по методу Сельдингера: выявляют аномаль
ную ее ветвь, проходящую позади трахеи и пищевода [Геор
гиев Г. и др., 1975]. Сдавливающие трахею эмбриональные опу
холи, как правило, обнаруживаются обычными рентгенологи
ческими методами.

Врожденный функциональный стеноз (экспираторный кол
лапс) диагностируют по приступообразному кашлю, нередко со
провождающемуся удушьем, вплоть до появления резкого циа
ноза и потери сознания. При трахеоскопии устанавливаются 
патологическая подвижность мембранозной стенки трахеи во 
время форсированного дыхания и кашля и признаки экспира
торного коллапса. Нередко экспираторный коллапс (стеноз) 
трахеи и крупных бронхов прогрессирует постепенно и макси
мально проявляется уже у взрослых.

Резко выраженный первичный органический стеноз трахеи 
часто приводит к летальному исходу от асфиксии в раннем дет



ском возрасте. В качестве метода л е ч е н и я  описаны успеш
ные резекции врожденно-суженного отдела трахеи у маленьких 
детей, а такж е у подростков и взрослых (П ерельман М. И., 
1972; Пугачев А. Г., 1976; Петровский Б. В. и др .,  1978]. При 
сужениях мембранозного типа показана эндоскопическая де
струкция суживающей мембраны с помощью высокоэнергети
ческих лазеров.

При вторичных органических стенозах показаны операции на 
двойной дуге аорты, техника которых зависит от анатомического 
варианта аномалии. Сдавливающие трахею эмбриональные опу
холи подлежат оперативному удалению. При экспираторном 
коллапсе (стеноз) трахеи и крупных бронхов по строгим пока
заниям производят операции укрепления мембранозной части с 
помощью ауторебра по Ниссену [Путов Н. В. и др .,  1980] или 
других материалов. Разрабатываю тся неоперативные методы, 
связанные с транстрахеальным введением склерозирующих 
веществ в мембранозную стенку трахеи и крупных бронхов.

Изолированные врожденные стенозы крупных бронхов встре
чаются редко и проявляются в основном рецидивирующей ин
фекцией в соответствующем отделе легочной ткани в связи с на
рушением очистительной функции бронхиального дерева. Опера
тивное лечение может состоять в резекции суженного  участка 
бронха, устранении стеноза эндоскопическим методом, а при 
развитии дистальнее стеноза необратимых изменений в легочной 
ткани (фиброателекгаз, бронхоэктазии) — в удалении доли или 
ж е всего легкого.

Дивертикулы трахеи и крупных бронхов

Дивертикулы нижних дыхательных путей представляют собой 
порок развития, состоящий в бухтообразном выпячивании их 
стенок, обусловленном врожденной слабостью или недоразвитием 
эластического каркаса и мышечного слоя последних. Обычно 
дивертикулы располагаются в зоне мембранозной стенки трахеи 
и крупных бронхов или в промежутках между хрящевыми коль
цами. Некоторые авторы считают дивертикулами недоразвитые 
слепо заканчивающиеся бронхи, обычно соответствующие VII ме
диально-базальному (сердечному) сегменту слева [Ситко JI. А., 
Филиппов А. А., 1974].

Дивертикулы могут быть одиночными-или множественными. 
Они обнаруживаются чаще всего случайно — при бронхологи
ческом (бронхоскопическом, бронхографическом) обследовании 
больных. Не следует смешивать их с расширенными протоками 
слизистых бронхиальных желез, нередко выявляемыми на брон
хограммах при хроническом бронхите и имеющими значительно 
меньший диаметр (не более 1—2 мм), тогда как д ля  дивертику
лов характерен диаметр 4—5 мм и более. Иногда в результате 
застоя слизистого секрета в дивертикулах, сообщающихся с 
просветом воздухоносных путей узким каналом, развивается



хронический инфекционный процесс, сопровождающийся кашлем 
с умеренным выделением слизисто-гнойной мокроты. Крайне 
редко наблюдается кровохарканье.

Бессимптомно протекающие дивертикулы лечения не требуют. 
При развитии нагноительного процесса возможно оперативное 
лечение (резекция дивертикула).

Врожденные трахео- и бронхопищеводные свищи

Трахео- или бронхопищеводные свищи представляют собой 
тяжелый порок развития, который может обусловить летальный 
исход уже в ранние сроки после рождения. Наиболее тяж елая 
клиническая картина наблюдается при коротких и широких сви
щах, особенно при их сочетании со стенозом или атрезией пи
щевода дистальнее патологического сообщения. При этом пище
вая масса или значительная ее часть проникает в дыхательные 
пути, вызывая асфиксию или тяжелую аспирационную пневмо
нию, протекающую, как правило, неблагоприятно. При узких и 
длинных бронхоплевральных сообщениях в дыхательные пути 
может попадать лишь небольшая часть жидкой пищи. В таких 
случаях больные могут длительное время страдать респиратор
ными заболеваниями и доживать до взрослого или даж е  пожи
лого возраста.

С и м п т о м о м  трахео- или бронхопищеводного сообщения 
у новорожденных является приступообразный кашель при соса
нии с откашливанием принятой жидкости. Приступы кашля 
нередко сопровождаются развитием цианоза, а также вздутием 
желудка в результате попадания туда воздуха из дыхательных 
путей. В легких в ранние сроки развивается тяж елая  аспира- 
ционная пневмония, как правило, быстро заканчиваю щаяся ле
тально. При узких и длинных свищевых каналах отмечаются 
умеренные приступы кашля при приеме жидкой пищи, а в легких  
развиваются рецидивирующий бронхит, повторные пневмонии, 
нередко бронхоэктазии в доле, ближе всего расположенной к па
тологическому сообщению (чаще нижняя доля справа). В таких 
случаях больные зачастую годами лечатся от так называемой 
хронической пневмонии, и только тщательное исследование в 
специализированном учреждении позволяет выявить истинную 
природу процесса.

Д и а г н о з  врожденных бронхо- и трахеопищеводных сви
щей уточняется с помощью эзофагографии, при которой имеет 
место попадание контрастного вещества в бронхиальное дерево, 
либо бронхографии, при которой контраст проникает в пищевод. 
В области свища нередко обнаруживается небольшой тракцион- 
ный дивертикул пищевода. В ряде случаев удается выявить свищ 
при эндоскопическом исследовании трахеи, бронхов и пищевода 
с введением красящих веществ в пищевод при трахеобронхо- 
скопии и наоборот. В доле, бронх которой сообщается с пищево
дом, при бронхографии часто обнаруживаются бронхоэктазии.



Л е ч е н и е  трахео- и бронхопищеводных свищей может быть 
только оперативным. При крупных свищах, тем более сочетаю
щихся с аномалиями пищевода, необходимо ургентное вмеша
тельство в первые дни после рождения.

Разобщение свища с ушиванием дефектов стенки трахеи 
(бронха) и пищевода (в ряде случаев в сочетании с пластичес
кими вмешательствами по восстановлению проходимости послед
него) дает благоприятный эффект при выполнении их в макси
мально ранние сроки.

При небольших узких свищах и позднем установлении диаг
ноза операцию производят в плановом порядке, причем иногда 
одновременно с устранением свища приходится удалять часть 
легкого, необратимо пораженную хроническим нагноительным 
процессом (бронхоэктазии) [Перельман М. И. и др., 1973; C a r 
les P. et al., 1972}.

АНОМА ЛИ И К Р О ВЕ Н ОС НЫ Х И Л И МФ А Т И Ч Е С К И Х
СОСУДОВ Л ЕГ К ИХ

Периферические стенозы легочной
артерии и ее ветвей

Врожденные стенозы легочной артерии представляют собой 
крайне редкий порок развития. По данным Ю. Ф. Некласова и 
Л. В. Качан (1986), он встретился у 9 из 5000 (0,18%) больных, 
подвергнутых катетеризации и ангиопульмонографии. Сужение 
может формироваться в стволе легочной артерии выше клапанов 
(надклапанный стеноз), в правой, левой, а также в долевых и 
сегментарных ветвях. Аномалия в большинстве случаев сочетает
ся с врожденными пороками сердца и прежде всего с различны
ми вариантами тетрады Фалло, сопровождающимися гипопла
зией легочной артерии.

При наличии изолированных стенозов легочной артерии и ее 
ветвей н а р у ш е н и е  к р о в о о б р а щ е н и я  обусловливает
ся высоким сопротивлением легочных сосудов, легочной гипер
тензией в части русла, расположенной проксимальнеє сужения, 
перегрузкой и последующей декомпенсацией правого желудочка.

Больные жалуются на одышку. При возникновении декомпен
сации появляются признаки застоя в большом круге кровообра
щения (набухание шейных вен, увеличение печени, асцит). Наи
более характерным симптомом является систолодиастолический 
шум, более интенсивный над легкими [Мезенцев Г. Д. и др., 1985; 
Polansky D. В. et al., 1985].

Д и а г н о з  уточняют зондированием легочной артерии, при 
котором удается выявить повышение систолического давления в 
правом желудочке и стволе легочной артерии, а также градиенты 
систолического давления в области сужений. При ангиокардио
графии стенозы, как правило, обнаруживаются с большой чет
костью.



Л е ч е н и е  разработано недостаточно. Оггисаны случаи опе
ративного устранения надклапанных стенозов и сужений прокси
мальных ветвей артерии. Некоторое улучшение наблюдается в 
результате эндоваскулярных вмешательств (дилатация сужен
ных мест артерии) [Некласов Ю. Ф. и др., 1984; Ring Y. С. et al., 
1985].

Врожденная артериовенозная аневризма
легочных сосудов

Артериовенозные аневризмы легких — это врожденные пато
логические сообщения, через которые происходит сброс веноз
ной крови в артериальное русло, приводящий к артериальной 
гипоксемии. В большинстве случаев они представляют собой 
одиночные свищи между артериями и венами, чаще на уровне 
сегментарных, субсегментарных или еще более мелких артерий, 
причем калибр приводящих и отводящих сосудов при наличии 
патологического кровотока существенно увеличивается. Нередко 
аневризма является тонкостенным мешковидным образованием, 
сообщающимся с артериальной и венозной ветвью, или же кон
гломератом извитых сосудов, напоминающим кавернозную ге- 
мангиому. В некоторых случаях заболевание носит системный 
характер, причем как в легких, так и в других органах и тканях 
имеются множественные рассеянные артериовенозные сообщения 
на уровне артериол и прекапилляров. Это состояние получило 
наименование синдрома Ослера — Рандю.

Если артериовенозное сообщение имеет значительные разме
ры и через него проходит треть и более минутного объема крово
обращения, то появляются выраженные к л и н и ч е с к и е  
п р и з н а к и  гипоксемии. Больные жалуются на слабость, 
одышку при физических нагрузках, значительное снижение тру
доспособности; иногда единственным симптомом бывает крово
харканье [Bottger Th., Probst М., 1985]. При осмотре обращают 
на себя внимание выраженный цианоз кожи и видимых слизи
стых оболочек, деформация концевых фаланг пальцев по типу 
барабанных палочек и ногтей в виде часовых стекол. В отличие 
от большинства синих пороков шумы в проекции сердца обычно 
не выслушиваются. Изредка над поверхностью того или иного 
отдела легкого удается выслушать слабый систолодиастоли
ческий шум, связанный с артериовенозным шунтом. При неболь
шом сбросе крови клинические симптомы могут практически 
отсутствовать, однако при исследовании газов крови обнаружи
вается умеренная артериальная гипоксемия.

Рентгенологически в области аневризмы иногда отмечается 
затенение без четких контуров, причем обращают на себя внима
ние необычно большого калибра артериальная и венозная ветви, 
идущие от корня легкого к области патологического сообщения. 
В ряде случаев эти расширенные сосуды лучше видны на томо
граммах. ДиагНоз верифицируется с помощью контрастирования



легочной артерии и ее ветвей. Обычно на нневмоангиограммах 
хорошо видны приводящий и отводящий сосуды, а такж е пато
логический сброс из легочной артерии непосредственно в отводя
щую вену.

Д о недавнего времени оперативное л е ч е н и е  артериове- 
нозных аневризм легкого состояло в удалении доли, содержа
щей патологическое сосудистое сообщение. S. Е. Вгаип и соавт. 
(1983) выполнили двухэтапную двустороннюю операцию у боль
ного с множественными артериовенозными фистулами.

В последнее время используется метод эндоваскулярной 
хирургии — эмболизация артериовеиозного свища и приводящей 
ветви синтетическим материалом через сосудистый зонд, введен
ный в соответствующее разветвление легочной артерии [Некла- 
сов Ю. Ф. и др., 1984; White R. et al., 1983].

Варикозное расширение легочных вен
Варикозное расширение легочных вен является пороком раз

вития, связанным с гипоплазией стенок сосудов и в большинстве 
случаев протекающим бессимптомно.

На рентгенограммах он может проявляться округлыми или 
овальными затенениями с относительно четкими контурами, диа
метром от 1 до 2 см, которые необходимо дифференцировать от 
множественных внутрилегочных образований другой природы. 
Диагноз легко уточняется с помощью ангиопульмонографии, при 
которой обнаруживается отчетливая связь патологических об
разований с венозными сосудами [Некласов Ю. Ф., Качан Л. В., 
1977]. Лечения, как правило, не требуется.

Врожденные лимфангиэктазии легких

Врожденные лимфангиэктазии легких — редкий порок разви
тия лимфатической системы, характеризующийся преимущест
венно субплевральным расширением лимфатических сосудов, 
возможно, связанным с недоразвитием или функциональной 
недостаточностью путей, обеспечивающих отток лимфы к корню 
легкого. Может проявляться упорно рецидивирующим хилото- 
раксом [Kandall S. R., 1972]. Иногда аномалия носит системный 
характер и сопровождается также хилезным асцитом, слоно
востью нижних конечностей, влагалищной лимфореей. В некото
рых случаях лечение может быть направлено на облитерацию 
плевральной полости, для чего прибегают к париетальной плев- 
рэктомии с последующим дренированием плевральной полости.
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Г л а в a 5
ПОРА Ж ЕН И Я ЛЕГКИ Х
ПРИ НАСЛЕДСТВЕНН Ы Х ЗАБО ЛЕВА Н И ЯХ

Передающиеся по наследству, или генетически детер
минированные, поражения легких представляют собой одну из 
наиболее сложных и наименее изученных проблем современной 
пульмонологии. У значительного числа больных наследственные 
заболевания ошибочно принимают за те или иные формы приоб
ретенной легочной патологии, а иногда вообще не диагностируют. 
В результате этого меры вторичной профилактики и лечения 
оказываются запоздалыми, что пагубно сказывается на исходах, 
способствуя сокращению продолжительности жизни больных.

Нам удалось найти в литературе сведения о 36 наследствен
ных заболеваниях и патологических состояниях, при которых 
поражаются или могут поражаться легкие. Это так называемые 
хромосомные болезни, генные болезни, в том числе многочислен
ные наследственные болезни обмена веществ (болезни накопле
ния и другие энзимопатии), наследственные болезни структурных 
белков, наследственные болезни иммунной системы и т. д. Приво
дить полный перечень или подробную классификацию этих забо
леваний, разработанную во ВНИИ пульмонологии М3 СССР, 
вряд ли имеет смысл, поскольку при их большинстве патология 
носит системный характер, причем легкие не являются главным 
объектом поражения. Зачастую изменения в них возникают вто
рично и не отличаются какой-либо специфичностью. Кроме того, 
при очень многих заболеваниях рассматриваемой группы леталь
ный исход наступает в детском и более того в раннем детском 
возрасте. Таких больных приходится наблюдать исключительно 
педиатрам. Практически они никогда не попадают в сферу вни
мания терапевтов и пульмонологов, на которых рассчитано на
стоящее руководство.

С учетом приведенных выше соображений в настоящей главе 
представлены сведения главным образом о тех относительно не
многочисленных генетически детерминированных болезнях, при 
которых в бронхолегочной системе возникают достаточно отчет



ливые и характерные для данной нозологической формы патоло
гические изменения и которые могут встретиться в практике тера
певтов или пульмонологов, занимающихся патологией взрослых 
или подростков.

П О Р А Ж Е Н И Е  Л Е Г К И Х  ПРИ Б О Л Е З Н И  Г ИРКЕ

Болезнь Гирке (син: гликогеноз I типа, гликогеноз нефро- 
мегальный) представляет собой наследственную энзимопатию, 
относящуюся к так называемым болезням накопления, которая 
характеризуется патологическим отложением гликогена нормаль
ной структуры в различных органах и тканях и наследуется по 
аутосомно-рецессивному типу.

Заболевание впервые описано S. Gierke в 1929 г. В основе 
связанных с ним биохимических нарушений лежит в р о ж 
д е н н о е  о т с у т с т в и е  у больного ф е р м е н т а  г л ю к о -
з o-6-ф о с ф а т а з ы, вследствие чего нарушаются процессы 
распада и синтеза гликогена, причем последний избыточно на
капливается в различных органах, в том числе в печени, почках, 
легких и т. д. В результате накопления гликогена в стенках 
альвеол нарушаются DL и выработка сурфактанта. Последнее 
обстоятельство может обусловить коллапс легочной ткани и 
нарушение вентиляционно-перфузионных отношений с развитием 
гипоксемии. В более поздние сроки формируются вторичные из
менения в бронхах.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а .  Заболевание проявляется у 
детей сразу после рождения. Наиболее характерными симптома
ми являются отсутствие аппетита, рвота, гипогликемические су
дороги (вплоть до комы), респираторный дистресс-синдром ново
рожденных (Р Д С Н ),  интермиттирующие повышения температу
ры, стеаторея, креаторея, кетонурия. Постепенно развиваются 
гепато- и нефромегалия. При тяжелом течении больные, как 
правило, погибают в раннем детстве. У лиц с менее выраженны
ми проявлениями, достигающих пубертатного периода, состояние 
в какой-то мере стабилизируется, причем на первый план иногда 
выступают поражения легких и бронхов. Отмечаются одышка, 
кашель со слизисто-гнойной или гнойной, иногда обильной, мо
кротой. Выслушиваются влажные хрипы, преимущественно в 
нижних отделах легких. Печень значительно увеличена и безбо
лезненна. При рентгенологическом исследовании выявляются 
усиление и сетчатая деформация легочного рисунка, тяжистость в 
нижних отделах. С помощью бронхографии у некоторых больных 
обнаруживаются бронхоэктазии. При функциональном исследо
вании легких констатируют рестриктивные нарушения, снижение 
DL. В результате биопсии легочной ткани удается обнаружить 
патологические отложения гликогена в стенках альвеол, однако 
наиболее точным диагностическим тестом является пункция 
печени, при гистохимическом исследовании ткани которой выяв
ляется снижение активности глюкозо-6-фосфатазы.



Л е ч е н и е  в основном симптоматическое. При наличии 
бронхоэктазий показана санация бронхиального дерева.

Прогноз даже у больных, переживших детский возраст, сле
дует ставить с осторожностью.

П О Р А Ж Е Н И Е  Л ЕГ К ИХ  ПРИ Н А С Л Е ДС Т ВЕ Н НО М  Д Е Ф И Ц И Т Е
« . - И Н Г ИБ И ТО Р А ПРОТЕАЗ

Наследственный дефицит си-ингибитора протеаз (аіИП) 
представляет собой врожденную ферментопатию, характеризую
щуюся преимущественным поражением респираторного отдела 
легочной ткани в виде рано развивающейся п е р в и ч н о й  
э м ф и з е м ы  (син.: юношеская эмфизема легких).

Сущ ествование семейных, по-видимому, наследственно обусловленных форм 
эмфиземы легких описано еще в прошлом столетни [Jackson I., 1837]. Однако 
лиш ь в 1963 г. была опубликована основополагаю щ ая работа С. В. L aurell и
S. E riksson , которые на основании тщ ательных биохимических и генетических 
исследований связали некоторые обструктивные заболевания легких, в частности 
рано развиваю щ ую ся эмфизему, с врожденной недостаточностью в сыворотке 
крови больных «і-антитрипсина и установили, что эта недостаточность наследу
ется по аутосомно-рецессивному типу. Д альнейш ие работы подтвердили эти 
данные и показали, что недостарочность схіИП имеет отношение и к некоторым 
другим формам легочной патологии [Путов М. В., Хлопотова Г. П., 1984; Пале- 
ев Н. Р. и др., 1985; Rasche В. et al., 1978, и д р .].

Гомозиготные носители гена дефицита оиЙП встречаются в среднем с 
частотой 0,007% , а гетерозиготные — с частотой 0,85%  по отношению ко всей 
популяции [E riksson S., 1978]. По данным того ж е автора, гомозиготные формы 
недостаточности наблюдаются чащ е в Скандинавии (0 ,026% ), чем в США 
(0 ,0 1 3 % ) и Франции (0,006 % ). В Ш веции гомозиготный тип недостаточности 
был выявлен у одного из 1700 жителей (0 ,06% ), а гетерозиготное носитель- 
ство — у одного из 20 (5 % ). Среди больных неспецифнческими заболеваниями 
легких частота дефицита оиИП существенно увеличивается, достигая 10,8 % , а 
среди молодых лиц, страдаю щ их эм ф изем ой ,— 15,9% [Дидковский Н. А., 1984; 
Гембицкая Т. Е., 1984].

П а т о г е н е з .  Ингибиторы протеаз представляют собой 
белки, обладающие свойством инактивировать протеолитические 
ферменты эндогенного и экзогенного происхождения. Это третья 
по количеству группа функционально активных белков (после 
альбуминов и иммуноглобулинов), составляющая до 10% общего 
содержания белков в сыворотке крови [Веремеенко К. И., 1985].

Различают 7 ингибиторов протеолиза плазмы крови. Первое 
место среди них по количеству и значимости занимает оцИП, ло
кализованный в cti-глобулиновой фракции и составляющий 75% 
общего ее количества.

Кроме того, известны а 2-макроглобулин, сіі-антихимотриіісин, аа-плазмин и 
другие ингибиторы. Все эти белки имеют большое значение в регуляции актив
ности протеолнтических ферментов, участвующих в процессах образования и 
физиологического распада активных белков и пептидов, обмене соединительной 
ткани, воспалительных аллергических и иммунных реакциях. а іИ П  имеет срав
нительно низкую молекулярную массу (~ 5 1  000), благодаря чему равномерно 
распределяется по внутри- и виесосудистым пространствам. Он синтезируется в 
клетках печени и состоит из 394 аминокислотных остатков. Период его полурас
пада составляет от 4 до 6 сут [Сыромятникова Н. В., 1974; Веремеенко К. И.,



1985]. В активном центре « |И П  содерж ится метионин, окисление которого при
водит к инактивации ингибитора [Johnson D., T raves I., 1979).

Наследственный недостаток оиИП до недавнего прошлого 
считался единственной причиной р а н о  р а з в и в а ю щ е й с я  
э м ф и з е м ы .  Кроме того, как было установлено позднее, «|ИП 
инактивирует также эластазу, коллагеназу, плазмин (фибрино- 
лизин), ренин, калликреин, акрозин, факторы X и XI свертывания 
крови, а также микробные сериновые протеазы [Каминская Г. О. 
и др., 1984; Дидковский Н. А., Дворецкий Л. И., 1986]. Однако 
основная функция аіИП в организме направлена на инактива
цию эластазы и коллагеназы нейтрофилов.

Содержание оиИП в сыворотке крови четко коррелирует с 
характером носительства гена дефицита. При гомозиготных сос
тояниях его количество в сыворотке крови составляет менее 30% 
нормы, при гетерозиготных — около 50—30% нормы.

При недостаточности сцИП в легких и других тканях повы
шается концентрация эластазы и коллагеназы, секретируемых 
нейтрофильными лейкоцитами и макрофагами. Основную роль в 
разрушении соединительнотканных структур легкого играет ней- 
трофильная эластаза, и нейтрофилы, по всей вероятности, имеют 
наибольшее значение в возникновении эмфиземы [Hoidal I. R., 
Nawochner D. Е., 1983]. Происхождение эластазы макрофагов 
окончательно не выяснено. Ее источником, возможно, является 
эластаза нейтрофилов, фагоцитированных и разрушенных макро
фагами, хотя не исключено, что определенная часть эластазы 
вырабатывается и самими макрофагами.

Макрофаги выделяют два хемотаксических фактора, способ
ствующих миграции нейтрофилов в альвеолы, причем один из 
них стимулирует освобождение из нейтрофилов не только элас
тазы, но и миелопероксидазы, которая способна дополнительно 
инактивировать с^ИП в присутствии перекиси водорода и ионов 
хлора, т. е. может усугублять дисбаланс в системе протеазы — 
ингибиторы [Banda М. I. et al., 1980].

В условиях бактериального инфекционного процесса концен
трация неактивируемой эластазы в легочной ткани может воз
растать как за счет ее выделения разрушающимися микроорга
низмами, так и в результате увеличения числа нейтрофилов в 
воспалительном очаге, что способствует усиленному разрушению 
соединительнотканных структур легкого. При вирусных инфек
циях (в частности, при гриппе) увеличивается проницаемость 
альвеолоцитарного барьера, в результате чего нейтрофильные и 
иные протеазы легче проникают в зону соединительнотканного 
каркаса легкого. Кроме того, в этих условиях усиливается спо
собность к адгезии нейтрофилов на эндотелиальных клетках, 
которые становятся дополнительным источником протеаз [Od- 
doy A. et al., 1983]. Липосахаридные и иммунные комплексы, 
иысвобождающиеся из погибших клеток, способствуют высво
бождению из нейтрофилов фактора, активирующего нейтрофиль- 
ную эластазу [Lonky S. A., Carren М. С., 1983].



Роль гетерозиготного носительства гена дефицита оиИП в 
патогенезе неспецифических заболеваний легких по-разному оце
нивается различными авторами.

Одни полагают, что гетерозиготное посительство само по себе может быть 
причиной эмфиземы [Gulsvik L.. Fagerhol М., 1979; Tobin М. J. et al., 1983]. О дна
ко большинство авторов считают, что оно представляет собой лиш ь фактор риска, 
на фоне которого в большей степени проявляется патогенное действие экзоген
ных факторов [D oreM . F. et al., 1982; Ja n u s  E. et al., 1985|. Экзогенные факторы, 
в частности продукты курения, воздушные полютанты, ксенобиотики и другие 
оксиданты, способны наруш ать протеазно-антипротеазное равновесие в сторону 
подавления последнего, в результате чего умеренный дефицит а |И П , связанный 
с гетерозиготным ноентельством, может приобретать патогенное значение 
[C arp Н., Jarioff А., 1982; D o reM . F. et al., 1982; Ja n u s  E. et al., 1985]. Так, из
вестно, что табачный дым содержит пероксидныс и супероксндные анноны, 
способные окислять молекулы а ,И П  и сниж ать активность последнего в отно
шении эластазы , хотя антитрипсиновая активность при этом сохраняется [Po
w ers I. С., 1983]. Кроме того, было установлено, что под влиянием курения может 
повышаться и уровень нейтрофильной эластазы . Это, по всей вероятности, с вя за 
но с усилением выделения макроф агами хемотакснческого фактора, обусловли
вающего миграцию нейтрофилов [Lonky S. A., C arren  М. С., I983J. Вещества, 
содерж ащ иеся в табачном дыме, способны такж е увеличивать проницаемость 
альвеолярного эпителия и таким образом способствовать проникновению эластазы  
и других протеаз в направлении легочного интерстиция, являю щ егося объектом 
их патогенного воздействия. Приблизительно такое же воздействие на гіротеазно- 
антипротеазную систему оказываю т и другие оксиданты (промышленные полю
танты и пр.).

Таким образом, лица с гетерозиготными формами дефицита 
ссіИП оказываются значительно более чувствительными к вредно
му воздействию экзогенных факторов по сравнению с нормальной 
популяцией, хотя гетерозиготное носительство само по себе от
нюдь не обязательно приводит к возникновению выраженной 
эмфиземы легких.

Как уже упоминалось, дефицит аіИП может, помимо эмфи
земы, способствовать развитию и д р у г и х  л е г о ч н ы х  з а 
б о л е в а н и й .  Так, у гомозиготных носителей гена дефицита 
описаны случаи тяжелого обструктивного бронхита, обычно 
развивающегося в относительно молодом возрасте после повтор
ных вспышек респираторных инфекций.

Были получены данные, показывающие значение дефицита 
аіИП в формировании бронхиальной астмы. По данным F. Dai- 
masso (1975), сниженный уровень сі|ИП может при участии а2- 
макроглобулина содействовать более быстрому освобождению 
биологически активных веществ (БАВ), опосредующих развитие 
астматических проявлений. По данным цитируемых авторов, сни
жение Ц|ИП встречается при астме даже чаще, чем при эмфизе
ме и хроническом бронхите. Было показано также, что у больных 
бронхиальной астмой, в особенности страдающих эндогенной ее 
формой, достаточно часто встречаются фенотипы, соответствую
щие низкому содержанию «|ИП, причем фенотипические особен
ности больных связаны с тяжестью течения заболевания [Souil- 
letG . et al., 1976].

На связь дефицита аіИП с бронхоэктазиями указывают



Ю. Н. Левашев и соавт. (1975), G. Longstereth и S. Weitz- 
man (1975).

Наконец, существует отчетливая зависимость так называемо
го синдрома «вялого легкого» (flaccid lung) от дефицита сііИП, 
что выражается в повышении податливости (комплайенса) лег
ких, определяемой при исследовании механики дыхания, без вы
раженных клинических проявлений [von Laros С. D. et al., 1984]. 
Впрочем этот синдром, по всей вероятности, является доклини
ческой стадией эмфиземы легких.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а .  Выраженные проявления де
фицита аіИП, связанные с гомозиготным носительством соответ
ствующего гена, обычно формируются к 30—35 годам, хотя во 
многих случаях те или иные проявления легочной патологии 
(например, частые респираторные инфекции) отмечаются уже в 
детском возрасте. Как уже упоминалось, наиболее часто встре
чающиеся признаки заболевания связаны с развивающейся в 
относительно молодом возрасте прогрессирующей эмфиземой 
легких.

Самой ранней и частой жалобой больных является одышка, 
возникающая вначале при значительных, а затем при все более 
уменьшающихся физических нагрузках. Довольно типично посте
пенное снижение массы тела. Кашель чаще всего отсутствует или 
же выражен незначительно. Обычно он бывает сухим, реже 
отделяется скудная слизистая мокрота. Из анамнеза иногда 
удается выяснить, что больной в детстве часто страдал респира
торными инфекциями. Чрезвычайно важным для диагностики 
рассматриваемого состояния является выяснение семейного 
анамнеза, причем в ряде случаев можно установить аналогичную 
или сходную легочную патологию у родных и двоюродных бра
тьев (сестер), дядей, теток и т. д.

При осмотре у большей части больных с выраженной юно
шеской эмфиземой отмечаются астеническое телосложение, сни
жение массы тела, в той или иной степени выраженный кифоз, 
бочкообразная форма грудной клетки, подушкообразное выбуха
ние надключичных ямок, а иногда и межреберий. Из-за компен
саторной одышки явное уменьшение дыхательных экскурсий кон
статируется редко. У наиболее тяжело больных удается отметить 
участие в дыхательных экскурсиях вспомогательных дыхатель
ных мышц шеи. Характерно, что при небольшой физической на
грузке, а иногда и в покое больные делают выдох при сомкнутых 
губах, надувая при этом щеки. Этим маневром они инстинктивно 
повышают внутрибронхиальное давление, препятствующее экспи
раторному коллапсу бронхов. Цианоз наблюдается лишь в наи
более далеко зашедших случаях.

При перкуссии грудной клетки определяются коробочный 
звук, уменьшение границ сердечной тупости или же полное ее 
исчезновение, низкое расположение и уменьшенная подвижность 
нижних границ легких. Аускультативно выслушивается ослаб
ленное везикулярное («ватное») дыхание, иногда с удлиненным



выдохом. Над большими эмфизематозными пузырями дыхатель
ные шумы могут не определяться. Тоны сердца, как правило, 
ослаблены; иногда выражен акцент второго тона над легочной 
артерией. При пальпации живота нередко удается определить 
безболезненный мягкий край смещенной книзу печени. В редких 
случаях истинное увеличение и болезненность печени связаны с 
застоем в венах большого круга кровообращения.

Рентгенологически обнаруживается увеличение прозрачности 
легочных полей, в типичных случаях более выраженное в нижних 
отделах легких, где нередко формируются гигантские буллы, и 
легочный рисунок отсутствует полностью («исчезающее», «сверх- 
прозрачное» легкое). Диафрагма обычно уплощена, стоит низко, 
подвижность ее резко ограничена. Сердечная тень небольших 
размеров, каплевидная. Легочные корни не расширены или же 
расширены умеренно, поскольку легочная гипертензия нетипична 
для первичной эмфиземы легких. Изменения легочной прозрач
ности во время дыхательного цикла, выявляемые с помощью то- 
мореспираторной пробы или денситометрическими методами, рез
ко выражены. Очаги буллезной эмфиземы или гигантские буллы 
лучше всего идентифицируются методом КТ.

Исследование ФВД имеет огромное значение в диагностике 
первичной наследственной эмфиземы и, как упоминалось выше, 
позволяет получить характерные данные уже на доклинической 
стадии развития эмфиземы («вялое» легкое). Характерно увели
чение ООЛ за счет увеличения общего их объема и снижения 
ЖЕЛ. При этом уменьшенная емкость вдоха сочетается с почти 
полным исчезновением резервного объема выдоха. Объем закры
тия легких увеличивается. ОФВі и индекс Тиффно резко снижа
ются. Кривая форсированного выдоха приобретает характерную 
вытянутую форму. На кривой поток — объем отмечаются сниже
ние пиковой скорости форсированного выдоха, «перелом» кривой 
в пределах первой четверти Ж ЕЛ и низкие значения мгновенных 
скоростей выдоха при 25, 50 и 75% Ж ЕЛ, что свидетельствует о 
клапанном механизме бронхиальной обструкции. Аэродинами
ческое сопротивление дыхательных путей, определяемое методом 
общей плетизмографии, возрастает до 1 кПа - л 1 и более . Рас
тяжимость легочной ткани (комплайенс) резко увеличивается, а 
индекс ретракции уменьшается. Характерным признаком являет
ся снижение DL [Клемент Р. Ф., 1984; Гембицкая Т. Е., Кузне
цова В. К., 1985].

Решающее значение в установлении диагноза заболевания 
легких, связанного с наследственным дефицитом аіИП, имеет 
определение содержания аіИП в сыворотке крови. Наиболее до
ступны косвенные методы, основанные на определении антипро- 
теазной активности сыворотки крови. Существуют и методы пря
мого определения аіИП в сыворотке крови. Концентрация а |ИП 
от 2 до 5 г/л считается нормальной.

Условно принято, что концентрация (Х|ИП 80—25% соответ
ствует гетерозиготному носительству, а ниже 25% — гомозигот



ному дефициту Ч|ИП [Eriksson S., 1978). Точное определение 
фенотипов связано со значительными методическими сложностя
ми и доступно лишь специальным иммуногенетическим лабора
ториям.

Некоторое значение в диагностике быстро развивающейся 
эмфиземы имеет определение в моче продуктов деструкции ле
гочной ткани. Деструкция связана с патологическим воздей
ствием протеаз, в частности оксипролина и десмозина [Кочо- 
ров С. Д., 1984).

В общем главными диагностическими критериями проявляю
щейся врожденной недостаточности а |И П  следует считать:

1) прогрессирующую одышку у лиц молодого или среднего 
возраста, сочетающуюся с клиническими, рентгенологическими 
и функциональными признаками эмфиземы легких;

2) стойкое снижение содержания « |ИП в сыворотке крови 
больных.

Л е ч е н и е  врожденного дефицита аіИП до недавнего вре
мени считалось малоперспективным. В последние годы намечены 
пути патогенетического воздействия при заболеваниях легких с 
дефицитом ингибиторов протеаз. Появляются сообщения об об
надеживающих результатах использования тех или иных лечеб
ных средств, хотя говорить о существовании достаточно хорошо 
апробированных методов пока не представляется возможным. 
Заместительная терапия может осуществляться путем внутривен
ного введения нативного сиИП [Gadek G et al., 1983; Glau- 
ser Ch. et al., 1983]. Значительно менее эффективными, хотя и 
более доступными, представляются повторные вливания нативной 
человеческой плазмы.

Некоторые авторы рекомендуют использование хорошо из
вестных средств, подавляющих протеолиз.

В частности, предложено проведение повторных внутривенных вливаний 
контрикала (20 ООО ЕД) или гордокса (100 ООО Е Д ), растворенных в 200 мл 
изотонического раствора хлорида натрия; на курс 10— 15 вливаний. С этой ж е 
целью применяют 5%  раствор г-аминокапроновой кислоты по 100 мл или 3%  
раствор амбена по Зм л  внутривенно 2 раза  в сутки в течение 6— 8 дней |Гем- 
бицкая Т. Е., 1987].

По видимому, более эффективны высокомолекулярные син
тетические ингибиторы эластазы, в частности хлорметилкетоны.

R. D. H ardie и соавт. (1984) синтезировали новый препарат этой группы — 
ингибитор эластазы  INK-7623, даюнш й эффект в профилактике и лечении экспе
риментальной эмфиземы легких. Разрабаты ваю тся ингибиторы, продуцируемые 
культурами некоторых штаммов кишечной палочки [S tr a u s S . et a l., 1984], а т ак 
же циклические пептидные аналоги спИП. Д елаю тся попытки получения высоко
эффективных аналогов ингибиторов протеиназ методом генной инженерии 
[G eorge Р. М. et а)., 1984].

Определенное значение, по всей вероятности, имеет примене
ние антиоксидантов, в частности витамина Е, глутатиона, аэвита, 
липоевой кислоты и т. д. Некоторые авторы рекомендуют назна
чать стероидные гормоны в средних дозах курсами по 7— 10 дней, 
а затем снижать дозу.



В литературе описаны различные схемы комплексного лечения 
больных, страдающих дефицитом сцИП, которое приходится про
водить достаточно длинными повторяющимися курсами или же 
постоянно на протяжении всей жизни. Судить об эффективности 
тех или иных рекомендаций еще рано.

П е р в и ч н а я  п р о ф и л а к т и к а  врожденного дефицита 
аіИП разработана недостаточно. Теоретически носительство гена 
дефицита или выраженное снижение содержания аіИП в сыво
ротке крови у обоих супругов следует считать противопоказанием 
к деторождению. С целью ранней диагностики и своевременного 
осуществления вторичной профилактики рекомендуется опреде
лять содержание «|ИП у всех детей и юношей, страдающих 
рецидивирующими респираторными заболеваниями, в особен
ности протекающими с одышкой. Лицам с установленным диаг
нозом независимо от наличия и интенсивности клинических про
явлений, а также членам семей больных категорически противо
показано курение, а также работа в условиях загрязненного 
воздуха. Им же в первую очередь показана вакцинация против 
гриппа, обычно резко ухудшающего течение эмфиземы.

П р о г н о з  при наследственном дефиците аіИГІ следует счи
тать серьезным, поскольку достаточно эффективные методы ле
чения не разработаны. Ранняя диагностика и своевременное 
проведение мер вторичной профилактики и лечения позволяют 
рассчитывать на существенное продление жизни больных.

НА С ЛЕ Д С Т В Е Н Н Ы Й  С ПО Н Т А Н Н Ы Й  ПН ЕВ МОТ ОРА КС

Наследственный (семейный) СП вряд ли может рассматри
ваться как самостоятельное генетически детерминированное за 
болевание. Скорее это синдром, возникающий при ряде наслед
ственных болезней, для которых характерно развитие первичной 
эмфиземы легких (наследственная недостаточность « |ИП, синд
ром Марфана, прогерия, синдром Черногубова — Элерса — Дан- 
лоса и др.). Непосредственными причинами СП являются истон
чение стенок и разрыв субплеврально расположенных эмфизема
тозных булл. *

К л и н и ч е с к и е  п р о я в л е н и я  зависят от степени спа
дения легкого. В типичных случаях внезапно появляются до
вольно резкая колющая боль в груди, усиливающаяся при глу
боком вдохе, умеренная одышка. При физикальном исследовании 
легких на стороне поражения определяются коробочный перку
торный тон, резкое ослабление дыхательных шумов, иногда сме
щение сердечной тупости в противоположную сторону. Диагноз 
уточняется рентгенологическим исследованием, при котором 
выявляется спадение легкого.

Л е ч е н и е .  Производят дренирование плевральной полости 
тонким дренажем во втором межреберье с постоянной активной 
аспирацией. При многократном рецидивировании эпизодов СП 
показано оперативное лечение, направленное на устранение ис



точника поступления воздуха в плевральную полость (ушивание, 
резекция булл) и формирование сращений между плевральными 
листками (плевродез).

П О Р А Ж Е Н И Е  Л Е Г К ИХ  ПРИ С И Н Д Р О М Е  МАРФАНА

Синдром Марфана [Marfan А., 1896] представляет собой 
наследственное системное заболевание структурных белков сое
динительной ткани, наследуемое по аутосомно-доминантному ти
пу и характеризующееся полиморфизмом проявлений. Чаще все
го поражаются сердечно-сосудистая система (у 60% больных), 
скелет, глаза. Выраженные изменения легких отмечаются не бо
лее чем в 10—20% случаев [Барашнев Ю. И., Вельтищев Ю. Е., 
1978]. Некоторые признаки врожденного заболевания диагности
руются уже в детстве: высокий рост, астеническое телосложение, 
долихоцефалия, прогнатия, «готическое» небо, воронкообразная 
грудь, кифоз, разболтанность суставов, арахнодактилия, подвы
вих хрусталика. В молодом возрасте быстро прогрессирует раз
витие аневризмы начального отдела аорты.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а .  Наиболее типичны медленно 
прогрессирующая эмфизема, рецидивирующий СП. Иногда выяв
ляются кистозная гипоплазия, склонность к деструктивным 
пневмониям. Повышено выделение с мочой гидроксипролина — 
аминокислоты, входящей в состав коллагена.

Л е ч е н и е  в основном симптоматическое. При упорно ре
цидивирующем СП целесообразно оперативное лечение (тот или 
иной вид плевродеза).

Прогноз зависит главным образом от тяжести поражения 
сердечно-сосудистой системы.

Н А С Л Е Д С Т В Е Н Н Ы Й  И Д И О П А Т И Ч Е С К И Й  Ф И Б Р О З  Л Е Г К И Х

Наследственный идиопатический фиброз легких представляет 
собой заболевание неясной природы, передающееся по аутосом
но-доминантному типу [Палеев Н. Р., Царьков Л. Н., 1979; Ба
далян А. О., 1980]. Оно встречается редко. В литературе описано 
лишь несколько десятков наблюдений.

По клиническим и морфологическим признакам наследствен
ный идиопатический фиброз практически аналогичен значитель
но более широко распространенному идиопатическому фибрози- 
рующему альвеолиту (болезн£ Хаммена — Рича), отличаясь от 
него только семейным распространением.

П а т о г е н е з  заболевания изучен недостаточно. Имеются 
данные о наличии у больных наследственным идиопатическим 
фиброзом легких характерных локусов HLA-системы. Возможно, 
что у генетически предрасположенных лиц  запрограммирована  
патологическая иммунная реакция на каждый новый антиген, 
что приводит к нарушениям в системе коллаген — коллагена- 
за — ингибиторы коллагеназы, в результате чего преимуществен-



НО в легких начинается усиленное коллагенообразование [Java- 
пегі S. et al., 1980]. Диффузный пневмосклероз ведет к прогрес
сированию Д Н  и летальному.исходу.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а .  Чаще всего заболевание на
чинается в возрасте 35—50 лет. Наиболее характерны жалобы 
на прогрессирующую одышку, кашель, снижение массы тела, 
субфебрильную температуру, слабость. При осмотре отмечаются 
цианоз кожи и видимых слизистых оболочек, характерное изме
нение концевых фаланг пальцев по типу барабанных палочек и 
ногтей по типу часовых стекол. В легких выслушиваются жесткое 
дыхание и характерные сухие хрипы, напоминающие треск сми
наемого целлофана. Рентгенологически выявляются резкое уси
ление легочного рисунка, мелкосетчатая или сетчатая его дефор
мация, высокое стояние диафрагмы, в далеко зашедших случаях 
ячеистый рисунок по типу «сотового легкого». При исследовании 
легочной вентиляции обнаруживаются выраженные рестриктив
ные нарушения. При биопсии легочной паренхимы (трансброн
хиальной или открытой) выявляется картина, характерная для 
идиопатического фиброзирующего альвеолита.

Диагноз наследственного идиопатического фиброза легких 
можно поставить только на основании тщательного изучения 
семейного анамнеза (выявление аналогичной патологии у кров
ных родственников).

Л е ч е н и е  проводится так же, как при идиопатическом 
фиброзируюшем альвеолите. В ранних стадиях заболевания ис
пользуют стероидные гормоны в сочетании с препаратами типа 
купренила (пеницилламин), препятствующими развитию фибро
за, а в более поздних — также иммуносупрессанты и цитоста
тики.

Прогноз в целом неблагоприятный, однако при рано начатом 
адекватном лечении возможно наступление длительной ремиссии 
и даже частичное обратное развитие изменений в легком, в ре
зультате чего работоспособность и жизнь больных существенно 
продлеваются.

П О Р А Ж Е Н И Я  Л ЕГ К ИХ  ПРИ С И Н Д Р О М Е
ЧЕРНОГУБОВА -  ЭЛ ЕР СА -  Д А Н ЛО СА

Синдром Черногубова — Элерса — Данлоса представляет со
бой наследственное заболевание, характеризующееся молекуляр
ным дефектом коллагена. Тип наследования аутосомно-доминант- 
ный, хотя возможно существование и аутосомно-рецессивной 
формы. Генный дефект, по-видимому, связан с Х-хромосомой.

Известны семь различных вариантов заболевания, причем все 
они характеризуются истончением, дряблостью и повышенной 
ранимостью кожи и других соединительнотканных структур, а 
также повышенной ранимостью сосудов (склонность к петехиям, 
кровоподтекам и т. д.).

В легких рано формируется эмфизема, нередко отмечается



рецидивирующий СП. Часто возникают пневмониты с наклоннос
тью к деструкции легочной ткани, формирование кист, абсцессов, 
бронхоэктазий. Описано сочетание синдрома -Черногубова — 
Элерса — Данлоса и трахеобронхомегалии [Aaby G., Blake U. А., 
1966].

Л е ч е н и е  обычно симптоматическое.
Прогноз в большинстве случаев неблагоприятный.

П О Р А Ж Е Н И Е  Л Е Г К ИХ  ПРИ П Р О Г ЕР И И

Прогерия (син.: «вялая кожа», cutis laxa) представляет собой 
редкое наследственное заболевание, передающееся по рецессив
ному типу сцепления с Х-хромосомой, которое характеризуется 
генерализованным поражением соединительной ткани, в частно
сти ткани легких. Биохимической основой прогерии является 
врожденная недостаточность фермента лизилоксидазы, что при
водит к нарушению формирования коллагеновых волокон [By
ers Р. Н., 1980]. В легких развиваются изменения по типу про
грессирующей эмфиземы.

Заболевание может к л и н и ч е с к и  п р о я в и т ь с я  в 
любом возрасте, однако изменения в легких чаще диагности
руются после 25 лет. Больные жалуются на одышку при физи
ческих нагрузках, мышечную слабость, адинамию. При осмотре 
обращает на себя внимание резко измененная «старческая» 
кожа, лишенная нормальной эластичности и висящая складками, 
несмотря на молодой возраст. Отмечается также мышечная атро
фия. При исследовании легких выявляется физикальная, рентге
нологическая и функциональная картина первичной эмфиземы.

В случае отсутствия типичных изменений кожи диагностика 
может быть значительно затруднена. Существенное диагности
ческое значение имеет снижение содержания меди в сыворотке 
крови, а также уменьшение активности лизилоксидазы.

Л е ч е н и е  преимущественно симптоматическое.
Прогноз неблагоприятный.

ПЕРВИЧНАЯ ЛЕГ ОЧ НАЯ Г И П Е Р Т ЕН З ИЯ

Наследственная первичная легочная гипертензия представля
ет собой редкое заболевание, характеризующееся неуклонно 
прогрессирующим повышением давления в легочной артерии и 
передающееся главным образом аутосомно-доминантным путем. 
Описаны также семьи с рецессивным типом наследования, сцеп
ленным с Х-хромосомой [Иошпа Л. Л., Розинова Н. Н., 1986]. 
Известны случаи возникновения легочной гипертензии и под 
плиянием безусловно экзогенных факторов, например при приеме 
средств, способствующих снижению аппетита (аминорекс), перо- 
рлльных контрацептивов с высоким содержанием эстрогенов 
и т.д . [Мухарлямов Н. М. и др., 1982]. Роль наследственного 
предрасположения у этих больных остается пока неясной.



Патогенез заболевания почти не изучен. Выделяют два типа 
первичной легочной гипертензии. При первом из них, встречаю
щемся в большинстве случаев, непосредственной причиной повы
шения давления в легочной артерии являются резкая гипертро
фия, фиброз и фиброэластоз мышечного слоя легочных артериол, 
что, по всей вероятности, связано с генетически обусловленным 
дефектом гладкомышечных волокон. При втором, значительно 
более редком, отмечается рыхлый базофильный клеточный фиб
роз, приводящий к сужению и облитерации легочных венул [Му- 
харлямов Н. М. и др., 1982].

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а .  Болеют почти исключительно 
молодые женщины. На ранних стадиях заболевание, как прави
ло, не диагностируется, поскольку повышение систолического 
давления в легочной артерии вдвое, а иногда и больше (до 50— 
60 мм рт. ст., или 6,67—8 кПа) обычно связано лишь с умерен
ным снижением толерантности к нагрузкам и не имеет выражен
ных клинических проявлений. Больные жалуются на одышку при 
умеренном физическом напряжении, боли в области сердца, серд
цебиение, приступы удушья.

Цианоз развивается в поздних стадиях заболевания и связан 
отчасти с застоем в венах большого круга кровообращения, 
отчасти с анатомическим шунтированием крови в легких при 
некоторых вариантах первичной легочной гипертензии. Клини
ческая картина легочной гипертензии, сопровождающейся выра
женным цианозом, была описана A. Ayerza (1901) и в течение 
длительного времени фигурировала в литературе как болезнь, 
или синдром, Айерца или Айерсы.

При объективном обследовании больных первичной легочной 
гипертензией обнаруживаются умеренная тахикардия, эпигаст
ральная пульсация, связанная с резкой гипертрофией правого 
желудочка, выраженный акцент и расщепление второго тона над 
легочной артерией. Иногда у левого края грудины в четвертом 
межреберье слышен систолический шум относительной недоста
точности трехстворчатого клапана. В терминальной фазе забо
левания отмечаются увеличение и болезненность печени. Рентге
нологически обнаруживаются резкое расширение проксимальных 
отделов легочных артерий при ослаблении легочного рисунка в 
периферических отделах легких, увеличение размеров правого 
желудочка, лучше выявляемое на боковых снимках. На ЭКГ 
видны признаки резкой перегрузки правого желудочка вслед
ствие гипертензии и его гипертрофия.

Диагноз подтверждается при зондировании полостей правого 
сердца и легочной артерии, при котором исключаются могущие 
привести к вторичной легочной гипертензии и цианозу «немые» 
врожденные пороки сердца (например, синдром, или комплекс, 
Эйзенменгера) и точно определяется величина давления в легоч
ной артерии,.

Эффективных методов л е ч е н и я  первичной легочной ги
пертензии практически нет. Широко, однако без отчетливого и



стойкого клинического успеха используются сосудорасширяющие 
средства (эуфиллин, нитроглицерин и др.), ганглиоблокаторы, 
антикоагулянты, а также препараты, способствующие улучше
нию сердечной деятельности: сердечные гликозиды, антиаритми- 
ческие препараты, кортикостероиды, мочегонные, кислородотера- 
пия и т. д.

Прогноз неблагоприятный. Продолжительность жизни боль
ных с момента установления диагноза составляет от нескольких 
мес до 5 лет. Смерть наступает вследствие прогрессирующей 
правожелудочковой недостаточности.

ПО Р АЖ Е Н И Я  Л Е Г КИ Х ПРИ М У К О В И С Ц И Д О З Е

Муковисцидоз (син.: кистозный фиброз поджелудочной 
железы, синдром Фан кони) представляет собой наследственное 
заболевание, характеризующееся системным поражением экзо- 
кринных желез, причем как слизеобразующих (респираторного 
тракта, кишечника, поджелудочной железы), так и серозных 
(слюнных, потовых, слезных). Наиболее характерной чертой му- 
ковисцидоза является повышение вязкости секрета слизеобразую
щих желез, что применительно к бронхолегочной системе обуслов
ливает резкое нарушение очистительной функции бронхов и брон
хиальной проходимости. Патологические изменения в органах 
дыхания могут встречаться практически изолированно или же 
сочетаться с нарушениями функций органов пищеварения (преи
мущественно поджелудочной железы и кишечника).

Поражение неслизеобразующих желез играет значительно 
меньшую роль в патологии и выражается в значительном увели
чении секреции ими ионов натрия и хлора.

Заболевание впервые описано швейцарскими педиатрами 
G. Fankoni, Е. Uhlinger и С. Knauer в 1936 г., однако решающее 
значение в формировании представлений о муковисцидозе как 
системном поражении слизистых желез имело исследование 
D. Andersen (1938), обобщившей 49 собственных клинических 
наблюдений. В 1953 г. P. Di Sant Agnese установил, что у боль
ных муковисцидозом отмечается значительное повышение кон
центрации натрия и хлора в поте, а в дальнейшем было выявлено 
значительное увеличение секреции этих электролитов слюнными 
и слезными железами. Это явилось основанием для того, чтобы 
рассматривать муковисцидоз как системное поражение практи
чески всех экзокринных желез.

До недавнего времени муковисцидоз считали почти исключи
тельно педиатрической проблемой, поскольку больные, как пра
вило, погибали в раннем детстве. Случаи муковисцидоза у взрос
лых рассматривались как редчайшая  казуистика. В последние 
годы положение существенно изменилось. Благодаря совершен
ствованию методов лечения число больных муковисцидозом, до
живающих до 20 лет и более старшего возраста, значительно 
увеличилось. С другой стороны, широкое применение современ



ных диагностических методов, в частности так называемого пото
вого теста, позволило распознавать относительно благоприятно 
протекающие стертые формы заболевания у взрослых [Ceder О. 
et al., 1983; Hunt P., Geddes D., 1985]. Проблема диагностики и 
лечения муковисцидоза у взрослых привлекает все большее вни
мание, причем возникло не лишенное оснований мнение о том, 
что стертые и в большинстве случаев не диагностируемые формы 
заболевания лежат в основе обструктивных бронхитов и иной 
хронической бронхолегочной патологии у весьма значительного 
числа больных [Де Конинг Г. У., Смит К. Р., 1983].

Сведения о ч а с т о т е  м у к о в и с ц и д о з а  в различных странах доста
точно противоречивы и зависят не только от истинной встречаемости заболевания, 
но и от уровня диагностики, которая еще несовершенна. Частота муковсицидоза 
среди живых новорожденных колеблется от I : 8000 [Рейдерман М. И., 1974] 
до 1 :5 5 9  [K linger К. W., 1983]. По данным М еждународной ассоциации по 
кистозному фиброзу, координирующей исследования по проблеме, на 10 000 гос
питализированных детей в Европе встречается 100 случаев муковисцидоза. 
В США ежегодно рож дается до 5000 детей, больных муковисцидозом, причем это 
заболевание встречается чащ е, чем лейкемия, нефрит или церебральное слабо
умие. П редполагается, что к 2000-му году в этой стране будет 100 000 больных 
муковисцидозом.

По данным ВОЗ, частота муковисцидоза среди белого населения составляет 
от I : 1500 до 1 : 15 000 живорожденных. Болезнь практически неизвестна среди 
китайцев, а в Японии было выявлено всего 65 больных муковисцидозом за много 
лет.

Точных статистических данных о частоте муковисцидоза у взрослых пока нет. 
В большинстве работ описываются от нескольких до 30—40 взрослых больных 
ІКоломийская Л . Б., Рейдерман М. И., 1980; Косой Г. X., 1981; Гембицкая Т. Е.. 
1984; Davis P., Di S an t A gnese P., 1984]. По данным Н. Possell и S. W. Bender 
(1984), больные муковисцидозом старш е 18 лет составляю т 16,6% общ его числа 
больных, состоящих на учете в поликлиниках Ф РГ.

По мнению большинства исследователей, муковнсцидоз представляет собой 
заболевание с аутосомно-рецессивиым типом наследования |К уанды ков Е. У., 
1977; L erogollern L., 1979], причем предполагается, что ген заболевания локали
зуется в 21-й хромосоме. Вместе с тем до настоящ его времени существует много 
неясностей в г е н е т и к е  муковисцидоза.

D. М. Danks и соавт. (1983) считают, что модель двух локу- 
сов объясняет только половину случаев муковисцидоза, и допус
кают существование множественных локусов, которые могут быть 
причиной заболевания.

Выраженные различия в тяжести течения муковисцидоза при
водят к мысли о различной экспрессивности гена [Sing С. F. 
et al., 1982]. Не выяснено, является ли более благоприятно про
текающая болезнь у взрослых следствием сниженной пенетрант- 
ности гена в гомозиготном состоянии или же обусловлена гетеро
зиготным носительством.

Поскольку первичный биохимический или молекулярно-био
логический дефект, лежащий в основе муковисцидоза, также 
пока точно не установлен, отсутствует и универсальная теория 
п а т о г е н е з а  этой болезни. Тем не менее исследования, выяв
ляющие некоторые детали патологических сдвигов на клеточном 
и субклеточном уровне, проводятся достаточно интенсивно. Уста
новлено, что при муковисцидозе имеет место нарушение реаб



сорбции хлорида натрия на уровне экскреторных каналов всех 
экзокринных желез в сочетании с нарушением состава гликопро
теидов слизи в железах, продуцирующих последнюю.

П о мнению М. M cPherson (1983), важной причиной повышенного содер
ж ания белков и кальция в секретах слизеобразую ш их ж елез является врожден
ный дефект клеточной мембраны последних. С этим же фактором связано нару
шение электролитного состава секрета потовых и других серозных желез. W. Ga- 
ley и соавт. (1980) полагают, что высокое содерж ание электролитов и органи
ческих веществ в секретах экзокринных ж елез связано не с нарушением тран
спорта электролитов, а с затруднением прохождения воды через мембрану 
эпителиальных клеток.

По данным некоторых авторов, повышенная вязкость секретируемой слизи 
связана с аномальной деградацией гликопротеидов [Gilly W. R., 1975]. При муко- 
висцидозе в слизистом секрете наруш ается нормальное соотношение между 
сиаломуцннами, ф у к о м у ц и н а м и  и сульфомуцииами в направлении резкого пре
обладания сиаломуцинов. что является важ ной причиной повышения вязкости. 
В слизи бронхиальных ж елез при муковисцидозе обнаруж ено повышенное со
держ ание белка, нуклеиновых кислот и ионов кальция, причем последнему при
дается особое значение в изменении физических свойств секрета [M cPherson М., 
1983].

По данным М. Knowles (1983), в эпителиальных клетках, 
выстилающих дыхательные пути, также нарушается реабсорбция 
натрия и хлора, что способствует уменьшению водного компо
нента перицилиарной жидкости и приводит к «выслушиванию» 
слизи респираторного тракта, коллапсу и нарушению функции 
ворсинок мерцательного эпителия, аккумуляции в бронхах вязкой 
слизи и нарушению мукоцилиарного клиренса, способствующему 
развитию и прогрессированию инфекционного процесса в дыха
тельных путях. Накопление вязкой слизи способствует и обструк- 
тивным нарушениям. Дополнительным фактором, нарушающим 
функцию реснитчатого эпителия, является, по-видимому, и так 
называемый фактор Спока, выделенный из сыворотки больных 
муковисцидозом в 1967 г. и, как показано в эксперименте, нару
шающий движения ресничек трахеи кроликов. Обнаружение 
этого фактора в сыворотке гетерозиготных носителей гена муко- 
висцидоза, хотя и в меньших количествах, чем у . гомозиготных 
больных, возможно, связано с генетическими нарушениями, ле
жащими в основе болезни [Spock А., 1967].

В прогрессировании изменений в респираторном отделе ле
гочной ткани определенное значение может иметь протеолити- 
ческая деструкция, связанная с недостаточной активностью ин
гибиторов протеаз, что объясняет возникновение эмфиземы у 
больных муковисцидозом [Bruce М. С. et al., 1985].

Инфекционный процесс в бронхиальном дереве играет, как 
уже упоминалось, важную роль в патогенезе муковисцидоза. 
»то связано не только с нарушением дренажно-очистительной 
функции воздухоносных путей, но и с существенным снижением 
общего клеточного и в меньшей степени гуморального иммуните
та [Sorensen R. U. et al., 1983].

Основную роль в этиологии инфекционного процесса в бронхах играют золо- 
(истый стафилококк, гемофильная палочка и синегнойная палочка, причем два



первых микроорганизма выявляю тся главным образом в раннем детском возрасте, 
тогда как в дальнейшем основное значение приобретает синегнойная палочка, 
борьба с которой является весьма сложной проблемой лечения в связи с ее 
резистентностью к фагоцитозу полинуклеарными лейкоцитами и к большинству 
антибактериальных средств |P en k e th  A. et al., 1983; Sorensen R. U. et al., 1983]. 
Нельзя исключить, что такая  динамика микрофлоры связан а с массивной протн- 
востафилококковой терапией [Levis М. J. et al., 1984). Из бронхиального секрета 
больных муковисцидозом высеиваются преимущественно штаммы синегнойной 
палочки типа М, продуцирующие вязкую слизь, которая является важным ф акто
ром патогенности микроорганизма, ухудшающим и без того резко нарушенный 
мукоцилиарный клиренс [Bohme В., 1979). По представлениям ряда авторов, 
раннее присоединение синегнойной палочки к микрофлоре мокроты у больных 
муковисцидозом свидетельствует о неблагоприятном прогнозе [Hoog Kamp-Kor- 
stany J., Van Laag J., 1983].

Изложенное выше показывает, что патогенез муковисцидоза 
довольно сложен и недостаточно изучен. Однако полученные уже 
к настоящему времени данные открывают перспективы для даль
нейших исследований в этом направлении и позволяют наметить 
основные пути патогенетической терапии.

Основным м о р ф о л о г и ч е с к и м  п р и з н а к о м  муко
висцидоза является обнаружение тягучего, вязкого секрета в 
просветах бронхов и выводных протоках слизистых желез, кото
рые представляются расширенными, причем железистый эпите
лий частично атрофируется. Иногда на месте желез форми
руются ретенционцые кисты. Вокруг желез в подслизистой обо
лочке бронхов отмечается разрастание грубой волокнистой 
соединительной ткани. При вскрытии большинства умерших от 
муковисцидоза обнаруживаются массивный гнойный бронхит, 
цилиндрические бронхоэктазии, массивные сливные пневмонии. 
При гистологическом исследовании выявляются гнойный и гнойно
некротический бронхит, инфильтрация стенок бронхов воспали
тельными клеточными элементами.

При электронно-микроскопическом исследовании на поверх
ности эпителия видны тяжи слизи, лейкоциты, а иногда макро
фаги. Обращает на себя внимание уменьшение количества ресни
чек клеток мерцательного эпителия, причем косвенные морфоло
гические данные свидетельствуют о резком нарушении функции 
(возможно, неподвижности) ресничек. В реснитчатых клетках 
отмечаются вакуолизация цитоплазмы, наличие липофусцидных 
телец и больших липидных капель. Изменения в поджелудочной 
железе, печени, желудке, толстом и тонком кишечнике, описы
ваемые большинством авторов, выходят за рамки задач настоя
щего ряда.

Поражения дыхательной системы наблюдаются практически 
во всех случаях муковисцидоза. В соответствии с опытом ВНИИ 
пульмонологии Минздрава СССР, касающимся преимущественно 
взрослых больных, целесообразно различать следующие формы 
поражений легких при муковисцидозе: 1) легочную (без клини
ческих проявлений поражения других органов и систем); 2) сме
шанную, в том числе с преимущественным поражением дыхатель
ной системы или других органов. В зависимости от особенностей



течения различают следующие формы заболевания: легкую 
(стертую), средней тяжести, в том числе с медленным и быстрым 
прогрессированием, и тяжелую.

Формулируя диагноз, следует указывать фазу течения забо
левания — обострение (в том числе с умеренной, выраженной и 
резко выраженной активностью инфекционного процесса) или 
ремиссия.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а .  Признаки поражения легких 
при муковисцидозе чаще всего возникают на первом—втором 
году жизни ребенка. Хотя в литератур^ существуют указания на 
то, что так называемый муковисцидоз взрослых в большинстве 
случаев начинается значительно более поздно, среди наблюдав
шихся во ВНИИ пульмонологии больных старше 18 лет у 90% 
первые проявления болезни относились в детскому (преиму
щественно раннему) и у 10% — к подростковому возрасту. Ран
нее начало легочных проявлений наряду с наличием в анамнезе 
сведений о мекониальном илеусе в период новорожденности, 
замедленном физическом развитии, частом поносе, непереноси
мости жирной пищи следует считать характерным признаком 
муковисцидоза. Определенное диагностическое значение имеет и 
тщательное собирание семейного анамнеза, в частности наличие 
среди родственников больного (братья, сестры, племянники и пле
мянницы, двоюродные братья и сестры, дяди и тетки) лиц, стра
давших в раннем детстве непроходимостью кишечника или упор
ным поносом, а также заболеваниями органов дыхания (пневмо
нии) либо лихорадкой неясного происхождения, в том числе 
умерших от таких причин.

Для анамнеза больных с поражением легких при муковис
цидозе характерны повторные, тяжело протекающие и трудно 
поддающиеся лечению бронхиты, а также пневмонии, чаще дву
сторонние, с развитием полисегментарных ателектазов, обычно 
принимающие затяжное течение.

Наиболее типичной жалобой больных является мучительный 
приступообразный кашель с вязкой, трудно отхаркиваемой мо
кротой; иногда отмечается кровохарканье.

Большинство больных, в особенности взрослых, жалуются на 
одышку при умеренных физических нагрузках, а иногда даже 
в покое, связанную с обструкцией мелких дыхательных путей. 
Одышка отмечалась, по данным ВНИИ пульмонологии Минздра
ва СССР, у 98% больных старше 18 лет [Гембицкая Т. Е., 1984]. 
До 80% больных предъявляют те или иные жалобы, обусловлен
ные поражением пищеварительной системы, в том числе на чере
дование поноса и запора, урчание в животе, плохую переноси
мость жиров («жирный» полужидкий или жидкий кал), боли в 
эпигастральной области в связи с язвой желудка, боли в правом 
подреберье вследствие сопутствующего холецистита. Иногда на
блюдается выпадение прямой кишки. Почти у 60% больных 
наблюдается хронический насморк, связанный с полипозом и 
воспалительным процессом в придаточных пазухах носа.



Многие пациенты отмечают постоянную общую слабость, 
обморочные состояния при перегревании, наклонность к гипото
нии. У мужчин отмечается снижение половой функции и во мно
гих случаях стерильность, обусловленная нарушением подвиж
ности сперматозоидов. Нарушений половой функции у женщин в 
виде расстройств менструального цикла и снижения фертиль
ности мы не наблюдали, хотя в литературе имеются указания 
на этот счет [Moshang Т., Holslaw D. S., 1980]. Так или иначе 
беременность и роды у женщин, страдающих муковисцидозом, 
всегда представляют опасность из-за возможного прогрессиро
вания ДН и других нарушений функций легких.

При тяжелом и средней тяжести состоянии больных муковис
цидозом обращают на себя внимание бледность кожных покро
вов, иногда одутловатость лица, умеренный или выраженный 
цианоз видимых слизистых оболочек. Грудная клетка иногда 
имеет увеличенный сагиттальный размер (бочкообразная форма).

При физикальном исследовании, главным образом перкутор
ном, могут определяться признаки эмфиземы (коробочный тон, 
сужение перкуторных границ сердца, низкое стояние и малая 
подвижность диафрагмы). Аускультативная картина зависит от 
преобладания явлений пиевмосклероза или эмфиземы: выслуши
ваются жесткое, а в верхних отделах нередко ослабленное дыха
ние, рассеянные сухие хрипы, влажные средне- и мелкопузырча
тые хрипы, особенно ярко выраженные в периоды обострений.

Рентгенологическая картина муковисцидоза в общем мало
характерна и во многом зависит от тяжести и фазы течения 
заболевания, а также от возраста больных. Типичным считается 
распространенное усиление легочного рисунка за счет интерсти
циальных изменений. Легочный рисунок представляется тяжис- 
тым в случае преобладания перибронхиальных изменений или 
сетчатым при вовлечении в процесс периацинарных и перилобу- 
лярных элементов соединительной ткани. В большинстве же 
случаев те и другие изменения сочетаются. Корни легких, как 
правило, расширены. В ряде случаев наблюдается картина доль- 
ковых, субсегментарных или даже сегментарных ателектазов. 
При эмфизематозных изменениях обнаруживаются повышение 
прозрачности легочных полей, преимущественно в верхних отде
лах, реже низкое стояние и недостаточная подвижность диафраг
мы, расширение ретростернального пространства.

В периоды обострений интерстициальные изменения легочного 
рисунка нарастают. Нередко появляется сегментарная или поли- 
сегментарная пневмоническая инфильтрация.

При бронхографии выявляются изменения, связанные с гипер
секрецией вязкой мокроты («обрывы» бронхов, фрагментирован
ное их заполнение, неровность контуров, уменьшение числа 
боковых ветвей). Более чем у трети больных обнаруживаются 
цилиндрические, реже смешанные, бронхоэктазии, локализую
щиеся, как правило, в нижних отделах легких, зачастую двусто
ронние.



При бронхоскопическом исследовании констатируются диф
фузный гнойный эндобронхит с характерными слизисто-гнойными 
тяжами, располагающимися по продольным складкам слизистой 
оболочки, иногда обширные фибринозные («дифтероидные») 
пленки. Секрет отличается вязкостью и с трудом аспирируется 
из трахеобронхиального дерева.

Легочная вентиляция, как правило, значительно нарушена 
по обструктивно-рестриктивному типу. ООЛ увеличивается уже 
на ранних этапах заболевания. Уменьшается соотношение О ЕЛ/ 
ЖЕЛ, снижаются индекс Тиффно (О Ф В |/Ж ЕЛ ) и другие ско
ростные показатели.

Чрезвычайно большое, если не решающее значение в диагно
стике и дифференциальной диагностике муковисцидоза имеет 
исследование электролитов пота (потовая проба), которое Меж
дународная ассоциация по кистозному фиброзу рекомендует 
производить по методу Гибсона и Кука.

В детской практике содерж ание в поте хлоридов выше 60 ммоль/л и натрия 
выше 70 м м оль/л большинство авторов считают абсолютным доказательством 
наличия муковисцидоза- [Студеникин М. Я., Чупич В., 1977; Таболин В. А., И ва
новская Т. Е., 1981, и д р .], тогда как концентрация хлоридов и натрия ниже 
40 ммоль/л позволяет отвергнуть этот диагноз. При концентрации 40— 60 ммоль/л 
и наличии клинических признаков муковисцидоза необходимы динамическое 
наблюдение за  больными и повторные анализы  электролитов пота. Как показали 
исследования, проведенные во ВНИИ пульмонологии М инздрава С С С Р [Гем- 
бицкая Т. Е., Игнатьев В. А., 1987], практически теми ж е критериями можно 
пользоваться и при обследовании взрослых, хотя концентрация электролитов 
пота в норме у них несколько выше, чем у детей. Некоторые авторы [llodson  М. Е. 
el al., 1983, и др.] рекомендуют при пограничных значениях содерж ания натрия 
и хлоридов в поте ставить пробу с преднизолоном (прием по 5 мг внутрь в течение 
2 дней), в результате чего у лиц, не страдаю щ их муковисцидозом, уровень натрия 
н поте определяется ниже базисной линии, а у больных почти не изменяется.

Меньшее практическое значение имеют тест Спока, бромидный лотовый тест, 
.■і такж е выявление при окраске толуидиповым синим метахроматических вклю
чений в клетках культуры фибробластов кожи.

Т е ч е н и е  заболевания, как уже упоминалось, характери
зуется периодическими обострениями и ремиссиями. Обострения 
протекают чаще по бронхитическому, реже по пневмоническому, 
типу, причем пневмонии отличаются тяжелым затяжным течени
ем и склонностью к деструкции.

При легком течении муковисцидоза обострения наблюдаются 
редко (не чаще одного раза в год), причем в периоды ремиссий 
клинические проявления не выражены и работоспособность 
взрослых больных сохранена.

При течении средней тяжести обострения бывают 2—3 раза в 
год и могут длиться 2 мес и даже более. Двигательная актив
ность и работоспособность нарушены и в периоды ремиссий. От
мечаются кашель с трудно отделяемой мокротой, одышка при 
умеренной физической нагрузке, периодические повышения тем
пературы тела по вечерам, общая слабость, потливость. Как 
правило, имеют место более или менее выраженные нарушения 
шкчинесекреторной функции поджелудочной железы.



При тяжелом течении обострения следуют одно за другим, 
а ремиссии практически не наблюдаются. Больные страдают от 
тяжелой ДН. Масса тела прогрессивно снижается. Взрослые 
больные являются тяжелыми инвалидами.

Из осложнений муковисцидоза со стороны дыхательной сис
темы следует упомянуть СП, связанный с нарушением целости 
расположенных субплеврально буллезных образований. При фор
мировании клапанного пневмоторакса это осложнение может 
угрожать жизни, особенно при исходно выраженной ДН. Ослож
нение диагностируется при внезапном возникновении болей в 
груди, появлению или резкому усилению одышки, а также на ос
новании характерных физикальных и рентгенологических симп
томов.

Кровохарканье при тяжелом течении муковисцидоза наблю
дается довольно часто, а массивное легочное кровотечение, на
против, в крайне редких случаях.

Нередко на фоне муковисцидоза развивается типичная карти
на тяжелой бронхиальной астмы, трудно поддающейся лечению 
кортикостероидами.

ДН следует считать не столько осложнением, сколько харак
терным проявлением при тяжелом и средней тяжести муковис- 
цидозе. В терминальной фазе заболевания возникают проявления 
так называемого легочного сердца (набухание шейных вен, уве
личение печени, отеки нижних конечностей и в области пояс
ницы) .

Симптомы со стороны органов пищеварения (понос, «жир
ный» кал, плохая переносимость жиров и т. д.) являются типич
ными проявлениями заболевания, а не его осложнениями.

Л е ч е н и е  муковисцидоза должно осуществляться по трем 
основным направлениям. Прежде всего имеют в виду максималь
но возможное восстановление воздухопроводящей и очиститель
ной функции бронхиального дерева. Второе направление, тесно 
связанное с первым, состоит в подавлении инфекционного про
цесса в бронхах. Наконец, третье заключается в диетотерапии и 
коррекции ферментативной недостаточности поджелудочной же
лезы у больных со смешанной формой заболевания.

Как уже упоминалось, нарушения бронхиальной проходимо
сти у больных муковисцидозом зависят прежде всего от скопле
ния в воздухопроводящих путях вязкой мокроты, эвакуация ко
торой неосуществима ни с помощью реснитчатого эпителия, ни 
при кашле. Традиционные отхаркивающие средства практически 
не дают эффекта. Благоприятное терапевтическое действие ока
зывают аэрозольные ингаляции муколитиков.

Применяют 5 мл 10% раствора N-ацетилцистеина или раствора 2-тиол-про- 
пионамида уксусной кислоты 2— 3 раза в сутки. Определенную пользу приносят 
и ультразвуковые ингаляции 3%  раствора хлорида натрия, которые можно чере
довать с ингаляциями муколитиков. Многие авторы используют 10% раствор 
N-ацетилцистеина для внутримышечных инъекций из расчета 20—30 мг на 1 кг 
массы тела в сутки.



Некоторые рекомендуют прием муколитиков внутрь.
Например, реодин или мукодин по 2 капсулы 3 раза в сутки в течение 2— 

4 нед с успехом использовались во ВНИИ пульмонологии М инздрава С С С Р для 
лечения взрослых больных [Г ем бицкаяТ . Е., 1987). При назначении муколитиков 
внутримышечно или внутрь они оказываю т воздействие и на слизистые железы 
органов пищ еварения, что следует иметь в виду при лечении смешанных форм 
заболевания (Заирова Р. и др., 1985].

Большое значение, особенно при средней тяжести и тяжелых 
формах, имеют лечебные (санационные) бронхоскопии, которые 
в периоды обострений следует осуществлять 1—3 раза в неделю 
(на курс лечения от 7 до 15 процедур). При бронхоскопии широ
ко применяют введение в бронхиальное дерево муколитических 
препаратов. В последние годы используется также БАЛ, при 
котором 5% раствором N-ацетилцистеина последовательно отмы
вают нижние отделы вначале одного, а затем другого легкого. 
На одну процедуру, проводимую взрослому больному, расходуют 
от 60 до 120 мл раствора [Добровольская Р. А., 1974; Климан- 
ская Е. В., 1985; Гембицкая Т. Е., 1987].

Существенную роль в улучшении бронхиальной проходимости 
играют физиотерапевтические процедуры, например вибромас
саж, а также ЛФК.

При бронхоспастическом синдроме или выраженной картине 
бронхиальной астмы показаны бронхолитики, предпочтительно 
из группы метил-ксантинов. Некоторые авторы рекомендуют кор
тикостероидную терапию [Рачинский С. В. и др., 1974].

Антибактериальную терапию назначают преимущественно 
больным муковисцидозом средней тяжести или тяжелым и прово
дят главным образом в периоды обострений курсами по 2—4 нед 
и зависимости от выраженности лечебного эффекта. Антибакте
риальные средства выбирают в соответствии с особенностями 
высеваемой из дыхательных путей микрофлоры. При необходи
мости используют комбинации из двух и более  препаратов.

Диетотерапия при смешанной форме заболевания предусмат
ривает ограничение жиров с одновременным назначением жиро
растворимых витаминов (A, D, Е) и увеличение потребления 
белка до 3—5 г на 1 кг массы тела в сутки. Ферментативная не
достаточность внешнесекреторной функции поджелудочной же- 
. и'зы является показанием к заместительной терапии (панкреа
тин, панзинорм-форте, фестал и др.).

П р о ф и л а к т и к а  муковисцидоза представляет большие 
і рудности и связана с неразрешенностью проблемы диагно
стики гетерозиготного носительства гена болезни. Облигатными 
гетерозиготами можно считать лишь родителей больных детей. 
Применяющееся в некоторых городах СССР, а также в ряде за 
рубежных стран исследование новорожденных на гомозиготное 
жк'ительство гена муковисцидоза позволяет в первые дни жизни 
установить диагноз и рано начать адекватное лечение , что, безу
словно, благоприятно сказывается на прогнозе. Ранняя (анте
натальная) диагностика муковисцидоза у плода, разрабатываемая



в настоящее время, может позволить путем своевременного пре
рывания беременности предотвратить рождение тяжелобольных 
детей.

П р о г н о з  при муковисцидозе остается серьезным, хотя в 
случаях позднего появления признаков заболевания и при стер
тых его формах считается более благоприятным. Раннее установ
ление диагноза и своевременно начатое комплексное лечение во 
многих случаях позволяют предупредить прогрессирование бо
лезни и существенно продлить жизнь больных.

С И Н Д Р О М  Н Е П О Д В И Ж Н Ы Х  Р ЕС Н И Ч Е К

Синдром неподвижных ресничек представляет собой генети
чески гетерогенную наследственную аномалию структуры и функ
ции реснитчатого эпителия дыхательных путей, ответственного 
за мукоцилиарный клиренс. Микроструктуриые изменения ресни
чек и недостаточность синтеза в них АТФ, ведущая к тяжелым 
функциональным нарушениям, наследуются по аутосомно-рецес- 
сивному типу [Левашев Ю. Н. и др., 1984; Moreno A., Murphy Е., 
1981]. Как правило, аномалия имеет системный характер и 
сопровождается неподвижностью спермий у мужчин. Синдром не
подвижных ресничек закономерно сочетается с обратным рас
положением внутренних органов, но может наблюдаться и без 
него (см. также гл. 4).

Нарушение мукоцилиарного клиренса способствует задержке 
инфицированной слизи в бронхиальном дереве, развитию реци
дивирующего бронхита и бронхоэктазий.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а .  Проявление синдрома не
подвижных ресничек, как правило, начинаются в раннем детстве, 
хотя описаны трудно объяснимые случаи длительного бессимп
томного течения. Обычно больные жалуются на кашель с гнойной 
мокротой, подверженность вирусным респираторным инфекциям, 
повторные пневмонии. В большинстве случаев наблюдается 
классическая триада Зиверта — Картагенера (см. главу 4, раз
дел «Обратное расположение легких»). Последний иногда соче
тается с гетерозиготными формами недостаточности а* ИП проте
аз [Путов Н. В. и др., 1982).

В бронхах клинически, рентгенологически и эндоскопически 
обнаруживается картина тяжело протекающих бронхоэктазов 
при обратном расположении легких и сердца (расположение 
брюшных органов нередко бывает нормальным). При рентгено
графии костей черепа выявляются недоразвитость придаточных 
пазух носа и картина хронического их воспаления.

Патология собственно мерцательного эпителия может быть 
установлена путем бронхоскопической биопсии слизистой брон
хиального дерева с последующей электронной микроскопией пре
парата, выявляющей недоразвитие и аномальную микрострук
туру ресничек.

Л е ч е н и е .  Больным с синдромом неподвижных ресничек



(триада Зиверта — Картагенера) необходимы систематическое 
диспансерное наблюдение, повторные санации трахеобронхиаль
ного дерева, в том числе с использованием лечебной бронхо- 
фиброскопии. При хорошо локализованных мешотчатых бронхо- 
эктазах показано оперативное лечение в циде удаления пора
женных долей и сегментов, а затем диспансерное наблюдение 
с целью вторичной профилактики. При соблюдении строгих по
казаний к операциям и постоянном наблюдении за оперирован
ными результаты хирургических вмешательств следует признать 
удовлетворительными [Путов Н. В. и др., 1982; Deetzsch Н., 1982, 
и д р .] .

При правильном систематическом лечении прогноз относи
тельно благоприятен.

П О Р А Ж Е Н И Е  Л Е Г К И Х  ПРИ Б О Л Е З Н И
( С И Н Д Р О М Е )  О С Л Е Р А  — Р АНД Ю

Болезнь, или синдром, Ослера — Рандю (W. Osier, Н. Rendu) 
(син.: геморрагический телеангиэктатический синдром, гемор
рагический ангиоматоз) характеризуется наследственной непол
ноценностью мезенхимальных тканей и передается по аутосомно- 
доминантному типу. В наибольшей степени поражаются мелкие 
сосуды, трансформирующиеся в множественные телеангиэктазии 
и мелкие артериовенозные свищи, склонные к кровотечению. 
В легких могут формироваться множественные мелкие артериове
нозные свищи, обусловливающие анатомическое шунтирование 
венозной крови в артериальное русло и появление гипоксемии.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а .  Заболевание проявляется 
множественными телеангиэктазиями на коже и видимых сли
зистых оболочках, склонностью к носовым, желудочным, кишеч
ным и почечным кровотечениям. При поражении легких 
наблюдается кровохарканье и легочные кровотечения. В резуль
тате гипоксемии, связанной с шунтированием крови, отмечаются 
цианоз, одышка, изменение концевых фаланг пальцев по типу 
барабанных палочек, т. е. проявления, характерные для поро
ков сердца синего типа. Физикальная картина поражения лег
ких нехарактерна. Рентгенологические изменения также могут не 
наблюдаться. Лишь при формировании крупных артериовенозных 
шевризм выявляются ограниченные затенения с расширением 
приводящих и отводящих сосудов. В последнем случае харак
тер поражения может быть уточнен с помощью ангиопульмо- 
нографии, при которой в области тени обнаруживается патоло
гический сброс крови.

Л е ч е н и е  в основном симптоматическое. При наличии 
крупных артериовенозных аневризм легочных сосудов возможна 
операция (удаление соответствующей доли легкого) или эндо- 
паскулярное вмешательство с эмболизацией патологического со
судистого сообщения [Некласов Ю. Ф., 1986].

При тяжелом течении прогноз неблагоприятный.
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Часть ИММУНОДЕФИЦИТНЫЕ 
п .  ИЗМЕНЕНИЯ ЛЕГКИХ

Г л а в а  6
ПО РАЖ ЕНИЯ БРОН Х О ЛЕГО ЧНО Й
СИСТЕМЫ ПРИ ПЕРВИЧН Ы Х ИМ М УНОДЕФИ-
цитных состояниях

Среди многочисленных причин, приводящих к разви
тию тяжелой острой или хронической патологии бронхолегоч
ной системы, первичные (генетически-детерминированные или 
врожденные) дефекты иммунной системы занимают особое место.

Хотя патология нижних отделов респираторного тракта, 
обусловленная первичными иммунодефицитными состояниями1 
(ИДС), составляет, по мнению ряда авторов, около 3 %  в 
структуре хронических заболеваний бронхолегочной системы, 
данные последних лет позволяют считать, что эта незначитель
ная цифра ориентирует лишь на наиболее грубые и легко диаг
ностируемые формы первичных ИДС. Видимо, доля дефектов 
врожденного характера, так или иначе изменяющих иммуноло
гическую реактивность бронхолегочной системы и играющих 
ведущую роль в генезе хронизации бронхолегочных процессов, 
на самом деле более высока.

ИДС в силу их генетической и патогенетической разно
родности с трудом поддаются классификации. В соответствии с 
рекомендациями специального комитета экспертов ВОЗ по 
первичным ИДС они сгруппированы в четыре основных типа:
1) преимущественно дефекты антител-иммуноглобулинов;
2) преимущественно дефекты клеточного иммунитета; 3) ИДС, 
ассоциированные с другими главными дефектами; 4) дефекты 
песпецифического иммунитета.

Внутри этих основных т и п о в  выделяют более сорока 
дифференцируемых между собой клиннко-лабораторных ф о р м  
первичных ИДС.

Являясь не нозологическими формами в традиционном для 
врачей смысле, а скорее клинико-лабораторными синдромами, 
нключающими в себя более или менее постоянные сочетания 
патологических признаков, первичные ИДС не имеют специфи
ческих клинических признаков и проявляются в виде симптомо- 
комплексов: инфекционного, аллергического, аутоиммунного, он
кологического и др. Их можно считать клиническими «масками» 
ИДС.

1 Син.: иммунодефициты, иммунологическая недостаточность. — П р и м е ч .
и 11 Т.



Имеются определенные особенности наименования отдельных 
форм ИДС. Одни из них именуются по главному лабораторному 
дефекту иммунной системы (агаммаглобулинемия, гипоиммуно- 
глобулинемии, общая вариабельная иммунологическая недоста
точность и т. д.), другие — по клиническим маркерам (атаксия — 
телеангиэктазия, хронический кожно-слизистый кандидоз и т. д.), 
третьи — по фамилии авторов, впервые описавших данную фор
му иммунодефицита (например, синдром Вискотта — Олдрича, 
синдром Незелофа).

При всех ИДС, особенно первичных, встречаются любые 
поражения бронхолегочной системы: острые и хронические брон
хиты, бронхопневмонии, деструктивные пневмонии, плевриты, 
диффузный пневмосклероз, астматические бронхиты и бронхи
альная астма (атопической, инфекционной или смешанной этио
логии), интерстициальные пневмонии и другие клинические ва
рианты заболеваний легких. Эти конкретные заболевания при 
первичных ИДС могут иметь место изолированно и в сочетаниях. 
При ряде форм ИДС возникают так называемые типичные 
заболевания бронхолегочной системы, однако при большинстве 
первичных ИДС предсказать развитие определенной нозологи
ческой формы поражения легких невозможно.

Отчасти это, видимо, связано с тем, что клинические проявле
ния ИДС служат конечным выражением как самого иммуноло
гического дефекта, так и всех попыток физиологических систем 
компенсировать имеющийся иммунологический дефект. Другими 
словами, клинические проявления (клинические «маски») 
ИДС — это результирующая всех составляющих понятия «имму
нокомпетентность». Такое заключение в полной мере относится 
и к патологии бронхолегочной системы при первичных ИДС.

Объем лимфоидной ткани респираторного тракта у иммупокомпетентного 
человека последовательно уменьш ается от полости носа, где лимфоидная ткань 
наиболее развита, к бронхоальвеолярной области. В норме собственно внутрн- 
легочная часть респираторного тракта имеет слаборазвитую  лимфоидную ткань 
и иммунный ответ в этой части осущ ествляется, видимо, за счет как локальных 
иммунокомпетентных клеток лимфоидного и м акроф агального ряда, гак и ло
кально-синтезированных и пришедших из циркуляции специфических антител- 
иммуноглобулинов.

Растворимые антигены абсорбируются макрофагами, которые затем иници
ируют локальный специфический клеточный и гуморальный иммунный ответ. 
Нерастворимые антигены после краткой иидукционной экспозиции эвакуируются 
наруж у мукоцеллюлярным аппаратом слизистых оболочек бронхов и трахеи. 
Важно, что часть нерастворимых антигенов попадает в кишечник, дублируя 
индукторный сигнал на системный иммунный ответ.

Иммунный ответ в респираторном тракте имеет как минимум две фазы — 
локальную  и системную. Соотношение этих ф аз во времени и по значимости 
изучено плохо. Можно считать установленным [B ergm an Ch. et al., 19851, что 
при нефизиологнческой антнгенемин в нижних отделах респираторного тракта 
(бронхи, легкие) исход воспалительного процесса во многом зависит от нормаль
ного функционирования лимфоидного аппарата кишечника, который эволю- 
ционно и физиологически связан с локальным лимфоидным аппаратом респи
раторного тракта. Именно поступление в респираторный тракт специфических 
иммунокомпетентных Т- и В-лимфоцнтов из лимфатического аппарата кишеч
ника влияет на изменение иммунокомпетентности собственно легочного лим ф а



тического аппарата и в конечном счете на иммунокомпетентность всей лимфоид
ной (иммунной) системы респираторного тракта.

Эти данные указывают на то важнейшее обстоятельство, что 
системная патология иммунитета, имеющая место при первичных 
ИДС, лимитирует компенсаторные резервы, что, вероятно, и на
ходит отражение в тяжести, необратимости и плохом прогнозе 
бронхолегочных заболеваний при первичных ИДС.

Сложность и многокомпонентное^ системного иммунного 
ответа, отражаемая и в локальных иммунных ответах, обуслов
ливает патогенетическое разнообразие и клинический полимор
физм ИДС. При этом, видимо, роль отдельных дефектов иммун
ного ответа неравнозначна. Роль секреторного IgA в бронхоле
гочной патологии в последние годы пересмотрена. Этот класс 
Ig играет важную роль только в верхних отделах респираторного 
тракта. На уровне бронхов большее значение, чем IgA, имеют, 
вероятно, антитела, входящие в субклассы IgG. От них же, 
по-видимому, зависят течение и исход инфекционных и аллерги
ческих процессов, протекающих на уровне альвеол и межальвео- 
лярных пространств [Bergman Ch. et al., 1985].

Стабильность иммунологических дефектов при генетически- 
детерминированных и врожденных формах И Д С  определяет тя
жесть и плохой прогноз бронхолегочных заболеваний.

Как следует из сказанного выше, различные формы первич
ных ИДС создают разную основу для развития сначала рециди
вирующих, а затем хронических заболеваний бронхолегочной 
системы. Дефекты фагоцитоза (фагоцитарно-мононуклеарной 
системы) вызывают ту или иную дефектность в предъявлении 
антигена, ослабление медиаторного звена проведения сигнала 
индукции иммунного ответа лимфоидной иммунной системе, что 
так или иначе сказывается на его силе, темпе и специфичности. 
Дефекты лимфоидного иммунитета сами по себе приводят к не
полноте или замедлению элиминации антигенов, что способству
ет хронизации антигенемии, вызывающей поликлональную акти
вацию, специфические и неспецифические аутоиммунные и лим- 
фопролиферативные реакции.

В результате сложных взаимодействий различных регулятор
ных сигналов наступает глубокий дисбаланс иммунной системы, 
приводящий к ослаблению иммунокомпетентности, что нередко 
способствует заселению организма человека необычными сочета
ниями инфекционных агентов, в том числе и тех, которые приня
то считать оппортунистическими.

В целом, несколько упрощая и схематизируя реальную ситуа
цию, можно считать, что наибольшая тяжесть, распространен
ность и резисїентность к общепринятой терапии свойственны 
поражениям бронхолегочной системы при дефицитах антител и 
при комбинированных Т—В-формах первичных ИДС, тогда как 
при других формах клиническая выраженность этих поражений 
менее значительна.



Первичные ИДС клинически дебютируют в большинстве слу
чаев в раннем детском возрасте; это их существенный признак, 
имеющий диагностическое и дифференциально-диагностическое 
значение.

Формирование бронхолегочной патологии у детей с первичны
ми ИДС происходит, как правило, постепенно. Первые респира
торные заболевания регистрируются уже на 1—2-м году жизни, 
часто в виде повторяющихся ОРВИ, которые осложняются брон
хитами и пневмониями. Если полное выздоровление от очередной 
ОРВИ достигается применением только симптоматических или 
антибактериальных средств, то такой ребенок долго расцени
вается как «ослабленный», формирование хронического бронхо
легочного процесса у него идет незаметно и у врача не появля
ется мысли об иммунопатологической основе рецидивирующих 
заболеваний. В других случаях первое же заболевание респи
раторного тракта принимает затяжное осложненное течение, в 
связи с чем необходима последовательная антибактериальная 
терапия и даже иммунотерапия, назначаемая часто интуитивно, 
а не осознанно. Указания в анамнезе на клинический эффект 
иммунотерапевтических средств (чаще всего гамма-глобулинов 
или плазмы) при бронхолегочных заболеваниях являются косвен
ным свидетельством иммунодефицитной основы инфекционной 
патологии. Это наблюдение относится и к раннему детству, и 
к более поздним периодам жизни больного. Важно иметь в виду, 
что, за исключением отдельных первичных ИДС с поздним нача
лом (см. ниже), остальные формы ИДС, обнаруживаемые у 
взрослых с длительным анамнезом рецидивирующих и хроничес
ких инфекционных заболеваний, почти всегда являются первич
ными. Тщательно собранный и проанализированный анамнез спо
собствует определению генеза ИДС.

Важнейшим подспорьем в диагностике первичных ИДС неза
висимо от возраста является фактор политопности инфекционно
го синдрома. Установлено, что при всех формах ИДС, вклю
чающих в качестве важного компонента клинической симптома
тики бронхолегочную патологию, имеется хотя бы еще один очаг 
рецидивирующей или хронической инфекции. Наиболее часто по
ражениям легких при первичных ИДС сопутствуют гнойный 
двусторонний синусит, отит, гнойные инфекции кожи и подкож
ной жировой клетчатки, гнойные лимфадениты, бактериальные 
поражения слизистых оболочек (конъюнктивы, желудочно-ки- 
шечного, мочеполового трактов). В то же время сепсис, гнойный 
менингит и другие генерализованные бактериальные инфекции 
не характерны для больных с первичными ИДС, за исключением, 
видимо, детей первых 2 лет жизни.

Если иммунологический диагноз ставится поздно, то больных, 
как правило, многократно оперируют как по поводу поражений 
бронхолегочной системы, так и инфекционных очагов другой 
локализации.

Инфекционный бронхолегочный процесс сопровождается не



только другой инфекционной патологией, но и рядом неинфек
ционных симптомов — спутников хронического воспалительного 
заболевания: задержкой физического развития, появлением ау- 
тоиммуноподобных синдромов, стойкими или преходящими изме
нениями показателей периферической крови. Характер и степень 
выраженности сопутствующих симптомов и синдромов варьируют 
в пределах как одной формы ИДС, так и различных его форм. 
По-видимому, задержка физического развития зависит не столь
ко от формы ИДС, сколько от инфекционной нагрузки, перене
сенной больным в детском возрасте, тогда как аутоиммуноподоб- 
ные синдромы и изменения биохимических и гематологических 
показателей периферической крови, по всей вероятности, более 
сцеплены с формами первичных ИДС.

Если инфекционно-воспалительные поражения легких могут 
встречаться при большинстве форм лимфоидных ИДС, то ал
лергическая патология присуща значительно более узкому кругу 
дефектов. Из всех форм антителозависимых ИДС только селек
тивный дефицит IgA тесно ассоциируется с астматическим 
бронхитом и бронхиальной астмой, атопическим дерматитом. 
При этом клинические формы и течение аллергических заболе
ваний существенно не отличаются от проявлений этих же заболе
ваний у больных без ИДС, как у взрослых, так и у детей.

Аутоиммунные поражения легких при первичных ИДС явля
ются редкостью и диагностического значения не имеют.

Известно, что частота онкологических заболевании среди больных с первич
ными ИД С значительно (в сотни и тысячи раз) превыш ает таковую в популяции. 
Наиболее подвержены онкопатологни больные с такими сложными формами 
И Д С , как атаксия телеаигиэктазия, синдром Вискотта — Олдрича, общ ая ва 
риабельная иммунологическая недостаточность. Онкопатология при этих и других 
первичных ИД С имеет выраженный тропизм к лимфоидной ткаии. в том числе 
и к в нелегочной лимфатической системе органов дыхания. Известны случаи 
развития лимфогранулематоза и лимфосарком внутригрудных групп лим ф ати
ческих узлов, что приводило к нарушениям внешнего дыхания и вторичной ле
гочной патологии. Особое значение имеет то положение, что, как правило, он
копатология проявляется в детском возрасте (средний возраст наблюдавшихся 
авторами детей с первичными И Д С , у которых развились лимфопролифератив- 
ные заболевания, составил 8,1 ± 0 , 8  года), а вероятность ее развития у взрос
лых больных с первичными И Д С  существенно ниже [South М. А., 1981].

Одна из наиболее сложных для диагностики форм первич
ной иммунологической недостаточности — ИДС с поздним нача
лом (ранее использовался термин «первичный приобретенный 
иммунодефицит», которым подчеркивали генетическую детерми
нированность поздно проявившегося ИДС). В большинстве слу
чаев позднее начало характерно для общего вариабельного ИДС, 
хотя известны случаи появления клинической симптоматики се
лективной недостаточности IgA в зрелом возрасте и в старости. 
Природа этого явления не изучена.

В тех случаях, когда первичное ИДС клинически проявляется в 
поздние сроки, развитие хронического бронхолегочного процесса 
нередко представляется немотивированным и до лабораторного



выявления ИДС патогенез такой патологии обычно труднообъяс
ним. Тяжесть течения бронхолегочных заболеваний, их рециди
вирующий и прогрессирующий характер, сопутствующие заболе
вания, резистентность инфекционного процесса к общепринятой 
терапии и клинический эффект иммунотерапии должны навести 
врача на мысль об иммунопатологической основе подобных ин
фекционных процессов.

Описаи ряд вируснндуцированных И Д С , при которых поражение бронхоле
гочной системы является либо ведущим (у детей, в  частности, при синдроме 
приобретенного иммунодефицита — С П И Д е, вызываемом вирусом иммунодефи
цита человека), либо осложнением (вариант развития гипо- или пангипоимму- 
ноглобулинемии при И Д С , вызванном необычной чувствительностью к вирусу 
Эпстайна — Б ар р ). Вероятно, эта группа «вторичных» И Д С  будет расш иряться, 
и патология бронхолегочной системы останется важнейш ей клинической пробле
мой как в диагностическом, так и терапевтическом аспекте.

Последующее изложение особенностей течения бронхолегоч
ных заболеваний у детей и взрослых с первичными ИДС осно
вано на принципах их группировки, принятых ВОЗ. Верифика
ция отдельных форм ИДС, как принято, проводится на основа
нии данных подробного иммунологического обследования, 
анализа генетического анамнеза и сведений о патогенетических 
механизмах отдельных форм первичных ИДС.

С И Н Д Р О М Ы  НЕДОСТАТОЧНОСТИ АНТИТЕЛ

Синдромы недостаточности антител относятся к наиболее 
распространенным формам первичных ИДС и различаются по 
глубине иммунологического дефекта: от тотальной агаммаглобу- 
линемии до селективной недостаточности отдельных специфичес
ких антител.

Дефекты антител, качественные и количественные, сказывают
ся в первую очередь на снижении резистентности слизистых 
оболочек организма к инфекционной инвазии. Поскольку вход
ными воротами большого числа инфекционных агентов являются 
слизистые оболочки респираторного тракта, патология бронхоле
гочной системы имеет некоторое диагностическое значение при 
определении типа ИДС.

Клинико-иммунологические сопоставления показали, что 
синдромы недостаточности антител целесообразно разделить на 
две группы — тотальные (субтотальные) [Ярцев М. Н. и др., 
1985; Bjokander J. et al., 1984; Rosen F. S. et al., 1984] и се
лективные.

Синдромы с тотальной (субтотальной)
недостаточностью иммуноглобулинов

Врожденная а- или гипогаммаглобулинемия с дефицитом 
В-клеток. Заболевание характеризуются стойким уменьшением 
концентраций IgG в сыворотке крови (ниже 2 г/л) в сочетании



с глубоким дефицитом концентраций IgM и IgA и грубой недос
таточностью клеток с поверхностными иммуноглобулинами — 
В-лимфоцитов (менее 5 % общего числа лимфоцитов в перифе
рической крови).

Тип наследования Х-сцеплениый, в редких случаях аутосомно- 
рецессивный. Частота встречаемости I на 10ъ рождений.

Клинически проявляется, как правило, в конце 1-го — начале 
2-го года жизни рецидивирующими, очень тяжело протекающи
ми бактериальными инфекциями верхних и нижних отделов рес
пираторного тракта, поражениями кожи, остеомиелитами.

При рано начатой регулярной иммунотерапии (см. ниже) 
выживаемость детей довольно высока (до 90 % ), поэтому среди 
взрослого контингента с первичными ИДС эта форма встречается 
не так уж редко. У взрослых основную клиническую проблему 
составляют непрерывно-рецидивирующие бронхолегочные забо
левания по типу бронхопневмоний, имеющие склонность к абсце- 
дированию, и хронические, резистентные к антибактериальной 
терапии синуситы. Осложнениями хронических бактериальных 
заболеваний и регулярной заместительной терапии являются 
пневмосклероз с развитием легочного сердца, гломерулонефрит, 
хронический агрессивный гепатит и тяжелый дисбактериоз.

Врожденная гипогаммаглобулинемия с нормальными или по
вышенными (более 3 г /л )  уровнями концентраций IgM. Отме
чается сохранность числа циркулирующих в периферической 
крови В-лимфоцитов. Однако эти клетки не способны к «переклю
чению» на различных стадиях дифференцировки в зрелые плаз
матические клетки-продуценты IgG и IgA. При этом синтезирую
щиеся молекулы IgM нередко имеют тонкие иммунохимические 
и'фекты, такие как мономерность, олигомерность, что ограни

чивает их функциональные возможности, усугубляя иммунодефи- 
цитный статус.

Важно, что у части больных, особенно у детей, эта форма
< возрастом эволюционирует в более «простую» форму агамма- 
їлобулинемии (см. выше), что сопровождается изменением и 
клинического состояния — появлением новых очагов инфекции, 
ухудшением течения уже имеющихся заболеваний.

Наследование аутосомно-рецессивное, частота встречаемости 
неизвестна, поскольку, как уже сказано, данная форма ИДС 
может эволюционировать в другую форму.

Дополнительными клиническими признаками этой формы 
НДС являются генерализованная лимфаденопатия и гепатоспле- 
номегалия, встречающиеся у 30 % больных. Эти признаки могут 
иметь дифференциально-диагностическое значение.

По клиническим проявлениям инфекционного • синдрома, в 
частности поражению бронхолегочной системы, даная форма пер
вичного И Д С  не отличается от других форм описываемой группы  
ыболеваний.

Общая вариабельная иммунологическая недостаточность —
форма первичного ИДС с резким снижением концентраций Ig



одного — двух классов, в том числе IgG. При этой форме первич
ного ИДС число В-лимфоцитов, как правило, не изменено, но 
регуляторный дефект Т-системы лимфоидного иммунитета (сни
жение числа и функциональной активности зрелых C D 3+  лим
фоцитов, инверсия соотношения CD4+/CD8-1- лимфоцитов за 
счет избытка CD8-f-, их высокая активность и т. д.) ухудшает 
течение инфекционного синдрома при этой форме ИДС [Haus- 
ser Ch. et al., 1983].

Частоту этой формы первичного ИДС трудно установить, так 
как часто она имеет позднее начало, что иногда ассоциируется 
с инфекциями иммунной системы — вирусами Эпстайна — Барр, 
цитомегалии, вируса иммунодефицита человека [Хаитов Р. М. 
и др., 1987].

Тип наследования Х-сцепленный, аутосомно-рецессивный.
Наиболее часто эта форма синдрома недостаточности антител 

клинически дебютирует на 1-м году жизни и в таких случаях не 
отличима от вышеописанных форм. Дебют общей вариабельной  
иммунологической недостаточности у взрослого часто носит дра
матический (из-за тяжести клинических проявлений) характер, 
заставляя подозревать сепсис, необычную этиологию бронхоле
гочного процесса или токсические, радиационные и другие вне- 
органные причины.

Особенности бронхолегочных поражений у больных с синдро
мами тотальной (субтотальной) недостаточности иммуноглобули
нов. Повторные бронхолегочные инфекции, вызываемые стреп
тококком пневмонии, гемолитическим стрептококком, палочкой 
инфлюэнцы, клебсиеллой, золотистым стафилококком, синегной
ной палочкой и другими инфекционными агентами, являются 
«визитной карточкой» этой группы первичных ИДС. Уже первая 
атака инфекции приводит к развитию деструктивной пневмонии, 
что наиболее очевидно у детей. Тяжесть бронхолегочного про
цесса обусловлена и тем, что всякое послабление в терапии почти 
немедленно вызывает распространение процесса на плевральные 
полости. Наличие нескольких очагов хронической бактериальной 
инфекции с длительным анамнезом поддерживает в организме 
хроническую интоксикацию с ее последствиями, гипоксию, об
щую задержку физического развития, явления гипополивитамино- 
за, эндокринной полигландулярной недостаточности. Неадекват
ность антибактериальной терапии обусловливает постоянство 
эндобронхита с влажным приступообразным (у юношей и детей 
даже коклюшеподобным) кашлем, что способствует быстрому 
формированию бронхоэктазов, легочного сердца с приступообраз
ными явлениями острой сердечной недостаточности.

При позднем начале поражения бронхолегочной системы не 
так глубоки, как при проявлениях ИДС в детском возрасте, и 
нередко ограничиваются эндобронхитом разной степени выра
женности и распространенности без формирования бронхоэкта
зов. Но и в таких случаях прогноз бронхолегочной патологии в 
основном зависит от терапии.



Одним из постоянных признаков патологии бронхолегочной 
системы при первичных ИДС является симметричность пораже
ния слизистых оболочек бронхов, что отличает эндобронхиты 
и бронхопневмонии с ИДС от подобных заболеваний у иммуно
компетентных лиц.

Грубый, постоянный, продуктивный кашель с вязкой гнойной 
(инфицированной) мокротой характерен для сформировавшихся 
хронических бронхолегочных процессов у больных с тотальным 
(субтотальным) дефицитом Ig. Влажные хрипы низких тембров 
являются постоянным физикальным признаком текущего воспа
ления. Они особенно хорошо слышны на границах пораженных 
и непораженных зон (сегменты, доли), вдоль операционных руб
цов. Около 25 % больных с описываемыми формами ИДС к мо
менту его установления, как правило, уже оперированы. Как ни 
парадоксально на первый взгляд, больные, в том числе дети, 
относительно благополучно переносят послеоперационный пери
од. Это можно объяснить, видимо, интенсивной предоперацион
ной подготовкой, включающей переливания плазмы, крови, кро
везаменителей, т. е. фактически проведением заместительной те
рапии.

Еще одним важным признаком наличия тяжелого системного 
дефекта иммунитета служит послеоперационный катамнез боль
ных с тотальными (субтотальными) гуморальными ИДС: хирур
гическое вмешательство не прекращает распространение инфек- 
ционно-воспалительного процесса.

Хотя бактериальная флора доминирует в этиологии пораже
ний легких у детей с описываемыми формами ИДС, у больных 
наблюдаются острые и рецидивирующие бронхопневмонии, выз
нанные оппортунистическими агентами (Pneumocystis carinii) 
и вирусами, в частности аденовирусами. В таких случаях воз
можно сочетание хронического бактериального бронхолегочного 
процесса и острого вирусного поражения легких по типу ин
терстициальной и (или) бронхопневмонии.'

Синдромы с частичным (селективным) дефицитом
иммуноглобулинов и антител

Селективная недостаточность IgA. Характеризуется стойким 
снижением сывороточных концентраций иммуноглобулина этого 
класса (менее 0,05 г/л) у больных старше 1 года при нормаль
ной концентрации IgG и IgM в сыворотке.

Частота этой формы ИДС в популяции наивысшая из извест
ных— от 1:350 до 1:2000. Тип наследования аутосомно-рецес- 
('явный, встречаются спорадические случаи этой формы.

Клинически это ИДС проявляется рецидивирующими инфек
циями респираторного тракта, ЛОР-органов, кожи и слизистых 
оболочек. Течение таких инфекционных заболеваний, как прави
ло, нетяжелое. У детей с этой формой ИДС по мере взросления



частота острых инфекционных заболеваний даже уменьшается, 
хотя дефицит lg сохраняется.

По данным многих авторов и клиническим наблюдениям, 
проведенным в СССР, описываемая форма ИДС ассоциируется 
с высокой частотой аутоиммуноподобных и аутоиммунных 
(склеродермии, ревматоидные артриты, алопеции и пр.), а также 
аллергических заболеваний (атопические дерматиты, бронхиаль
ная астма и другие формы атопических болезней [Ярцев М. Н., 
и др., 1986; French М. A., Harisson С., 1986, и др.]. IgA может 
быть случайной находкой при обследовании здоровых лиц, при
чем обнаружение этой формы первичного ИДС у практически 
здорового взрослого (военнослужащего, донора и др.) не должно 
приводить к ограничениям в образе жизни.

Недостаточность отдельных подклассов (субклассов) IgG. 
Может встречаться как отдельная форма первичного ИДС или в 
сочетании с селективной недостаточностью IgA. Полное от
сутствие какого-либо из четырех подклассов IgG встречается 
весьма редко. Обычно дефицит затрагивает несколько подклас
сов; наиболее типично сочетание дефицитов подклассов G2 и G4 
или G2 и G3 [French М. А. Н., Harrison G., 1986; Oxelius V. A. et 
al., 1986].

Тип наследования еще не уточнен, частота неизвестна, хотя 
предполагается, что дефекты подклассов являются основной им
мунологической причиной развития рецидивирующих или хрони
ческих моноэтиологических инфекционных заболеваний.

Клинически эта форма ИДС проявляется рецидивирующими 
вирусно-бактериальными инфекциями верхних отделов респира
торного тракта, хотя дефекты выявлены и у больных с тяжелыми 
бронхолегочными заболеваниями. На основании некоторых пред
посылок нельзя исключить, что дефициты подклассов IgG ассо
циируются с повышенной частотой развития неатопической 
бронхиальной астмы.

Недостаточность специфических антител при нормальном 
уровне Ig сыворотки крови проявляется рецидивирующей ин
фекцией (как правило, моноэтиологичной) и характеризуется 
низкими титрами антител на пике иммунного ответа, т. е. при 
контрольных исследованиях через 2—3 нед титр специфических 
антител не достигает статистическн-значимого уровня. Патогене
тическими механизмами, вызывающими эту форму первичного 
ИДС, могут быть тончайшие генетические дефекты в области 
генов-регуляторов (что практически невозможно верифициро
вать) или состояния иммунологической толерантности. Косвенным 
подтверждением этой трудно диагностируемой формы ИДС яв
ляется эффективная заместительная терапия соответствующими 
препаратами «готовых» антител. Не исключено, что часть этих 
ИДС обусловлена дефектами подклассов IgG. Например дефи
цит G2 коррелирует с нарушенным антителоответом на капсуль
ные полисахариды палочки инфлюэнцы типа b [South М. А., 
1981; Stanley P. J. et al., 1984].



Поражения бронхолегочной системы при частичных (селек
тивных) гуморальных ИДС. В целом такие поражения отличают
ся меньшей тяжестью, чем при тотальных дефектах антитело- 
образования. Чаще всего инфекционно-воспалительный процесс 
не выходит за пределы слизистых оболочек респираторного трак
та, ограничиваясь эндобронхитом различной степени тяжести и 
распространенности. Считается, что при этих формах ИДС по
вышены частота развития бронхиальной астмы и чувствитель
ность больных к банальным респираторно-вирусным, инфекциям. 
Эти клинические проявления, видимо, наиболее отчетливо про
слеживаются в детском возрасте, когда идет наработка иммунной 
памяти и компенсация дефекта за счет либо антител-иммуно- 
глобулииа другого идиотипа (например, вместо иммуноглобу
линовых антител класса G определенной специфичности могут 
в избытке нарабатываться соответствующие специфические анти
тела классов М или А), либо за счет других более комплексных 
механизмов, т. е. описываемые формы первичных ИДС в прин
ципе могут «перекрываться» компенсаторными реакциями иммун
ной системы. Такое объяснение, бытующее в литературе [Lit- 
win S. D., 1981; Hausser Ch. et al., 1983; Bergman Ch. et al., 
1985], пока не подкреплено точно установленными фактами, 
но имеются аргументы в виде клинической эффективности им
муномодулирующих воздействий, не исправляющих, однако, ос
новного дефекта.

Д Е Ф Е К Т Ы  К ЛЕТОЧНОГО ИМ МУНИТЕТА

Эта группа первичных ИДС включает в себя иммунодефи
циты различного патогенеза, объединенные по признаку преиму
щественного поражения клеточного звена иммунной системы.

При ряде форм первичных ИДС в силу тесного взаимодей
ствия клеточного и гуморального звеньев иммунной системы в 
процессе ответа на презентированные антигены при дефектах 
Т-системы формируются так называемые вторичные гуморальные 
ИДС разной степени тяжести, которые дополняют клинические 
проявления клеточной иммунологической недостаточности черта
ми, описанными выше.

Тяж елая комбинированная иммунологическая недостаточ
ность — группа первичных ИДС, характеризующихся глубочай
шими структурными и функциональными дефектами Т- и В-си- 
стем иммунитета, несовместимыми с жизнью. ИДС этой группы 
встречаются исключитеьно в раннем детском возрасте и отли
чаются клиническим дебютом в первые 2 мес жизни в виде оп
портунистических и бактериально-вирусных инфекций; поражаю
щих в первую очередь бронхолегочную систему. Весьма типичны 
интерстициальные пневмонии, имеющие летальный исход.

Помимо врожденной, известна приобретенная форма тяжелой 
комбинированной иммунологической недостаточности, которая 
развивается как исход алиментарной дистрофии при глубокой



белково-калорийной недостаточности и некоторых метаболичес
ких заболеваниях. Описаны больные различного возраста, у ко
торых в связи с избыточной иммуносупрессивной терапией такой 
вариант ИДС развился при подготовке их к трансплантациям 
костного мозга, пересадкам почки и другим оперативным вме
шательствам. Клиническая симптоматика этого варианта иден
тична той, которая наблюдается при варианте врожденных и 
генетически-детерминированных форм этого ИДС.

Синдром Ди Георге — врожденное ИДС, сцепленное с гипо
плазией вилочковой железы и паращитовидных желез, а также 
других производных третьего и четвертого жаберных карманов 
(аномальное строение лица, пороки сердца и крупных сосудов 
и др.).

Эта форма первичного ИДС широко варьирует по тяжести 
течения, но во всех случаях поражается клеточное звено. Не 
являясь наследуемым состоянием и будучи связан с гипоплазией 
вилочковой железы, этот иммунодефицит способен как к компен
сации, так и к прогрессированию. Синдром Ди Георге также мо
жет существовать в «неполной» форме, проявляющейся иногда 
довольно поздно.

Клинические проявления зависят от'тяжести ИДС. При тяже
лых вариантах бронхолегочная патология протекает в форме 
рецидивирующих или хронических бронхопневмоний. При этом 
инфекционно-воспалительные процессы, накладываясь на изна
чальные нарушения в системе внутрилегочного кровообращения 
(возможно, и лимфообращения), могут протекать очень тяжело, 
приводя к летальному исходу.

При дифференциальной диагностике сочетание вирусно-гриб
ковой и бактериальной инфекции с судорожным синдромом (ги- 
покальциемия) и аномалиями лицевого черепа или (и) пороками 
сердечно-сосудистой системы должно насторожить врача в отно
шении возможности этой формы первичного ИДС, при которой 
имеются симптомы поражения паращитовидных желез [Bar
rett D. J., et al, 1981].

Атаксия — телеангиэктазия (синдром Л уи-Бар) — сложное, 
генетически детерминированное, наследуемое по аутосомно-ре- 
цессивному типу заболевание, при котором сочетаются дегенера
тивное повреждение ЦНС, комбинированный иммунодефицит 
лимфоидного типа и полигландулярная эндокринопатия. Наличие 
двух клинических маркеров — мозжечковой атаксии и телеанги- 
эктазий бульбарной конъюнктивы и кожи — существенно упроща
ет диагностику и дифференциальную диагностику этой формы 
ИДС [Boder Е., 1985].

Различают несколько вариантов ИДС, хотя генеральным де
фектом является, по-видимому, дисрегуляция клеточного иммун
ного ответа.

При исследовании гуморального иммунитета более чем у 3/ 4 
детей с атаксией — телеангиэктазией выявляются дефекты в си
стеме Ig сыворотки крови. В то же время среди взрослых



с этой формой ИДС частота верифицируемых ее вариантов су
щественно ниже (лишь около ‘/з)- Это может объясняться тем, 
что больные с тяжелыми формами (вариантами) ИДС умирают 
еще в детском возрасте, а у переживающих возраст 16 лет боль
ных выявляются субкомпенсированные варианты иммунодефи
цита.

Диагноз  синдрома Луи-Бар ставится, как правило, в первое 
десятилетие жизни, хотя клиническая симптоматика проявля
ется у большинства детей на 2—3-м году в виде мозжечковой 
атаксии и рецидивирующих инфекций. Часто ошибочно ставят 
диагноз детского церебрального паралича.

Поражения бронхолегочной системы при синдроме Луи-Бар 
отмечаются почти у '/г  больных. Этиологическими факторами, 
вызывающими формирование хронических бронхолегочных забо
леваний, являются вирусно-бактериальные ассоциации разнооб
разного состава. Как и при других формах ИДС с гуморальным 
компонентом иммунодефицита, у больных на первый план высту
пают бактериальные инфекции слизистых оболочек, в том числе 
и нижних отделов респираторного тракта. Однако как ни при ка
кой другой форме ИДС, при синдроме Луи-Бар выражены кли
нико-рентгенологические черты рецидивирующих и хронических 
бронхолегочных заболеваний инфекционной природы: скудость 
физикальных данных, стертость границ между фазами обостре
ния и ремиссии, незначительная выраженность признаков  инток
сикации, минимальные изменения в периферической крови.

Хронизация бронхолегочного процесса идет на фоне разви
вающейся атрофии слизистой оболочки бронхов и фиброзирую
щего процесса в интерстиции легких. Следует сказать, что, хотя 
атаксия — телеангиэктазия представляет собой самый очевидный 
и наглядный пример параллельного развития этих двух дисмор- 
фических процессов, фиброз интерстиция легких и атрофия 
лимфоидных включений слизистых наблюдается и при других 
формах клеточных ИДС (см. ниже). Природа этих изменений 
остается нераспознанной. Сопоставления, проведенные у больных 
атаксией — телеангиэктазией при разных вариантах ИДС, пока
чали, что, видимо, фиброзирующий процесс и прогрессирующую 
атрофию лимфоидного аппарата слизистой оболочки бронхов 
следует ассоциировать с Т-компонентом иммунного дефекта. 
Удивительно, что оба этих процесса наблюдаются даже у тех 
больных, у которых бактериальные инфекционно-воспалительные 
заболевания протекают в легкой форме и не представляют тера
певтических проблем.

В далеко зашедших случаях атрофии и фиброза обострения 
бронхолегочных процессов протекают бессимптомно и часто кли
нически не распознаются.

Прогрессирующая слабость дыхательной мускулатуры, нару
шения ритма и глубины дыхания, плохая вентиляция нижних 
отделов легких на фоне развивающегося пиевмосклероза и нев
рологических нарушений способствуют развитию застойных яв



лений в малом круге кровообращения у малоподвижных лежачих 
больных, задержке эвакуации мокроты и формированию брон
хоэктазии. При этом, как показывают наблюдения ряда авто
ров [Rosen F. S. et al., 1984; Boder E., 1985J, абсцедирующие 
пневмонии встречаются у больных с атаксией — телеангиэкта- 
зией исключительно редко.

Хронический деформирующий бронхолегочный процесс при 
атаксии — телеаигиэктазии развивается исподволь. Начало его 
знаменуется несколькими острыми или затяжными бронхитами 
(бронхопневмониями), что четко прослеживается в анамнезе, 
приходящемся на детский возраст больных. Затем острота брон
хитов (бронхопневмоний) как бы уменьшается, и постоянным, 
не вызывающим особого беспокойства признаком текущего про
цесса остается небольшой продуктивный кашель.

Легочная патология с развитием пневмосклероза и последую
щей легочно-сердечной недостаточностью обусловливает д о ’60 % 
летальности у детей с атаксией — телеангиэктазией. Бронхоле
гочные процессы являются причиной смерти лишь в 1 / з случаев 
взрослых с атаксией — телеангиэктазией (данные кагамнеза).

Наличие пневмосклероза, нарушений в регуляции дыхания, 
инвалидизация больных за счет тяжелых неврологических рас
стройств существенно снижают эффект даже адекватной иммуно
терапии, поэтому раннее распознавание исподволь развивающе
гося хронического бронхолегочного процесса является основной 
мерой профилактики ДН при атаксии — телеаигиэктазии.

Синдром Вискотта — Олдрича — комбинированное ИДС с 
преимущественным поражением Т-клеточного звена, сочетающе
еся с центральной тромбоцитопенией и атопическим дерматитом.

Патогенез этой формы ИДС изучен недостаточно. Заболе
вание наследуется по Х-сцепленному типу, поэтому поражаются 
только лица мужского пола.

Данное первичное ИДС представляет собой очень большую 
трудность для терапии, что связано с тяжестью геморрагичес
кого и атопического синдромов. Летальность достигает 50 %. 
В основном больные умирают в детском возрасте.

Инфекционный синдром обусловлен высокой чувствитель
ностью больных к бактериальной флоре и вирусным инфек
циям, в частности к herpes simplex I—11.

Бронхолегочная патология при синдроме Вискотта — Олдрича 
формируется под воздействием вирусно-бактериальной флоры и 
коррелирует с тяжестью ИДС.

Как и для других форм клеточных ИДС, для синдрома Вис
котта — Олдрича характерно развитие пневмосклероза. Острые 
и хронические бронхолегочные процессы протекают, как правило, 
с геморрагическим компонентом, со склонностью к абсцедирова- 
нию. У части больных по мере перехода иммунодефицитного 
синдрома в классическую комбинированную форму появляются 
признаки поражения легких оппортунистическими инфекциями, 
чаще всего пневмоцистной пневмонией.



Аллергический синдром проявляется бронхитами и астмой.
Помимо описанных выше явлений пневмосклероза и атрофии 

лимфоидных включений слизистой оболочки бронхов, малосимп- 
томности и вялости течения хронических бронхолегочных про
цессов у больных с атаксией — телеангиэктазией, геморрагичес
кого компонента бронхитов (бронхопневмоний) при синдроме 
Вискотта — Олдрича, все п р о я в л е н и я  п о р а ж е н и я  
н и ж н и х  о т д е л о в  р е с п и р а т о р н о г о  т р а к т а  п р и  
к л е т о ч н ы х  и м м у н о д е ф и ц и т а х  и м е ю т  о б щ у ю  
ч е р т у  — выраженную резистентность инфекционно-воспали
тельного процесса к общепринятой терапии. Анализ клинико
терапевтических сопоставлений при этих формах первичных ИДС 
показывает, что недооценка Т-компонента ИДС при назначении 
лечения во многом является причиной раннего формирования 
необратимых хронических поражений бронхолегочной системы. 
Обобщая собственный опыт лечения больных с Т-ИДС и данные 
литературы по этому вопросу, можно прийти к заключению, что 
при совместимых или условно-совместимых с жизнью вариантах 
клеточных ИДС прогноз болезни зависит от активности и адек
ватности лечения. Только применение иммуномодуляторов и за 
местительная терапия могут способствовать преодолению острых 
и предотвращению развития хронических вирусно-бактериальных 
и оппортунистических бронхолегочных заболеваний.

ДЕФЕКТЫ  ФАГОЦИТОЗА

Синдром гипериммуноглобулинемии Е — первичное ИДС, 
характеризующееся резким снижением резистентности больных к 
инфекциям кожи, слизистых оболочек и подкожной жировой 
клетчатки, вызываемых золотистым стафилококком, а также 
грибами рода Candida, в сочетании с аллергическими (атопи
ческими) заболеваниями, протекающими в клинических формах 
дерматитов,. экзем, нейродермита, астматического бронхита и 
бронхиальной астмы. Другие клинические формы атопических 
заболеваний встречаются редко.

Для данного синдрома патогномоничен чрезвычайно высокий 
уровень IgE в сыворотке крови, превышающий 1000 КЕ/л. Этот 
иммунорегуляторный дефект, приводящий к выработке специфи
ческих, и, видимо, неспецифических IgE, сочетается с сущест
венными нарушениями хемотаксиса полиморфно-ядерных лейко
цитов in vivo и in vitro, что создает условия для развития бакте
риальных заболеваний покровных тканей. По этой же причине 
синдром гипериммуноглобулинемии Е относят к группе иммуно
дефицитов фагоцитарного типа.

В анамнезе больных с этой формой ИДС обычно имеются 
указания на перенесенные в детстве множественные крупные 
глубокие абсцессы, по локализации не связанные с проявлениями 
дерматита. Уникальная особенность этих бактериальных локаль
ных процессов — малая выраженность или полное отсутствие



классических клинических признаков воспаления на месте фор
мирования абсцесса (так называемые холодные абсцессы).

Важно, что соотношение аллергического и инфекционного 
компонентов при синдроме гипериммуноглобулинемии Е широко 
варьирует. Это создает определенные трудности при диагностике 
и дифференциальной диагностике ИДС с «чистой» формой ато
пических заболеваний или «простыми» рецидивирующими аб
сцессами.

Бронхолегочные заболевания при этой форме ИДС имеют те 
же особенности, что и бактериальные инфекции кожи, подкож
ной жировой клетчатки: они протекают атипично, со скудной 
симптоматикой острого воспаления, но характеризуются сливным 
характером воспалительных очагов, что наблюдается при рентге
нологическом исследовании в динамике процесса. Почти у 
1 / з больных результатом хронического бронхолегочного процесса 
являются пневмоцеле, которые, по-видимому, отражают исход 
холодных абсцессов в интерстиции легких, дренировавшихся 
через бронхи. Часто пневмоцеле обнаруживают случайно при 
обследовании больных по поводу неясных бронхолегочных за
болеваний [Ярцев М. Н. и др., 1985].

Хронический кожно-слизистый кандидоз — сложный клинико- 
иммунологический синдром, отличительной чертой которого явля
ется рано возникающая, упорная, рефрактерная к терапии ин
фекция грибами рода Candida (чаще Candida albicans). Эта 
форма первичного ИДС отличается значительным полиморфиз
мом. Тип наследования и частота данного иммунодефицита 
неизвестны.

Интерпретация патогенеза затруднена тем, что большая часть 
больных с синдромом кожно-слизистого кандидоза страдают 
эндокринопатиями щитовидной, пара щитовидной, поджелудоч
ной желез, а также надпочечников и, видимо, вилочковой же
лезы.

Единого дефекта иммунной системы при хроническом кожно- 
слизистом кандидозе не установлено. Наряду с дефектами кле
точного иммунитета обнаружены нарушения функции фагоцитар- 
но-мононуклеарной системы. Хотя, по-видимому, основной дефект 
лежит в области иммунорегуляторной гуморальной (медиатор- 
ной) системы, эту форму ИДС принято относить к вариантам 
дефектов системы фагоцитоза.

Клинические симптомы проявляются в любом возрасте, на
чиная с первых месяцев жизни. Наиболее часто первым приз
наком служит упорная молочница. Затем кандидозная инфекция 
поражает слизистые оболочки наружных половых органов и ко
жу. Через 1 — 1,5 года от начала клинических проявлений у 
больных развивается онихомикоз, у детей к этому возрасту (при
мерно к 2 годам) проявляется тяжелый кариес. Эндокринные 
нарушения в форме гипотиреоза, гипокальциемии, надпочечнико
вой недостаточности, сахарного диабета становятся серьезной 
клинической проблемой на 3—4-м году от начала заболевания.



Среди множественных очагов хронической бактериально-гриб
ковой инфекции (хронический или непрерывно-рецидивирующий 
фурункулез, гнойные периодонтиты, паронихии и панариции 
и др.) первое место по тяжести занимает патология бронхо
легочной системы в форме бактериальных бронхитов и бронхо
пневмоний.

Роль грибов Candida в формировании хронических эндоброн
хитов при хроническом кожно-слизистом кандидозе не вполне 
ясна: остается неизвестным, является ли заселение слизистой 
оболочки бронхов грибами следствием или причиной бактериаль
ного инфекционного процесса, однако  очевидно, что ассоциация  
грибковой и бактериальной флоры лишь усугубляет процесс.

Особенностью бронхолегочных заболеваний при хроническом 
кожно-слизистом кандидозе является подострое течение при на
личии явлений выраженной интоксикации, обусловленной нали
чием в организме больного большого объема мицелия гриба.

Хроническая гранулематозная болезнь — одна из наиболее 
тяжелых форм дефекта фагоцитарной системы иммунитета. 
В основе ИДС лежит биохимический дефект, обусловливающий 
неспособность всех фагоцитирующих клеток к продукции кисло
родных радикалов, необходимых для киллинга и переваривания 
захваченных фагоцитирующей клеткой микроорганизмов. В наи
большей степени страдает фагоцитоз каталазопозитивных микро
бов, что создает патогенетическую основу для заселения орга
низма ребенка инфекционными агентами этого вида. Органами- 
мишенями становятся лимфатические узлы, кожа, подкожная 
жировая клетчатка, печень, реже ЦНС. Поражения бронхоле
гочной системы при хронической гранулематозной болезни наря
ду  с рецидивирующими абсцессами печени представляют угрозу 
жизни больного.

Заболевание наследуется по Х-сцепленному или аутосомно- 
рецессивному типу. Диагностика хронической гранулематозной 
болезни основывается на вышеназванных клинических проявле
ниях, а также на результатах исследования образования кисло-' 
родных радикалов (тесты НСТ и хемилюминесценции).

Поражения легких могут возникать в любом возрасте. Забо
левание, как правило, проявляется в детстве, часто в раннем 
под клинической маской реакции на иммунизацию вакциной 
БЦЖ. Бронхолегочная патология, наблюдаемая у взрослых, ха
рактеризуется либо многолетним анамнезом острых эпизодов 
бронхитов (бронхопневмоний), протекающих с необъяснимой 
тенденцией к абсцедированию, либо затянувшимися бронхопнев
мониями. Истинный непрерывно-рецидивирующий процесс в лег
ких не типичен для хронической гранулематозной болезни. 
При последнем варианте клинического течения более характерно 
образование в паренхиме легких гранулем, которые организуются 
в плотные кальцифицирующиеся узлы, или развитие очагов 
деструкции, вяло дренирующихся в просвет бронхов, плевраль
ную полость и даже наружно.



Соотношения бактериальной инфекции и иммунного ответа 
при хронической гранулематозной болезни индивидуальны. Из
вестны случаи очень тяжелого течения заболевания с развити
ем множественных очагов инфекции, например остеомиелита, при 
интактности бронхолегочной системы. Однако, как показывает 
опыт, во всех случаях хронической гранулематозной болезни 
следует проводить профилактику развития бронхолегочных пора
жений с помощью мощной комбинированной антибактериальной 
терапии.

Л Е Ч Е Н И Е  БРО Н Х О Л ЕГО ЧН Ы Х  П О РА Ж ЕН И Й
ПРИ П ЕРВ И ЧН Ы Х  ИМ М У Н О ДЕФ И Ц И ТН Ы Х  СОСТОЯНИЯХ

Как следует из изложенного выше, патогенетическими под
ходами к лечению первичных ИДС могут считаться преимущест
венно методы иммунокорригирующей терапии, которые целесооб
разно сгруппировать следующим образом: 1) методы иммуно
реконструкции, т. е. воссоздания иммунной системы человека, 
имеющего ту или иную верифицированную форму ИДС; 2) мето
ды заместительной терапии, т. е. восполнения дефектного звена 
иммунной системы; 3) методы иммуномодуляции, т. е. целе
направленного воздействия на дефектные звенья иммунного от
вета через многообразные механизмы регуляции специфических 
и поликлональных иммунных реакций.

Основным методом и м м у  но  р е к о н с т р у к ц и и  являет
ся трансплантация клеток костного мозга, полученного от доно
ра, что в принципе может привести к стойкому, полному или 
частичному восстановлению иммунной системы.

Подобные трансплантации проведены во многих странах. 
Наиболее приемлема такая иммунокоррекция при тех формах 
первичных ИДС, при которых собственная иммунная система 
реципиента изначально тотально и резко ослаблена при тяжелой 
комбинированной иммунологической недостаточности, синдроме 
Вискотта — Олдрича, первичных ИДС, которые не поддаются 
иммунотерапии другими методами, например хронической грану
лематозной болезни. Однако перед трансплантацией костного 
мозга необходима интенсивная иммуносупрессивная подготовка, 
которую больные переносят тяжело.

Иммунореконструктивная терапия является прерогативой спе
циализированных центров, несмотря на техническую несложность 
самой трансплантации (донорский костный мозг объемом 300— 
500 мл освобождают от примесей костного вещества и жира и вво
дят реципиенту внутривенно). Успех трансплантации обеспечи
вается главным образом адекватным подбором донора. Наилучшие 
результаты трансплантации костного мозга достигнуты при 
использовании HLA-идентичного донора. В настоящее время 
разрабатывается несколько модификаций трансплантаций HLA- 
гаплоидентичного костного мозга (например, от родителей).

Однако применение трансплантации костного мозга при всей



ее радикальности и теоретической обоснованности существенно 
ограничено при лечении большинства больных с первичными 
ИДС, так как вероятность выживания больного (особенно 
взрослого), инфицированного многими штаммами патогенных 
микроорганизмов, в период так называемого кондиционирования 
(подготовка реципиента к трансплантации мощной иммуносуп- 
рессивной терапией) невелика, особенно если речь идет о взрос
лых лицах. Основной причиной летального исхода в этот период 
являются интерстициальные пневмонии цитомегаловирусной или 
пневмоцистной этиологии. Эти наблюдения еще раз показывают, 
какое лимитирующее значение имеют поражения легких у боль
ных с первичными ИДС.

Альтернативный источник полипотентных стволовых клеток 
кроветворения (клетки фетальной печени) используется для 
иммунореконструктивной терапии реже в силу множества техни
ческих и иммунологических причин, возникающих на этапах 
подготовки трансплантата, реципиента и ведения его в посттранс- 
плантационном периоде. Результаты этого вида иммунорекон
структивной терапии хуже, чем при использовании клеток кост
ного мозга.

Наиболее известным и распространенным видом з а м е с т и 
т е л ь н о й  т е р а п и и  у больных с различными формами не
достаточности антител является введение препаратов иммуно
глобулинов. Использование других замещающих факторов, таких 
как препараты замороженных эритроцитов, лейкомассы, введе
ние цинка и т. д., ограничено более узкими показаниями.

Методами выбора при заместительной терапии у больных 
с дефицитом антител являются внутримышечное и внутривенное 
введение препаратов. Различают нормальные и гипериммунные 
(с повышенным титром антител известной специфичности) пре
параты. Основным их достоинством является простота приме
нения и доступность, особенно иммуноглобулинов для внутри
мышечного введения. В то же время препараты для внутривен
ного введения (нативная свежая или криоконсервированная 
плазма, иммуноглобулины) имеют то преимущество, что быстро 
поступают в кровеносную систему. Как правило, местных ослож
нений не наблюдается. В силу своей биологической сбаланси
рованности и ■ высокоэффективной технологии изготовления эти 
препараты редко вызывают системные реакции.

Недостатком препаратов плазмы является относительно вы
сокий риск переноса ряда вирусов (гепатитов В и Д, цитомега- 
ювируса, вируса иммунодефицита человека). Этого можно избе

жать путем скрининговых исследований доноров.
Высокоэффективными препаратами, умножившими основные 

достоинства нативной плазмы, являются иммуноглобулины для 
внутривенного введения: сандоглобулин (Швейцария), иммуно 
ЛГ (Австрия), веноглобин (Франция), эндобулин (ФРГ), га- 
мимун (США) и др. Применение этих препаратов исключает 
риск трансмиссии вирусов и в то же время позволяет добиться



в кратчайшие сроки оптимального повышения концентрация 
основного класса иммуноглобулинов G. Существенным фактором, 
сдерживающим широкое применение в мире иммуноглобулинов 
для внутривенного введения, является их высокая стоимость.

В СССР иммуноглобулин для внутривенного введения вы
пускается Горьковским ИЭМ Минздрава РСФСР. В коммерчес
кой форме этот препарат представляет собой 5 % раствор IgG, 
низкая концентрация которого не позволяет в короткие сроки 
добиться существенного повышения концентрации IgG в сы
воротке крови больного. Препарат вызывает также ряд побоч
ных реакций по типу гистамин-либерации с развитием крапив
ницы и других парааллергических клинических симптомов.

В целом многолетний опыт проведения заместительной те
рапии препаратами плазмы и иммуноглобулинов показывает их 
хорошую переносимость. У больных, у которых периодически 
возникают парааллергические реакции на введение плазмы или 
иммуноглобулинов, целесообразно проводить премедикацию ан- 
тигистаминными препаратами или ацетилсалициловой кислотой.

По данным литературы, опасность развития анафилактичес
ких и других системных реакций у больных с селективной недо
статочностью IgA, видимо, преувеличена [Bergman Ch. et al., 
1985; Pahwa S. et al., 1986]. Даже при наличии антииммуногло- 
булиновых антител (к IgA) большинство больных хорошо пере
носят многократные переливания плазмы и иммуноглобулинов. 
Однако при повторных реакциях следует искать альтернативный 
препарат или альтернативный метод иммунокорригирующей те
рапии.

Заместительная терапия является обязательным компонен
том иммунокорригирующей терапии при различных вариантах 
дефицита антител. При активном бронхолегочном процессе у 
больных а- или гипогаммаглобулинемией ежемесячная доза им
муноглобулина для внутривенного введения должна составлять 
0,4— 1 г/кг, а плазмы — 10—20 мл/кг еженедельно. Как правило, 
такие дозы обеспечивают замещение даже самых грубых коли
чественных дефицитов иммуноглобулинов, если не иметь в виду 
довольно редко встречающийся вариант с гиперкатаболизмом 
иммуноглобулинов.

По достижении клинической ремиссии бронхолегочного про
цесса рекомендуется перейти на поддерживающие дозы, состав
ляющие для иммуноглобулинов, применяемых внутривенно, 0,2 —
0,3 г/кг в месяц, а для нативной плазмы 15—20 мл/кг в месяц. 
Таким образом, иммуноглобулины,-используемые внутривенно в 
режиме поддерживающей терапии, вводят в дозе 1—2 мл 10 % 
раствора на 1 кг массы тела в месяц.

Иммуноглобулины и нативная плазма незаменимы также при 
купировании бронхолегочных процессов у больных с дефицитами 
субклассов IgG, изолированной недостаточностью каких-либо спе
цифических антител, хотя при этих формах первичных ИДС 
требуются, как правило, меньшие дозы, а необходимость в регу



лярной ежемесячной заместительной терапии не столь выражена. 
Тяжелые бронхолегочные инфекции у больных с преимущест
венно клеточными ИДС (синдром Вискотта — Олдрича, атак
с и я — телеангиэктазия, хронический кожно-слизистый кандидоз 
и др.) также требуют дополнения лечения заместительной имму
нотерапией, так как при этих формах ИДС имеется количествен
ная или качественная недостаточность антителогенеза. Д аж е у 
больных с относительно сохранной системой антителогенеза, 
в частности при хронической гранулематозной болезни, в слу
чаях развития тяжелых бактериальных инфекций бронхолегоч
ной системы потребность в антителах повышается столь значи
тельно, что относительный дефицит антител может возникать, 
несмотря на их гиперпродукцию и регистрируемую гипериммуно
глобул и нем ИЮ.

Нормоиммуноглобулинемия на фоне тяжелого бактериально
го или бактериально-вирусного заболевания, особенно хрони
ческого, не является противопоказанием к заместительной те
рапии одним из названных выше препаратов, так как отсутствие 
выраженного антителогенеза или повышенный катализ синтези
рованных антител создают преходящее состояние иммунодефи
цитности по специфическим антителам. Показания к замести
тельной терапии основываются не только на формальном значе
нии концентраций иммуноглобулинов сыворотки крови, но и на 
соответствии уровня иммуноглобулинов клинической симптомати
ке, давности инфекционного процесса, тенденции в развитии ло
кального очага инфекции.

Заместительная терапия дает положительный эффект и при 
-аболеваниях бронхолегочной системы у больных с дефектами 

фагоцитоза. В этих случаях «готовые» антитела усиливают оп- 
сонизацию, уменьшают повреждающее действие цитотоксических 
субстанций на микро- и макрофаги, связывают открывающиеся
■ штигеиные детерминанты. Дозы и кратность введения препара
тов заместительной терапии в таких случаях определяют ин
дивидуально методом подбора. Как правило, эти дозы находятся 
и пределах указанных выше диапазонов.

При соблюдении общих правил введения аллогенных белков 
вместительная терапия не дает специфических иммунологи
ческих побочных эффектов. Случаев передозировки аллогенных 
иммуноглобулинов не описано.

Методы и м м у н о м о д у л и р у ю щ е й  т е р а п и и ,  ис
пользуемые для лечения или профилактики бронхолегочных за- 
Оолеваний у больных с первичными ИДС, базируются, как прави
ло. на применении иммунотропных фармакологических препа
ратов естественного (гуморальные факторы вилочковой железы, 
костного мозга, человеческий интерферон, иуклеинат натрия и 
подобные препараты) или синтетического (рекомбинантные ин- 
м рфероны, синтетические тимопептиды, тимомиметики и др.) 
происхождения.

В последние годы в клиническую практику внедрено большое



количество фармакологических препаратов тимического проис
хождения. В СССР доступны для клинического использования 
такие препараты, как тактивин, тималин, тимотропин (тимоп- 
тин), тимопентин, а за рубежом — тимозин, TFX-Польфа, фактор 
Сероно, синтетический ТП-5 и др.

Основным источником для получения этих препаратов явля
ются экстракты вилочковой железы крупного рогатого скота, 
так как иммунотропные олигопептиды этой железы не обладают 
выраженной видовой специфичностью.

Основными показаниями к назначению препаратов этой 
группы служат клинико-иммунологические признаки преимущест
венно клеточного иммунодефицита, т. е. наличие у больных ин
фекционного и других синдромов, ассоциированных с клеточными 
ИДС (см. выше), а также лимфопении, снижение абсолютного 
количества Т-лимфоцитов, снижение соотношения CD4/CD8 
субпопуляций Т-клеток, снижение пролиферативного ответа на 
митогены, депрессия ГЧЗТ в кожных тестах с панелью антигенов 
и т. д. При этом следует иметь в виду, что изменение лаборатор
ных показателей должно быть достаточно убедительным и ста
бильным.

Стандартных схем применения препаратов факторов вилочко
вой железы нет, и, видимо, не удастся разработать универсаль
ную программу иммунокорригирующей терапии различных по 
своему патогенезу и клиническим проявлениям ИДС. Мы реко
мендуем при определении разовых доз ориентироваться на сле
дующий расчет: 40 мкг тактивина и 0,05—0,2 мг тималина на
I кг массы тела.

Курс иммунотерапии этими препаратами может быть кратким 
(1—2 инъекции в неделю) и многомесячным. При совпадении 
умозрительно сформулированных показаний с реальной потреб
ностью в тимических факторах организма воздействие гормонов 
вилочковой железы на течение и клинические проявления ИДС 
может быть ярко выраженным. Однако, как правило, оно выяв
ляется не сразу; иногда отсрочка достигает нескольких месяцев. 
Лабораторный — иммунологический и (или) иммунокорригиру- 
юший — эффект у больных с первичными ИДС обнаруживается 
далеко не всегда. Он заметен в тех случаях, когда исходный 
уровень какого-либо показателя (например, абсолютное коли
чество Т-лимфоцитов, их пролиферативная активность, гипореак
тивность Т-системы в тесте ГЧЗТ и т. д.) был достоверно снижен. 
Следует учитывать, что далеко не все формы первичных ИДС 
можно корригировать тимическими факторами, что объясняется 
генетической детерминированностью большинства описанных 
форм Т-ИДС.

Следует также иметь в виду, что эффект тимических факто
ров может выразиться в обострении клинических проявлений 
инфекционного, аллергического и аутоиммунного синдромов, что, 
по-видимому, является отражением возросшей функциональной 
активности эффекторов иммунного ответа или увеличения их



числа в периферических (а может быть, и локальных) отделах 
иммунной системы. Обострение клинических проявлений первич
ных ИДС на фоне иммуномодулирующей терапии тимическими 
факторами (гормоны) не следует расценивать как отрицательный 
результат и отменять этот вид терапии.

Очевидна хорошая переносимость больными названных выше 
препаратов.

Фармакологический препарат костномозговых медиаторов им
мунного ответа — м и е л о п и д  (В-a к т и в и н) — предназна
чен для коррекции преимущественно В-клеточных нарушений. 
Он стимулирует продукцию антител на пике иммунного ответа, 
мобилизуя популяцию «молчащих» клеток-аитителопродуцентов, 
повышает исходно сниженные уровни В-лимфоцитов, стимули
рует миелопоэз.

Миелопид можно вводить внутривенно, подкожно и внутри- 
костно. Разовая доза составляет 2—4 мг на 1 м2 поверхности 
тела. Препарат вводят 1 раз в сутки. Курс может состоять из 
1—5 инъекций, выполняемых через день. Известны и другие мо
дификации применения миелопида, однако убедительных обосно
ваний их использования не представлено. Миелопид хорошо 
переносится больными. У отдельных лиц подкожное введение 
препарата может сопровождаться образованием инфильтратов 
и гипертермической реакцией в течение 1—2 дней.

Пик иммуномодулирующего эффекта препарата достигается 
не ранее чем через сутки после его введения. При этом лабора
торный эффект проявляется в первую очередь как увеличение 
концентраций иммуноглобулинов сыворотки крови, которое мо
жет наблюдаться в течение нескольких дней или недель.

Препараты человеческого лейкоцитарного а - и н т е р ф е р о -  
на  д л я  п а р е н т е р а л ь н о г о  п р и м е н е н и я  (натив
ного — л е й к и н ф е р о н  и рекомбинантного — р е а ф е р о  н) 
обладают многими иммунобиологическими свойствами: индуци
руют интерфероногенез, модулируют дифференцировку В-лимфо- 
цитов, моноцитов и (или) макрофагов, активируют Т-лимфоциты, 
естественные киллеры и специфические киллеры.

Показаниями к назначению иммуномодуляторов этого вида 
больным с первичными ИДС являются клинические и (или) 
лабораторные признаки вирусных поражений бронхолегочной си
стемы. В таких случаях препараты применяют не только паренте
рально, но и эндобронхиально.

Диапазон доз интерферонов для парентерального введения 
очень велик: от 15 000 ЕД /кг при внутримышечном до
2 ООО ООО ЕД в сутки при внутривенном введении.

Курс интерферонотерапии может продолжаться от 7 до 
14 дней при хорошей переносимости препаратов, в отсутствие 
наблюдающихся иногда признаков генерализации инфекционного 
процесса (как правило, вирусного) и при наличии клинического 
эффекта.

Н а т р и я  н у к л е и н а т  (натриевая соль рибонуклеиновой



кислоты) дает разнообразные биостимулирующие эффекты, в 
том числе стимулирует естественные факторы иммунитета, мигра
ционную активность и совместные взаимодействия Т- и В-лим- 
фоцитов. Препарат усиливает фагоцитарную активность макро- 
и микрофагов.

Нуклеинат натрия хорошо переносится, поэтому может ис
пользоваться длительно без перерывов.

Основными показаниями к применению препарата в качестве 
иммуномодулятора являются дефекты системы фагоцитоза и 
дисбаланс лимфоидного звена иммунной системы.

При первичных ИДС наиболее распространено назначение 
нуклеината натрия внутрь в суточной дозе от 0,2 до 1 г в 2—3 прие
ма. Курс лечения должен быть не меньше 3 нед и может быть про
лонгирован до 12 мес в зависимости от показаний и полученных 
результатов. Клинический эффект нуклеината натрия сказывает
ся в отдаленные (несколько месяцев) сроки. Как правило, у 
больных с первичными ИДС. лабораторный эффект не наблюда
ется.

Л е в а м и з о л  ( д е к а р и с )  обладает иммуномодулирую
щими свойствами — повышает исходно сниженную функциональ
ную активность Т-клеток и клеток фагоцитарной системы (моно- 
цитарно-макрофагальных).

Наиболее часто левамизол назначают прерывистыми трех
дневными циклами с последующим четырехдневным перерывом. 
Курс продолжается, в зависимости от переносимости препарата, 
до 3—4 циклов (т. е. до продолжительности календарного ме
сяца). Однако известны и другие схемы применения левамизола 
в клинической практике. Ряд врачей пролонгирует введение пре
парата на 3—6 мес. Однако при столь длительном приеме пре
парата описаны аллергические реакции, развитие нейтропений 
и анемии.

Доза на прием не должна превышать 2,5 мг/кг.
Лабораторный эффект левамизола непостоянен: наряду с убе

дительными и стойкими положительными изменениями в иммун
ном статусе наблюдается стабильность в сложившемся взаимоот
ношении эффекторов иммунного ответа. У большинства больных 
с первичными ИДС клинический и лабораторный эффект лева
мизола документировать не удается. Известны случаи негативно
го влияния левамизола на клинические проявления первичных 
ИДС, в частности формирование цитопенических состоя
ний, усугубляющих лабораторный синдром при иммунодефи
цитах.

Д и у ц и ф о н  — синтетический иммуномодулятор, индуциру
ющий накопление фактора роста Т-лимфоцитов, что определяет 
круг показаний к применению этого препарата. При лечении диу- 
цифоном у части больных с первичными ИДС, сопровождающи
мися лимфопенией, снижением числа Т- и В-лимфоцитов, отри
цательными кожными тестами ГЧЗТ, происходит нормализация 
этих показателей. При хронических бронхолегочных инфекциях



у больных с первичными ИДС диуцифон способствует умень
шению частоты рецидивов и удлинению ремиссий.

Рекомендуемые дозы находятся в пределах 0,1—0,4 г в сутки. 
Суточную дозу делят на 2—3 части, хотя препарат и не дает 
отрицательных побочных эффектов.

Многие в и т а м и н ы  (С, В|, Вб, F, Е, А) и многие пре
параты, влияющие на метаболизм соматических и циркулирую
щих клеток, обладают иммуномодулирующими свойствами, одна
ко рассматривать их в таком качестве нецелесообразно в силу 
неспецифичности и непрогнозируемости этих свойств. Обсужде
ние показаний к их применению у больных с первичными 
ИДС не входит в нашу задачу.

Опыт иммуномодулирующей терапии у больных с первичными 
ИДС свидетельствует о том, что она, за редким исключением, 
не позволяет корригировать главные патогенетические дефекты 
иммунного ответа. Главное ее назначение — активировать генети
чески сохранные звенья иммунной системы с целью компенса
ции («перекрытия») сохраняющегося дефекта, а при непол
ном выпадении определенной иммунологической функции 
создать наилучшие условия для проявления остаточной актив
ности.

Клинической особенностью, общей для большинства иммуно
модуляторов, является их способность активировать инфекцион- 
но-воспалительные заболевания, в частности и поражения брон
холегочной системы. Иммуномодуляторы наиболее эффективны 
при затяжном, рецидивирующем или хроническом течении брон
холегочных инфекционных процессов.

Суммируя изложенные данные, можно заключить, что если 
иммунореконструктивная терапия является скорее методом ради
кальной профилактики, чем лечения инфекционного и других 
синдромов при первичных ИДС, и имеет существенные ограни
чения, то заместительная и иммуномодулирующая терапия долж
на входить в практику повседневной деятельности клинициста- 
иммунолога.

Помимо обязательного включения иммунокорригирующей те
рапии в комплексное лечение больных с первичными ИДС, ве
дение больных с бронхолегочными поражениями на фоне иммуно
логической недостаточности требует выполнения ряда других 
условий.

Несмотря на то что большинство эпизодов обострений брон
холегочных заболеваний связано при первичных ИДС с актива
цией аутофлоры, успешное лечение больных с преимущественно 
клеточными, комбинированными и тяжелыми гуморальными им
мунодефицитами требует с о з д а н и я  и с о б л ю д е н и я  
р е ж и м а  р а з о б щ е н и я .  Ношение масок больными и пер
соналом, рациональная вентиляция с положительным давлением 
ноздуха в палате (боксе), где находится больной, регулярная 
санобработка палат и облучение кварцевой лампой палат — 
неотъемлемые компоненты такого режима.



bU-iee значение имеют общепринятые способы туалета 
М - цной системы (активное откашливание мокроты, по- 

бронхолего наж вибромассаж, БАЛ, лечебные бронхоскопии 
стуральны важна упорно проводимая санация инфекционных 
и пр.). органах, так как бактериальные синуситы часто
очагов в и поддерживают воспалительный процесс в брон- 
провоциру системе> что наглядно иллюстрируется течением бак- 
холегочно^ иНфекций респираторного тракта у больных с первич

ными ИДС- выбора противомикробных средств при лечении 
С0000 Р нь1Х заболеваний у больных с различными формами 

бронхолег ^  связано с характерностью микробного пейзажа 
"еРВИ„ЧГ Л Хьных форм первичных иммунодефицитов. Для дефек- 
для ота0,1 образования и комбинированных форм ИДС типич- 
тов антит ; ііаТ0ГЄННая мультирезистентная инкапсулированная 
Н3 ВГ К, а (золотистый стафилококк, стрептококк, пневмонии, 
микрофлор ^ эНцЫ и др ^  для тяжелой комбинированной им- 
палочка и недостаточности, как и для СПИДа, сопостави- 
муиологич_еСТИ течения с рядом форм первичных ИДС, — ма- 
мого по г оппортунистическая флора (М. avium листерии, 
лопатоіен паЛ0ЧКа) ) а также инфицирование простейшими (Рпе- 
кишечная carjnjj)t грибами (чаще всего Candida albicans, виру- 
и̂Ш°и^(цитомегаЛОВИРУс’ ВИРУС Эпстайна — Барр) и др. (см. так

же вь1Ше̂ т11баКТериальной терапии необходимо учитывать 
ть внутриклеточной локализации возбудителей ин- 

вероятно ^оЛее часто золотистого стафилококка), что до- 
фекцин ' н0 для больных хронической гранулематозной бо- 
вольно Т^ таКИХ случаях следует отдавать предпочтение анти- 
лезнью. вЫсокой трансмембранной проницаемостью, 
биогикам черТами противомикробной терапии бронхолегочных 

Общи ^оЛЬИЫХ с первичными ИДС являются применение 
инфекции у  ̂ длительное антибактериальное лечение (от нес- 
высоких вплоть до пожизненного назначения, как это
кольких хронической гранулематозной болезни, а также не- 
делается и  ̂ вялотекущих бронхолегочных процессах у боль- 
купируюи ыМИ комбинированными ИДС). Собственный опыт 
ИЫХ С Т мир°в0Й литературы показывают, что даже самые ак- 
и даннь1^нТИбИотики (такие, как аминогликозиды, цефалоспори- 
тивные <. ^ о0йруСНЬ1е препараты и противогрибковые средства 
ны), про кетоконазаЛ) низофал) неэффективны, если одно
временно не проводится адекватная иммунокорригирующая

терапия. ские и аутоиммунные поражения бронхолегочной 
v больных с первичными ИДС лечат общепринятыми 

системы ) ^  этом слеДует ИМеть в виду, что эффективность 
методам • задних во многом зависит от коррекции основного 
действия^ с0̂ ственно иммунологической недостаточности, 
дефекта т из изложенного выше, поражения бронхолегоч- 

й системы при первичных ИДС представляют собой трудно



разрешимую проблему терапии, особенно в тех случаях, когда 
легкие являются органом-мишенью для патогенной и условно- 
патогенной флоры, заселяющей организм ребенка и взрослого 
при дефектах механизмов распознавания, элиминации и специ
фического иммунологического контроля за антигенами внешней и 
инутренней среды.
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СИН Д РО М  П РИ О БРЕТЕН Н О ГО  
ИМ М УНОДЕФИЦИТА

Синдром приобретенного иммунодефицита (СПИД) 
представляет собой заболевание, вызываемое вирусом, который 
избирательно поражает иммунную систему, в частности Т-кле- 
точное звено иммунитета. Это проявляется развитием тяжелых 
прогрессирующих инфекций, вызванных условно-патогенными 
возбудителями, и злокачественных опухолей (саркома Капоши 
и Др.). Главным моментом является угнетение Т-клеток-хелперов, 
играющих ведущую роль в мобилизации защитных сил орга
низма в борьбе против вирусов, бактерий, антигенов и т. д. 
Иммунная система при СПИДе оказывается не в состоянии 
блокировать инфекцию, так как вирус СПИДа поражает Т-хел
перы, препятствуя развитию специфического иммунного ответа 
на проникающие микроорганизмы. В результате даже самая 
безобидная для здорового человека инфекция при СПИДе спо
собна привести к необратимым поражениям легких, желудочно- 
кишечного тракта, кожи, мозговых оболочек и развитию опухо
лей.

В первых сообщениях о СПИДе указывалось на необычайно 
высокую частоту пневмоний, вызванных Pneumocystis carinii, 
и саркомы Капоши среди молодых людей. Ранее пневмонии, 
обусловленные P. carinii, отмечались у лиц, подвергавшихся 
длительной иммуносупрессивной терапии, или у больных с пер
вичными иммунодефицитами. Подобную инфекцию называют 
оппортунистической, поскольку у людей с полноценной иммунной 
системой P. carinii практически не способны индуцировать пнев
монию. Оппортунистические инфекции при СПИДе проявля
ются не только пневмониями, но и менингитами, энцефалитами, 
тяжелыми кишечными и другими инфекциями. СПИД представ
ляет собой совершенно новую эпидемическую форму иммуноло
гической недостаточности, развившейся на фоне ранее нормаль
но функционировавшей иммунной системы.

Первые официальные сообщения о СПИДе появились в 
1981 г., а о его возбудителе — в 1983 г. Вирус СПИДа обнару
живается в крови, сперме и других жидкостях организма боль
ных. Болезнь передается в основном половым путем и парен
терально через кровь, аналогично гепатиту В. Внедрению вируса 
СПИДа способствует повреждение кожи и слизистых оболочек. 
Передача инфекции через слюну или слезную жидкость, содер
жащую вирус СПИДа, пока не доказана.

Э п и д е м и о л о г и я

Данные ретроспективного анализа показали, что пневмония, 
вызванная  P. carinii, и саркома Капоши у молодых людей отме-



Г оды

Рис. 7.1. Заболеваемость и смертность при С П И Д е в США. Данные 
представлены по 6-месячным периодам. Темные участки соответствуют 
случаям со смертельным исходом.

чена в США еще во второй половине 70-х годов. Однако тогда 
их не связывали между собой.

С момента первого сообщения в печати о СПИДе число за 
болевших стремительно возрастало. За первые полгода 1981 г. 
н США было установлено 77 случаев заболеваний, в следующие 
пол год а— 166, в 1982 и 1983 гг. каждые пол года число боль
ных удваивалось  (рис. 7.1). СПИД быстро получил  эпидемичес
кое распространение и в настоящее время выявлен более чем 
и 160 странах. В начале эпидемии СПИД регистрировался в 
основном в крупных городах США. К концу 1983 г. сообщалось
о случаях заболевания практически во всех городах и штатах 
США. В Европе эпидемия СПИДа началась на год позже, чем 
в США, и охватила почти все западные страны. Наибольшее 
число случаев СПИДа в Европе зарегистрировано во Франции, 
ФРГ, Англии и Италии. Особенно высока зараженность в двух 
регионах — в США и Центральной Африке (Заир, Уганда и др.). 
Особенностью СПИДа в Африке является то, что им страдают в 
одинаковом проценте случаев как мужчины, так и женщины, а 
также дети.

Распространение СПИДа началось среди гомосексуалистов 
(72,8% ) и наркоманов (17 ,2% ), вводящих наркотики паренте
рально; они и составляют основную группу риска (табл. 7.1). 
В группы риска входят также больные гемофилией (0 ,6% ), 
леченные концентратом факторов крови VIII или IX, представля-



Рост заболеваемости СП И Дом в США

Группа обследованных 1984 г. 1985 г. Возрастание 
заболеваемо

сти, %

Гомосексуалисты (наркоманы) 418 599 43,3
Г омосексуал исты 2939 5669 92,9
Наркоманы 785 1429 82,0
Гемофилики 38 69 81,6
Гетеросексуальные контакты 53 100 88,7
Реципиенты при переливании крови 56 171 205,4
Н еизвестная группа риска 131 348 165,6
Л ица неамериканского происхождения 114 144 26,3

В с е г о  ... 4534 8529 88,1

ющим собой смешанный продукт крови большого числа доноров, 
реципиенты крови (1 ,2 % ) ,  женщины — сексуальные партнеры 
мужчин, больных СПИДом или входящих в группу риска, дети, 
родители которых принадлежат к одной из групп риска. 
В Европе дополнительным фактором риска считается пребыва
ние на Гаити или в Центральной Африке.

Распространению СПИДа среди гомосексуалистов способст
вует наличие у них микротравм слизистой оболочки прямой 
кишки. Кроме того, больные СПИДом гомосексуалисты часто 
страдают диареей, а в анамнезе нередко имеют венерические 
болезни. Заболевание среди наркоманов связано с использова
нием нестерильного медицинского инструментария (иглы, 
шприцы).

К факторам риска передачи СПИДа при переливании крови 
относятся использование крови от нескольких доноров, гемо
трансфузия в географических областях с высокой заболевае
мостью СПИДом, использование крови и ее ингредиентов от 
доноров из группы риска развития СПИДа. Инфицирование ви
русом возможно при переливании как цельной крови, так и 
плазмы, а также клеточных компонентов. Известны случаи пе
редачи СПИДа через почечные трансплантаты.

Э т и о л о г и я

В настоящее время установлено, что этиологическим факто
ром СПИДа является вирус нового типа, относящийся к лим- 
фотропным ретровирусам, но отличающийся по свойствам от 
известных ретровирусов. В 1983 г. удалось выделить от больных 
СПИДом неизвестный ранее вирус семейства Т-лимфотропных 
ретровирусов, которое включало две подгруппы — HTLV-I и 
HTLV-II [Essex М. et al., 1983; Gallo R. et al., 1983J. Новый



вирус получил название HTLV-III, а СПИД — HIV-инфекция. 
Во Франции L. Montagnier и соавт. (1984) выделили от 
больных с лимфаденопатией вирус, который был назван LAV 
и который избирательно поражает Т-хелперы. В дальнейшем бы
ла установлена антигенная и морфологическая идентичность 
пирусов HTLV-III и LAV. На совещании ВОЗ (апрель 1985 г..) 
новый вирус получил название LAV/HTLV-HI, а с июня 1986 г. — 
HIV (human immunodeficiency virus), или по-русски ВИЧ — ви- 
рус иммунодефицита человека.

Существенным отличием вируса СПИДа от других ретрови
русов типа HTLV является то, что вирусы HTLV-1 и HTLV-II 
стимулируют пролиферацию и злокачественную трансформацию 
Т-хелперных клеток, а вирус СПИДа убивает их.

В последнее время его обозначаю т HIV-1, поскольку обнаруж ен второй вы
пивающий С П И Д  вирус — HIV-2. Выявлены существенные различия в структу
ре белков вирусов И IV -1 и HIV-2. Антитела к ф рагментам белка gp41 у HIV 
Не дают перекрестных реакций к HJV-2, поэтому инфицирование вирусом 
IIIV-2 может не вы являться при иммуноферментиом анализе на антитела к 
IIIV-1. Клинически ж е симптомы и показатели иммунного статуса у больных 
С П И Дом, вызванных вирусом HIV-1, практически не отличаются от таковых 
при С П И Д е, вызванном HIV-2. Вирус HIV-2 часто вы является у аборигенов 
Западной Африки. Возможно инфицирование вирусами обоих видов — HIV-I 

и HIV-2, что связано с особенностями структуры генома вируса.

П а т о г е н е з

Главную роль в иммунном ответе играют лимфоциты. Поми
мо лимфоцитов, в иммунных реакциях участвуют и другие типы 
клеток, важными из которых являются макрофаги, моноциты. 
Оми захватывают попавший в организм антиген, перерабатывают
■ то и подготавливают для контакта с лимфоцитом.

Родоначальницей всех клеток иммунной системы является 
кроветворная стволовая клетка (рис. 7.2). Эта полипотентная
< амоподдерживающаяся единица генерирует лимфоидную ство
ловую клетку, из которой развиваются две популяции лимфоид
ных клеток — Т- и В-лимфоциты. Развитие Т-лимфоцитов проис
ходит из предшественника Т-клеток в вилочковой железе. Т-лим- 
фоциты, подвергшиеся дифференцировке в вилочковой железе, 
поставляют в кровообращение и в периферические лимфоидные 
органы самостоятельные типы лимфоцитов: Т-хелперы (помощни
ки), Т-эффекторы и Т-супрессоры. Т-эффекторы под влиянием ан
тигенной стимуляции обеспечивают накопление особого клона 
клеток— цитотоксических Т-лимфоцитов (Т-киллеры). Известно, 
что Т-киллеры способны активно защищать организм, разрушая 
инфицированные (например, вирусом), чужеродные или опухоле- 
ные клетки, лизируя их путем повреждения их клеточной мембра
ны. Другие виды Т-клеток обеспечивают иммунный ответ, выде- 
I и я соответствующие медиаторы его.

Развитие В-лимфоцитов, обеспечивающих гуморальные им
мунные реакции организма, происходит из предшественников
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Р и с. 7.2. Схема развития иммуноцитов. Объяснение в тексте.
HSC — гемопоэтическая  ств о л о в а я  клетка;  CFUc — колониеобразую ш ие клетки в культуре; LSC - ли м ф ои д н а я  стволовая  клетка;  Р Т С  -  
предшественник Т-клеток; ЕС — эпи тели альная  клетка  вилочковой ж елезы ; THF — тимический гуморальный фактор :  Т — Т-лимф оцит;  Т „ -  
Т-хелпер; Т(; — Т-эф фектор;  T s — Т-супрессор; РВ С  — предшественник В-клеток;  PRE-B — пред-В-лимф оцит;  В — В-лимфоцит;  PC  — плазм о  
цит; М , D, G, А иммуноглобулиновые рецепторы; MONO-MФ — м оноцит-макрофаг.



Рис. 7.3. Клетки, участвующие в иммунной зашите (схема). Объяснение 
в тексте.
И 1 — и нтерлейкин-1; И-2 интерлейкин-2;  М НС I — главный комплекс  гистосовместн- 
моети I класса ;  М НС I I — то ж е  II класса .

В-клеток, начало которым дает лимфоидная стволовая клетка. 
Пройдя стадию пред-В-клеток, синтезирующих уже IgM, но не 
имеющих еще поверхностных иммуноглобулиновых рецепторов, 
В-клетки превращаются в костномозговые В-лимфоциты, на по
верхности которых находятся IgM-рецепторы. Последние постав
ляют в периферические лимфоидные органы В-лимфоциты, кото
рые способны синтезировать плазматические клетки, продуци
рующие антитела. Зрелые В-лимфоциты несут на своей поверх
ности Ig-рецепторы. Одни В-клетки выделяют свободные анти
тела. Другие (В-клетки памяти) создают своего рода память. 
Циркулируя в крови, они готовы в любой момент дать ответ 
при повторном попадании в организм того же антигена.

Активированные выделившимся  из макрофагов интерлейки
ном-1 Т-лимфоциты выделяют растворимые факторы — лимфоки- 
ны. Так, Т4- и Т8-лимфоциты выделяют интерлейкин-2, под воз
действием которого Т-клетки, подвергшиеся стимуляции антиге
ном и интерлейкином-1, размножаются, давая начало зрелым 
Т клеткам: супрессорам, хелперам, киллерам (рис. 7.3).

Таким образом, благодаря взаимодействию Т-клеток происхо
дит сложная цепь иммунологических реакций, в результате чего 
обеспечиваются определенные этапы иммунного ответа организ
ма на инфекцию.

Как уже сказано, при СПИДе иммунная система не в состоя
нии блокировать инфекцию, поскольку вирус поражает Т-лим- 
фоциты-хелперы, мешает им выполнять свои основные функции



в иммунном ответе, вследствие чего специфический иммунный 
ответ не развивается. Лишившись помощи Т-хелперов, В-лимфо- 
циты не в состоянии производить достаточное количество анти
тел против вируса СПИДа, а цитотоксические Т-клетки-киллеры 
не способны осуществлять свои функции. С исключением Т-хел
перов из иммунного ответа падает уровень интерлейкина-2 и 
интерферона, в результате чего замедляется рост клонов зрелых 
Т-клеток, снижается активность клеток-киллеров и макрофагов. 
Специфическая особенность вируса СПИДа, состоящая в изби
рательном поражении Т-хелперов, отличает его от других ретро- 
вирусов.

Однако в последнее время установлено, что вирус СПИДа по
ражает не только Т-лимфоциты-хелперы, но и макрофаги, В-клет- 
ки, тромбоциты, а также и другие клетки (эпителиальные 
клетки кожи, глиальные клетки нервной ткани, нейроны). По- 
видимому, Т-лимфоциты-хелперы наиболее восприимчивы к ин
фекции вирусом СПИДа в тех случаях, когда они ранее уже 
подверглись стимуляции вследствие паразитарных или вирусных 
инфекций. Известно, что для групп риска заболевания СПИДом 
характерна зараженность вирусом гепатита В, вирусом Эпстай
на — Барра и цитомегаловирусом.

Нарушения иммунитета при СПИДе не ограничиваются изме
нениями клеточного иммунитета. Имеются также значительные 
нарушения гуморального звена иммунитета, что выражается в 
поликлональной активации В-клеток [Seligman М. et al., 1984]. 
По-видимому, поликлональная гипергаммаглобулинемия у боль
ных СПИДом является следствием усиления синтеза Ig В-клет- 
ками под влиянием стимулирующего действия вируса, вызвав
шего заболевание. Наиболее часто при СПИДе имеют место ги- 
периммуноглобулинемия А и G и повышение уровней ЦИК, что 
сопровождается нередко клинически проявляющимися аутоим
мунными процессами. У больных СПИДом часто при лимфопро- 
лиферативных нарушениях определяются аутоантитела против 
лимфоцитов, антиядерные антитела.

Несмотря на поликлональную активацию В-клеток, у больных 
СПИДом снижена способность формировать специфический гу
моральный ответ на введение нового антигена. Многочисленны
ми исследованиями показано, что у этих больных подавлены пер
вичные гуморальные ответы (выработка IgM) на большинство 
возбудителей инфекционных болезней. В то же время у них сох
ранены вторичные (определяемые по IgG) иммунные ответы. 
Это объясняется тем, что первичный иммунный ответ, в большей 
степени зависящий от участия Т-хелперов, у больных СПИДом 
страдает из-за поражения данной популяции клеток. Помимо 
нарушения функции основных иммунорегуляторных клеток, у 
больных СПИДом наблюдаются и другие изменения в иммунной 
системе, выражающиеся, например, в повышении уровней a-1-ги- 
мозина, кислотолабильной формы а-интерферона и 0-2-макрогло- 
булина.



Изучение генетических факторов позволило установить, 
что для больных СПИДом характерна более высокая частота 
HLA-DR-5-антигена.

Таким образом, СПИД представляет собой заболевание ин
фекционной природы с избирательным поражением иммунной 
системы, преимущественно тимусзависимого его звена.

П а т о л о г и ч е с к а я  а н а т о м и я

Специфической патологоанатомической картины для СПИДа 
не наблюдается в силу полиморфизма клинической симптомати
ки. В рамках данного руководства мы приводим сведения о мор
фологических проявлениях в лимфоидных органах и при некото
рых оппортунистических инфекциях с поражением легких.

Исследования при лимфаденопатии позволили выделить три 
варианта изменений лимфатических узлов: 1) фолликулярную 
гиперплазию с локальными слияниями фолликулов; 2) фолли
кулярную инволюцию с маленькими гиперцеллюлярными  зароды
шевыми центрами; 3) смешанные формы, т. е. тот или иной ва
риант в разных участках лимфатического узла.

При гистопатологическом изучении выявлены т р и  т и п а  
м о р ф о л о г и ч е с к и х  и з м е н е н и й .  Первый тип — лим
фоидная фолликулярная гиперплазия, которая характеризуется 
увеличением числа и размеров лимфоидных фолликулов. Фол
ликулы определяются в коре и мозговом слое. Структура лим
фатического узла сохранена. Внутрифолликулярная ткань измене
на полиморфным инфильтратом, содержащим лимфоидные 
клетки (лимфоциты, лимфобласты с круглыми или веретенооб
разными ядрами), различное количество иммунобластов, плазма
тические клетки и эозинофильные гранулоциты, а также гистио
циты. Отчетливо выражена пролиферация мелких переплетаю
щихся сосудов с гиперплазией эндотелиальных клеток.

Второй тип характеризуется диффузным изменением лимфа- 
I ического узла, в основном его архитектоники. При этом разли
чают два подтипа: 1) напряженно клеточный, при котором 
популяция клеток состоит из мононуклеаров, лимфоидных кле
ток, иммунобластов, гистиоцитов, фибробластов. Отмечаются 
пролиферация и древовидное разветвление кровеносных сосудов; 
'.!) гипоклеточный, характеризующийся участками клеточного ис
тощения, связанного с фиброзом.

Третий тип — атрофия лимфатического узла. Структура лим
фатического узла исчезает, густая сеть коллагеновых волокон 
переплетается с сосудами и клетками мононуклеарного ряда. 
Лимфатические узлы очень маленькие, трудно определяемые не 
только клинически , но и при аутопсии.

Из патологических изменений, связанных с характерным для 
СПИДа развитием ряда редко встречающихся оппортунисти
ческих инфекций, наиболее часты изменения, вызванные Р. с а -
і і п і і. Эти простейшие интенсивно пролиферируют внутрь аль



веол. Макропрепарат легких плотный, повышенной сопротивля
емости при разрезании. Гистологически в пенистой эозинофиль
ной жидкости заполняющей альвеолы и терминальные бронхио
лы, выявляется большое количество пневмоцист, определяемых 
также в ЖБАЛ. Стенки альвеол утолщены, имеет место скуд
ная клеточная гистиоцитарная и лимфоцитарная реакция. С по
мощью специальной окраски отпечатков легочной ткани по Гра
му — Вейгерту или метенамином серебра можно выявить оваль
ные, круглые и спавшиеся пневмоцисты.

Из инфекций, вызванных другими микроорганизмами и виру
сами, для токсоплазменной и к р и п т о к о к к о в о й  и н ф е к 
ц и и  характерна диссеминация процесса. При криптококковом 
менингите можно обнаружить в цереброспинальной жидкости ин
капсулированные дрожжеподобные разрастания. При поражении 
легких биопсия дает картину мелкопористых инкапсулированных 
дрожжеподобных образований внутри гистиоцитов.

М. a v i u m - i n t r a c e l l u i a r e  вызывает диссеминирован
ное поражение лимфатических узлов, костного мозга, печени. 
Гистологически при биопсии определяется гистиоцитарная реак
ция с развитием гранулематоза. В цитоплазме гистиоцитов обнару
живаются скопления («глобусы») кислотоустойчивых микобакте
рий.

Для ц и т о м е г а л о в и р у с н о й  и н ф е к ц и и  типичны 
диффузные или очаговые интерстициальные пневмонии с мно
жеством интрацеллюлярных и интрануклеарных включений. Не
редко в мозговом веществе надпочечников выявляются геморра
гические или некротические изменения.

В общем патологоанатомические изменения при инфекцион
ных поражениях у больных СПИДом имеют черты, характерные 
для конкретной инфекции, причем удается обнаружить соответ
ствующий возбудитель.

Легочная форма саркомы Капоши проявляется патологоана
томической картиной лимфоидной интерстициальной пневмонии 
и отличается диффузным поражением альвеол.

В а р и а н т ы  т е ч е н и я

Клинически выраженному СПИДу предшествуют инкубаци
онный период (от 4 мес до 5 лет и более) и продромальный пе
риод, длительность которого составляет от 3 мес до 6 лет. 
В продромальном периоде могут быть выявлены признаки на
рушения иммунитета, характерные для СПИДа.

Среди наиболее частых неспецифических симптомов в прод
ромальном периоде встречаются лихорадка неясного генеза, лим- 
фаденопатия, диарея, слабость, кожные высыпания, повышенная 
ночная потливость.

Течение оппортунистических инфекций при СПИДе может 
быть острым, причем возникать они могут у практически здоро
вых до того людей. Остро, за несколько дней обычно развивается



пневмония, вызванная P. carinii. Острое начало болезни харак
терно также для криптококкового менингита. В ряде случаев 
заболевание может развиваться постепенно длительное время.

Помимо клинически развернутого СПИДа, наблюдается 
распространение бессимптомного вирусоносительства, обуслов
ленное рядом причин. Основными факторами, от которых за 
висит проявление СПИДа, служат восприимчивость организма, 
генетическая вариабельность возбудителя, предрасполагающие 
обстоятельства, из которых в первую очередь следует учитывать 
цитомегаловирусную инфекцию, а также другие инфекции, при
водящие к нарушениям иммунитета [Drew W. L. et al., 1985].

У лиц из групп риска СПИДа иногда встречаются симптомы, 
характерные для этого заболевания, но диагноз СПИДа не мо
жет быть поставлен, поскольку не наблюдается полный комплекс 
их в соответствии с критериями СПИДа. В связи с этим стали 
выделять СПИД-ассоциированный комплекс (Al DC-related 
complex, ARC). Его диагностируют при наличии двух клиничес
ких симптомов в сочетании с двумя лабораторными признаками, 
характерными для СПИДа, исключая саркому Капоши.

Наиболее характерными клиническими признаками этого 
комплекса являются перемежающаяся лихородка (до 38,5 °С), 
слабость, повышенная ночная потливость, диарея, похудание, 
лимфаденопатия, поражения кожи. У части больных наблюдает
ся развитие впоследствии развернутой типичной клинической 
картины СПИДа с наличием оппортунистических инфекций или 
саркомы Капоши [Capron F., 1986; Xaubet A., Torres А., 1987].

К л и н и ч е с к о е  т е ч е н и е  С П И Д а  у д е т е й  имеет 
особенности. Прежде всего для педиатрического варианта 
СПИДа характерна высокая частота бактериальных инфекций, 
что, по-видимому, связано с дефектом гуморального иммунитета. 
При этом может иметь место недостаточность выработки спе
цифических антител или недостаточность синтеза подклассов им
муноглобулинов. Заболевают обычно дети в возрасте до 2 лет. 
Отмечаются несоответствие массы тела возрасту, отставание 
роста, лимфаденопатия, гепатоспленомегалия, инфекции кожи и 
слизистых оболочек, пневмоцистиые пневмонии, паротиты. Для 
новорожденных характерны диарея, неврологические расстрой
ства, гепатоспленомегалия, рецидивирующие инфекции, паротит. 
У детей старшего возраста наиболее часто встречаются кандидоз 
кожи и слизистых оболочек, пневмоцистные пневмонии, энтериты. 
У детей со СПИДом, находившихся под наблюдением P. Ros- 
лег и соавт. (1985), главными клиническими проявлениями были 
задержка роста, гепатомегалия, лимфаденопатия, интерстициаль
ная пневмония, рецидивирующие бактериальные и вирусные 
инфекции, сепсис. Сообщая о бактериальных инфекциях при 
СПИДе у детей, авторы отмечают высокую частоту бактериемии 
(Bernstein L. J., 1985]. Из крови обычно выделяют стрептококк 
пневмонии, палочку инфлюэнцы, сальмонеллы. Стафилококковая 
инфекция вызывает развитие абсцессов и синуситов. Инфекции



мочевых путей чаще возникают на фоне прогрессирующей диа
реи. В отсутствие сепсиса инфекцию мочевых путей вызывает 
кишечная палочка. Особенностью СПИДа у детей является так
же прогрессирующая лимфопения.

Критерии диагностики СПИДа у детей такие же, как и у 
взрослых, однако необходимо учитывать возможность врожден
ных дефектов иммунитета. В отличие от часто встречающихся 

•врожденных ИДС для СПИДа у детей характерно повышение 
уровней иммуноглобулинов, чаще всего класса А.

К л и н и к а

Клинические проявления СПИДа крайне разнообразны, что 
обусловлено как прямым действием вируса на организм, так и 
вторичными изменениями, связанными с развившимся иммуноде
фицитом. Развернутый классический СПИД характеризуется 
симптомокомплексом множества угрожающих жизни оппортунис
тических инфекций и злокачественных новообразований.

КЛИНИЧЕСКИЕ ПРОЯВЛЕНИЯ СПИДа

I. Симптомы, подозрительные на С П И Д

1. Д лительная необъяснимая лихорадка.
2. Хроническая диарея (не менее 2 мес).
3. Необъяснимое снижение массы тела (1 0 %  и более).
4. Пневмония неясной этиологии, устойчивая к стандартной терапии.
5. Лимфопения.

II. Опухоли
1. Саркома Капоши у лиц моложе 60 лет.
2. Лимфома головного мозга.
3. Ангиобластнческая лимфаденопатия.

III. Оппортунистические инфекции

1. Протозойные и гельминтные заболевания;
а) пневмония, вы званная Р. сагіпіі;
б) токсоплазмоз — пйевмония и (или) поражение ЦН С;
в) криптоспоридиоз — поражение кишечника;
г) стронгилоидоз — пневмония, поражение ЦНС, диссеминированная инфек

ция.
2. Грибковые инфекции:

а) кандидоз — поражение слизистых оболочек пищ еварительного тракта;
б) криптококкоз поражение легких, ЦН С, диссеминированная инфекция;
в) аспергиллез — пневмония, поражение ЦНС, диссеминированная инфекция.

3. Бактериальные инфекции:
а) микобактериоз, вызванный нетуберкулезными микобактериями (М. avium - 

in tra c e llu la re ) ;
б) пневмония, вы званная Legionella pneum ophyla.

4. Вирусные инфекции:
а) цитомегаловирусная — поражение легких, желудОчно-кншечного тракта, 

ЦНС;
б) герпес — поражение легких, поражение слизистых оболочек с язвами, 

персистирующими 1 мес и более, поражение желудочно-киш ечного тракта;
в) паповавирус — прогрессирующая многоочаговая лейко-энцефалопатия;
г) вирус Эпстайна — Барр — заболевания, им обусловленные.



Из группы симптомов, подозрительных на С П И Д , самым час
тым является лихорадка, характеризующаяся повышением темпе
ратуры тела более чем до 38 °С и вариабельностью течения 
(иитермиттирующая, постоянная, неправильная). Наиболее часто 
лихорадка сочетается с ночной потливостью, лимфаденопатией 
неясного генеза, общим недомоганием, похуданием, депрессией.

Генерализованная лимфаденопатия неясного генеза встреча
ется довольно часто при СПИДе. Она наблюдается уже в первые 
месяцы периода лихорадки. При этом с двух сторон, как пра
вило, увеличиваются шейные, подмышечные и затылочные 
лимфатические узлы (от 0,5 до 5 см в диаметре). В 20 % 
случаев встречается спленомегалия. У многих больных СПИДом 
лимфаденопатия служит первым клиническим проявлением бо
лезни. Затем отмечаются субфебрилитет, слабость, ночной пот, 
снижение массы тела, не связанное с питанием. Следующий 
этап — проявление какого-либо инфекционного заболевания. При 
развитии оппортунистических инфекций отмечается уменьшение 
даже очень больших лимфатических узлов.

У больных СПИДом довольно часто (84 %) встречаются по
ражения кожи и слизистых оболочек. У 22 % лиц с лимфаде
нопатией наблюдаются дерматиты, экзема, стафилодермия, им
петиго.

Оппортунистическим инфекциям при СПИДе свойственны тя
желое, рецидивирующее течение и устойчивость к терапии. Одна 
из самых характерных оппортунистических инфекций у больных 
СПИДом — тяжелая пневмония, вызываемая P. carinii (см. 
ниже).

Т о  н е о п л а з м е  и н а я  и н ф е к ц и я  при СПИДе приво
дит прежде всего к серьезному поражению ЦНС с выраженными 
мозговыми нарушениями. Клинически, как правило, выявляются 
психические расстройства, головная боль, повышение темпера
туры тела, головокружение» иногда с потерей сознания. Токсо- 
плазмениые энцефалиты при СПИДе имеют особенно тяжелое 
течение.

К р и п т о с п о р и д и о з  известен как причина профузной, 
водянистой диареи. Криптоспоридии — кишечные паразиты, 
гропные к эпителию толстой и тонкой кишки. У больных 
СПИДом отсутствует характерная для криптоспоридиоза тен
денция к самоограничению и развивается массивная профузная 
диарея с выделением до 10— 15 л жидкости в сутки.

Для больных СПИДом типичны г р и б к о в ы е  з а б о л е -  
м а н и я, в частности к а н д и д о з ы  ротовой полости, глотки, 
пищевода и прямой кишки. Поражения внутренних органов и 
щссеминация при этом относительно редки, однако имеется 
склонность к рецидивированию. Нередко встречаются пневмонии, 
иызванные аспергиллами.

К р и п т о к о к к о з  при СПИДе характеризуется поражени
ем ЦНС и протекает в форме менингита, склонного к рецидиви- 
1*<шанию, или диссеминированной инфекции. Рецидивирующий



криптококковый менингит указывает на глубокую депрессию 
иммунитета. Диссеминация криптококка может проявляться ле
гочными инфильтратами. Биопсия легочной ткани дает картину 
мелкопористых инкапсулированных дрожжеподобных образова
ний внутри гистиоцитов.

Из бактериальных инфекций для С П И Д а наиболее характе
рен м и к о б а к т е р и о з ,  вызываемый M .avium -intracellu iare 
и проявляющийся в виде диссеминированной инфекции.

Вирусные инфекции при С П И Д е чаще всего вызываются 
ц и т о м е г а л о в и р у с о м ,  который выделяется почти у всех 
больных СПИДом. Высевается вирус из крови, мочи, отделяемо
го гортани больных. Часто встречаются поражения легких в виде 
очаговых и диффузных интерстициальных пневмоний с множест
вом интрацеллюлярных и интрануклеарных включений. Клини
чески цитомегаловирусная инфекция проявляется высокой лихо
радкой, пятнисто-папулезной сыпью, обусловленной тромбоцито- 
пенией, гранулоцитопенией, лимфоцитопенией. Нередко пораже
ние ЦНС (энцефалиты), глаз (хориоретиниты), желудочно-ки
шечного тракта в виде язвенных гастроэнтеритов, которые 
иногда осложняются перфорацией.

Вирус Эпстайна — Барра также выявляется почти у всех боль
ных СПИДом, выделяется он из лимфоцитов периферической 
крови и смывов гортани больных.

Г е р п е т и ч е с к а я  и н ф е к ц и я  (herpes simplex et zos
ter) при С П И Д е поражает как кожу, так и слизистые оболочки 
полости рта, пищевода, трахеи, бронхов, глаз, гениталий. Эти 
множественные герпетические поражения представляют собой 
болезненные язвы, имеющие «мясной» вид. Рецидивирующая 
герпетическая инфекция поражает часто легкие и желудочно- 
кишечный тракт.

Таким образом, при оппортунистических инфекциях у боль
ных С П ИД ом в связи со слабой иммунной защитой возможно 
поражение практически всех органов и систем. Нередко после 
выздоровления от одной инфекции развивается другая или соче
тание различных инфекций.

Хотя в связи со сказанным выше симптоматика С П И Д а 
крайне разнообразна, можно различать несколько т и п о в  т е 
ч е н и я  заболевания.

1. «Легочный» тип, характеризующийся развитием пневмо
ний, вызываемых чаще всего (60 %) P. carinii. Заболевание от
личается высокой летальностью ( 6 0 % ) .  Нередко при С П И Д е 
пневмонии могут вызываться цитомегаловирусом или L. pneu
mophyla.

2. Преимущественное поражение ЦНС (30 % случаев) забо
левание протекает в следующих четырех формах: а) абсцессы, 
вызванные Toxoplasma gondii, криптококковый менингит, про
грессирующая многоочаговая лейкоэнцефалопатия, подострый 
энцефалит, вызванный, по-видимому, цитомегаловирусной инфек
цией; б) опухоли (первичная или вторичная лимфома головного



мозга); в) сосудистые осложнения (небактериальный тромбо
тический эндокардит и церебральная геморрагия, связанная с 
тромбоцитопенией); г) поражения ЦНС с очаговыми поврежде
ниями мозга и самоограничивающимся асептическим менин
гитом.

3. «Желудочно-кишечный» тип с диареей и потерей массы 
тела. Заболевание сопровождается энтеритом, вызванным чаще 
всего криптоспоридиями, энтеробактериями, простейшими и дру
гими микроорганизмами.

4. Тип ассоциированный с лихорадкой неясного генеза. На 
блюдаются снижение массы тела, недомогание и слабость. Кли- 
нически этот тип характеризуется диссеминированной инфекцией, 
часто вызванной нетуберкулезными микобактериями (М. avium- 
in tracellulare), обнаруживаемыми в крови, моче, мокроте, кост
ном мозге, лимфатических узлах, печени, легких, селезенке.

П о р а ж е н и я  л е г к и х  п р и  С П И Д е

Наиболее часто при С П И Д е имеют место поражения легких, 
которые могут выявляться как в комплексе с внелегочными по
ражениями, так и изолированно. Клиническая картина легочных 
поражений при СПИ Де, как правило, не имеет строгой специфи
ки. Как уже сказано, среди возбудителей, поражающих легкие 
и вызывающих пневмонию, чаще всего (60 % ) встречается Р. са- 
rin ii [Follansbee С. Е. et al., 1982; Delaval Ph., Laurent S., 1985; 
Barrio J. L. et al., 1986J. Это — экстрацеллюлярные простейшие, 
медленно растущие внутрь альвеол. При снижении иммунитета 
пневмоцисты пролиферируют, что ведет к закрытию просвета 
ильвеол, вызывая тяжелую гипоксию и одышку. В связи с этим 
v больных СПИДом пневмония протекает значительно тяжелее, 
чем у лиц с другими иммунодефицитами.

Пневмоцистные пневмонии развиваются как остро, так и ис
подволь в течение 2— 10 кед. Как правило, заболевание имеет 
нпдострое начало. Клинически пневмония проявляется сухим 
к.пилем, болями в груди, одышкой в покое, усиливающейся при 
физической нагрузке. Аускультативно выявляются сухие, нередко 
»нистящие хрипы. Д ля пневмоцистной пневмонии характерно 
нарушение газового состава крови с резко выраженной гипоксе- 
мией. Отсутствие серологических способов определения пневмо- 
инет заставляет искать их в Ж Б А Л  или в легочной ткани. Гисто- 
кнически в пенистой эозинофильной жидкости, заполняющей 

пльвеолы и бронхиолы, обнаруживается большое количество 
пневмоцист.

Первоначально аускультативная симптоматика в легких мо- 
жст не выявляться, рентгенологическая картина легких также 
может оставаться без патологических изменений. Отмечают, что 
v 28 % больных на первых этапах развития пневмоцистной пнев
монии рентгенологических изменений не отмечалось. Это важно 
иілть, поскольку установление диагноза пневмоцистной пневмо



нии должно быть осуществлено как можно ранее, так как выяв
ление ее до появления рентгенологических признаков заболе
вания обеспечивает большую выживаемость больных. При 
появлении признаков интерстициального поражения на рентгено
граммах больных пневмоцистной пневмонией выживаемость их 
снижается до 48 %. Однако и при раннем выявлении пневмонии 
течение заболевания может быть фатальным, несмотря на прово
димую терапию. Значение ранней диагностики пневмоцистной 
пневмонии определяется и тем, что из всех больных СПИДом
40 % умирают при первичном заболевании ею. Среди излечив
шихся от первого эпизода пневмоцистной пневмонии возмож
ность рецидивов отмечена с частотой 10 % [Parth ing  С. et. al.,
1985].

Рентгенологически изменения в легких при пневмонии, вы
званной P. carinii, могут носить как фокусный, так и диссеми
нированный интерстициальный характер. Встречаются дифф уз
ные, ретикулогранулярные, перикорнеальные, интерстициальные 
инфильтраты. На материале 150 клинических наблюдений пнев
моцистной пневмонии при С П И Д е рентгенологически в 1,3 % 
случаев выявлялись солитарные узелки в легких. В ряде случаев 
узелки подвергались кавернизации с образованием обширной 
центральной полости, что подтверждалось на аутопсии [B ar
rio J. L. et al., 1986].

При С П И Д е отмечается высокая частота легочных осложне
ний. Одним из осложнений пневмоцистной пневмонии может 
быть абсцедирование. Пневмоцистные пневмонии также часто 
осложняются сопутствующими бактериальными, грибковыми и 
вирусными инфекциями. Имеются сообщения о вторичном легоч
ном альвеолярном протеинозе, развившемся у больных СПИДом 
на фоне пневмоцистной пневмонии [Ruben F. Z., Talam o Т. S.,
1986]. Кроме того, у больных СП И Дом с клиническими прояв
лениями пневмоцистной пневмонии нередким осложнением явля
ется СП, возникновению которого предшествует образование 
пневмоцеле или мелких легочных кист, связанных с клапанным 
механизмом вследствие воспаления и нарушения архитектоники 
паренхимы легких [Coodman Rh. С. et al., 1986]. Осложнениями 
пневмоцистной пневмонии являются такж е перибронхит, экссу
дативный плеврит, опухоли.

Среди легочных заболеваний, связанных со СП И Дом, помимо 
пневмоцистной пневмонии нередко встречается цитомегаловирус- 
ная пневмония, диагностируемая в присутствии типичных цито- 
мегаловирусных телец или при выращивании возбудителя из 
легочной ткани. Часто цитомегаловирусные пневмонии протекают 
в сочетании с пневмоцистной пневмонией. Характерным для 
цитомегаловирусной пневмонии является наличие интерстициаль
ных поражений легких, сопровождающихся очень тяжелой ги
поксией, приводящей к смерти в течение месяца.

Бактериальная пневмония диагностируется при наличии соот
ветствующей бактериальной инфекции. Частота пневмококковых



пневмоний при С П И Д е составляет 17,9 случая на 1000, тогда 
как у здоровых лиц — 2,6 на 1000. Классическая гноеродная 
инфекция редко встречается при СПИДе. Из бактериальных 
пневмоний наиболее часты при С П И Д е микобактериальные пнев
монии, вызванные М. avium-intracellulare, которые обнаружива
ют в бронхиальном содержимом, крови, костном мозге, лимфати
ческих узлах, печени. Клинически при данном виде пневмонии 
кашель носит часто продуктивный характер с выделением мокро
ты. Имеет место выраженная одышка. Аускультативно могут 
выслушиваться м ел коп узырч а ты е хрипы. Рентгенологически 
определяются явления хронической пневмонии, преимущественно 
в нижних долях легких.

Общей характерной особенностью легочных проявлений при 
СП И Д е является развитие рассеянных интерстициальных ин
фильтратов, хорошо диагностируемых рентгенологически. Пора
жения плевры и бронхоспастические явления встречаются при 
С П И Д е как осложнение основного легочного процесса. Так, 
если поражение паренхимы легких встречается у 93 % больных, 
то поражение плевры при этом имеется в 10 %, а броихоспасти- 
ческие явления — в 7 %  [Stover D. Е. et al., 1985].

Все легочные осложнения при СП И Де, независимо от этиоло
гии (бактериальные, микотические, паразитарные, вирусные), 
протекают тяжело и обычно приводят к развитию ДН, что явля
ется плохим прогностическим признаком.

Каж дая форма поражения легких при С П И Д е характери
зуется присущими ей особенностями течения заболевания. Так, 
начало развития бактериальной пневмонии всегда острое с вне
запным ознобом, лихорадкой, продуктивным кашлем. У больных 
пневмонией, вызванной P. carinii или цитомегаловирусной ин
фекцией, чаще наблюдается медленное, подострое развитие кли
нических симптомов с нарастанием кашлевого синдрома. Р а з 
вертывание клинической картины заболевания растягивается на 
период от нескольких недель до нескольких месяцев. При соче- 
гании цитомегаловирусной и пневмоцистной пневмонии начало 
заболевания обычно молниеносное с быстрым развитием ДН. 
Микобактериальная пневмония отличается вялым течением и 
слабовыраженной клинической симптоматикой.

Особое место среди клинических проявлений поражения лег
ких при С П И Д е занимает саркома Капоши. Легочная локали
зация ее у больных СПИДом нередко сочетается с оппортунисти
ческими инфекциями, в частности с пневмоцистной пневмонией. 
При этом у всех больных температура тела поднимается выше 
Л8 °С. Больные жалуются на выраженный сухой кашель и одыш
ку, что может быть первым клиническим проявлением заболе- 
нания, развившимся на фоне продромальных явлений в виде 
похудания, астении, депрессии. Рентгенологически определяются 
интерстициальные или альвеолярные инфильтраггы разной степе
ни выраженности. Иногда встречаются осложнения в виде плев
рального геморрагического выпота. Цитологическое исследование



Смертность больных СПИДом при легочных пораж ениях
[Stover D. et al., 1985J

Характер  п ораж ени я  легких % наблюдений Смертность, %

Инфекционные причины:
57 43пневмоцистная пневмония:

без цитомегаловирусной инфекции 36 14
с цитомегаловирусной инфекцией 21 92

цитомегаловирусная пневмония: 34 86
без пневмоцистной инфекции 13 75
микобактериальная пневмония 21 0

Неинфекцнонпые причины:
саркома Капоши
неспецифические пневмонии 13 88
респираторный дистресс-синдром взрослых 12 0
( Р Д С В ) 7 100
плевральные поражения 10 67

экссудата не позволяет выявить специфические признаки сарко
мы Капоши. В связи с этим необходимо исследование биопта- 
тов легочной ткани, при котором определяются эритематозные 
паренхиматозные поражения, специфические для саркомы Капо
ши. Гистологические изменения в легких при саркоме Капоши 
аналогичны таковым в коже и лимфатических узлах.

Максимальная смертность при СП ИДе, связанная с пораже
нием легких, наблюдается при сочетании цитомегаловирусной 
пневмонии с пневмонией, вызванной P. carinii. В табл. 7.2 приве
дены данные о зависимости смертности от характера поражения 
легких.

Высокая поражаемость легких и смертность при СП И Де 
обусловлены иммунной недостаточностью или локальным дефек
том, при котором легкие становятся органом-мишенью.

Среди обследованных больных СПИДом, серопозитивных по 
вирусу HTLV— III (HIV), выявляемых методом ELISA и под
твержденных иммуиоблоттингом, у 80 % имелись легочные прояв
ления болезни, в том числе пневмоцистная, цитомегаловирусная 
пневмония, бактериальная пневмония, вызванная золотистым 
стафилококком, пневмококком, гемолитическим стрептококком 
[von Muleneisen W. К. et al., 1986]; в 78 % случаев легочные 
проявления были ведущей причиной смерти. При вскрытии у 
45 % умерших установлены недиагностированные прижизненно 
инфекции, вызванные атипичными микобактериями и цитомегало- 
вирусами.

Таким образом, легочные поражения при С П И Д е встречают
ся очень часто и могут быть связаны с любым этиологическим 
видом оппортунистической инфекции, которая протекает тяжело, 
приводя в большинстве случаев к летальному исходу.



Д и а г н о с т и к а

К л и н и ч е с к а я  д и а г н о с т и к а  С П И Д а .  Диагности
ка С П И Д а и СПИД-ассоциированного комплекса основывается 
прежде всего на клинических симптомах.

Установить клинический диагноз С П И Д а можно лишь при 
наличии:

1) клинических признаков оппортунистической инфекции и 
(или) опухолей (саркома Капоши, В-клетОчная лимфома и пр.);

2) дефицита клеточного иммунитета неизвестной этиологии 
в отсутствие конкретных причин его возникновения: врожден
ных, первичных иммунодефицитов и других ИДС, связанных с 
использованием кортикостероидов, химио- и радиотерапией, 
голоданием, наличием предшествующих опухолей.

Диагноз СПИД-ассоциированного комплекса ставится при 
наличии двух или более клинических симптомов в сочетании 
с двумя или более лабораторными признаками, характерными 
для СПИДа.

Ниже приведены клинические симптомы и лабораторные 
признаки, сочетание которых может быть характерным для 
СПИД-ассоциированного комплекса.

К л и н и ч е с к и е  п р и з н а к и :

L) лимфаденопатия (двусторонняя, непаховые лимфатические узлы);
2) снижение массы тела на 10 % от исходной;
3) повышение температуры тела до 38 °С и выше;
4) диарея неясного генеза;
5) недомогание неясного генеза;
6) ночная потливость.

Л а б о р а т о р н ы е  п р и з н а к и :

1) снижение количества Т-хелперов;
2) снижение коэффициента Т-хелперы/Т-супрессоры;
3) анемия или лейкопения, или тромбоцитопения, или лимфопеиия;
4) повышение уровней иммуноглобулинов сыворотки крови;
5) снижение бласттрансформации лимфоцитов при стимуляции митогенами;
6) повышение уровней ЦИК.

Клиническая диагностика С П И Д а и СПИД-ассоциированного 
комплекса особенно затруднена в ранних стадиях болезни, в 
связи с чем необходимо учитывать эпидемиологические и другие 
данные анамнеза с целью выяснения принадлежности к группам 
риска, наличия разнообразных контактов с лицами из этих групп.

В продромальный период С П И Д а часто встречается генера
лизованная лимфаденопатия, для которой характерно увеличе
ние в период не менее 3 мес непаховых лимфатических узлов 
(шейных, подмышечных, затылочных) с обеих сторон, иногда 
даж е их спаяние. Лимфаденопатия сопровождается повышением 
температуры тела, слабостью, ночной потливостью, депрессией, 
похуданием.

Повышение температуры тела в сочетании с кашлем, одыш
кой, болями в груди и ночной потливостью должно направить



диагностический поиск в сторону обследования на наличие пнев
моцистной или другой пневмонии. Микобактерии вызывают обыч
но милиарное поражение легких, тогда как цитомегаловирус, 
герпетический вирус и P. carinii обусловливают интерстициаль
ные пневмонии. Очаговые пневмонии обычно встречаются при 
криптококковой инфекции, кандидозах, аспергиллезе, токсоплаз
мозе. Уточнению диагноза способствуют бронхоскопическое ис
следование, проведенное максимально рано, сканирование с изо
топом галлия, функциональные методы исследования, опреде
ление газового состава крови и т. д.

Тяжесть клинических проявлений и неблагоприятный прогноз 
С П И Д а диктуют необходимость разработки наиболее информа
тивных и в то же время н е и н в а з и в н ы х  м е т о д о в  д и а г 
н о с т и к и  этого заболевания. В начале эпидемии С П И Д а для 
диагностики легочных поражений широко применяли открытую 
биопсию легких, однако вскоре было показано, что фиброброихо- 
скопическая трансбронхиальная биопсия дает вполне удовлетво
рительную диагностическую информацию. Но так как указанный 
метод связан с определенным риском пневмоторакса и легочных 
кровотечений, с целью обнаружения возбудителя поражения лег
ких при С П И Д е стали применять небронхоскопический бронхо
альвеолярный дренаж, затем метод индукции мокроты. Послед
ний заключается в ингаляции в течение 10—20 мин ультразвуко
вого аэрозоля 5 % солевого раствора. Собранную мокроту иссле
дуют гистологически на наличие P. carinii. Чувствительность 
метода достаточна для первичного этиологического диагноза 
поражения легких, однако при отрицательном результате целесо
образно применять фибробронхоскопию [L uceJ .  М., 1985].

При обследовании 22 больных СП ИДом с пневмонией, вы
званной P. carinii, с помощью фибробронхоскопии с БАЛ в 95 % 
случаев была подтверждена пневмоцистная пневмония. При 
трансбронхиальной биопсии легких пневмоцистная этиология по
ражения легких при этом доказана в 60 % случаев. Установлено, 
что оба метода высокоэффективны при диагностике пневмоцист
ной пневмонии, однако чувствительность БАЛ выше [Lagler U. 
et al., 1986].

М. Meignan и соавт. (1986) с помощью сцинтиграфии с 67Ga 
и фибробронхоскопии с исследованием Ж Б А Л  у больных 
СПИДом, страдавших пневмоцистной пневмонией, устанавли
вали и оценивали эффективность ее лечения. Накопление изотопа 
галлия в легких обнаружено во всех случаях. В 100 % случаев 
на основании анализа Ж Б А Л  и в 81 % с помощью трансброн
хиальной биопсии идентифицирована пневмония, вызванная 
P. carinii. Через 2 —4 нед после лечения пневмоцистная пневмо
ния идентифицирована у 50 и 10 % больных соответственно. 
На основании проведенных исследований показано значение для 
диагностики пневмоцистной пневмонии у больных СПИДом 
сцинтиграфии с 67Ga и исследования Ж Б А Л .

Д ля верификации цитомегаловирусного поражения легких



используется такж е фибробронхоскопия с БАЛ и трансброн
хиальной биопсией легких. При этом для выявления как внутри
ядерных, так и внутрицитоплазматических включений вируса 
в материале, взятом при биопсии легочной ткани и аспиратах, 
оптимальной считается окраска клеточного материала гематокси
лином и эозином, тогда как использование других красителей 
может дать ложноотрицательный результат [Gorelkin L. et al., 
1986].

Гистологическое изучение трансбронхиальных биоптатов при 
С П И Д е более информативно, чем цитология отпечатка. Цитоло
гические исследования Ж БА Л  у больных СП ИДом позволили 
установить три типа начальных изменений в легких при первич
ных осложнениях: диффузную гиперплазию, узловатую гиперпла
зию и фолликулярный бронхиолит [Саргоп F., 1986].

Д и а г н о с т и к а  н а р у ш е н и й  и м м у н и т е т а .  В основе 
развития С П И Д  лежит в первую очередь нарушение Т-хелперных 
лимфоцитов, маркируемых моноклональными антителами (ОКТ4). 
В связи с этим диагностика С П И Д а невозможна без иммуно- 
флюоресцентного контроля субпопуляций Т-лимфоцитов, который 
наиболее удобно осуществлять с помощью лазерного клеточного 
сортировщика, например фирмы «Orto» (США) — разработчика 
наиболее принятой панели моноклонов к Т-субпопуляциям. При 
слабовыраженных формах С П И Д а количество Т-лимфоцитов 
может быть чрезвычайно вариабельным показателем. Снижение 
числа клеток ОКТ4 в абсолютном и относительном выражении 
более значительно у лиц, давность инфицирования которых виру
сом составляет не менее 1 года.

Нарушения клеточного иммунитета при С П И Д е выражаются 
в лимфопении, избирательном дефиците Т-хелперов, снижении 
общего количества Т-лимфоцитов и иммунорегуляторного индек
са, т. е. соотношения Т-хелперы/Т-супрессоры (ОКТ4/О К Т 8), 
ухудшении функциональных свойств лимфоцитов, что проявля
ется снижением бласттрансформации Т-лимфоцитов на стандарт
ные антигены и митогены, уменьшении активности естественных 
киллеров и т. д.

Д ля развитых форм С П И Д а характерна умеренная поликло
нальная гипергаммаглобулинемия с доминирующим увеличением 
содержания IgA и IgG. У больных с выраженными симптомами 
С П И Д а нередко повышен также уровень ЦИК.

Одним из четких гематологических маркеров С П И Д а явля
ется аутоиммунная тромбоцитопения. Д ля  поздних стадий 
С П И Д а характерны общ ая лимфопения, нейтропения, анемия.

Инфицирование организма ретровирусом ведет к репликации 
последнего в органах-мишенях и вслед за этим — к выработке 
специфических антител к вирусу и накоплению их в сыворотке 
крови. Обнаружение антител к вирусу HIV иммуноферментным 
методом (ELISA) указывает на инф ицирование обследуемого.

Наиболее иммуногенными белками вирусной частицы являют
ся поверхностные гликопротеиды g p l6 0 — 120, а такж е транс



мембранный белок gp41. К этим белкам антитела выявляются 
у 98 % инфицированных индивидуумов [Arya S. A., Gallo R. С.,
1986]. Антитела к основным внутренним белкам H1V определя
ются примерно у 75 % инфицированных лиц и не более чем у 
50 %  больных с клинически выраженным СП ИДом. Антитела 
к вирусу изотипа IgG обнаруживаются сравнительно рано, иног
да через считанные дни после инфицирования.

Результаты, полученные с помощью метода ELISA как теста 
первого поколения, нуждаются в дополнительной верификации 
с помощью более точных тестов второго поколения, основанных 
на использовании индивидуальных вирусных антигенов и моно
клональных антител к ним. Наиболее информативен метод имму- 
ноблотинга [Esteban J. et al., 1985].

Наиболее перспективным методом вирусологической диагнос
тики является метод ДНК-зондов, основанный на получении 
клонированных участков вирусного генома, меченных радиоак
тивными маркерами или ферментными зондами. Метод позво
ляет проводить молекулярно-биологическое выявление маркеров 
вирусов in situ, т. е. без дополнительного культивирования jWain- 
Hobson S. et al., 1985].

Л е ч е н и е

Существует четыре возможных пути лечения С П И Д а: симп
томатическая, антимикробная терапия, иммуномодулирующая 
терапия, восстановление дефицита иммунитета и антивирусная 
терапия.

Комплекс лечебных мероприятий при С П И Д е направлен на 
лечение оппортунистических инфекций, опухолей (прежде всего 
саркомы Капоши) и восстановление нарушенного иммунитета, 
в первую очередь восстановление Т-клеточного звена иммуни
тета.

Симптоматическая терапия и антимикробные препараты у 
больных СПИДом не дают клинического эффекта и не способ
ствуют восстановлению иммунитета. Наиболее перспективными 
следует считать средства и методы лечения, направленные на 
восстановление нарушений иммунной системы организма и на 
инактивацию вируса.

Иммуномодулирующая и антивирусная терапия

Д ля восстановления нарушенного иммунитета у больных 
СПИДом применяются различные иммуномодулирующие сред
ства: препараты вилочковой железы, костного мозга, лимфо- 
кины — интерлейкин-2, гамма-интерферон, моноклональные анти
тела, изопринозин. Используют такж е пересадку костного мозга 
и тимуса, лимфоцитоплазмаферез и т. д.

Наиболее активным лимфокином является интерлейкин-2, 
который in vitro активно участвует в дифференцировке Т-лим-



фоцитов, стимулирует выработку гамма-интерферона, увеличива
ет число лимфоцитов, эозинофилов, снижает уровень иммуно
глобулинов, усиливает активность цитотоксических лимфоцитов и 
естественных киллеров. Основным путем лечения интерлейки
ном-2 считается обработка in vitro лимфоцитов и обратное вве
дение их больному (90 инъекций на курс лечения). Внутривенно 
интерлейкин-2 вводят в дозе 300 Е Д /к г  в час в течение 7 сут, что 
вызывает повышение уровня биологически активного интерлей
кина-2 в сыворотке, но сопровождается рядом побочных явлений 
(повышение температуры тела, озноб, общее недомогание, арт- 
ралгии, миалгии, задерж ка жидкости, диарея, гипо- и гиперто
ния). Предварительное применение индометацина уменьшает 
токсическое действие интерлейкина-2. Считается, что введение 
последнего in vivo усиливает и гуморальный иммунитет к низко- 
нммуногеиным антигенам. Однако следует иметь в виду возмож
ность образования аутоантител и иммунных комплексов, дающих 
побочный эффект. Кроме того, необходимо помнить, что лимфо- 
кины, особенно интерлейкин-2, могут вызывать пролиферацию 
наряду с прочими и лимфоцитов, зараженных вирусом HIV, по
этому лечение должно проводиться с осторожностью.

Среди других иммуномодуляторов наибольшего внимания 
заслуживает изопринозин (инозин-пранобекс), являющийся де
риватом нуклеотида инозина — антивирусного агента. Терапевти
ческий эффект изопринозина основывается на том, что этот пре
парат способен стимулировать иммунную систему, усиливать 
функцию иммунокомпетентных Т-лимфоцитов, повышая актив
ность макрофагов и цитотоксичность NK -клеток, а такж е выра
ботку интерлейкина-2 и интерферона.

Отмечается благоприятный эффект изопринозина у больных 
СПИДом с клиническими проявлениями herpes simplex и лимфа- 
аенопатий. Назначение препарата в дозе 3 г в сутки в течение 
28 дней приводило к нормализации показателей иммунного ста
туса: увеличивалось количество Т-лимфоцитов и Т-хелперов.

В качестве иммунокорригирующего препарата у больных 
СПИДом применяется циклоспорин А. Препарат используется 
при аутоиммунных заболеваниях. Циклоспорин А осуществляет 
нммунодепрессивное влияние путем селективного влияния на 
клональную экспансию и функциональную активность отдельных 
субклассов лимфоцитов, преимущественно Т-хелперов. Предпола
гается, что циклоспорин воздействует на раннюю фазу иммун
ного ответа путем блокады синтеза интерлейкина-1 из моноцитов 
и интерлейкина-2 из Т-хелперов. У больных СПИ Дом при лече
нии циклоспорином отмечалось увеличение количества Т-лимфо
цитов, что коррелировало с улучшением клинического состояния. 
Полученный эффект объясняется тем, что циклоспорин не подав
ляет продукцию новых Т-лимфоцитов, но тормозит активацию 
\ж е  имеющихся, в частности зараженных вирусом.

С целью коррекции изменений клеточного иммунитета исполь- 
іуются препараты вилочковой железы и его пептиды — тимозин,



тимопоэтин. Перспективным представляется комбинированное 
использование Т-активина и В-активииа, или миелогшда. Миело- 
пид оказывает стимулирующее влияние не только на продукцию 
антител, но и на другие иммунологические реакции, приводя к 
увеличению количества лейкоцитов, Т- и В-лимфоцитов. Совмест
ное применение препаратов, стимулирующих Т- и В-системы им
мунитета, значительно усиливает иммунный ответ.

Среди антивирусных препаратов при С П И Д е показали свою 
активность ингибиторы обратной транскриптазы — сурамин, ан- 
тимониотунгстат, или гетерополианион-23 (НРА-23), тринатрий- 
фосфоноформат, или фоскарнет. Из других противовирусных 
препаратов используются интерферон а-А, р^ибоварин, ансами- 
цин, ацикловир. Наиболее перспективными представляются пре
параты типа азидотимидина и сурамина натрия, ингибирующие 
обратную транскриптазу вируса, т. е. фермент, обеспечивающий 
включение РН К  вируса в Д Н К  клетки-хозяина.

С у р а м и н  н а т р и я ,  подавляя обратную транскриптазу 
вируса, блокирует репликацию вируса и ингибирует цитопатиче- 
ское действие вируса на Т-хелперы. При концентрации препарата 
в сыворотке 100 мкг/мл ингибируется рост зараженных Т-клеток 
и значительно снижается цитопатогенный эффект вируса HIV. 
Сурамин назначают в суточной дозе 6,2 г в течение 6 нед. Из 
побочных явлений отмечаются повышение температуры тела, ги
перемия кожи, сыпь, развитие нефрита и гепатита. Во время 
лечения сурамином, как правило, вирус в сыворотке больных 
определить не удается. Однако этот эффект кратковременный, 
и после окончания лечения в сыворотке вновь можно установить 
наличие вируса. Высказываются предположения о возможности 
комбинированного лечения сурамином и интерлейкином-2.

Препарат НРА-23 является полианионом. При его примене
нии в дозе 200 мкг/мл в течение 15 дней снижается концентрация 
вируса в крови. Побочное действие проявляется тромбоцитопе- 
нией и развитием гепатита; эти явления обратимы.

Р и б о в а р и н  ингибирует репликацию вируса HIV. Препа
рат активен против Р Н К  и Д Н К  вируса, ингибирует преимущест
венно синтез РНК. В дозе 50— 100 мкг/мл ингибирует актив
ность вируса HIV на период до 10 дней. Побочное действие — 
снижение уровня гемоглобина.

Т р и н а т р и й - ф о с ф о н о ф о р м а т  является ингибито
ром ДНК-полимеразы, аналогом нуклеотидов и моноклональных 
антител к вирусным протеинам, которые могут ингибировать рост 
и размножение HIV. Препарат в дозе 132— 680 мкмоль действует 
на обратйую транскриптазу ретровирусов, ингибируя их репли
кацию.

И н т е р ф е р о н  а - А  (рекомбинантный) обладает свой
ством индукции клеточных ферментов с антивирусной активно
стью. Возможно ингибирование транскрипции, трансляции, деле
ния вирусной молекулы. Репликацию вируса препарат ингиби
рует при концентрации 64 Е Д /м л . Суточные дозы: минималь



ные — 3 ООО ООО ЕД, максимальные — 36 ООО ООО ЕД  (3 раза в 
неделю внутримышечно). Курс лечения составляет 12 нед. По
бочные эффекты: повышение температуры тела, цитопения, нару
шение функций ЦНС, токсическое влияние на печень и сердце.

А н с а м и ц и н  (дериват рифамицина С) ингибирует обрат
ную транскриптазу и репликацию вируса HIV.

К сожалению, многие препараты, ингибирующие обратную 
транскриптазу или подавляющие репликацию вируса, препятст
вуют также росту и размножению собственных клеток организма 
больного, в том числе иммунокомпетентных клеток.

На ранних стадиях развития С П И Д а предлагается применять 
м е т о д  б л о к и р о в а н и я  активации Т4-лимфоцитов, в част
ности метод с использованием моноклональных антител [Sin
ger A., Shearer G. М., 1986]. Механизм действия заключается 
в связывании моноклональных антител с поверхностными рецеп
торами Т-хелперных лимфоцитов. Такой тип моноклональных 
антител представляет собой новый класс иммуностимуляторов.

А з и д о т и м и д и н  (производное иуклеозидов, исходным 
продуктом для получения которого является тимидин) эффек
тивно ингибирует обратную транскриптазу вируса HIV, тем са
мым подавляя его размножение. Синтезирован в числе других 
препаратов — производных нуклеотидов, которые являются не
токсичными и высокоактивны против ряда вирусов, что открыва
ет перспективу их использования при СПИДе.

Лечение пневмоцистной пневмонии

Д ля лечения пневмонии, вызванной P. carinii, применяют 
иентамидин, сульфаметоксазол, бисептол (триметоприм-сульфа- 
метоксазол), пирементамин (хлоридин, тиндурин). Однако все 
указанные препараты обладают побочным действием, вызывая 
появление сыпи, изменения в почках (кристаллурия), угнетение 
кроветворения. Наиболее выражены побочные эффекты пента- 
мндина, включающие, кроме вышеперечисленных, печеночную 
недостаточность, гипо- или гипергликемию.

Побочные явления при лечении бисептолом и пентамидином, 
как правило, обратимы, хотя в ряде случаев лечение бисеп
толом приводит к развитию стойкой кожной сыпи, лейкопении, 
і ромбоцитопении, поражению печени, развитию интерстициаль
ного нефрита, а при лечении пентамидином у половины больных 
развиваются абсцессы в области внутримышечных инъекций пре
парата, осложненные вторичным инфицированием. Продолжи
тельность терапии бисептолом и пентамидином составляет не 
менее 2—4 нед. Именно по истечении этого срока начинает выяв
ляться улучшение в легких, констатируемое гистологически при 
биопсии. Через 3—4 нед у 20—25 % леченых больных пневмо
цисты не обнаруживаются. Нормализуется температура тела, 
улучшаются объективные показатели ФВД, рентгенологическая 
картина легких.



П е н т а м и д и н  применяется в суточной дозе 4 мг/кг внут
римышечно однократно в день или внутривенно медленно на 
протяжении 1—2 ч в 100 мл 5 % раствора глюкозы. Однако 
внутривенное введение опасно развитием гипотонии. Оптималь
ным считается трехнедельный курс лечения. Если на материале 
трансбронхиальной биопсии легких отмечается отсутствие эф 
фекта, вновь назначается трехнедельный курс с последующей 
контрольной биопсией. В процессе лечения обязателен контроль 
токсичности препарата путем исследования крови больных д в а ж 
ды в неделю.

Б и с е  п т о л  вводят внутривенно. Суточная доза тримето- 
прима 20 мг/кг, сульфаметоксазола — 100 мг/кг. Курс лечения 
2—3 нед, иногда 1 мес.

Полного излечения от пневмоцистной пневмонии у больных 
СПИДом не наблюдается. Через 2 —4 нед от начала лечения 
нередко имеют место те же жалобы и изменения в легких, что и 
до лечения.

При лечении пневмоцистной пневмонии в последнее время 
применяется препарат, активно воздействующий на ряд других 
микроорганизмов, — а л ь ф а - д и ф т о р м е т и л о р н и т и н  
(Д Ф М О ). Препарат относительно хорошо переносится, обла
дает малой токсичностью. Д Ф М О  блокирует репликацию ретро- 
вирусов, цитомегаловируса в культуре клеток фибробластов. 
Влияя на восстановительные функции Т-супрессоров и повышая 
иммунорегуляторный индекс (OKT-j/OKTg), данный препарат ока
зывает иммуномодулирующее действие.

Назначается перорально в дозе 6 г на 1 м2 поверхности тела 
в сутки в 3 приема в течение 8 нед. Отмечен положительный 
клинический эффект лечения пневмонии, а в 30 % случаев — 
улучшение показателей иммунного статуса.

Поскольку специфических методов лечения оппортунистиче
ских инфекций при С П И Д е не существует, после окончания кур
са любой терапии, несмотря на полученный эффект, возможны 
рецидивы, при которых проявления болезни усиливаются. Л е 
тальность при пневмоцистной пневмонии достигает 60 %.

П р о ф и л а к т и к а

Профилактика С П И Д а состоит в исключении возможных 
путей передачи инфекции. Особенно следует обратить внимание 
на прекращение сексуальных контактов с лицами, подозритель
ными на С П И Д , ведущими беспорядочную половую жизнь. Необ
ходимо проводить тщательное обследование доноров, контроли
ровать источники препаратов крови, поскольку методы элими
нации вируса С П И Д а путем отработки этих препаратов отсут
ствуют.

С целью профилактики С П И Д а у медицинского персонала 
следует избегать повреждений кожных покровов загрязненным 
инструментарием или попадания на поврежденную кожу биоло-



гического материала от больных СПИДом. Все манипуляции 
с больными или биологическим материалом следует проводить 
в спецодежде и резиновых перчатках, которые после прекраще
ния работы надо продезинфицировать, а руки тщательно вымыть. 
В отношении медицинского инструментария следует применять 
комплекс профилактических мер, принятых при вирусном гепа
тите В.

Д ля лиц, страдающих гемофилией, повышенная опасность 
заболеть СПИДом связана с применением препаратов крови, 
полученной от большого числа доноров. Риск передачи инфекции 
с зараженной кровью можно снизить, организовав систематиче
ский двухэтапный скрининг доноров крови с целью выявления 
антител к вирусу HIV. Д ля снижения риска передачи инфекции 
с трансплантируемыми органами или тканями следует проводить 
аналогичный скрининг с целью выявления инфицированности 
используемого для трансплантации материала.

Следует иметь в виду, что подавляют иммунитет и снижают 
сопротивляемость организма не только инфекционные заболе
вания, но и злоупотребление спиртными напитками, применение 
наркотиков, курение. Попадание вируса в организм не обязатель
но приводит к развитию клинически развернутого С П И Д а, если 
иммунная система ведет с этим вирусом полноценную борьбу. 
В связи с этим очень важно поддерживать организм в хорошей 
физической и психической форме.

Перспективными представляются пути профилактики С П И Д а, 
разработанные на основе генной инженерии.

Широкое распространение технологии создания гибридом спо- 
гобствовало получению моноклональных антител против широко
го спектра инфекционных агентов. Использованием в серотера
пии моноклональных антител против определенного вируса мож
но, по-видимому, предотвратить развитие ИДС и связанное с 
ним возникновение оппортунистических инфекций.

Ведутся разработки по созданию вакцин против С П И Д а ме
тодом генной инженерии. При создании вакцины основные уси
лия направляются на идентификацию основных иммуногенных 
белков вируса HIV. Ввиду генетической вариабельности вируса 
создание вакцины против С П И Д а представляет определенные 
ірудности. Наиболее перспективным считается использование 
оболочки вируса. В вирусной оболочке имеются инвариабельные 
участки, с которыми могут связаться антитела. Такие участки, 
ио-видимому, можно идентифицировать и использовать как осно- 
ну для вакцины. Описан оригинальный подход к созданию вак
цины.

Оказалось, что геном вируса С П И Д а  содержит последовательность, назван- 
| , 1п (at, которая кодирует регуляторный белок. Этот белок обеспечивает транс

крипцию вирусных генов, а также, вероятно, клеточного гена растворимого фак- 
ті>p.-i супрессии, в то же время ингибируя гены, обеспечивающие размножение
I клеток, либо активируя гены, «выключающие» деление клеток. Если бы можно 
было модифицировать вирус С П И Д а  генетически, вызвав, например, делецию 
н п не tat или в последовательности, с которой взаимодействует t a t -белок, то



такой вирус послужил бы основой создання безопасной вакцины. Этот вирус 
вызвал бы иммунный ответ, блокирующий последующую инфекцию немодифи- 
цированным вирусом. Препараты же, ингибирующие синтез регуляторного бел
ка. кодируемого геном tat,  обеспечивали бы химическую защиту от вируса 
С П И Д а  взамен иммунной [Laurence J., 1985].

В проблеме создания вакцин против С П И Д а особое место 
занимает подход, разработанный в Институте иммунологии Мин
здрава СССР [Петров Р. В., Хаитов Р. М., 1986]. Синтетические 
иммуногены, построенные на основе полиэлектролитных носителей, 
отличаются тем, что включают иммунный ответ, минуя Т-клеточ- 
ный контроль. Осуществляется непосредственная стимуляция 
Т-лимфоцитов. Лимфоциты-помощники (Т-хелперы) не нужны 
для включения антителогенеза и некоторых других форм иммун
ного реагирования при использовании искусственных иммуно- 
генов данного типа. В связи с этим есть основание ожидать, что 
при С П И Д е, несмотря на вирусное поражение Т-хелперов, вак
цины такого типа окажутся высокоэффективными не только в к а 
честве профилактического, но и терапевтического средства.
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Часть ЗАБОЛЕВАНИЯ ЛЕГКИХ
В РЕЗУЛЬТАТЕ ВОЗДЕЙСТВИЯ 

IV  РАЗЛИЧНЫХ ФИЗИКО-ХИМИЧЕСКИХ 
ФАКТОРОВ

Г л а в а  8
П РО Ф Е С С И О Н А Л Ь Н Ы Е  ЗА БО Л ЕВА Н ИЯ 
ЛЕГКИ Х

ПРОФЕССИОНАЛЬНЫЕ ЗАБОЛЕВАНИЯ ЛЕГКИХ, 
ВЫ ЗЫ ВАЕМ Ы Е ВОЗДЕЙСТВИЕМ ПЫЛИ

Общая и гигиеническая характеристика 
промышленной пыли

Пыль — физическое состояние вещества, раздроблен
ного на мельчайшие частицы. Взвешенные в воздухе пылевые 
частицы представляют собой аэродисперсную систему (аэро
золь), в которой дисперсионной средой является воздух, а дис
персной фазой — твердые частицы.

По происхождению пыль разделяют на неорганическую, орга
ническую и смешанную. К неорганическим видам пыли относятся 
минеральная (алмазная, кремниевая, известковая, цементная, 
асбестовая) и металлическая (железа, меди, титана, кобальта). 
Органическая пыль может быть растительной (зерновая, хлопко
вая, льняная, мучная, древесная, сахарная, табачная) и живот
ного происхождения (шерстяная, кожевенная, костяная и др.). 
Выделяют также синтетическую пыль (пластмассовую, поли
мерных материалов, красителей и др.).

Смешанной является пыль, состоящая из неорганических и 
синтетических частиц.

По способу образования различают аэрозоли дезинтеграции 
и конденсации. Первые образуются в результате механического 
измельчения твердых материалов (бурение, дробление, размол 
и др.), вторые в виде дыма, паров и пыли — при возгонке твер
дых веществ (газорезка, электросварка, плавка металла и др.). 
По размеру частиц аэрозоли подразделяются на видимые (свы
ше 10 мкм), микроскопические (10—0,25 мкм) и ультрамикро- 
скопические (0,25 мкм и меньше).

Вредное влияние промышленной пыли на здоровье человека 
зависит от многих факторов. К ним относятся физико-химические



свойства, размер и форма пылевых частиц, концентрация пыли 
в воздухе, длительность действия, одновременное влияние дру
гих факторов среды и трудовой деятельности.

Пыли при вдыхании способны длительно задерживаться в 
глубоких отделах дыхательного тракта и вызывать поражение 
дыхательных путей и легких. Характер ее действия на организм 
(фиброгенное, токсическое, аллергенное и др.) зависит от физи
ческих свойств и химического состава пыли.

Нашим законодательством регламентированы величины пре
дельно допустимого содержания аэрозолей в воздухе рабочих 
помещений, превышение которых не должно допускаться.

При гигиенической оценке пылевого фактора учитывается вся взвешенная 
в воздухе пыль (в миллиграммах на I м3), в том числе мелкие и крупные ф р ак 
ции, поскольку в органах дыхания задерживается  не только мелкая, но и круп
ная пыль. На основании изучения фиброгеиных свойств различных видов пыли 
различают три класса опасности, для которых определены соответствующие 
предельно допустимые концентрации ( П Д К ) 1-

I класс — высокофиброгенные пыли, П Д К  которых не превышает 1—2 м г / м \  
К ним относятся чистая двуокись кремния и аэрозоли, содержащие свыше 10 % 
свободной двуокиси кремния или более 10 % асбеста. При воздействии аэро- 
юлей I класса опасности развивается выраженный пневмокониоз узелкового 
типа (пыль кремнезема) или выраженный диффузный и сетчатый пиевмофиброз 
с поражением плевры (пыль асбеста).

II класс — средне- или умеренно фиброгенные пыли, П Д К  которых 4—
6 мг/м 3: аэрозоли, содержащие от 2 до 10 % свободной двуокиси кремния, крем- 
немедистый сплав, тальк, стекловолокно, глину, апатит, цемент, электрокорунды, 
карбиды кремния и бора, барит, дуниты, форстерит и др. Аэрозоли II класса 
опасности вызывают более медленное развитие пневмокониоза с умеренным диф
фузным пневмофиброзом, при котором образуются клеточно-пылевые очажки и 
появляются коллагеновые волокна или клеточно-пылевые узелки — гранулемы.

III — слабофиброгенные пыли с П Д К  8— 10 м г / м \  К ним относится камен
ный уголь, асбестобакелит (волокнит), асбесторезина, магнезит, алмазы природ
ные и синтетические, двуокись титана, тантал и его окислы, эльбор и др. При 
ноздействии этих пылей формируется (преимущественно вокруг бронхов и сосу
дов) слабовыраженный диффузный пневмосклероз с образованием немногочис
ленных клеточно-пылевых очажков и воспалительным процессом в бронхах.

Патологическое воздействие аэрозолей на организм работаю
щих наблюдается только тогда, когда концентрация их в воздухе 
существенно превышает ПДК.

Пневмокониозы

Пневмокониоз — это заболевание, характеризующееся разви- 
I нем фиброзных изменений в легких в результате длительного 
і (дыхания промышленной пыли. Пневмокониозы по распростра
ненности занимают ведущее место среди профессиональных з а 
болеваний. Это связано с тем, что на предприятиях ряда веду
щих отраслей еще велико число производственных процессов и 
операций, сопровождающихся образованием и выделением аэро- 
юл ей.

1 См.: Энциклопедический словарь медицинских терминов. — М.: Советская 
шииклопедия, 1983, т. 2, с. 63.



Д о середины XIX века заболевание легких, вызываемое вды
ханием пыли, имело различные названия: горная астма, горная 
чахотка, чахотка рудокопов и т. д.

Называть его пневмокониозом (от греч. conia — пыль) пред
ложил Zenker в 1866 г. В зависимости от вида пыли, вызвавшей 
развитие пневмокониоза, различают силикоз — от вдыхания пы
ли кремнезема (свободной двуокиси кремния), асбестоз — от 
пыли асбеста, антракоз — от угольной пыли, сидёроз — от пыли, 
содержащей железо, и др. Пневмокониозы, вызванные воздейст
вием смешанных пылей, называют с учетом состава пыли антра- 
косиликозом, сидеросиликозом и т. д.

По-видимому, диапазон реакции на разные промышленные 
аэрозоли шире, чем только отложение пыли  и мезенхимальная 
соединительнотканная реакция на нее фиброзного характера, и 
включает альвеолиты, гранулематозные и интерстициальные 
пневмониты, десквамативную пневмонию, конечной фазой кото
рых обычно является разная степень диффузного фиброза лег
ких. Отнесение указанных синдромов к профессиональным забо
леваниям ввиду их неспецифнчности нередко значительно затруд
няет диагностику. В связи с этим вопрос о влиянии промышлен
ных аэрозолей на развитие и течение диффузных легочных про
цессов требует дальнейшего изучения.

В 1930 г. на Международном съезде по силикозу в Йоханнесбурге была 
принята первая Международная к л а с с и ф и к а ц и я  силикоза, основанная 
на возможности выделения главным образом по рентгенологическим признакам 
трех стадий болезни. Последующие изменения в классификацию были внесены 
в 1950, 1960, 1970— 1971 и 1980 гг., чем отмечена тенденция ко все большей 
детализации рентгенологической картины. Международные классификаций 1971 
и 1980 гг. включают не только силикоз, но и другие пневмокониозы (асбестоз, 
бериллиоз, антракосилнкоз) и основаны на кодировании рентгенологических 
изменений в зависимости от совпадения их с набором стандартных эталонов. 
Отечественная классификация пневмокониозов 1958 г., разработанная К. Л. Мо- 
локановым, А. Л. Морозовым, П. П. Движковым и др., построена на этноло
гической. клинической, рентгенологической и функциональной характеристике 
процесса, с учетом рентгенологической картины заболевания; в ней такж е выде
лены три стадии болезни. В 1976 г. в рентгенологический раздел были внесены 
изменения и дополнения, приближающие этот раздел к Международной класси
фикации 1971 г. Как и в последней, рентгенологическая часть идентично зако
дирована, но для удобства пользования и более быстрой ориентировки при 
диагностике сохранено деление пневмокониотического процесса на три стадии.

Действующая отечественная классификация пневмокониозов 
утверждена Министерством здравоохранения СССР в 1976 г. 
Она состоит из двух разделов. Первый раздел включает этиоло
гическую группировку пневмокониозов по видам промышленной 
пыли, второй — рентгенологическую и клинико-функциональную 
характеристику заболевания.

По этиологическому принципу различают 6 групп пневмоко
ниозов.

1. Силикоз — пневмокониоз от вдыхания пыли свободной 
двуокиси кремния (S i0 2).

2. Силикатозы — пневмокониозы от вдыхания пыли силика



тов, содержащей двуокись кремния не в свободном, а в связан
ном с другими элементами состоянии (асбестоз, талькоз, каоли- 
ноз, цементный, слюдяной пневмокониоз и др.)

3. Металлокониозы — пневмокониозы от пыли металлов: алю
миния, олова и др. (бериллиоз, сидероз, аллюминоз, баритоз, 
станиоз, пневмокониоз от редкоземельных твердых и тяжелых 
сплавов и др.).

4. Карбокониозы: антракоз, графитоз, сажевый пневмоко
ниоз и др.

5. Пневмокониозы от смешанной пыли: 1) содержащей сво
бодную двуокись кремния — антракоз, сидеросиликоз, силико- 
силикатоз; 2) не содержащей свободной двуокиси кремния или 
с незначительным содержанием ее — пневмокониоз шлифоваль
щиков, электросварщиков и др.

6. Пневмокониозы от органической пыли: хлопковой, зерно
вой, пробковой, тростниковой и др.

Рентгенологическая и клинико-функциональная характеристи
ка пневмокониозов дана в табл. 8.1.

Т а б л и ц а  8.1

Рентгенологическая и клинико-функциональная характеристика 
пневмокониозов

Рентгенологическая характеристика* Клинико-функциональ-
ная характеристика

код характер затемнений 
(форма, величина, 

контуры)

распространенность, 
плотность распростра

нения теней и площадь

стадия

распространения

0 Нет пневмокониоза
0 1 Контроль:

Узелковый (малые Двусторонняя: 1, II Бронхит. Бронхиолит.
округлые затемне 1) небольшое коли Эмфизема легких I, II,
ния) чество теней; III степени. Легочная

Р узелки диаметром 2) умеренное коли недостаточность I. 11,
q до 1,5 мм чество теней; III степени. Легочное

узелки диаметром 3) множественные сердце компенсиро
от 1,5 до 3 мм тени ванное, декомпенсн-

г узелки диаметром 
от 3 до 10 мм

рованное

Интерстициальный Двусторонняя, диф 1, П То же
(малые затемнения фузная:
неправильной ф ор 1) нерезко выра
мы) : женные тени;

ft

\

линейные и сетча
тые изменения 
тяжистые измене
ния

2)

3)

умеренно выра
женные тени; 
множественные 
тени

II груботяжистые из
менения с мелки
ми неправильной 
формы пятнисты
ми и линейными 
тенями



Рентгенологическая характеристика* Клиннко-функциональ- 
иая характеристика

код характер затемнений 
(форма, величина, 

контуры)

раси ростра иен кость, 
плотность распростра

нения теней и площадь 
распространения

стадия

А

В

С

Узловой (крупные 
округлые или непра
вильной формы з а 
темнения с четкими 
или нечеткими кон
турами на узелковом 
или интерстициаль
ном фоне):

мелкоузловой — 
наибольший ди а
метр узлов от 1 до 
5 см
крупноузловой — 
от 5 до 10 см 
массивный —  бо
лее 10 см

Двусторонняя или 
односторонняя

III То же

* Дополнительные рентгенологические признаки: ах слияние узелков и мелких не
правильных пятнистых теней; pq плевродиафрагмальные спайки; pqp плевропери 
кардиальные спайки; рцс — плевральные обызвествления; си обызвествления узелков; 
cl обызвествления лимфатических узлов; es — скорпулообразиое обызвествление лим
фатических узлов; hi — увеличенные плотные лимфатические узлы; егп эмфизема лег
ких; bu — буллезная эмфизема; с о — изменение размеров и формы сердца; ср легоч
ное средне; di — смещение органов средостения, сердца, корней легких; рх пневмото
ракс; aim — среднедолевой синдром; cv - каверны; г1 — синдром Каплана.

Течение болезни Осложнения

Быстро прогрессирую
щее. Медленно про
грессирующее, регрес
сирующее. Позднее 
развитие

То же

Туберкулез:
а) с разграничением форм туберкулеза (но современ

ной классификации);
б) без разграничения форм туберкулеза: силикотубер- 

кулезный бронхаденит, мелкоузловой силикотубер- 
кулез, крупноузловой силикотуберкулез (силикоту- 
беркулема), массивный силикотуберкулез. Пневмо
ния (острая, хроническая). Броихоэктатическая бо
лезнь, рак. Бронхиальная астма. Ревматоидный 
артрит. Спонтанный пневмоторакс
То же

Рентгенологически определяемые затемнения подразделены на 
три формы: узелковые, интерстициальные и узловые, что соот
ветствует морфологическому представлению о формах пневмо- 
кониозов.

В каждой форме пневмокониоза в свою очередь выделены



три типа изменений по характеру и величине затемнений, обозна
чаемых латинскими буквами: при узелковом пневмокониозе — 
р, q, г, при интерстициальном — s, t, и. Распространенность, 
плотность узелковых и интерстициальных затемнений обозначена 
цифрами 1, 2, 3. При узловом пневмокониозе по величине узлов 
выделены формы А, В, С.

Дополнительные рентгенологические признаки пневмокониоза 
обозначаются также буквами латинского алфавита, в основном 
соответствующими кодированию в Международной классифика
ции пневмокониозов.

Клинико-функциональные признаки пневмокониозов включа
ют бронхит, бронхиолит, эмфизему легких (I, II и III степени), 
легочную недостаточность (I, II и III степени), легочное сердце. 
По течению болезни различают пневмокониозы быстро прогрес
сирующие, медленно прогрессирующие, регрессирующие (встре
чающиеся в отдельных случаях) и с поздним развитием. В клас
сификации перечислены также возможные осложнения пневмо
кониозов.

Наиболее тяжелым из пневмокониозов является силикоз, 
возникающий от воздействия преимущественно кварцевой пыли, 
протекающий чаще по узелковому типу со склонностью к прог
рессированию и осложнениям, в частности туберкулезом.

Сочетание пневмокониоза с туберкулезом легких принято 
называть кониотуберкулезом. Так, различают силикотуберкулез, 
лнтракотуберкулез, сидеротуберкулез и т. п. Формулируя диаг
ноз, форму туберкулеза указывают в соответствии с клинической 
классификацией туберкулеза. При выраженных стадиях пневмо- 
кониотического процесса пневмокониоз и туберкулез становится 
грудно дифференцировать.

Пневмокониозы от воздействия органических пылей включены 
її классификацию условно, так как при них редко наблюдается 
истинная фиброзная реакция, чаще развиваются бронхоспасти
ческий синдром, хронический астматический бронхит, бронхиаль
ная астма, возможны также экзогенные аллергические альвео- 
литы. В развитии легочной патологии при воздействии органиче
ских пылей значительная роль принадлежит и обсеменяющим их 
микроорганизмам, особенно грибам.

Д ля  д и а г н о с т и к и  пневмокониозов используется комп
лекс методов исследования. Детальное клинико-рентгенофунк
циональное обследование больного должно быть дополнено 
и (учением его профессионального маршрута. При этом следует 
иметь в виду как наличие контакта с производственной пылью, 
і а к и длительность этого контакта, концентрацию пыли, ее сос- 
| ав, содержание в ней свободной или связанной двуокиси крем
ния и других ингредиентов, дисперсность пылевых частиц и др. 
Данные о санитарно-гигиенических условиях труда больного 
должны быть в достаточной степени объективно оценены и доку
ментированы, без чего невозможно судить о профессиональной 
этиологии заболевания.



Наиболее надежным методом диагностики пневмокониоза 
является рентгенологическое исследование: прежде всего обзор
ная рентгенография легких в передней проекции больного и для 
уточнения локализации патологического процесса соответственно 
долям и сегментам — в боковой проекции. Снимки следует произ
водить на вдохе средней глубины.

Дополнительно прибегают к томографии, увеличенным сним
кам, рентгенофункциональным исследованиям. На томограммах 
(преимущественно на срединных срезах) более отчетливо опре

деляются мелкие узелковые и фокусные элементы, детальнее опре
деляются их структура, полости распада, состояние крупных 
бронхов, трахеи, характер сливных конгломератов и других па
тологических теней.

Увеличенные рентгенограммы позволяют выявить элементы, 
имеющие величину менее 1 мм, что особенно важно для ранней 
диагностики пневмокониоза.

Наилучшее качество рентгенограмм при их первичном увеличении полу
чается при следующих технических условиях: направление 100 - 1 0 5  кВ. сила 
тока 15— 25 мА, выдержка 0,06—0,08 с, расстояние фокус— пленка 85 см, объект— 
пленка 30 см, величина фокуса трубки не более 0,3 мм. При этих условиях дости
гается увеличение деталей в 1,5— 2 раза. Каждое легкое снимают отдельно на 
пленке размером 30X 40  см.

Из рентгенофункциональных методов наибольшее значение 
имеет рентгенопневмополиграфия по Амосову, дополненная боко
вой рентгенографией в фазе глубокого вдоха и полного выдоха, 
позволяющая выявлять степень выраженности эмфиземы легких.

Рентгенологическая картина пневмокониозов, изученная мно
гими исследователями [Молоканов К. П., 1950; Гринберг А. В., 
1958; Holstein Е., 1964, и др.], характеризуется рядом особенно
стей.

Узелковый пневмокониоз, как правило, развивается от вдыха
ния ныли с высоким содержанием свободной двуокиси кремния, 
т. е. является силикозом. На рентгенограмме кониотические узел
ки проявляются в виде мелких округлых, четко очерченных одно
типных затемнений. Интенсивность и гомогенность узелковых 
затемнений зависит от фазы развития узелка (клеточная, фиб
розная, ф аза  гиалиноза или кальциноза). В фазе обызвествления 
обычно в центре узелка определяется значительной интенсив
ности тень — отложение извести, а по периферии узелка — менее 
интенсивная тень фиброза. Узелки различаются и по величине 
(см. табл. 8.1). Локализация узелков обычно симметричная дву
сторонняя, но с преимущественным расположением их в верхне
латеральных отделах легких. Количество узелков такж е может 
быть различным — от небольшого до массивного высыпания.

1 стадия узелкового силикоза (пневмокониоза) (1,2р, l,2q, 
1,2г) характеризуется наличием в легких небольшого количества 
узелков. Легочный рисунок при этом умеренно диффузно усилен, 
а у отдельных больных узелки выявляются на фоне выраженных 
диффузных интерстициальных изменений (рис. 8.1). Может наб-







.'податься перинодуляриая эмфизема в виде мелких просветле
ний, располагающихся рядом с силикотическими узелками, а 
ілкже обызвествление узелков. Часто на ограниченном протя
жении видны мелкие плевральные спайки и тень утолщенной 
мсждолевой плевры справа. Корни легких фиброзно уплотнены, 
( имметрично расширены, нередко наружные контуры корней по- 
чицикличны за счет плотных увеличенных лимфатических узлов 
(лимфаденопатия). Могут наблюдаться и скорлупообразные 
обызвествления лимфатических узлов корней легких. Чаще они 
сочетаются с обызвествлением кониотических узелков в легочной 
пмренхиме.

При силикозе (пневмокониозе) II стадии (Зр, 3q, Зг) 
(рис. 8.2) легочный рисунок обычно не дифференцируется, он 
ммещен многочисленными симметрично диффузно и равномерно 
І'.ісположенньїми множественными узелковыми тенями. Чаще
и.іблюдаются мелкие обызвествления силикотических узелков и 
инутригрудных лимфатических узлов, напоминающие яичную 
скорлупу (рис. 8.3). Более значительны фиброзное уплотнение 
корней легких и увеличение внутригрудных лимфатических узлов,
ч.’пце наблюдаются и более выражены плевральные диаф раг
мальные и кардиальные сращения.

Слияние силикотических узелков и формирование фиброзных 
у і л о в  или опухолевидных конгломератов характеризует переход 
Полезни в III стадию.



Рис. 8.3. Рентгенограмма легких при силикозе II стадии с обызвествле
нием силикотических узелков и лимфатических узлов корней легких 
(3q сп es ) .

Интерстициальный, или диффузно-склеротический пневмоко
ниоз наблюдается преимущественно при воздействии пыли с не
большим содержанием свободной двуокиси кремния (до 10 %) 
и отличается чаще более доброкачественным течением. Однако 
при вдыхании пыли с высоким содержанием двуокиси кремния 
этот процесс может являться и предстадией прогрессирующих 
узелковых форм силикоза [Молоканов К. П., 1956; Глотова К. В. 
и др., 1984].

Рентгенологически диффузно-склеротический пневмокониоз 
характеризуется усилением и деформацией легочного рисунка 
вследствие периваскулярного и перибронхиального межуточного 
склероза. В зависимости от степени выраженности и локализа
ции фиброзного процесса различают затемнения тонкие, непра
вильные, линейные, сетчатые и ячеистые — s (рис. 8.4); линейно- 
тяжистые изменения — t, иногда с наличием мелких неправиль
ной формы пятнистых теней (рис. 8.5); груботяжистые непра
вильные, местами ячеистые, мелкопятнистые затемнения — и 
(рис. 8.6). Интерстициальный фиброз легких обычно имеет дву
стороннее диффузное распространение, но более выраженное в 
средних и нижних отделах.

Одновременно в большинстве случаев имеются различной



Рис. 8.5. Рентгенограмма легких. Пневмокониоз I стадии, t.



Рис. 8.6. Р е н т г е н о г р а м м а  легких. П н е в м о к о н и о з  I с т а д и и  ( и) .

плотности и распространенности плевральные изменения: утол
щение междолевой плевры, плевродиафрагмальные, перикар
диальные и костальные спайки. Корни легких симметрично фиб- 
розно уплотнены, могут содержать крупные плотные, нередко 
обызвествленные лимфатические узлы, вследствие чего наружные 
контуры корней принимают полициклический вид. Скорлупооб
разное обызвествление лимфатических узлов в корнях легких 
обычно двустороннее и симметричное. При интерстициальной 
форме пневмокониоза от воздействия малоагрессивной кварц
содержащей пыли, как правило, наблюдается I стадия заболе
вания (1,2s, l,2t, l ,2u);  U стадия (3s, 3t, 3u) встречается редко 
и отличается большей густотой расположения линейно-сетчатых 
и линейно-тяжистых теней на единицу площади, более выражен
ным усилением и деформацией легочного рисунка. Лимфадено- 
патия внутригрудных лимфатических узлов при этой форме пнев
мокониоза наблюдается значительно реже, чем при узелковом си
ликозе.

Узловые формы пневмокониоза выявляются в основном в 
III стадии заболевания и наблюдаются на фоне как узелковых, 
так и интерстициальных форм. Расположение узловых образова
ний может быть одно- и двусторонним. При неосложненном сили
козе нередко наблюдается симметричность поражения. Обычно 
крупные узлы располагаются в верхнезадних отделах, имеют 
неправильно-округлую форму и четкие неровные контуры (рис. 8.7, 
8.8). От корней легких и грудной стенки они отделены эмфизема-



Рис. 8.7. Р е н т г е н о г р а м м а  л егк и х .  С и л и к о з  III с т а д и и  ( А ) .



тозно измененной легочной тканью. При округлой, шаровидной 
форме узлов их называют силикомами. Нередко они локали
зуются в одном или двух сегментах (по типу сегментитов или 
бисегментитов), чаще в S iv-v или Sn и S Vi. Структура узлов 
может быть гомогенной или негомогенной, особенно когда они 
формируются из узелков, имеющих различную интенсивность 
(фиброз и кальциноз). Нередко наблюдаются множественные 
мелкие обызвествления на фоне узловых теней, создающие кар
тину кальцинированных полей. Эта форма силикоза всегда со
провождается развитием эмфиземы, часто буллезной. Эмфизема
тозные буллы локализуются обычно рядом с конгломератами. 
Прогрессирование процесса чаще заключается в увеличении раз
меров узла, его плотности и нарастании цирротических измене
ний в обоих легких (рис. 8.9). В сторону более выраженного 
фиброза перемещаются срединная тень, крупные бронхи, трахея, 
корни. Всегда имеются грубые, распространенные плевральные 
(диафрагмальные, перикардиальные, костальные) сращения.

Ввиду резкой деформации, смещения и перегибов бронхиаль
ного дерева нарушается бронхиальная проходимость, развива
ются ателектазы, иногда сегментарного характера. Нарушение 
бронхиальной проходимости среднедолевого бронха с развитием 
ателектаза средней доли может возникнуть также в результате 
сдавления бронха увеличенными лимфатическими узлами.



Развитие фиброзных узлов на фоне интерстициального пнев
мокониоза происходит обычно на месте не полностью разрешив
шихся неспецифических воспалительных процессов или туберку
лезных очагов.

Клинический диагноз пневмокониоза должен отраж ать форму 
процесса и последовательность развития основных синдромов. 
При постановке диагноза целесообразно придерживаться сле
дующей схемы: 1) дать рентгенологическую характеристику пнев
мокониоза с указанием стадии и кода изменений по классифика
ции 1976 г.; 2) выявить клинический синдром и осложнения 
(бронхит, плеврит, эмфизема, пневмония, туберкулез и др.);
3) определить степень легочной недостаточности (I, II, I I I) ;  4) оце
нить степень сердечной недостаточности (хроническое легочное 
сердце в стадии компенсации или декомпенсации).

Приводим примеры формулировки диагноза с использованием кода.
1. Клинический диагноз:  силикоз II стадии, узелковая форма (множествен

ное количество узелков диаметром 2 мм), легочная недостаточность I степени. 
Диагноз с использованием кода: силикоз II стадии (3q),  легочная недостаточ
ность I степени.

2. Клинический диагноз:  массивный силикотуберкулез, силикоз III стадии, 
буллезная эмфизема легких, двусторонний слипчивый плеврит, легочная недоста
точность III степени, легочное сердце в ф азе  декомпенсации. Диагноз с исполь
зованием кода: силикоз III стадии (С 3q cn es bn pq ср), силикотуберкулез, 
кточная недостаточность III степени, легочное сердце в стадии декомпенсации.

С и л и к о з

Силикоз — самая распространенная и тяжело протекающая 
форма пневмокониоза. Наибольшее распространение это заболе- 
вание получило в конце XIX и в XX веке, главным образом в свя- 
чи с развитием горнорудной промышленности и машиностроения, 
где в процессе производства образуется пыль, содерж ащ ая сво
бодную двуокись кремния. Чаще всего силикоз развивается:
I ) в горнорудной промышленности у лиц, занятых добычей З О Л О 
ТИ, олова, меди, вольфрама и других полезных ископаемых, кото
рые залегают в породе, содержащей кварц (бурильщики, про
ходчики, рабочие проходческих бригад и другие), в машино
строительной промышленности у рабочих литейных цехов (песко
струйщики, обрубщики, земледелы, стерженщики, выбивщики 
и др.); 2) на производстве огнеупорных и керамических материа
лов у рабочих, изготавливающих динас, шамот и другие огне
упорные изделия, а такж е при ремонте промышленных печей и 
других операциях в металлургической промышленности; 3) у р а 
ботающих при проходке тоннелей, занятых обработкой и перера
боткой кварца, гранита и других пород, содержащих свободную 
шуокись кремния, а также размолом песка.

Изменения в легких от воздействия пыли наступают обычно 
после продолжительного времени работы. Развитие заболевания 
мнисит от количества поступившей в организм пыли, содерж а
ния в ней свободной двуокиси кремния, а такж е от индивидуаль



ной предрасположенности организма [Becklake М. R. et al., 1983, 
и др.]. Последняя имеет чрезвычайно важное значение, о чем 
свидетельствует тот факт, что лишь часть работающих, вдыхаю
щих при одинаковых условиях работы кварцевую пыль, заболе
вают силикозом. П Д К  пыли, содержащей более 70 % свободной 
двуокиси кремния, составляет 1 м г /м 3, от 10 до 70 % — 2 м г/м 3, 
от 2 до 10 % — 4 м г /м 3. М ногочисленными  исследованиями пока
зано, что наибольшей патогенностью обладает мелкодисперсная 
пыль (частицы менее 5 мкм), которая, попадая в глубокие раз
ветвления бронхиального дерева, достигает легочной паренхимы 
(бронхиол, альвеол, межуточной ткани) и задерж ивается в ней.

В развитии пневмокониозов большое значение придается не 
только попаданию пыли в легкие, но и задержке ее в них. Н а 
чальный этап развития любого пневмокониоза заключается в 
образовании «пылевого депо». Последнее возникает вследствие 
того, что количество пыли, задерживающ ейся в легких при дыха
нии, превышает ее количество, удаляемое из них. Очищение лег
ких от кремнезема происходит преимущественно бронхогенным 
путем, а меньшее количество частиц выводится через лимфати
ческие пути в трахеобронхиальные лимфатические узлы [Д виж 
ков П. П., 1965].

В среднем период от начала воздействия пыли до развития 
заболевания составляет 10— 15 лет, но при неблагоприятных 
условиях груда может сократиться до 2—6 лет.

П а т о г е н е з .  Несмотря на то что проблеме патогенеза 
силикоза посвящено большое число экспериментальных и теоре
тических исследований, первичные механизмы развития фиброз
ного процесса в легких под воздействием двуокиси кремния 
остаются неясными. В литературе обсуждаются многочисленные 
теории и концепции патогенеза силикоза. Все они сводятся к р аз 
решению двух тесно связанных между собой вопросов. С по
мощью одних теорий пытаются связать патогенез силикоза с фи
зическим воздействием кремниевой пыли и ответить прежде всего 
на вопрос о сущности особого повреждающего действия кремне
зема на ткани. Сторонники других теорий основное внимание 
уделяют выяснению механизма (или механизмов) ответной реак
ции легочной ткани и организма в целом на повреждающее воз
действие кварцевых пылевых частиц. В настоящее время боль
шинство исследователей считают, что развитие силикоза невоз
можно без фагоцитоза кварцевых частиц макрофагами (конио- 
фагами). Гибель макрофагов, поглотивших пылевые частицы 
кремнезема, и стимуляция фибробластов продуктами разрушения 
макрофагов имеют ведущее значение в развитии силикотического 
фиброза (узелкового или диффузно-склеротического).

Исследованиями показано, что без последовательной смены 
процесса фагоцитоза, гибели и распада кониофагов пыль, даже 
кварцевая, не оказывает прямого фиброгенного воздействия. 
С многократно повторяющимся фагоцитированием пыли, высво
бождающейся из гибнущих макрофагов, связаны образование



«юных» гранулем в новых участках легочной ткани и прогресси
рование фиброзного процесса уже после прекращения контакта 
с пылью. По мнению большинства исследователей, сущность 
процессов, происходящих в фагоцитировавшей кварцевую пыль 
клетке и ведущих ее к гибели, состоит в повреждении мембран. 
Вместе с тем механизм этого повреждения до сих пор не уточнен.

Крупным шагом в выяснении особой роли макрофагов в воз
никновении силикотического фиброза явились исследования, 
показавшие, что структурно-функциональные изменения макро
фагов, поглотивших пылевые частицы кремнезема, касаются 
главным образом лизосом и митохондрий. И в тех, и в других 
структурах пылинки вызывают повышение проницаемости мемб
ран. Вследствие повышения проницаемости лизосомальных мемб
ран в цитоплазму клетки переходят гидролитические ферменты, 
и митохондриальных мембран — NHD (никотинамид аденин-ди- 
нуклеотид), необходимый для проявления каталитических функ
ций окислительных ферментов (Павлова И. В. и др., 1978].

Ю. А. Владимиров и А. И. Арчаков (1972) показали, что к 
наиболее важным процессам, вызывающим изменение проницае
мости мембран, относятся реакции перекисного окисления нена
сыщенных жирных кислот, входящих в состав фосфолипидов 
всех мембранных структур клетки. По мнению Ю. А. Владими
рова и соавт. (1975), липоперекисное повреждение мембраны 
является одной из частых причин гибели клетки при воздействии 
целого ряда факторов. Участие процессов перекисного окисления 
.1 ипидов в повреждении мембран клеток под влиянием пылевых 
частиц было обнаружено румынскими исследователями [Gabor S.
< t al., 1971]. Процесс перекисного окисления ненасыщенных 
жирных кислот представляет собой цепную реакцию, которая 
может начаться лишь при наличии в системе свободных ради
калов.

Значение усиления перекисного окисления липидов в разви- 
ши пылевого фиброза продемонстрировано рядом исследовате
лей [Архипова О. Г и др., 1978, 1983; Величковский Б. Т., 1980, 
и др.] и никем не оспаривается. Есть основания полагать, что 
именно изменению лизосом и митохондрий принадлежит важней
шим роль в механизме повреждения макрофагов, фагоцитиро- 
п.інших частицы кремнезема. Если повышение проницаемости 
мембраны фаголизосомы обусловливает гибель, самопереварива- 
ние кониофага, то повышение проницаемости мембран митохонд
рий вызывает изменение метаболизма клетки, порождающее об- 
|>п:»ование в ней «фиброгенного фактора», активирующего фибро
пласты, в частности, превращение пролина и лизина в окси- 
киелоты.

В последние годы появились данные, свидетельствующие об 
активной роли нейтрофилов в фагоцитозе пылевых частиц и раз
и т  пи воспалительного и фиброзного процессов в легких. Р е
зультаты исследований показывают, что действие минеральных 
н мл ей на альвеолярные макрофаги и нейтрофилы вызывает



активацию их метаболизма, проявляющуюся усиленным генери
рованием токсичных активных форм кислорода.

В патогенезе силикоза участвуют такж е иммунопатологиче
ские, в том числе аутоиммунные, механизмы [Vigliani Е. С., Рег- 
nis В., 1962, и др.]. Индуктором этих реакций являются анти
гены тканевого происхождения, в формировании которых крем
незем принимает косвенное участие. Не являясь антигеном, но 
обладая цитотоксическими и фиброгенными свойствами, кремне
зем способствует изменению антигенных свойств тканевых струк
тур и освобождению внутриклеточных компонентов, к которым 
отсутствует естественная иммунологическая толерантность вслед
ствие их физиологической изолированности [Алексеева О. Г., 
Кацнельсон Б. А., 1978]. С помощью современных методов экспе
риментальной иммунологии убедительно показано, что продукты 
разрушения макрофагов стимулируют не только вновь рекрути
руемые макрофаги, но и тимоциты. Этот факт объясняет вклю
чение в патогенез силикоза Т-лимфоцитов, а следовательно, и 
причину происходящих иммунопатологических процессов [При
валова J1. И., 1986].

П а т о л о г и ч е с к а я  а н а т о м и я .  Макроскопически лег
кие при силикозе увеличены в размере, плотные и не спадаются 
при вскрытии грудной клетки. В тяжелых случаях заболевания 
поверхность легких деформирована, при разрезании их слышен 
хруст. Во всех долях на разрезе видны различной величины узел
ковые образования серого или серо-черного цвета. Количество их 
различно, местами они сливаются между собой, образуя серо
вато-черные крупные узлы и конгломераты, занимающие боль
шую часть доли или даж е целую долю легкого. Иногда отдель
ные узелки и конгломераты, находящиеся субплеврально, каль
цинируются и сплавляются в плотный плевральный фиброз типа 
панциря. Эмфизема, постоянно сопутствующая силикозу, часто 
имеет буллезный характер. Поражения легких и плевры сочета
ются с наличием увеличенных, плотных, малоподвижных при
корневых и паратрахеальиых лимфатических узлов, иногда сме
щающих трахею. Наряду с узелковыми образованиями наблюда
ется разрастание соединительной ткани вокруг бронхов, сосудов, 
в межальвеолярных перегородках. Силикотический процесс всег
да сопровождается различными формами бронхита: десквама 
тивного, катарально-десквамативного, редко гнойного.

Общий характер морфологических изменений зависит от фор
мы силикоза.

При узелковом силикозе узловые склеротические образова
ния, являющиеся его наиболее характерным морфологическим 
элементом, по форме и строению могут быть типичными и нети
пичными. Типичные силикотические узелки, обычно округлой 
формы, могут иметь разную величину. Гистологически они со
стоят из концентрически или вихреобразно расположенных, час 
тично гиалинизированных пучков соединительной ткани. Нети 
пичные силикотические узелки обычно неправильных очертаний.



а содержащиеся в них пучки соединительной ткани расположены 
беспорядочно. Большинство узелков развивается в альвеолах 
и альвеолярных ходах.

Пылевые частицы, осевшие на стенках альвеол, подверга
ются фагоцитозу гак называемыми пылевыми клетками (конио- 
фагами). Скопление последних в альвеолах с последующим врас
танием в эти скопления соединительнотканных клеток из стенок 
альвеол является началом образования силикотического узелка. 
Гистологически в ранних стадиях силикоза можно выявить скоп
ление пылевых клеток вокруг сосудов и бронхов, в просветах 
альвеолярных ходов и альвеол с развитием между клетками пре- 
коллагеновых и коллагеновых волокон. Такие мелкоочаговые 
скопления кониофагов со слабо выраженным склерозом пред
ставляют собой начальную стадию- формирования силикотиче- 
ских узелков. Одновременно обнаруживается слабо развитый 
межуточный склероз с разрастанием соединительной ткани во
круг сосудов и бронхов, в альвеолярных перегородках с утол
щением последних. В дальнейшем пучки соединительной ткани 
силикотического узелка подвергаются гиалинозу, а в поздних 
стадиях болезни — некробиотическим изменениям.

При интерстициальной форме силикоза узелки, как правило, 
отсутствуют. Макроскопически в паренхиме легких преобладают 
соединительнотканные тяжи и склероз вокруг бронхов и сосудов. 
Микроскопически в легких выявляется хронический продуктив
ный межуточный процесс, достигающий иногда резкой степени 
иыраженности, с повсеместным утолщением альвеолярных пере- 
тродок , в которых развивается соединительная ткань. На фоне 
диффузного склероза вокруг кровеносных сосудов, реже бронхов, 
иногда определяются скопления кварцевых пылинок с образова
нием милиарных и более крупных узелков округлой или овальной 
формы, мало похожих на силикотические, но, по-видимому, 
являющихся их предстадией. В лимфатических узлах (бифурка- 
нионных и бронхопульмональных) часто обнаруживаются мелкие 
силикотические узелки.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а .  Особенностью силикоза яв 
ляется то, что развивающийся фиброзный процесс в легких мо
жет долгое время не проявляться ни субъективными, ни объек- 
! ниными симптомами болезни. Больные силикозом, как правило, 
предъявляют мало жалоб. Лишь при детальном опросе у боль
шинства из них выявляются типичные для любого хронического 
легочного заболевания жалобы: одышка, кашель, боли в груди. 
Клинические проявления силикоза нарастают по мере прогрес - 
( нрования фиброзного процесса, но параллелизма с рентгеноло- 
шческими изменениями часто нет. Ж алобы на кашель и одышку 
сия »нны часто не только и не столько с тяжестью развивающего- 
| я фиброза, сколько с сопутствующим силикозу бронхитом. Боли 
и і руди при силикозе, как правило, неинтенсивные и характери- 
IVюгея покалываниями под лопатками, чувством стеснения и 
і повинности. Обусловлены они обычно изменениями плевры, В О З 



никающими одновременно с изменениями в легких. Общее со
стояние больных, как правило, остается удовлетворительным до 
поздних стадий силикоза, если не возникают осложнения. Груд
ная клетка обычной формы; лишь иногда, при значительной 
эмфиземе она до некоторой степени расширена в переднезаднем 
размере и несколько выбухает в передневерхнем отделе. В зави
симости от выраженности фиброза может быть западение над- 
и подключичных пространств.

По мере прогрессирования пневмофиброза или при присоеди
нении бронхитического синдрома у больных может наблюдаться 
изменение формы ногтей пальцев рук и ног в виде часовых сте
кол. В начальных стадиях заболевания перкуторный звук над 
нижнебоковыми отделами легких имеет обычно умеренно коро
бочный оттенок. В более выраженных стадиях и особенно при 
формировании крупных фиброзных узлов перкуторный звук мо
жет быть укорочен, особенно над лопатками и в межлопаточных 
областях. В поздних стадиях силикоза может наблюдаться мо
заичность перкуторного звука, связанная с чередованием фиб
розных полей и эмфиземы.

При аускультации в I стадии силикоза дыхание не изменено. 
Во II и III стадиях болезни выслушивается жесткое дыхание, 
которое над массивными фиброзными полями может иметь брон
хиальный оттенок, а над эмфизематозными участками быть ослаб
ленными. Иногда уже в начальных стадиях силикоза выслуши
ваются рассеянные сухие хрипы, как правило, непостоянные. При 
далеко зашедшей болезни с грубой деформацией дыхательных 
путей в результате их сдавления или перетяжек и смещения 
большими плотными лимфатическими узлами либо фиброзными 
полями можно выслушать свистящее затрудненное дыхание с 
удлиненным выдохом. Относительно часто при силикозе в нижне- 
боковых отделах выслушиваются мелкопузырчатые незвонкие 
влажные хрипы и крепитация. Эти аускультативные феномены 
могут быть связаны с застоем лимфы, поражением бронхиол, 
плевральными спайками. Вообще же сухие и влажные хрипы не 
характерны для «чистого» силикоза, и появление их указывает 
на присоединение осложнений (бронхит, туберкулез и др.).

Неосложненный силикоз, как правило, протекает при нор
мальной температуре тела и без изменений периферической кро
ви. Прогрессирующим формам силикоза свойственно увеличение 
содержания общего белка крови и особенно крупнодисперсных 
фракций глобулинов ([3- и у-), нередко повышена концентрация 
гаптоглобина, фибриногена, нейраминовой и дифениламиновой 
(ДФА) кислот, отражающих метаболизм соединительнотканных 
процессов в организме. Особый интерес представляет содержание 
аминокислоты оксипролина, характеризующее образование колла
гена — основного субстрата силикотического узелка. У больных 
узелковым силикозом, особенно при прогрессирующем течении 
его, отмечается увеличение в крови белково-связанного окси
пролина при снижении экскреции с мочой его пептидно-связан



ных и свободных фракций, что характеризует преобладание син
теза коллагена в организме над его резорбцией. В сыворотке 
крови таких больных нередко определяется С-реактивный белок.

Как правило, рано или поздно силикоз сопровождается раз
витием ДН, степень которой не всегда коррелирует с выражен
ностью пневмофиброза. Можно наблюдать больных с силикозом
II и III стадии (2,3 q, г) без нарушений ФВД, в то время как в 
других случаях с начальными проявлениями болезни отмеча
ются значительные дыхательные расстройства. Это объясняется 
тем, что нарушения дыхания, в частности обструктивного типа, 
обусловлены в первую очередь выраженностью бронхитического 
синдрома и эмфиземы легких. При поздних стадиях силикоза 
с формированием крупных фиброзных полей состояние функции 
дыхания зависит от места расположения этих образований, де
формации бронхиального дерева, наличия медиастинального 
синдрома (сдавление органов средостения крупными плотными 
лимфатическими узлами и фиброзными образованиями).

Силикоз — хроническое заболевание. Т е ч е н и е  его может 
быть различным в зависимости от условий труда, формы фибро
за, выраженности осложнений. Определяющим в течении сили
коза, как и в его развитии, несомненно является агрессивность 
пылевого фактора (концентрация пыли, содержание свободной 
двуокиси кремния, дисперсность).

Наиболее неблагоприятное течение силикоза (чаще узелково
го) отмечается у пескоструйщиков, обрубщиков, горнорабочих 
различных рудников с большим содержанием свободной двуоки
си кремния (бурильщики, проходчики и др.), а также у размоль
щиков кварца, проходчиков тоннелей, лиц, занятых на производ
стве динаса и других огнеупорных материалов со значительным 
содержанием кремнезема. У рабочих литейных цехов (формов
щики, земледельцы, чальщики и др.), горнорабочих рудников 
(' небольшим содержанием кварца в породе, а также рабочих 
керамической промышленности чаще наблюдается интерсти
циальная форма силикоза, которая прогрессирует менее часто, 
более медленно и реже осложняется туберкулезом. Заболевание 
отличается неблагоприятным течением у лиц, начавших работать 
и очень молодом и в среднем (старше 40 лет) возрасте. Как уже 
отмечалось, силикоз имеет склонность к спонтанному прогресси
рованию и после прекращения контакта с пылью.

При прогрессировании фиброзный процесс последовательно 
переходит из I во II стадию, из II в III, а в последней процесс 
продолжает прогрессировать за счет дальнейшего распростране
ния и увеличения отдельных уплотнений, цирроза, развития про
цессов сморщивания и эмфиземы. Постепенно усугубляется ДН, 
■'бусловливая развитие легочного сердца с последующей деком
пенсацией его. Последняя и является наиболее частой причиной
< морти.

Прогрессирование узелкового процесса при силикозе В Ы р а -  
МН'ТСЯ в увеличении количества и величины узелков с их после



дующим уплотнением и обызвествлением. Последнему нередко 
предшествует значительное увеличение и скорлупообразное 
обызвествление внутригрудных лимфатических узлов. Наиболее 
частым вариантом прогрессирования силикотического фиброза яв 
ляется слияние узелков в крупные узлы с переходом в узловую 
форму болезни. Однако образование крупных узлов при силикозе 
возможно и независимо от слияния узелков. В происхождении 
этих узлов могут играть роль ателектазы и воспаление.

Прогрессирование интерстициального фиброза отмечается 
значительно реже и характеризуется, как правило, более медлен
ными темпами. При воздействии более агрессивной пыли на фоне 
интерстициального фиброза могут формироваться типичные узел
ки, реже узлы. Наряду с прогрессированием легочного фиброза 
отягощать прогноз болезни могут расстройства функции дыха
ния, развитию которых способствуют сопутствующие бронхит 
и эмфизема.

По темпам течения различают медленно прогрессирующий, 
быстро прогрессирующий и поздний силикоз. При медленно прог
рессирующем силикозе переход из одной стадии в другую (чаще 
из I во II) занимает 5— 10, а иногда десятки лет. Наблюдаются 
случаи, обычно при интерстициальной форме силикоза, когда 
признаков прогрессирования фиброзного процесса не обнаружи
вается. Узелковые формы силикоза, напротив, могут протекать 
в виде быстро прогрессирующего процесса с переходом из одной 
стадии в другую в течение 3—5 лет и даж е меньшего срока. 
В литературе описан так называемый острый силикоз, быстро 
развивающийся и быстро приводящий к летальному исходу (в те
чение 0,5— 1,5 лет). Однако и при таком течении заболевания 
его неуместно называть острым, ибо силикоз всегда остается хро
нической болезнью. Подобное тяжелое течение болезни связано 
как с воздействием особо агрессивной пыли, так и, по-видимому, 
с особым предрасположением.

Поздний силикоз развивается спустя значительное количество 
лет (иногда 10—20 и больше) после прекращения работы с от
носительно непродолжительным воздействием (4—5 лет) боль
ших концентраций кварцсодержащей пыли. Провоцирующими 
моментами в его развитии могут быть пневмония, туберкулез 
и т. д. При позднем силикозе особенно часто происходит каль
цинация лимфатических узлов по типу яичной скорлупы и не
посредственно силикотических узелков. В отдельных случаях 
наблюдается развитие одностороннего силикоза, иногда в виде 
односторонних крупных конгломератов — асимметричный сили
коз, который нередко ошибочно принимают за опухоль.

Отмечается развитие силикоза с преимущественным пораже
нием прикорневых лимфатических узлов на фоне умеренных из
менений или без изменений в легочной паренхиме — лимфоже
лезистая форма силикоза [Сенкевич Н. А., 1974, и др.]. Однако 
чаще увеличенные интраторакальные лимфатические узлы с на
личием в них обызвествлений свойственны скрыто текущему СИ-



Рис. 8.10. Рентгенограмма легких при силикозе II стадии. Видны харак
терные для синдрома Каплана округлые тени в обоих легочных полях.

ликотуберкулезному бронхоадениту, нередко являющемуся источ
ником легочных форм туберкулеза [Гольдельман 'А. Г. и др., 
1975; Тамбоацева И. Д., 1984].

Своеобразной формой силикоза является так называемый рев
матоидный силикоз, или силикоартрит. По существу это сили
коз, сочетающийся с ревматоидным артритом. Суставной синд
ром (боли в суставах, деформация их) различной степени выра
женности может предшествовать развитию силикоза, возникать 
одновременно с ним либо (чаще) присоединяться в разные сро
ки после установления диагноза силикоза. При этом в легких 
могут наблюдаться изменения, характерные для интерстициаль
ной или узелковой формы силикоза. В ряде случаев рентгеноло
гические изменения в легких характеризуются особым своеобра
зием: на фоне преимущественно интерстициальных изменений 
определяются четко отграниченные округлые затемнения диамет
ром 0,5— 5 см, располагающиеся главным образом по периферии 
обоих легких. Такую, особую клинико-рентгенологическую форму 
поражения легких в 25 % случаев сочетанного заболевания си
ликозом и ревматоидным артритом обнаружил в 1953 г. А. Сар- 
Iап при обследовании большого контингента шахтеров. В связи 
е этим силикоартрит с наличием рентгенологически выявляемых 
округлых теней в легких называют синдромом Каплана (рис. 
8. 10).



Патогенез синдрома Каплана остается не вполне ясным. По 
мнению Н. А. Сенкевич (1974) и других авторов, развитие его 
присуще силикозу с так называемым иммуиоагрессивным компо
нентом.

Морфологически в легких таких больных обнаруживают узел
ки, иногда с некрозом, с типичным для силикоза концентричес
ким расположением волокон, по периферии которых отмечается 
зона клеточной пролиферации с васкулитами и характерным для 
ревматоидных узелков палисадообразным расположением фибро
цитов. В округлых затемнениях можно видеть отложение частиц 
двуокиси кремния и ревматоидного фактора. Подобные округлые 
затемнения иногда отмечаются у больных силикозом и без кли
нических проявлений артрита. По данным литературы, силико- 
артрит встречается в 0,1—0 ,6 %  случаев силикоза. Ведущим в 
клинической картине может быть как легочный процесс с тяж е
лой ДН , так и ревматоидный артрит. Прогноз зависит от осо
бенностей клинических проявлений. Не исключено одновременное 
сочетание силикоза, ревматоидного артрита и туберкулеза. Д ля 
диагностики силикоартрита имеет значение нахождение в крови 
ревматоидного фактора в значительных титрах.

В редких случаях силикоз может сочетаться и с другими кол- 
лагенозами (системная красная волчанка, системная склеродер
м и я — синдром Эразмуса, дерматомиозит и др.).

Д и а г н о с т и к а .  Силикоз диагностируют на основании 
профессионального анамнеза, данных рентгенологического иссле
дования, которым принадлежит реш аю щая роль, клинических 
симптомов и течения заболевания. Его следует отличать от дру
гих форм пневмокониоза, а такж е заболеваний легких, протекаю
щих с диссеминированными изменениями (туберкулез, саркои- 
доз, идиопатический фиброзирующий альвеолит, диссеминации 
опухолевой природы и др.).  При дифференциальной диагностике 
наибольшее значение имеет профессиональный маршрут с де
тальной характеристикой условий труда и пылевого фактора. 
Поскольку наиболее часто силикоз принимают за гематогенно
диссеминированный туберкулез легких, многие больные поступа
ют в клинику профессиональных заболеваний уже после длитель
ного неэффективного лечения противотуберкулезными препара
тами. Критерии, которые могут помочь дифференцировать эти 
процессы, зависят от характера диссеминации и ее остроты.

При острых диссеминированных формах туберкулеза для диф
ференциальной диагностики клиническая картина имеет большее 
значение, чем рентгенологическая, которая может напоминать 
таковую при мелкоузелковом силикозе. Важными диагностиче
скими признаками являются отсутствие или наличие симптомов 
туберкулезной интоксикации, положительные или отрицательные 
туберкулиновые пробы.

При подостром и хроническом диссеминированном туберку
лезе лихорадка и ухудшение самочувствия, имеющие место в на
чале болезни, обычно преходящи. Вне обострения общее состоя-



nut1 больных может длительно оставаться удовлетворительным 
и заболевание клинически мало отличается от силикоза. Для 
диагностики имеет значение внелегочная локализация процесса. 
Рентгенологические изменения в легких многообразны, но в боль
шинстве случаев заболевание можно отличить от силикоза. Осо
бое значение для диагностики имеют полиморфизм отдельных 
иысыпаний, нечеткость их контуров, различная величина и плот
ность очагов, а главное их динамика. При прогрессировании 
процесса отмечаются рост и слияние очагов с формированием 
инфильтративно-пневмонических фокусов с распадом и образова
нием штампованных каверн. При благоприятном течении про
цесса, особенно под действием противотуберкулезной терапии, 
наблюдаются рассасывание или уплотнение и обызвествление 
очагов.

Особенно сложна дифференциальная диагностика силикоза и 
с мркоидоза, клиническая и рентгенологическая картины которых 
нередко почти одинаковы. Очень часто предположение о саркои- 
дозе возникает только тогда, когда у больного неожиданно обна
руживается спонтанная либо под влиянием терапии глюкокор- 
|икоидными препаратами обратное развитие болезни.

Могут возникнуть трудности при дифференциальной диагнос- 
гнке силикоза и идиопатического фиброзирующего альвеолита. 
( )днако последний в отличие от силикоза, имеющего малосимптом- 
ное течение с поздно развивающейся ДН, характеризуется не- 
, і.лонным прогрессированием Д Н  и легочного фиброза. Такое 
прогрессирование, несмотря на антибактериальное и противовос
палительное лечение, является одним из дифференциально-диаг- 
постических критериев, позволяющих предположить наличие 
фиброзирующего альвеолита.

При дифференциальной диагностике силикоза и диссемина- 
1111 й опухолевой природы большое диагностическое значение име
ет исследование мокроты на атипические клетки, а также цито
логическое и гистологическое исследование биопсийного мате
риала .

Наиболее тяжелым и частым осложнением силикоза явля- 
егся туберкулез. Сочетание силикоза с туберкулезом изменяет 
клиническую картину и течение как силикотического, так и ту
беркулезного процесса.

Силикотуберкулез представляет собой не просто суммацию 
л мух заболеваний, а скорее самостоятельную нозологическую 
е іиницу, имеющую свои формы, особенности течения, прогноз. 
Особенно часто (40—50 % случаев и более) туберкулезом ослож- 
ниются узелковая и узловая формы болезни, возникающе под 
иоздействием пыли с высоким содержанием двуокиси кремния. 
Реже наблюдается туберкулез при интерстициальной форме си
ликоза (5— 10 % случаев). В дальнейшем характер заболева
нии зависит от активности развития силикоза и туберкулеза, 
причем один из этих процессов может преобладать. В частоте 
предрасположения больных силикозом к туберкулезу основное



значение придается нарушению лимфо- и кровообращения в 
легких.

Патогенетически туберкулез при силикозе является вторич
ным и связан с обострением первичных очагов либо в легких, 
либо в лимфатических узлах. В последнем случае процесс может 
затем распространяться на легочную паренхиму. Общепринятой 
классификации силикотуберкулеза нет. Д ля  его характеристики 
практически пользуются классификацией силикоза с учетом кли
нико-рентгенологической формы и по возможности фазы тубер
кулеза легких. Формулируя диагноз, следует отмечать активность 
туберкулза, наличие бактериовыделения.

Согласно рабочей классификации [Молоканов К. П. и др., 
1970], наряду с общепринятыми формами следует различать 
своеобразные варианты силикотуберкулеза, при которых трудно 
дифференцировать силикоз и туберкулез: силикотуберкулезный 
бронхоаденит, мелко- и крупноузловой силикотуберкулез (сили- 
котуберкулемы) и массивный силикотуберкулез. При последних 
формах размеры затемнений в легочных полях соответствуют 
узловым формам силикоза (А, В, С). Чащ е всего при силико- 
туберкулезе речь идет об очаговой, реже — о других формах ту
беркулеза легких.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а .  Силикотуберкулез может 
протекать так же, как и туберкулез. При осложнении силикоза 
туберкулезом жалобы на одышку и боли в груди рано или поздно 
дополняются симптомами туберкулезной интоксикации в виде об
щей слабости, потливости, повышения температуры тела, поху
дания. Ухудшается общее состояние, появляются физикальные 
изменения в легких, изменения в периферической крови (повы
шение СОЭ, возможен лейкоцитоз с палочкоядерным сдвигом). 
Мокроту больные выделяют обычно в незначительном количе
стве. Бактериовыделение скудное, и нередко его удается обнару
жить только бактериологическим методом. При силикотуберку- 
лезе возможны такие осложнения, как легочные кровотечения 
и бронхиальные свищи.

При силикотуберкулезном бронхоадените (рис. 8.11), узловом 
и массивном силикотуберкулезе определение формы туберкулеза 
и оценка его активности вызывают большие трудности. Прове
дение бронхоскопии с биопсией внутригрудных лимфатических 
узлов, дополненной оценкой иммунной системы и ферментной 
активности лимфоцитов и нейтрофилов, значительно повышает 
достоверность дифференциальной диагностики силикотического, 
туберкулезного и неспецифического поражений легочной ткани и 
внутригрудных лимфатических узлов.

Течение силикотуберкулеза большей частью неблагоприятное. 
Прогноз болезни зависит от формы как туберкулеза, тай и сили
коза и выраженности обоих процессов. Как правило, заболева
ние прогрессирует с нарастанием диффузных изменений в легких, 
множественных обызвествлений и развитием узловых форм сили
коза на фоне очагового или инфильтративного туберкулеза.



Рис. 8 .11 . Р е н т г е н о г р а м м а  л е г к и х  при с и л и к о т у б е р к у л е з е .  С и л и к о з  і с т а 
лии (Зр h i ) .  О ч а г о в ы й  т у б е р к у л е з  л ег к и х .  С и л и к о т у б е р к у л е з н ы й  б р о н х о -  
идо мит.

.V больных развивается дилатационная и буллезная эмфизема 
с легочной недостаточностью II— III степени.

Силикоз может осложняться острой и хронической пневмо
нией. Присоединение острой пневмонии к силикозу усугубляет 
ДН, заболевание протекает тяжело, разрешение пневмонии з а 
медленно. Однако в большинстве случаев пневмония при свое
временном антибактериальном лечении заканчивается выздоров
лением.

Хронические пневмонии, трудно распознаваемые на фоне си
ликоза, чаще наблюдаются при интерстициальной его форме, 
имеют наклонность к обострению и могут служить фоном для 
прогрессирования силикоза.

Из других осложнений силикоза следует указать на хрони
ческий бронхит, который встречается втрое реже, чем туберку
лез-. Клиническая картина заболевания в этих случаях обуслов
лена бронхитическим синдромом, который может протекать с час-
I ыми обострениями бронхолегочной инфекции, развитием бронхо- 
•жтазов, обструктивной эмфиземы легких и выраженной легочной 
недостаточности. Присоединение неспецифической бронхолегоч
ной инфекции при силикозе объясняется рано развивающимся



атрофическим эндобронхитом, нарушающим защитные функции 
слизистой оболочки бронхов.

Осложнением силикоза может быть СП, причиной которого 
обычно является прорыв пузырей буллезной эмфиземы. Присо
единение СП к силикозу резко ухудшает состояние больного, но 
обычно осложнение удается ликвидировать. В большинстве слу
чаев пневмоторакс при силикозе не бывает полным, так как он 
ограничен плевральными сращениями.

Бронхиальная астма, бронхоэктатическая болезнь, как и соче
тание силикоза с раком легких, наблюдаются относительно редко.

Л е ч е н и е .  В связи с отсутствием эффективных патогене
тических средств, воздействующих на кониотический фиброз и 
препятствующих его прогрессированию, основное внимание при 
лечении силикоза должно быть направлено на разные звенья 
патологического процесса [Левин А. И., Артамонова В. Г., 1984].

В последние годы изучается антифиброгенное действие поли
мерных препаратов, эффективность которых, по современным 
представлениям, связана со снижением цитотоксичности и фиб- 
рогенности двуокиси кремния. В эксперименте изучен ряд поли
мерных препаратов, в частности поливинилпиридин-Ы-оксид (по- 
ливиноксид), оказывающий выраженное антифиброгенное дейст
вие и предотвращающий прогрессирование силикоза. Однако 
при применении поливиноксида в клинике не отмечено тормо
зящего влияния на течение силикотического процесса. Новые 
принципы экспериментального поиска противофиброзных средств 
связаны с использованием нетоксичных кровезаменителей и 
ферментов.

Используемые в настоящее время методы профилактики и 
лечения силикоза включают общеукрепляющие мероприятия, на
правленные на закаливание организма и повышение его реак
тивности, улучшение функционального состояния бронхолегочной 
системы, предупреждение и лечение сердечной недостаточности 
и борьбу с осложнениями.

В комплексе лечебно-профилактических мероприятий для 
работающих в контакте с пылью, а такж е для больных силико
зом важное значение имеют организация режима и отдыха, пол
ноценное, правильно сбалансированное питание с достаточным 
содержанием полноценных белков и витаминов, занятия спортом 
и дыхательной гимнастикой, закаливаю щие водные процедуры, 
отказ от курения.

Большую роль играют физиотерапевтические методы профи
лактики и лечения, достоинством которых является возможность 
их использования на всех этапах медицинского обслуживания 
рабочих (здравпункт, поликлиника, санаторий-профилакторий, 
стационар). Лицам, работающим в подземных условиях, необ
ходимо назначать облучение УФ-лучами в условиях шахтных 
фотариев, что повышает общую реактивность организма и устой
чивость к инфекционным бронхолегочным заболеваниям. Облу
чение рекомендуется проводить 2 раза в год в осенне-зимний и



весенний периоды, курсами по 20 сеансов. Больным силикозом 
без выраженной легочной недостаточности в стационаре пока
заны электрофорез новокаина, хлорида кальция, диодинамиче- 
ские токи или ультразвук на грудную клетку, стимулирующие 
лимфо- и кровообращение, а также улучшающие вентиляцион
ную функцию легких.

Можно широко использовать адаптогены, обладающие обще- 
стимулирующими свойствами и повышающие неспецифическую 
реактивность организма (настойка элеутерококка, пантокрина, 
китайского лимонника в общепринятых дозах курсами по 3— 
4 нед). Показано применение комплекса витаминов.

Д ля  улучшения состояния слизистых оболочек дыхательных 
путей широко применяют тепло-влажные ингаляции щелочных, 
соляно-щелочных растворов или минеральных вод. Эти вещества 
можно комбинировать с растворами фитонцидов, оказывающих 
противовоспалительное действие (лук, чеснок и др.),  которые 
готовят перед применением путем разведения в изотоническом 
растворе в соотношении 1 :3. Ингаляции назначают курсами
I —2 раза в сутки в течение 10— 15 дней. Ж елательно проводить 
курсы ингаляций 1—2 раза в год.

В начальных стадиях силикоза важным профилактическим и 
лечебным мероприятием является лечебная дыхательная гимнас- 
іика. Л Ф К  с дыхательными комплексами способствует улучше
нию многих физиологических функций, корригирует ритм и глу
бину дыхания, нормализует механику дыхания.

Значительное внимание должно быть уделено санации воспа
лительных очагов в верхних дыхательных путях, которые могут 
ї ї ать источниками инфицирования более глубоких отделов дыха
тельного тракта. Больным силикозом с признаками бронхита 
целесообразно назначать отхаркивающие и разж иж аю щ ие мок
роту средства, а при наличии признаков бронхоспазма — и 
Оронхолитические препараты, лучше в виде ингаляций. Особенно 
іффективньї при этом препараты пуринового ряда (эуфиллин 
и др.), одновременно улучшающие легочное кровообращение и 
регулирующие давление в легочной артерии. При наличии вязкой 
мокроты можно применять ингаляции протеолитических фермен
т и  (трипсин, лидаза, гиалуронидаза и др.).

Лечение больных силикозом с выраженной легочной недоста- 
ючностью (I I— III степени) необходимо проводить в стационаре, 
п также в санаториях-профилакториях и специализированных
і ;шаториях легочного профиля. При этом, исходя из представ- 
л г и ий о патогенезе дыхательной и сердечно-сосудистой недоста- 
т<»чмости при силикозе, лечебные мероприятия следует направ
и т ,  прежде всего на улучшение оксигенации крови, дренажной 

функции бронхов и снижение давления в малом круге кровооб
ращения. Обязательно назначение оксигенотерапии в виде инга- 
мипнй кислорода или, лучше, гипербарической оксигенации
I I I>0). Рекомендуются бронходилататоры и средства, снижаю
щие давление в малом круге кровообращения. Наиболее эффек



тивно внутривенное вливание эуфиллина, оказывающего бронхо
расширяющее действие, снижающего давление в легочной арте
рии, а также обладающего некоторыми кардиотоническими и 
диуретическими свойствами. При наличии хронического легочно
го сердца в стадии декомпенсации необходимо назначать сер
дечные гликозиды (коргликон, строфантин) в комбинации с пре
паратами калия и мягкими диуретическими средствами (верош- 
пирон). При выраженной декомпенсации с периферическими оте
ками применяют короткими курсами более действенные диурети
ческие средства (фуросемид, этакриновая кислота и др.).

Нормализации метаболических процессов в миокарде способ
ствует назначение анаболических гормонов (метандростенолон, 
феноболин, ретаболил), а также витаминов группы В. При упор
ном отечном синдроме иногда эффективны кортикостероидные 
гормоны. В случаях необходимости назначения нескольких ле
карственных препаратов, включая бронходилататоры, сосудо
расширяющие и кардиотонические средства, целесообразно вво
дить их в изотоническом растворе капельным методом. При этом 
рекомендуются небольшие дозы гепарина (5000— 10 000 Е Д ),  об
ладающего общерезорбтивным действием и улучшающего коро
нарный кровоток.

При быстро прогрессирующих формах силикоза оправдано 
применение глюкокортикоидных гормонов, так как они оказы
вают противовоспалительное, антипролиферативное, а по некото
рым данным — и тормозящее действие на развитие пневмофиб
роза. Гормональную терапию при силикозе проводят курсами 
1—2 раза в год rio 1 — 1,5 мес, в основном преднизолоном в дозах 
20—25 мг в сутки с последующим постепенным снижением. При 
назначении глюкокортикоидов рекомендуют профилактическую 
защиту противотуберкулезными препаратами (изониазид), хотя 
польза ее недостаточно ясна. Вместо гормональных препаратов 
или дополнительно к ним можно применять делагил, плаквенил 
и другие препараты хинолинового ряда.

Лечение больных с ревматоидным силикозом проводят с уче
том формы и стадии силикоартрита в соответствии с принципами 
лечения, принятыми при силикозе и ревматоидном артрите.

С этой целью следует использовать десенсибилизирующую 
терапию: глюконат кальция, антигистаминные препараты и не
стероидные противовоспалительные средства — ацетилсалицило
вую кислоту, бутадион, индометацин и др. В случае отсутствия 
эффекта проводят гормонотерапию в виде отдельных курсов.

Основным методом лечения силикотуберкулеза является ком
бинированная противотуберкулезная терапия. Принципы лечения 
те же, что и в общей фтизиатрической практике, однако при 
силикотуберкулезе оно должно быть более длительным, так как 
антибактериальная терапия в этом случае менее эффективна по 
сравнению с таковой при туберкулезе без силикоза.

Как сказано выше, больным силикозом рекомендуется химио
профилактика изониазидом дважды в год по 2 мес или 1 раз



в год в течение 3 мес в зимне-весенний период с целью умень
шения вероятности заболевания туберкулезом.

При других осложнениях силикоза применяют обычные ме
тоды лечения ХНЗЛ с учетом активности бронхолегочной ин
фекции и выраженности бронхоспазма.

П р о ф и л а к т и к а .  Основой предупреждения заболеваний 
легких пылевой этиологии являются технические мероприятия, 
направленные на снижение уровня запыленности. Важное зн а
чение имеет внедрение эффективных индивидуальных средств 
защиты органов дыхания от действия пыли.

Среди мероприятий медицинской профилактики ведущая роль 
принадлежит предварительным и периодическим медицинским 
осмотрам, которым обязательно должны подвергаться все лица, 
работающие в условиях воздействия вредных факторов.

Предварительный медицинский осмотр имеет целью не допус
тить на такую работу тех, у кого имеются нарушения здоровья, 
которые могут усилиться под влиянием неблагоприятных факто
ров производства. Медицинскими п р о т и в о п о к а з а н и я м и  
к работе в контакте с различными видами промышленной пыли 
являются следующие заболевания: 1) выраженные субатрофиче- 
ские изменения верхних дыхательных путей с наклонностью к 
атрофии, озена, искривление носовой перегородки, препятствую
щее носовому дыханию; 2) хронический бронхит, хроническая 
пневмония, бронхиальная астма; 3) распространенные остаточ
ные явления в легких после излеченного туберкулеза; 4) заболе
вания сердечно-сосудистой системы (пороки сердца, гипертони
ческая болезнь, стенокардия и др.).

Проведение периодических медицинских осмотров позволяет 
своевременно обнаружить начальные признаки профессиональ
ных заболеваний, обеспечивает их профилактику, а такж е вы- 
чиление общих заболеваний, препятствующих продолжению ра
боты во вредных условиях.

При выявлении силикотических изменений дальнейшая рабо- 
ia в контакте с пылью противопоказана. Вопрос о т р у д о 
с п о с о б н о с т и  больных силикозом решается дифференци
рованно с учетом его стадии, формы, степени легочной недоста
точности, характера осложнений, а такж е характера и условий 
труда.

При силикозе I стадии, когда перевод на другую работу вне контакта с 
пылью и воздействия других профессиональных вредностей ведет к потере ква- 
тф икац и и  и снижению объема трудовой деятельности, устанавливают III группу 

ННИ.ІЛИДНОСТИ по профессиональному заболеванию. Больным силикозом І ста 
т и  без осложнений доступны разнообразные виды физического труда, требую- 

їммс умеренного физического напряжения без воздействия пыли, токсических 
м. i i u ’c t b , в  благоприятных метеорологических условиях.

Вольные силикозом II стадии, а в отдельных случаях III стадии, при удов- 
п жпрительном общем состоянии, в отсутствие прогрессирования фиброза, 
it|-n Д Н  не более 1— II степени могут выполнять легкую работу вне контакта 
г пылью и токсическими веществами, в благоприятных метеорологических усло- 
мнмч При этом такж е усстанавлнвают III группу инвалидности по профессио- 
.111.41,ному заболеванию.



Больным силикозом молодого и среднего возраста, которым противопока
зана работа в прежних условиях и которые не имеют достатоного общего 
или специального образования или второй профессии, при удовлетворительном 
состоянии здоровья (ДИ не более I — II степени) следует рекомендовать пере
квалификацию.

При силикозе II и III стадии с прогрессирующим фиброзом, Д Н  II и III сте
пени, явлениями сердечной недостаточности — трудоспособность утрачивается. 
Больным устанавливают II группу инвалидности, а при явлениях сердечной деко
мпенсации или других тяжелых осложнениях и необходимости постороннего ухо
да — I группу инвалидности по профессиональному заболеванию.

При силикотуберкулезе трудоспособность и критерии определения групп 
инвалидности зависят от формы и выраженности туберкулезного процесса. При 
очаговой компенсированной форме туберкулеза экспертные решения и критерии 
определения групп инвалидности совпадают с применяемыми в отношении сили
коза.

При неустойчивой компенсации и декомпенсированном силикотуберкулезе, 
мало поддающемся антибактериальной терапии, трудоспособность утрачивается. 
Больным определяют II группу инвалидности по профессиональному заболева
нию, а при тяжелом течении процесса с распадом и бактериовыделением, т я 
желой интоксикацией и выраженной легочно-сердечной недостаточностью — 
I группу инвалидности по профессиональному заболеванию.

С и л и к а т о з ы

Эта группа пневмокониозов развивается при длительном вды
хании пыли силикатов, т. е. минералов, в которых двуокись крем
ния находится в связанном состоянии с магнием, кальцием, ж е
лезом, алюминием и другими элементами. К ним относятся мине
ралы, встречающиеся в природе (асбест, тальк, каолин, оливин, 
нефелин, слюда и др.),  а такж е искусственно полученные соеди
нения (цемент, стеклянное волокно, шлаковата и др.). Эти ве
щества используются в различных отраслях промышленности. 
В зависимости от состава вдыхаемой пыли различают асбестоз, 
каолиноз, талькоз, нефелиноз и другие формы силикатозов. Сре
ди силикатозов наиболее распространенным и тяжелым по кли
ническому течению является асбестоз.

Асбестоз

Э т и о л о г и я  и п а т о г е н е з .  Асбестоз возникает в ре
зультате вдыхания асбестовой выли.

Асбест это группа минералов, имеющих волокнистую структуру. Разли ча 
ют роговообманковый, или амфиболовый и змеевиковый, или хризотиловый, ас 
бест. Хризотил-асбест по химическому составу представляет собой водный сили 
кат магния, содержит около 42 % кремниевой кислоты, 41 % окислов магния и 
некоторое количество примесей железа,  кальция и алюминия. Амфиболовыс 
асбесты (антофилин, крикодолнт и др.) отличаются более высоким содержанием 
окислов железа, двуокиси кремния (около 54 % ) ,  а такж е  окислов натрия и к а 
лия.

Благодаря ценным техническим качествам асбест широко применяется в про
мышленности, в основном в виде различных изделий, а такж е в теплоизоляцион 
ных и противопожарных материалах. Он входит в состав строительных изделий 
и композиционных смесей, используется в производстве пластмасс, шифера, рубе
роида, фанеры, асбозурита, вулканита, совелита и др.



П Д К  пыли, содержащей более 10%  асбеста, составляет
2 мг/м3. В условиях реализации комплекса противопылевых ме
роприятий стаж работы в контакте с пылью до развития асбесто- 
за в среднем приближается к 18—20 годам; при неблагоприятных 
условиях труда он значительно короче. Наблюдались случаи р аз
вития асбестоза после срока работы в контакте с асбестовой 
пылью 10 лет и менее.

Вопрос о механизме действия асбеста остается неясным. 
В противоположность мелкозернистой кварцевой пыли длинные 
асбестовые волокна не фагоцитируются, за исключением неболь
ших частиц, по-видимому, мелких отломков. Фиброгенное дей
ствие асбеста принято связывать с высвобождением двуокиси 
кремния из связанного состояния, происходящего в биологиче
ских средах. Помимо цитотоксического действия асбестовой пы
ли, в развитии асбестоза играет роль и механическое поврежде
ние легочной ткани острыми, иглоподобного вида пылевыми час
тицами.

Фактором механического раздражения, по-видимому, можно 
объяснить некоторые особенности клинико-рентгенологической 
картины асбестоза с частым вовлечением бронхов в патологиче
ский процесс.

П а т о л о г и ч е с к а я  а н а т о м и я .  В грудной полости 
выявляются распространенные плевральные сращения. Плевра 
утолщена. Легкие уплотнены, склерозированы. Фиброз при асбес- 
іозе отличается от такового при силикозе преимущественно интер
стициальным характером. Межуточный склероз захватывает пе- 
рибронхиальную и периваскулярную ткань, междольковые и аль
веолярные перегородки. Узелковых образований, подобных сили- 
котическим, не обнаруживается. Значительно меньше, чем при 
силикозе, изменяются лимфатические узлы, видимо, из-за того, 
что крупные асбестовые волокна не могут проникнуть в лим фа
тические пути.

Морфологической особенностью асбестоза является обнару
жение в бронхах и легочной паренхиме асбестовых телец, пред
ставляющих собой измененные в биологической среде асбестовые 
волокна. Такие тельца можно обнаружить и у лиц, работающих с 
асбестом, но не страдающих асбестозом.

Помимо легочной, известна плевральная форма асбестоза, 
характеризующаяся своеобразными изменениями плевры без по
ражения легочной паренхимы. При этом в области париетальной 
и даже перикардиальной плевры имеются фиброзные очаги диа
метром до нескольких сантиметров, неправильной формы, рас
пространенные главным образом в области средне- и нижнелате
ральных отделов легких. Микроскопически эти очаги представ
ляют собой образования из бессосудистого слоистого бесклеточ- 
1Н)ГО коллагена с гиалинозом и часто кальцинацией.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а .  Асбестоз проявляется сим- 
m омокомплексом умеренно выраженного хронического бронхита, 
•мфиземы легких и пневмофиброза. Одним из первых признаков



начинающегося заболевания является одышка, которая вначале 
проявляется при физическом напряжении, а в случаях прогрес
сирования болезни может наблюдаться и в покое. Наряду с 
одышкой рано появляется кашель, вначале сухой, а затем с вяз
кой, трудно отделяемой мокротой. Иногда кашель имеет присту
пообразный характер. В мокроте часто можно обнаружить асбес
товые иглы и тельца. Однако этот признак не имеет диагностиче
ского значения, подтверждая лишь факт контакта с асбестовой 
пылью. Одышка и кашель нередко сопровождаются сильными бо
лями в груди (плевральный синдром).

При асбестозе часто отмечаются общесоматические наруше
ния: слабость, быстрая утомляемость, головная боль. Из физи- 
кальных признаков наиболее характерны хрустящая крепитация 
и шум трения плевры, выслушиваемые в нижних и средних отде
лах легких. Могут выслушиваться и сухие хрипы. Как правило, 
асбестоз сопровождается ранними и значительными нарушения
ми функции дыхания.

При функциональном исследовании отмечается раннее сниже
ние Ж Е Л  и других показателей, характеризующих вентиляцию 
(МВЛ, данные пневмотахометрии). Относительно рано уменьша
ется DL, что приводит к снижению Рао2- По мере прогрессирова
ния заболевания нарастает Д Н  и формируется хроническое ле
гочное сердце. Часто определяется повышенная СОЭ, что обычно 
обусловлено присоединением воспалительного компонента.

Рентгенологические изменения при асбестозе принципиально 
отличны от таковых при силикозе. Их можно отнести в основном 
к типам s, t и главным образом и (см. табл. 8.1), иначе говоря, 
к неправильной формы затемнениям с прикорневым фиброзом. 
Грубая сетчатость, ячеистость и тяжистость обычно включают и 
неправильно-округлые вытянутые затемнения, иногда обильные, 
лишь изредка сливающиеся в более или менее крупные фиброз
ные поля. Фиброзные изменения при асбестозе преобладают в 
средних и нижних отделах легких, оставляя относительно сво
бодными верхние. Заболевание часто сопровождается развитием 
фиброза париетальной и висцеральной плевры.

Условно можно делить асбестоз на три стадии. В I стадии 
рентгенологические изменения малотипичны и характеризуются 
тонкой густой сетчатостью, радиально расходящейся от корней к 
периферии средних и нижних отделов легких, и незначительными 
изменениями плевры (утолщение, базальные спайки). Во II ста
дии заболевания сетчатые изменения становятся более грубыми, 
с отдельными мелкими, неправильной формы тяжистыми затемне
ниями. Корни симметрично фиброзно уплотнены и расширены, 
плевродиафрагмальные спайки более значительны. В III стадии 
на фоне еще более грубой сетчатости выявляются диффузные з а 
темнения, захватывающие нижние, средние, частично верхние, а 
более всего прикорневые отделы легких, с уменьшением четкости 
сердечной тени. Грубые плеврокардиальные сращения придают 
этой тени своеобразный вид («мохнатое сердце»).



При плевральной форме асбестоза рентгенологически выявля
ются только плевральные изменения, главным образом парие
тальной плевры в виде ее утолщения и образования неправиль
ной формы бляшек, часто с обызвествлением.

Прогноз легочного асбестоза тяжелый, так как обычно забо
левание прогрессирует. Тенденция к прогрессированию сохраня
ется и после прекращения контакта с пылью [Вагина Е. Р., 
1984]. Плевральная форма асбестоза обычно не сопровождается 
значительными нарушениями функции дыхания и может долгое 
время не вызывать у больного серьезных расстройств в состоянии 
здоровья.

Асбестоз может о с л о ж н я т ь с я  острой и хронической 
пневмонией, бронхиальной астмой, бронхоэктатической болезнью. 
Острая пневмония на фоне асбестоза протекает тяжело и рентге
нологически трудно диагностируется, так как при выраженном 
лсбестозе сливные фокусы нелегко отличить от пневмонических 
очагов. Диагноз острой пневмонии в основном ставится на осно
вании клинических признаков и может быть достоверно под
твержден рентгенологически только при мало- или умеренно вы
раженном асбестозе 1 и 11 стадии. Правомерность диагноза осо
бенно убедительна при положительной рентгенологической дина
мике после антибактериальной терапии.

Осложнение асбестоза туберкулезом наблюдается значитель
но реже, чем при силикозе. На фоне асбестоза, как правило, 
преобладают очаговые формы туберкулеза без особой наклонно
сти к инфильтрации и прогрессированию.

Асбестоз и длительный контакт в работе с асбестовой пылью 
предрасполагают к развитию бронхогенного рака и мезотелиомы 
плевры. Многие исследования [Балашов В. А. и др., 1983; Finkel- 
t о і n М. М., 1983; Dement J. М. et al., 1982, и др.] убедительно

• пидетельствуют о том, что показатели заболеваемости раком 
'птких (реже желудка, женских половых органов) среди больных 
«сбестозом и (или) лиц, длительное время работающих в услови
ях вдыхания асбестовой пыли, в несколько раз превышают пока- 
штели, ожидаемые среди населения того же возраста и пола, 
м* имеющего контакта с асбестом. Наиболее выраженной канце
рогенной активностью обладает голубой асбест (крикодолит). 
1 'ивитие рака легкого и мезотелиомы плевры при воздействии 
асбеста может не сочетаться с легочным фиброзом.

Д и а г н о с т и к а .  Асбестоз диагностируют преимуществен
но на основании профессионального маршрута при соответствую
щей клинико-рентгенологической картине. При дифференциаль
ной  диагностике следует иметь в виду другие формы пневмокоии-
о  1 а , милиарный туберкулез легких, карциноматоз легких, фибро- 
Жрующий альвеолит и др.

Вольные асбестозом даж е I стадии не могут продолжать ра- 
о о г у  в контакте с пылью и раздражающими газами, в неблаго
приятных метеорологических условиях и связанную с большим 
фи шческим напряжением. Вопрос о степени утраты трудоспособ



ности решается в зависимости от общего состояния больных, 
степени дыхательных расстройств и ближайшего прогноза.

В связи с опасностью злокачественных заболеваний рекомен
дуется систематическое наблюдение онколога.

Кроме поражения легких, асбестовая пыль может вызывать 
заболевания кожи. При так называемых бородавках кожи речь 
идет о папулах в области эпидермиса круглых или многоуголь
ных, с шероховатой поверхностью, величиной от просяного зерна 
до горошины. Их возникновение нужно расценивать как резуль
тат механического раздражения инородным телом, а именно про
никшими в поверхностный слой кожи асбестовыми иглами. Папу
лы локализуются обычно на сгибательной поверхности пальцев, 
ладони, внутренней поверхности предплечья и подошвы. В общем 
эти образования не причиняют никаких расстройств.

Л е ч е н и е  при асбестозе, как и при других пневмокониозах, 
должно быть направлено на улучшение общего состояния, ликви
дацию бронхита, а также сочетанных заболеваний.

Талькоз

Талькозом называется пневмокониоз, обусловленный длитель
ным вдыханием пыли талька.

Тальк представляет собой природный магнезиальный силикат, 
имеющий вид волокон, пластинок или аморфной массы. Он ис
пользуется во многих отраслях промышленности: текстильной, 
парфюмерной, радиотехнической, пластмассовой, шинной, рези
новой, керамической и др. П Д К  пыли талька в воздухе рабочей 
зоны составляет 4 мг/м 3.

Талькоз по сравнению с асбестозом встречается реже и имеет 
доброкачественное течение. Возникает он спустя .15—20 лет и бо
лее после начала работы в контакте с тальковой пылью.

П а т о л о г и ч е с к а я  а н а т о м и я .  Выявляются распро
страненные плевральные спайки. Ткань легких плотноватая, на 
поверхности разрезов расширенные утолщенные бронхи, тяжис- 
тость, ячеистость. При микроскопическом исследовании наряду с 
отложением пыли в легких и массами кониофагов отмечается 
диффузное увеличение коллагеновых волокон вокруг бронхов, со
судов, в межальвеолярных перегородках. Регионарные лимфати
ческие узлы увеличены; в них определяются скопления пыли и 
образование склероза.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а  при талькозе характеризуется 
скудностью симптомов. Наблюдаются непостоянный сухой ка
шель, умеренная одышка, выслушиваются жесткое дыхание, из
редка единичные сухие хрипы. Рентгенологически на фоне уси
ленного и деформированного легочного рисунка в средних и ниж
них отделах легких обнаруживаются отдельные мелкие очажко- 
вые тени, расширение и уплотнение корней. Функциональные 
нарушения дыхания обычно нерезко выражены. Пневмокониоз



вследствие воздействия талька чаще характеризуется легким те
чением без склонности к прогрессированию.

Более тяжело может протекать пневмокониоз, развивающий
ся в результате вдыхания косметической пудры, которая состоит 
из талька, белой глины, окиси цинка и ароматических веществ. 
Заболевание характеризуется одышкой, кашлем, болями в груди, 
нарушением ФВД. Рентгенологически чаще выявляются узелко
во-интерстициальные изменения, а в более поздних фазах болез
ни, по мере прогрессирования процесса, происходит слияние 
очажков и формирование обширных фиброзных полей.

И талькоз, и пневмокониоз, вызванный косметической пудрой, 
может осложняться туберкулезом, однако это осложнение встре
чается намного реже, чем при силикозе [Ш аталов Н. Н., 1956]. 
В последние годы появились сообщения о канцерогенном эффек
те талька.

Лечение талькоза и пневмокониоза, возникшего под действи
ем пудры, симптоматическое.

Каолиноз

Пневмокониоз, обусловленный воздействием пыли глин, со
держащих силикат каолинит, называется каолинозом. Глины 
широко применяются в качестве сырья в кирпично-керамическом 
производстве. Воздействие пыли сухих глин происходит при их 
размоле, изготовлении и сушке изделий. Заболевание каолинозом 
нстречается редко, развивается у лиц, контактирующих с каоли
нитом не менее 15 лет. В большинстве случаев этот пневмокониоз 
•арактеризуется развитием интерстициального или мелкоочажко- 
ivoro умеренно выраженного диффузного фиброза без склонности 
к дальнейшему прогрессированию. Заболевание часто сопровож
дается бронхитом. Наиболее известны каолииозы у фарфорщи- 

ков, однако  обычно имеющаяся в глине  примесь свободной двуоки
си кремния позволяет расценивать этот пневмокониоз скорее как 
силико-силикатоз.

В производстве огнеупорных материалов наблюдаются пнев- 
мокониозы, развивающиеся под воздействием пыли шамота. Ш а
мот представляет собой обожженную глину, состоящую из глино- 
»ема и кремнезема. Пыль шамота может содержать 20 % и более 
свободной двуокиси кремния. Пневмокониоз от пыли шамота так
же может быть отнесен к каолинозу и по течению может напоми
нать силико-силикатоз. Эта форма пневмокониоза развивается 
чаще при стаже работы более 10 лет. Интерстициально-очажко- 
мі.ій фиброз имеет благоприятное течение, без наклонности к про- 
| реагированию после прекращения работы. Однако у отдельных 
рабочих, особенно размалывающих обожженный шамот, могут на
блюдаться тяжелые формы, приближающиеся к силикозу, с на
клонностью к осложнению туберкулезом.



Оливинозом называется пневмокоииоз, возникающий при дли
тельном вдыхании пыли минерала оливина — ортосиликата маг
ния и железа, распространенного в природе в виде породы. При
меняется оливин в огнеупорной и керамической промышленности, 
в литейных цехах. Оливиноз встречается редко. Клиническая 
картина характеризуется симптомокомплексом нередко выражен
ного хронического бронхита. Рентгенологически выявляемые из
менения имеют вид диффузного мелкосетчатого фиброза интер
стициального типа с мелкоочажковыми образованиями в сред
них и нижних отделах легких. Ф ВД обычно незначительно сни
жена. Течение заболевания доброкачественное, без тенденции к 
прогрессированию.

Нефелиноз

Нефелиноз, возникающий при длительном воздействии пыли 
нефелина, представляющего собой алюмосиликат натрия и калия, 
может наблюдаться у работающих в стекольном и керамическом 
производстве, алюминиевой и кожевенной промышленности. Не
редко наблюдаются явления умеренно выраженного хронического 
бронхита. Ретгенологически нефелиноз характеризуется развити
ем межуточного фиброза и небольшим количеством мало интен
сивных мелкоочажковых образований. Течение заболевания бла
гоприятное.

Пневмокониоз. вызванный цементной пылью

Цемент получают путем размола подвергшейся обжигу смеси 
глины, известняка или природных мергелей. В зависимости от 
состава различают портландцемент, шлакопортландцемент, пуц- 
цолановый портландцемент, кислотоупорный цемент и др. Все 
они по химической структуре являются силикатами, но наряду с 
этим цемент некоторых видов содержит значительную примесь и 
свободной двуокиси кремния. Цемент широко используется в 
строительной промышленности. Воздействие цементной пыли име
ет место на производстве цемента, реже — при засыпке в бунке
ры в больших количествах и других процессах. Длительное 
воздействие цементной пыли чаще всего ведет к развитию брон
хитов. Пневмокониозы возникают редко, их клинико-рентгеноло- 
гическая картина и течение зависят от содержания свободной 
двуокиси кремния в цементной пыли. Пневмокониозы от вдыха
ния пыли цемента чаще характеризуются интерстициальным фиб
розом, не склонным к прогрессированию. При изготовлении неко
торых сортов цемента, содержащих большие количества свобод
ной двуокиси кремния (пуццолановый, кислотоупорны#, кладоч
ный), возможно развитие узелковой формы пневмокониоза, кото-



рый по клинико-рентгенологической картине и течению близок си
ликозу и может быть расценен как силико-силикатоз.

При работе с цементом наряду с хроническим бронхитом и 
пневмокониозом могут наблюдаться бронхиальная астма, дерма- 
гит и экзема. Развитие этих форм объясняется раздражающим 
и аллергизирующим действием хрома, входящего в состав многих 
марок цемента.

Слюдяной пневмонониоз

Слюда — группа минералов слоистой структуры, широко рас
пространенных в природе. По химическому составу слюда явля
ется алюмосиликатом щелочных или щелочноземельных металлов 
и встречается в различных видах (мусковит, биотит, лецидолит 
и др.). Она широко применяется в электро- и радиопромышлен
ности. Пневмокониоз, вызванный пылью слюды, встречается ред
ко, главным образом у лиц, занятых ее обработкой в производ
стве. Рентгенологическая картина характеризуется умеренным 
интерстициальным фиброзом, преимущественно в средних и ниж
них отделах легких. Одной из особенностей слюдяного пневмоко- 
ниоза является образование в легких слюдяных телец, похожих 
на асбестовые, дающих положительную реакцию на железо. 
Течение слюдяного пневмокониоза обычно доброкачественное, 
без склонности к прогрессированию после прекращения работы.

Лечебные и профилактические мероприятия при силикатозах 
идентичны таковым при всех видах пневмокониозов.

Т р у д о с п о с о б н о с т ь  больных при силикатозах зависит 
от течения заболевания и характера осложнений. Больные сили- 
катозом I стадии, за исключением асбестоза, у которых отсут-
< гвуют нарушения функции дыхания и осложнения, могут быть 
оставлены на прежней работе, если она не связана с повышен
ной запыленностью и тяжелым физическим трудом. При наличии 
<>ронхита, Д Н  и других осложнений необходимо трудоустройство 
оольных вне контакта с пылью, веществами раздраж аю щ его дей-
< твия, а также вне воздействия неблагоприятных метеорологиче-
• ких факторов и значительного физического напряжения.

М е т а л л о к о н и о з ы

Многие виды металлической пыли и (реже) пары металлов 
при длительном воздействии могут вызывать в легких диффузные 
процессы с фиброзной реакцией, которые, по современным пред-
< твлен иям , относятся к пневмокониозам. В то же время следует 
" і метить, что изолированные металлокониозы встерчаются срав
ни гельно редко, так как в условиях производства пыль металлов 
обычно содержит различные примеси, в том числе двуокись крем
ния. В связи с этим пневмокониозы, обусловленные вдыханием 
ІМКИХ видов пыли, по существу должны быть причислены к сме
шанным формам пневмокониоза. В зависимости от характера воз



действующего металла, его агрегатного состояния наблюдается 
несколько видов легочных диссеминаций, относимых к пневмоко- 
ниозам.

При длительном вдыхании пыли таких металлов, как сурьма, 
никель, алюминий, титан, молибден, марганец и др., наблюдают
ся умеренно выраженные диффузные, интерстициальные или мел- 
коочаговые процессы с отложением пыли и клеточно-проли- 
феративной или соединительнотканной реакцией интерстиция 
легких.

Клиническая картина пневмокониозов, вызванных пылью ука
занных металлов, характеризуется скудными проявлениями, мед
ленным развитием и отсутствием тенденции к прогрессированию 
легочного фиброза. При диагностике металлокониозов подобного 
типа необходимо учитывать, что тени на рентгенограммах час
тично могут быть обусловлены повышенной рентгеноконтраст- 
ностыо пылей металлов, отложившихся в легких.

Наиболее доброкачественным вариантом диффузного легочно
го процесса, связанного с воздействием пыли металлов, являются 
так называемые рентгеноконтрастные пневмокониозы, возникаю
щие при вдыхании пыли -металлов с большим порядковым номе
ром в периодической системе элементов Менделеева (железо, б а 
рий, олово, сурьма, церий, редкоземельные элементы, вольфрам, 
торий и др.). Пыль этих металлов способна задерж ивать рентге
новские лучи, вследствие чего само отложение значительных ко
личеств такой пыли может обусловливать картину множествен
ных пятнистых затемнений на рентгенограмме легких. Реакция на 
отложившуюся пыль может быть от незначительной до более вы
раженной, но, как правило, выраженный диффузный фиброз не 
развивается.

Другой вид легочных диффузных диссеминаций, возникающих 
при вдыхании пыли или паров металлов, характеризуется разви
тием гранулематозного диссеминированного процесса с клиниче
ской картиной бронхита-бронхиолита, иногда альвеолита, с исхо
дом в диффузный пневмофиброз. Наиболее типичным представи
телем этой формы металлокониоза является бериллиоз.

Гранулематозные диссеминированные процессы в легких мо
гут развиваться такж е от пыли (реже паров) и других металлов, 
в частности редкоземельных (например, цериевый пневмоко- 
ниоз).

Тяжелые заболевания с картиной бронхита-бронхиолита, 
пневмонии и диффузного фиброза могут развиваться и при рабо
те с пылыо, реже с парами так называемых твердых сплавов 
(отрасль порошковой металлургии), которые широко применяют
ся в металлообрабатывающей и машиностроительной промыш
ленности [Молоканов К -П ., 1961; P arkes  R. W., 1974]. Получа- 
ютя они спеканием смесей порошков тугоплавких карбидов воль
фрама и титана с цементирующим металлом кобальтом. В состав 
сплавов могут входить также титан, молибден, никель, хром, 
тантал и др.



Бериллий (из группы редкоземельных элементов), являясь одним из самых 
легких металлов (в 3 раза легче алюминия), обладает высокой прочностью, 
теплоемкостью и жаростойкостью. Эти качества обеспечили широкое использова
ние его в авиации, космической технике. Бернллневые детали имеются в гироско
пах — приборах, входящих в систему ориентации ракет, космических кораблей 
и искусственных спутников. Добавка  бериллия к сплавам д а ж е  в небольших коли
чествах придает нм ценные технические качества. Меднобериллиевые сплавы 
широко применяют в электронной, станкоинструментальной промышленности, 
приборостроении, для изготовления неискрящнхся резцов. Присадка бериллия к 
магниевым сплавам предотвращает их возгорание при плавке, уменьшает корро
зию в воде и на воздухе. Высокая температура плавления бериллия и его окислов 
позволяет применять их при конструировании механизмов, развивающих большие 
скорости, а такж е для изготовления тиглей и специальной керамики. Бериллий 
используется в атомной технике, в производстве рентгеновских трубок, радио
ламп, изготовлении огнеустойчивых керамических красок и флюоресцирующих 
составов.

П Д К  бериллия в воздухе рабочей зоны составляет 
0,001 м г/м 3.

В производственных условиях человек может подвергаться 
воздействию как растворимых, так и труднорастворимых соеди
нений бериллия, существенно различающихся по-своим токсико
логическим свойствам.

Воздействие на организм растворимых соединений берил
лия — хлористой, фтористой, сернокислой и других его солей — 
в количествах, значительно превышающих допустимые уровни, 
вызывает острую и подострую интоксикацию, проявляющуюся 
поражением органов дыхания, а также слизистой оболочки глаз 
и кожи.

В отличие от этого малорастворимые соединения бериллия 
(металлический бериллий, его окись и гидроокись) не вызывают 
острых отравлений, а ведут к развитию хронического заболева
ния — бериллиоза.

В организм человека бериллий и его соединения поступают в 
виде паров и пыли, главным образом через органы дыхания. 
Значение перорального пути поступления бериллия невелико, так 
как в кишечнике образуются труднорастворимые фосфатные сое
динения его, плохо резорбируемые слизистой оболочкой кишеч
ника.

При попадании в организм беременной женщины больших 
количеств бериллия возможно его проникновение в плаценту и 
плод, а от кормящей матери он может передаваться с грудным 
молоком ребенку. Из организма бериллий выводится кишечником 
и в меньшей степени почками.

Распределение поступившего в организм бериллия зависит от 
физико-химического состояния воздействующего вещества, его 
количества и пути поступления. При ингаляционном поступлении 
и организм растворимых соединений большая часть бериллия ос
тается в легких и трахеобронхиальных лимфатических узлах, а 
меньшая распределяется в костях, печени, почках. При вдыхании



труднорастворимых соединений бериллий депонируется в OCHOI1 
ном в легких, в другие органы перемещается медленно и в малых 
количествах.

В организме создается стойкое депо бериллия. При спею 
ральном анализе органов умерших людей, имевших ранее, но 
давно прекративших контакт с бериллием, он обнаруживался и 
наибольшем количестве в легких и в значительно меньшем 
в печени, селезенке, костях и др. После прекращения контакта і 
бериллием периодически в течение всей жизни может наблюдать 
ся выделение его с мочой или циркуляция в крови. Более посто 
янно бериллий выделяется с мочой у работающих в условиях по 
вышенных концентраций его растворимых соединений. Он выявли 
ется в биологических субстратах как у практически здоровых 
людей, работающих в контакте с ним, так и у больных бериллио 
зом и лиц, перенесших интоксикацию. Известны случаи обнару 
жения бериллия в органах людей, не имевших производственно 
го контакта с ним, но проживающих в местностях, где добывает 
ся уголь с повышенным содержанием этого металла. Наличие 
бериллия в биологических субстратах без клинических проявле
ний рассматривается не как признак интоксикации, а как носи 
тельство.

Бериллий и его соединения могут оказывать общетоксиче
ское, аллергенное и (или) концерогенное воздействие на ор
ганизм.

Для растворимых соединений характерно также первично-раз
дражающее действие. Высокая биологическая активность и ток
сичность бериллия обусловлена его химической активностью и 
выраженной проникающей способностью. Ион бериллия способен 
проникать в клетки любых тканей, оказывая повреждающее дей
ствие на все структурные образования клетки.

Механизм действия бериллия на организм сложен. Экспериментально пока 
дано, что токсическое влияние его в зачительной мере связано с наруаіением 
обменных процессов. Бериллий угнетает активность ферментов, активируемых 
ионами двухвалентных металлов (магния, кальция и др.) .  с которыми он вступа 
ет в конкурентные взаимоотношения. Наряду с торможением активности фер
ментов, участвующих в окислительных процессах, при воздействии бериллия 
наблюдается активация других процессов, в частности синтеза и расщепления 
белков легочной ткани. Бериллий активно взаимодействует с фосфорорганически 
ми группами биологически активных компонентов клеток (фосфолипиды, фосфор
ные группы нуклеиновых кислот, АТФ), что может быть одним из определяющих 
моментов при проникновении его через мембраны клеток и органелл, а также 
важно для развития патологических изменений в организме.

Большое внимание уделяется изучению аллергенного действия бериллия. 
Полагают, что бериллий, являясь гаптеиом, при попадании в организм вызыва
ет образование бериллийсодержащих антигенов и аутоантигенов, которые служат 
причиной развития сенсибилизации.

Канцерогенный эффект бериллия выявлен в эксперименте на животных, 
у которых при иигаляционой затравке наблюдалось развитие остеосаркомы с ме- 
тастазированием во внутренние органы (легкие, печень и др.).  В эксперименте 
установлена также способность бериллия вызывать пролиферацию и метаплазию 
эпителия в органах дыхания с последующим образованием злокачественной 
опухоли легких.



Среди работавших в контакте с бериллием не отмечено уча
щения случаев заболеваний раком. Однако имеются отдельные 
сообщения о развитии опухоли легкого у лиц, много лет назад 
подвергавшихся значительному воздействию растворимых и ма- 
мрастворимых соединений бериллия.

Бериллиоз, как уже сказано, развивается при воздействии 
(руднорастворимых соединений бериллия, отличаясь от интокси
каций растворимыми соединениями не только этиологическим 
фактором, но и патогенезом, особенностями клинического течения
II прогнозом.

В возникновении бериллиоза существенную роль играет не 
Только интенсивность воздействия, но и индивидуальные особен
ности организма. Среди работающих в контакте с бериллием з а 
болеваемость бериллиозом невелика. Наибольшее число случаев 
йаболеваний бериллиозом наблюдалось в 40—50-х годах, в пери
од внедрения бериллия в промышленность, когда загрязнение 
нолдушной среды значительно превышало допустимые уровни. Со 
иремени установления санитарного надзора за работами с берил- 
ііием частота бериллиоза заметно сократилась, однако единичные 
глучаи продолжают наблюдаться и при небольшом превышении 
1ІДК бериллия в воздухе производственных помещений. Воз
можность возникновения бериллиоза от воздействия небольших 
количеств бериллия подтверждается развитием заболевания у 
рабочих, занятых обработкой сплавов с 1 — 2 % его содержанием. 
Заболевание встречается и у лиц, не выполняющих непосред
ственно операции по обработке бериллия, но находящихся в со- 
ггдних помещениях. Описаны случаи развития бериллиоза у лю
дей, проживающих на расстоянии до 10 км от предприятий, исполь- 
іующих бериллий, или у лиц, имевших контакт с одеждой рабо
тающих на этих предприятиях.

Отличительной особенностью бериллиоза является отсутствие
чі і кой корреляции между дозой воздействующего вещества и 
ио:шожностью развития заболевания. Заболевание возникает 
после различной продолжительности контакта с бериллием. Из- 
местны случаи бериллиоза как после очень кратковременного 
контакта (от 6 ч до 2—3 нед), так и после длительного (10— 
15 лет).

К особенностям бериллиоза относится возможность развития 
іаболевания спустя много лет после прекращения контакта с 
ним.

Период благополучного состояния с момента прекращения 
воздействия бериллия до появления первых клинических призна
ков может продолжаться от 1 мес до 20 лет. Начало заболевания 
і и редко связано с какой-либо стрессовой ситуацией: перенесен
ной инфекцией, тяжелой операцией, нервно-эмоциональной на
грузкой, родами у женщин.

Бериллиоз может наблюдаться у людей различного возра- 
г га — от детского до пожилого. Чаще заболевают женщины.

П а т о г е н е з  бериллиоза остается недостаточно ясным.



Исходя из клинических особенностей бериллиоза, G. И. S te rner  и М. Eisenbud 
в 1951 г. выдвинули иммунопатологическую концепцию заболевания, предполо
жив, что бериллий является гаитеном, индуцирующим образование специфиче
ских антител, ответственных за  развитие патологического процесса. В эксперимен
те на животных были подтверждены гаптенные свойства бериллия, способного 
вызывать аллергические реакции замедленного типа, которые можно было пере
дать пассивно с лимфоидными клетками. В последние годы иммунологические 
исследования подтвердили наличие при бериллиозе выраженных аутоиммунных 
реакций. У больных бериллиозом обнаружены антитела к широкому спектру анти
генов: к ДН К, РНК. ткани легких, печени, селезенки, щитовидной железы, надпо
чечников. Отмечена активация синтеза IgA и IgG. Наиболее выраженные сдвиги 
обнаружены при обострении болезни. Показана  заинтересованность и клеточных 
механизмов иммунитета. Отмечены увеличение количества В-лимфоцитов на фоне 
уменьшения числа Т-клеток, нарастание продукции лимфокннинов, угнетение 
РБ ТЛ  при действии неспецифического митогена. Подтверждено наличие специфи
ческой сенсибилизации: из крови у больных выделены антитела к бериллию, 
обнаружена специфическая агломерация лейкоцитов, отмечено угнетение РБ Т Л  в 
присутствии солей бериллия.

Однако роль обнаруженных иммунных сдвигов в патогенезе 
бериллиоза приходится оценивать осторожно, так как однотип
ные изменения наблюдаются и у практически здоровых людей, 
работающих в контакте с бериллием. У них обнаруживаются не 
только проявления гуморальной и клеточной сенсибилизации к 
бериллию, но также аутоантитела к некоторым органам. Выска
зано предположение, что реакция иммунной системы на воздей
ствие бериллия у здоровых лиц носит защитный характер и 
направлена на выведение антигена из организма. При длитель
ном контакте с бериллием следует ожидать развития толерант
ности как компенсаторной реакции при повышенном функцио
нальном состоянии иммунной системы. Предполагается, что пере
ход состояния толерантности в болезнь может произойти вслед
ствие развития иммунодефицита, в котором особая роль отводит
ся неполноценности клеток-супрессоров [Алексеева О. Г., 1979]. 
Однако убедительных доказательств высказанной гипотезы пока 
нет, и вопросы патогенеза бериллиоза нельзя считать решен
ными.

П а т о л о г и ч е с к а я  а н а т о м и я .  При бериллиозе легкие 
увеличены в объеме, серовато-красного цвета, плотной консистен
ции. По всей ткани легких рассеяны беловато-сероватые узелки 
различной величины. Встречаются участки эмфиземы от мелко- 
до крупнобуллезных. Имеются участки ателектаза. Бифуркаци
онные, бронхопульмональные, паратрахеальные лимфатические 
узлы увеличены, могут быть спаяны в крупные конгломераты, 
уплотнены.

Морфологическая картина характеризуется гранулематозны
ми изменениями в межальвеолярных перегородках, альвеолах, 
стенках бронхиол и мелких бронхов. Гранулематоз носит диф
фузный характер, равномерно поражая оба легких, но наиболее 
выражен в средних и нижних долях.

Гистологически гранулема на ранних стадиях болезни состоит 
преимущественно из клеточных элементов — гистиоцитов с не



большим количеством расположенных преимущественно по пери
ферии лимфоидных, плазматических клеток и многоядерных ги
гантских клеток Лангханса. В дальнейшем клеточные элементы 
замещаются коллагеновыми волокнами, и на поздних стадиях бо
лезни гранулема приобретает строение склеротического узелка. 
Довольно часто в гранулемах встречаются включения отдельных 
или множественных так называемых конхоидальных, или улитко
образных, телец диаметром от 6 до 10 мкм, располагающихся в 
многоядерных гигантских клетках. Они дают слабоположитель
ную реакцию на железо и голубоватое свечение при ультрафио
летовом облучении. Наблюдается слияние гранулем, образую
щих затем более крупные участки склероза. В альвеолярных 
перегородках отмечаются слабо- или умеренно выраженный про- 
лиферативный процесс в виде размножения гистиоцитарных эле
ментов, инфильтрация лимфоидными, плазматическими клетками 
и немногочисленными полинуклеарами, имеются скопления рети
кулиновых и коллагеновыхJ волокон. Кровеносные и лимфати
ческие пути могут облитерироваться, что является резуль
татом продуктивного воспалительного процесса в стенке сосу
дов. Легочные лимфатические узлы и внутрилегочная лимфо
идная ткань могут быть такж е поражены гранулематозным 
процессом.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а .  Бериллиоз характеризуется 
многообразием симптоматики с преобладанием признаков пора
жения легких. Разнообразие симптомов может быть обусловлено 
поражением многих органов. Своеобразный гранулематозный 
процесс может развиться не только в легких, где в основном ло
кализуется бериллий, но и в других органах, куда он перемеща
ется путем фагоцитоза или клетками системы мононуклеарных 
макрофагов (РЭС). При попадании бериллия под кожу или в 
конъюнктиву глаза может возникнуть локальное гранулематоз
ное поражение. Наблюдаются как стертые, так и клинически  
иыраженные формы болезни.

Начало болезни обычно постепенное. Прежде всего появляют
ся жалобы астенического характера, на слабость, повышенную 
утомляемость. Несколько позже присоединяются одышка при 
обычной ходьбе, затем в покое и приступообразный сухой ка
шель. Нередко в груди появляются боли различной интенсивно-
• ги. Часто больные отмечают резкое похудание: в течение 3— 
<> мес снижается на 12—20 кг масса тела. Иногда наблюдается 
і убфебрильная температура. Повышение температуры тела 
до 38—39 °С характерно для прогрессирующего течения бо
лезни.

При обследовании больного обращают на себя внимание при
знаки ДН: учащение дыхания в покое, заметно нарастающее при 
движении, а также цианоз, интенсивность которого усиливается 
по мере прогрессирования болезни. У больных с выраженными 
явлениями ДН обнаруживается деформация концевых фаланг 
пальцев в виде барабанных палочек и ногтей, приобретающих



форму часовых стекол. Нередко определяется небольшое увели
чение периферических лимфатических узлов (не более гороши
ны), чаще всего в области локтевой впадины; узлы мягкой кон 
систенции, подвижны и безболезненны.

Перкуторно над легкими определяются коробочный звук, ука
зывающий на наличие эмфиземы, и ограничение подвижности ле 
точного края, нередко обусловленное спаечным процессом в плев 
ральной полости. В нижних отделах легких выслушиваются 
влажные мелкопузырчатые, реже сухие, рассеянные хрипы, шум 
трения плевры.

Функция дыхания нарушена уже в ранних стадиях болезни. 
Наиболее характерным является изменение DL. Начиная с пер
вых стадий болезни, отмечается гипоксемия, степень которой на
растает параллельно тяжести заболевания. Показатели вентиля
ции в начальном периоде изменены мало. В поздних стадиях на
ряду с более глубокой гипоксемией отмечаются уменьшение ле
гочных объемов, снижение ОФВ, повышение бронхиального со
противления.

Раннее нарушение DL при бериллиозе объясняют клеточной 
инфильтрацией межальвеолярных перегородок. Развивающийся 
вследствие этого альвеолярно-капиллярный блок ведет к сниже
нию диффузии кислорода через альвеолярно-капиллярную мем
брану и повышению альвеолярно-капиллярного градиента. Д еф и
цит насыщения артериальной крови кислородом, увеличение со
держания редуцированного гемоглобина, по-видимому, и являют
ся причиной рано развивающегося цианоза. Преобладание фиб- 
ротического процесса в поздние периоды болезни, нарастание 
эмфиземы и спаечного процесса в плевральной полости обуслов
ливают снижение вентиляционной способности легких.

Довольно рано выявляются сердечно-сосудистые изменения. 
У больных с выраженной общей реакцией уже на ранних стадиях 
болезни отмечаются приглушенность сердечных тонов, акцент 
И тона над легочной артерией, рентгенологически — выбухание 
дуги легочной артерии. При прогрессировании процесса в легких 
нарастают легочная гипертензия и признаки перегрузки правых 
отделов сердца с явлениями сердечной недостаточности: появля
ется тахикардия, рентгенологически определяется увеличение 
правых границ сердца, снижается тонус миокарда, на ЭКГ высо
кий зубец Р во II и III стандартных отведениях, относительное 
увеличение зубца R V[. Могут выявляться признаки дистрофии ми
окарда, обусловленные прежде всего гипоксемией. Причиной ди
строфии может быть и гранулематозный процесс, локализующий
ся иногда в сердечной мышце. Довольно часто наблюдаются уве
личение и болезненность печени с нарушением ее функциональ
ной способности. У некоторых больных гепатомегалия сочетается 
с увеличением размеров селезенки. Нередко в паренхиматозных 
органах — печени, селезенке, а такж е в лимфатических узлах вы
являются клеточные гранулемы |De N a r d y J .M . ,  1959].

В периферической крови количество эритроцитов свыше



(>• Ю12 г/л, содержание гемоглобина повышено (155— 180 г /л ) .
< ОЭ обычно не повышена.

Мри биохимическом исследовании определяется повышение 
уровня общего белка сыворотки крови, преимущественно за счет
і ипергаммаглобулинемии (20—30 г /л ) ,  иногда увеличение содер
жания фракции (3-глобулинов. Возрастает содержание IgG, а при 
обострении заболевания — IgA.

Рентгенологически бериллиоз характеризуется диффузными 
интерстициальными, линейно-сетчатыми или мелкопятнистыми' 
образованиями в легких. По степени выраженности рентгенологи
ческих изменений в легких различают три стадии бериллиоза.

В I стадии в одних случаях рентгенологически могут опреде
литься изменения преимущественно интерстициального характе
ра умеренное диффузное усиление и деформация легочного 
рисунка. Только увеличенные рентгенограммы позволяют выявить 
немногочисленные гранулематозные тени (рис. 8.12). В других
< лучаях может преобладать гранулематозный процесс, и на рент- 
м пограммах обнаруживаются множественные мелкоточечные те
ни Корни легких обычно расширены, инфильтрированы. З ар у 
бежные авторы рассматривают изолированную внутригрудную 
шмфаденопатию как единственный рентгенологический признак 

бериллиоза [Hasan F. М., К a semi Н., 1974].
Для II стадии заболевания характерны более выраженная 

и-формация легочного рисунка за счет мелких ветвей сосудов и 
бронхов и диффузно расположенные многочисленные мелкоточе- 
чные тени гранулем, по виду напоминающие наждачную бумагу 
(рис. 8.13). Мелкие узелки перемежаются с мелкобуллезной эм
физемой, утолщенными стенками мелких бронхов.

В III стадии наблюдается дальнейшее увеличение количества 
и величины узелков, расположенных по всему легкому и переме
жающихся с перифокальной эмфиземой. Резко выражена дёфор- 
мация сосудисто-бронхиального рисунка. Иногда происходит 
слияние узелков (обычно в верхних отделах) с образованием по
лей цирроза. На фоне участков фиброза видны неравномерные 
просветления — крупнобуллезная эмфизема, а в некоторых слу
чаях и истинные полости распада, которые морфологически 
являются бронхоэктатическими кавернами. Наблюдаются мас
сивные плевродиафрагмальные и плевроперикардиальные сращ е
ния.

На основании длительных динамических наблюдений за боль
ными бериллиозом установлено, что интерстициальные изменения 
и легких при бериллиозе представляют собой стадию единого им: 
мунопатологического процесса. Они могут предшествовать грану- 
лематозу и л и  быть фазой обратного развития гранулематозных 
изменений в легких.

Рентгенологическая картина не всегда адекватна клиническим 
проявлениям заболевания, что связано с его тенденцией к ремит- 
гирующему течению, напоминающему таковое при коллагенозах. 
Обострения, сменяющиеся ремиссией, так же, как и начало забо-





Рис. 8.13. Рентгенограмма легких при бериллиозе II — III стадии. Д и ф 
фузные тени гранулем, местами сливающиеся.

левания, могут быть спровоцированы сопутствующими болезня
ми — гриппом, пневмонией и др., оперативным вмешательством, 
повышенными физиологическими (беременность) или нервно- 
•шоциональными нагрузками. Именно для обострения бериллиоза 
характерно многообразие ранее описанной клинической симпто
матики: субфебрилитет, явления бронхиолита с выраженной 
гипоксемией, нарастанием Д Н  и признаков легочного сердца, 
увеличение печени, гипергаммаглобулинемия. Прогноз болезни 
зависит от длительности и частоты обострений. При продолжи
тельных и частых обострениях заболевание отличается прогрес
сирующим течением с нарастанием рентгенологических измене
ний в легких и явлений ДН. В легких наряду с распространением 
гранулематозного процесса формируется буллезная эмфизема, 
нередко осложняющаяся повторным СП. Появляются признаки 
декомпенсации легочного сердца.

В период ремиссии заболевание принимает малосимптомное 
ючение. Иногда подтверждением диагноза в таких случаях могут

Рис. 8.12. Рентгенограммы легких при бериллиозе I стадии (2р).
.і обычная  рентгенограмма.  Легочный рисунок умеренно диффузно  усилен и д е ф о р 
мирован.  Корни расш ирены, и нфильтрированы; б первично увеличенная  рентгено- 
ц м м м а  п равого  легкого  того  ж е  больного .  Болес демонстративно  определяю тся  мелко- 
гпчечные гран улем атозн ы е  тени.



служить лишь рентгенологические изменения в легких. Чаще же 
наблюдаются признаки ДН, зависящей от наличия легочных и 
внелегочных осложнений. Снижение вентиляционной способности 
легких наиболее выражено в III стадии заболевания с преобла 
данием фиброза и деформацией бронхиального дерева. Н аруш е
ние вентиляции легких и дренажа бронхов создает благоприят 
ные условия для присоединения инфекции. У таких больных 
наблюдаются повторные пневмонии.

Частые обострения болезни обусловливают развитие стойкой 
легочной и сердечной недостаточности, что может привести К 

летальному исходу. Нередкое осложнение бериллиоза СП в свя
зи с развивающейся буллезной эмфиземой ухудшает прогноз 
заболевания.

Туберкулез при бериллиозе встречается редко. Возможность 
развития туберкулеза увеличивается, если больной имел контакт 
не только с бериллием, но и с кварцсодержащей пылью, ускоряю
щей течение фибротического процесса в легких. Туберкулиновые 
пробы у больных бериллиозом, как правило, отрицательные. Они 
могут оставаться таковыми и при присоединении туберкулеза.

Д и а г н о с т и к а .  Иногда бериллиоз трудно распознать из- 
за сходства его клинико-рентгенологических проявлений с тако
выми при других заболеваниях. В связи с этим важным критери
ем диагностики являются данные подробного профессионального 
маршрута, устанавливающего факт контакта с бериллием. 
Подтверждением контакта может быть и обнаружение бериллия 
в биологических субстратах.

Из специфических методов диагностики бериллиоза высоко
чувствительным тестом является кожная проба Куртиса. Ее про
водят с помощью накожных аппликаций 0,5— 1 % раствора хло
рида бериллия. В случае сенсибилизации организма к бериллию 
на месте аппликации появляется эритема (положительная про
ба).  В последнее время разработаны методы выявления сенсиби
лизации к бериллию in vitro: определение антител к этому метал
лу в сыворотке крови в реакции пассивной гемагглютинации 
(РП ГА ), реакции специфической агломерации лейкоцитов, опре
деление сенсибилизированных лимфоцитов в РТМ.Л с сульфатом 
бериллия и в РБТЛ . В ранних стадиях болезни, когда рентгено
логически определяется лишь незначительное усиление легочного 
рисунка, наибольшую диагностическую ценность приобретает би
опсия легких, позволяющая выявить специфические гранулемы.

При дифференциальной диагностике бериллиоза прежде всего 
следует иметь в виду милиарный туберкулез легких, а такж е ми- 
лиарный карциноматоз, другие формы пневмокониоза, саркоидоз, 
идиопатический фиброзирующий альвеолит.

Учитывая известное сходство рентгенологических проявлений, 
первые два заболевания можно исключить, основываясь на кли
ническом течении. Д ля исключения туберкулеза важное значение 
имеют такж е негативные результаты противотуберкулезной тера
пии.



Карциноматоз легких рентгенологически проявляется нерав
номерностью мелкопятнистых затемнений по всем легочным по
лям, преимущественно в нижних отделах. Мелкопятнистые тени в 
большинстве случаев имеют форму не узелковых, а полосчатых 
образований. Исключить карциноматоз позволяет отсутствие ме- 
1,11‘тазов в других органах.

Отличительной особенностью саркоидоза являются больший 
полиморфизм клинических проявлений и выраженная реакция 
шмфоидной ткани с увеличением как медиастинальных, так и пе

риферических лимфатических узлов.
Определенные трудности возникают при дифференциальной 

диагностике бериллиоза и узелкового силикоза. Существенное 
значение в этом случае, помимо данных профессионального мар
шрута, имеют особенности клинических проявлений, обычно 
скудных при силикозе. При воздействии пыли, содержащей бе
риллий и двуокись кварца, может развиться смешанный пневмо- 
кониоз — силикобериллиоз. В клинической картине последнего 
преобладают симптомы бериллиоза, в то время как рентгенологи
чески отмечается более быстрое прогрессирование фибротическо- 
го процесса в легких.

При дифференциальной диагностике бериллиоза следует 
иметь в виду идиопатический фиброзирующий альвеолит, кото
рый по клинической и рентгенологической симптоматике имеет 
много общего с бериллиозом, обычно когда последний протекает 
с лихорадкой и выраженной ДН. Решающими для диагностики 
бериллиоза критериями во всех случаях являются контакт с бе
риллием и наличие сенсибилизации к нему.

При решении вопроса о профессиональном характере заболе
вания необходимо учитывать возможность развития бериллиоза 
енустя длительный срок после прекращения работы.

Л е ч е н и е .  В эксперименте на животных введение комплек
сов, связывающих бериллий, предупреждало развитие бериллио- 
ча и тормозило формирование гранулем. Однако применение ком- 
илексонообразователей при лечении больных эффекта не дало.

Широко используются кортикостероидные препараты. Лечеб
ный эффект стероидных гормонов при иммунопатологических 
состояниях связывают с их иммуносупрессивным действием на 
отдельные звенья сложного иммунофункционального расстрой
ства. Применение их при воспалительных процессах иммунного 
генеза обусловлено способностью подавлять элементы воспале
ния и пролиферацию лимфоидных и плазматических клеток, от
ветственных за многие реакции иммунитета.

При назначении кортикостероидов больным бериллиозом 
уменьшаются гипоксемия, одышка, цианоз, исчезают хрипы в 
легких. На ранних стадиях болезни улучшение состояния насту
пает на 3—5-й день. Несколько позже эффект проявляется при 
лечении в поздних стадиях болезни. Стойкое улучшение наблюда
ется после длительного лечения — в течение 2—4 мес. Назначают 
средние дозы: 20—30 мг преднизолона в сутки или в эквивалент



ной дозе другие препараты, затем дозу постепенно уменьшают. 
Иногда снижение дозы препарата или его отмена может привести 
к рецидиву болезни, что чаще наблюдается у больных бериллио- 
зом II— III стадии. Повторные курсы, проводимые 1—2 раза в 
год, обычно дают стабильный эффект и предупреждают прогрес
сирование процесса. В ранних стадиях болезни при своевремен
ном назначении кортикостероидов довольно быстро удается до
биться ремиссии. Длительное наблюдение за такими больными 
нередко показывает положительную рентгенологическую динами
ку с уменьшением инфильтрации корней легких и количества 
гранулем, а иногда полным исчезновением их. По показаниям 
проводят симптоматическую терапию (сердечные гликозиды, ок- 
сигенотерапия и др.). Присоединение инфекционно-воспалитель- 
ного процесса требует назначения антибиотиков. Ввиду того что 
у многих больных бериллиозом наблюдается лекарственная ал 
лергия, при выборе антибиотика необходимо учитывать его пере
носимость.

Своевременное отстранение больных от работы с бериллием 
в начальных стадиях болезни может задерж ать  ее прогрессиро
вание.

Т р у д о с п о с о б н о с т ь  определяется с учетом стадии з а 
болевания и активности патологического процесса. В случае от
сутствия Д Н  в период ремиссии у больных бериллиозом I, а иног
да и II стадии трудоспособность может быть сохранена. Обостре
ние заболевания, как правило, ведет к ограничению трудоспособ
ности и необходимости длительного лечения. В выраженных ста
диях легочного процесса, сопровождающегося легочно-сердечном 
недостаточностью, больные нетрудоспособны.

П р о ф и л а к т и к а .  Среди мероприятий, направленных на 
предупреждение развития бериллиоза, важное место занимают 
предварительные медицинские осмотры поступающих на работу, 
периодические осмотры работающих, а также целенаправленные 
санитарно-технические мероприятия, ограничивающие контакт г 
токсическим веществом.

Сидероз. Сидеросиликоэ

Сидероз — пневмокониоз, обусловленный воздействием пыли 
окислов железа. Встречается он редко, главным образом у рабо
чих доменных печей и агломерационных фабрик при длительной 
работе в условиях значительной запыленности. Возможно разви 
тие сидероза и у рабочих заводов по производству сурика.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а  заболевания скудная. Как 
правило, у больных отсутствуют субъективные и объективные 
признаки, указывающие на патологические изменения в легких 
Лишь на рентгенограммах отмечаются умеренно выраженный им 
терстициальный фиброз и рассеянные контрастные мелкоузелко 
вые тени с четкими контурами, которые являются очажками 
скопления металлической железосодержащей пыли.



Диагностируют сидероз нередко только на основании рентге
нологических данных с учетом оценки условий труда больных.

Течение сидероза доброкачественное, без склонности к про
грессированию и осложнениям. В лечении больные сидерозом, 
как правило, не нуждаются. Трудоспособность у них сохраняется, 
и при динамическом врачебном наблюдении они могут оставаться 
на прежней работе.

Поскольку пыль окислов железа в чистом виде, без примесей, 
в производственных условиях встречается редко, гораздо боль
шее практическое значение имеет сидеросиликоз, который отно
сится к группе пневмокониозов, развивающихся под воздействи
ем смешанной пыли, соединений железа и двуокиси кремния.

Сидеросиликоз наблю дается у лиц. работаю щ их под землей в железорудной 
промышленности (ж елезорудные ш ахты ), и рабочих черной металлургии (агло
мерационные фабрики, доменные печи). Наибольш ее пылеобразование отмечает
ся при подземных горных разработках железной руды (бурение ш урфов и сква
жин, взрывные и проходческие работы, транспортировка руды ). Состав вдыха
емой пыли зависит от горногеологических условий и способов разработки руды. 
Содерж ание соединений ж елеза в пыли рабочей зоны колеблется от 40 до 70 % и 
более, а двуокиси к р ем н и я— от 7 до 2 8 % . Систематическое проведение инже
нерно-технических мероприятий по борьбе с пылью в горнодобывающей промыш
ленности, в том числе в ш ахтах под добыче железной руды, привело к значитель
ному снижению запыленности и заболеваемости пневмокониозами. З а  последние 
10 лет частота вновь выявляемых случаев сидеросиликоза снизилась более чем 
и 6 раз, а сроки развития заболевания удлинились до 18 20 лет.

Фиброгенность смешанной пыли зависит главным образом от 
содержания в ней свободной двуокиси кремния. При сидеросили- 
козе, возникшем вследствие вдыхания пыли с небольшим содер
жанием двуокиси кремния (менее 1 0 % ) ,  патологический процесс 
н легких характеризуется доброкачественным течением. При вды
хании пыли с высоким содержанием двуокиси кремния (в част
ности, при буровзрывных и проходческих работах) может раз
ниться типичная клинико-рентгенологическая картина прогресси
рующего силикоза.

П а т о л о г и ч е с к а я  а н а т о м и я .  На поверхности вис
церальной плевры видны темно-бурые и красно-бурые пленки. 
Лимфатические узлы корней легких, бифуркации трахеи и пара- 
грахеальные часто увеличенные и темные. При небольшом содер
жании двуокиси кремния в отложившейся в легких ПЫЛИ И пре
обладании в ней соединений железа видны скопления пыли по хо
ду лимфатических сосудов легких, преимущественно парабронхи- 
• ільно, без выраженной клеточной и соединительнотканной реак
ции. Если же в пыли содержится большое количество кварца, то 
преобладают изменения, свойственные силикозу, —: волокнистые 
пучки соединительной ткани с гиалинозом в центре узелка и рас
положенными по периферии кониофагами, гистиоцитами, фибро
пластами, лимфоидными и плазматическими клетками.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а  сидеросиликоза весьма скуд
ная: боли в груди, сухое покашливание, умеренная одышка в от- 
гугствие изменений периферической крови и биохимических пока



зателей, характеризующих активность процесса. Одиако рентге
нологически выявляются диффузное разрастание фиброзной сое
динительной ткани и распространенные по всем легочным полям 
мелкоузелковые тени (типа q, г; см. табл. 8 .1), обусловленные в 
значительной степени скоплением в легких рентгеноконтрастной 
пыли соединений железа.

В отличие от силикоза при сидеросиликозе, вызванном пылью 
с небольшим содержанием двуокиси кремния, отсутствует склон
ность к слиянию узелков, меньше выражены эмфизема, измене
ния в корнях легких и плевральные сращения. При своевремен
ном отстранении больных сидеросиликозом от контакта с пылью 
рентгеноморфологические изменения в легких не прогрессируют, 
общее состояние больных и показатели Ф В Д  долгое время оста
ются удовлетворительными.

Одним из осложнений сидеросиликоза является туберкулез 
легких, который встречается значительно чаще (30 % случаев и 
более), чем при других пневмокониозах вследствие контакта с 
малоагрессивной кварцсодержащей пылью. Развитию туберкуле
за способствует продолжение контакта с пылью после установле
ния диагноза пневмокониоза. Преобладают очаговые формы ту
беркулезного процесса, при которых отсутствуют или слабо выра
жены симптомы интоксикации. При недостаточно упорном лече
нии процесс может прогрессировать, формируются узловые и 
массивные формы сидеросиликотуберкулеза нередко с неблаго
приятным медицинским и трудовым прогнозом. Значительные 
трудности представляет дифференциальная диагностика диссеми
нированного туберкулеза легких. Следует подчеркнуть, что обра
зование обызвествлений в легких или медиастинальных лимфати
ческих узлах является почти патогномоничным для осложнения 
процесса туберкулезом и, как правило, не наблюдается при не
осложненных формах сидеросиликоза.

Осложнение сидеросиликоза неспецифической бронхолегоч
ной инфекцией встречается сравнительно редко. При длительном 
течении неспецифического легочного процесса могут появляться 
бронхоэктазы и грубые фиброзные изменения преимущественно в 
нижних отделах легких. При этом развивается картина обструк
тивного бронхита и эмфиземы легких с нарастающей легочной и 
сердечной недостаточностью.

Л е ч е б н ы е  и п р о ф и л а к т и ч е с к и е  м е р о п р и я 
т и я  при сидеросиликозе те же, что и при других пневмокони
озах.

Оценка т р у д о с п о с о б н о с т и  осуществляется в/ зависи
мости от медицинского прогноза заболевания. Больные неослож
ненным сидеросиликозом, развивающимся под воздействием пы
ли с небольшим содержанием двуокиси кремния (менее 1 0 % ) ,  
в отсутствие значительного нарушения функции дыхания и сопут
ствующих заболеваний, препятствующих продолжению работы в 
подземных условиях, могут быть оставлены в шахте на работе, не 
связанной с повышенной запыленностью и тяжелым физическим



трудом. При наличии бронхита или неактивных форм туберкуле
за легких необходимо трудоустройство больных сидеросиликозом 
вне воздействия пыли, а такж е неблагоприятного микроклимата 
(подземные условия, сквозняки, значительные перепады окруж а
ющей температуры и др.). При сидеросиликозе, вызванном 
пылью с высоким содержанием свободной двуокиси кремния, 
экспертиза трудоспособности осуществляется по тем же принци
пам, что и при силикозе.

Пневмокониоз электросварщиков и газорезчиков

Э т и о л о г и я  и п а т о г е н е з .  В процессе работ, связан
ных с электросваркой и резкой металлов, образуется высокодис
персный аэрозоль, содержащий пыль железа и других металлов, 
а также газы, обладающие токсическими и раздражающими 
свойствами, и двуокись кремния.

При электросварке состав и количество образую щ ейся высокодисперсной 
пыли зависит от видов сварки, состава используемых материалов, режима сва
рочного процесса и др. Кроме пыли ж елеза, а при ряде работ и свободной дву
окиси кремния, сварочный аэрозоль может содерж ать токсические вещ ества — 
окислы м арганца, окислы хрома, никеля, ванадия, а такж е окислы азота, окись 
углерода, озон, фтористый водород и другие токсические вещ ества. Концентрация 
этих веществ в воздухе может достигать довольно высокой, особенно если элект
росварка производится в замкнутых емкостях (цистерны, баки и т .п .) .

При резке металлов в качестве горючего применяются ацетилен, пропанбутан, 
пиролизный, коксовый и городской газы, пары керосина. Резке подвергаются 
стали различных марок, которые, помимо ж елеза, могут содерж ать и лигирующие 
элементы (марганец, хром, никель, кобальт, медь, бериллий и др .). В процессе 
газорезки в зону дыхания рабочего такж е поступает высокодисперсный аэрозоль, 
содержание которого может превыш ать П Д К  во много раз.

Образующийся при электросварке и газорезке металлов высо- 
кодисперсиый аэрозоль сложного состава оказывает фиброгенное 
токсическое, раздражаю щ ее и сенсибилизирующее действие. 
В связи с этим у электросварщиков и газорезчиков, помимо пнев- 
мокониозов, могут наблюдаться и другие профессиональные з а 
болевания: хронический бронхит, бронхиальная астма (результат 
воздействия хрома, никеля и других соединений), интоксикация 
марганцем. Возможно развитие острых поражений верхних дыха
тельных путей и легких вплоть до токсического отека легких 
(фтористый водород, окислы азота и др.), а такж е литейной ли
хорадки вследствие воздействия аэрозоля конденсации цинка, 
меди, алюминия.

При использовании качественных электродов с фтористо
кальциевым покрытием у электросварщиков часто возникают 
пневмонии и острые респираторные заболевания, что в опреде
ленной мере можно связать с токсическим действием образую
щегося при сварке фтористого водорода. У газорезчиков, имею
щих контакт с газами раздраж аю щего и токсического действия, 
также отмечается наклонность к повторным пневмониям и ча
стым острым респираторным заболеваниям.



Этиологическим фактором пневмокониоза у электросварщиков 
и газорезчиков следует считать не только пыль окислов железа, 
но и пыль других металлов (марганец, алюминий и др.), а также 
двуокиси кремния.

Известны случаи возникновения марганокониоза у электросварщ иков, приме
няющих качественные м арганецсодерж ащ ие электроды. Если в сварочном аэрозо
ле содерж ится большое количество пыли окислов ж елеза и двуокиси кремния, то 
пневмокониоз электросварщ иков расцениваю т как сидеросиликоз. При высоком 
содержании в аэрозоле свободной двуокиси кремния могут развиться классиче
ские формы силикоза (в частности, у электросварщ иков литейных цехов при 
устранении дефектов литья и резке литников, у газорезчиков при подготовке 
шихты).

Пневмокониоз, обусловленный воздействием пыли, выделяю
щейся при сварочных работах и газорезке, в большинстве случа
ев характеризуется доброкачественным течением. Обычно конио- 
тический процесс возникает через 15— 20 лет после начала рабо
ты. В единичных случаях при проведении сварочных работ в з а 
мкнутых емкостях возможно более раннее развитие пневмокони
оза (через 5—6 л е т ) .

П а т о л о г и ч е с к а я  а н а т о м и я .  Макроскопически под 
плеврой видны мелкие темные уплотнения. Лимфатические узлы 
легких увеличены и такж е темны или почти черны. В ткани лег
ких на разрезе выявляется небольшая тяжистость. При гистоло
гическом исследовании обнаруживаются утолщение межальве- 
олярных перегородок, незначительно выраженный перибронхи- 
альный и периваскулярный фиброз. Всюду разбросаны милиар- 
ные и более крупные скопления железосодержащего пигмента в 
виде пылевых очажков.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а .  Проявления пневмокониоза 
электросварщиков и газорезчиков, как и многих пневмокониозов, 
весьма скудны. Обычно больные жалуются на кашель с неболь
шим количеством мокроты, боли в груди и умеренную одышку 
при физической нагрузке.

При физикальном исследовании в ряде случаев определяются 
признаки умеренно выраженной эмфиземы легких и скудные 
катаральные явления в виде немногочисленных сухих хрипов 
и (или) шума трения плевры (преимущественно в нижнебоковых 
отделах легких). ФВД длительно не нарушена или слегка сниже
на, преимущественно по рестриктивному типу, за счет Ж Е Л  и 
МВЛ.

Рентгенологически в I стадии пневмокониоза выявляются 
диффузное усиление и деформация сосудисто-бронхиального ри
сунка. На этом фоне определяются четко очерченные, округлые, 
одинаковой формы и величины узелковоподобные образования, 
которые по мере прогрессирования заболевания и при продолже
нии работы в условиях воздействия аэрозоля довольно равномер
но усеивают оба легочных поля. Указанные изменения обуслов
лены главным образом скоплением рентгеноконтрастных частиц 
металлической пыли. Рентгенологическая картина напоминает та



ковую при узелковой форме силикоза, но в отличие от него при 
пневмокониозе электросварщиков и газорезчиков, как правило, 
не наблюдается слияния узелковоподобных образований в легких 
и отсутствует значительное увеличение прикорневых лимфатиче
ских узлов.

Морфологическим субстратом такого пневмокониоза в отли
чие от силикоза является, как уже сказано, рентгеноконтрастная 
пыль железа и других металлов. Пневмофиброз же выражен сла
бо, фиброзные узелки, характерные для силикоза, не формируют
ся. Пневмокониозу электросварщиков и газорезчиков, как прави
ло, свойственно доброкачественное течение без прогрессирования 
процесса в послепылевом периоде. Отличительной его особен
ностью является возможность обратного развития патологическо
го процесса после прекращения работы в контакте с пылью. Ре
грессия рентгеноморфологических изменений в легких отмечается 
у 5—24 % больных. Описаны случаи полной нормализации рент
генологической картины.

Принимая во внимание особенности развития пневмокониоза 
электросварщиков и газорезчиков, можно считать, что наблюдае
мое уменьшение количества и размеров узелковоподобных обра
зований в легких обусловлено тем, что при этой форме кониоти- 
ческого процесса клеточная реакция в легких преобладает над 
процессами фиброза. В связи с этим возможно обратное разви
тие клеточно-пылевых очажков за счет элиминации рентгеноконт
растной пыли и рассасывания клеточных скоплений и молодых 
колл а геновых волокон.

В отдельных случаях пневмокониоз сочетается с астматиче
ским бронхитом, обусловленным воздействием промышленных 
аллергенов, в первую очередь хрома и марганца.

Пневмокониоз электросварщиков и газорезчиков сравнитель
но редко осложняется туберкулезом. Как правило; наблюдаются 
ограниченные очаговые формы последнего без склонности к про
грессированию. В то же время довольно часто могут возникать 
осложнения хронической бронхолегочной инфекцией с симптмо- 
комплексом бронхита (12—2 8 % )  или хронической пневмонией 
(Шахотина Л. Е., 1984]. Факторами, предрасполагающими к раз- 
иитию этих осложнений, являются перенесенные острые отравле
ния газами раздражаю щего и токсического действия или частые 
ОРВИ, под видом которых такж е нередко протекают слабовыра- 
женные, стертые формы последствий острого воздействия газов, 
образующихся при сварке и газорезке металлов. В таких случаях 
клиническая картина заболевания зависит от активности неспе- 
цифической инфекции, выраженности обструкции бронхов и эм
физемы легких.

Л е ч е н и е .  Больные с неосложненными формами пневмоко
ниоза электросварщиков и газорезчиков обычно не нуждаются 
и специальном лечении. Им могут быть рекомендованы лечебно
профилактические мероприятия, направленные на повышение со
противляемости организма (дыхательная гимнастика, соблюде



ние режима труда и отдыха и др.).  При наличии осложнений 
проводят соответствующее лечение.

Больные неосложненным и слабо выраженным пневмоконио- 
зом при нормальных показателях ФВД и хорошем общем состоя
нии могут продолжать работу по профессии при динамическом 
наблюдении и профилактическом лечении. Работа в условиях вы
соких концентраций аэрозоля и в замкнутых емкостях им проти
вопоказана.

В I стадии пневмокониоза при наличии бронхита, эмфиземы 
легких, Д Н  или осложнения туберкулезом дальнейшая работа по 
профессии электросварщика или газорезчика противопоказана. 
При пневмокониозе II стадии такж е показан перевод на работу, 
не связанную с воздействием пыли, раздраж аю щ их и токсических 
веществ.

П р о ф и л а к т и к а .  Мероприятия по оздоровлению условий 
труда электросварщиков и газорезчиков направлены прежде все
го на борьбу с выделением пыли и газов и нормализацию микро
климатических условий. Значительную роль в улучшении условий 
труда электросварщиков и газорезчиков играет достаточно эф
фективная местная и общеобменная приточно-вытяжная венти
ляция.

Особенно важна эффективная принудительная вентиляция 
при работе в замкнутых емкостях (котлы, цистерны, баки, 
подвалы и др.). При ряде сварочных работ необходимо пользо
ваться масками с принудительной подачей воздуха (полуавтома
тическая сварка в углекислом газе и др.). Индивидуальный 
щиток такж е предохраняет сварщика не только от облучения 
УФ-лучами, но и от пыли, концентрация которой за щитком зн а
чительно меньше. При газорезке металлов необходимо примене
ние респираторов типа «Лепесток», ШБ-1 и др.

Пневмокониоз ш лифовальщ иков и наждачников

Шлифование — один из наиболее распространенных способов 
механической обработки металлов. При шлифовке металлических 
изделий выделяется шлифовальная пыль смешанного состава, со
держ ащ ая  абразивные материалы, керамическую, силикатную 
или бакелитовую связку и пыль шлифуемого металла. В есте
ственных абразивах (наждак, корунд, гранит и др.) содержится 
большое количество двуокиси кремния (от 10 до 94 % ) ,  в искус
ственных (электрокорунд, монокорунд, карборунд и др.) ее зна
чительно меньше.

У рабочих, производящих сухую шлифовку металлических из
делий, может возникнуть пневмокониоз. Средний стаж работы до 
развития пневмокониоза у шлифовальщиков составляет 15— 
19 лет. Такой пневмокониоз чаще имеет мелкоочаговый и реже 
диффузно-склеротический характер. Развитие того или другого 
процесса обусловлено составом вдыхаемой пыли, содержащей



примесь кварца и другие ингредиенты — алюминий, силикаты^ 
железо и др.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а  пневмокониоза шлифоваль
щиков, как правило, проявляется симптомами бронхита и эмфи
земы легких. Такое течение, по-видимому, связано с механиче
ским раздражающим действием смешанной пыли, выделяющейся 
в процессе шлифовки металлических изделий. Указанными осо
бенностями можно объяснить наблюдаемое у этих больных рас
хождение между небольшой выраженностью пневмокониоза и 
значительной степенью нарушения функции дыхания, преимуще
ственно обструктивного характера.

Рентгенологически изменения в легких характеризуются раз
ной степенью выраженности эмфиземы и диффузного интерстици
ального пневмофиброза с усилением и деформацией сосудисто
бронхиального рисунка, появлением сетчатости легочных полей и 
мелкоточечных очажков, а также узелковых образований. По 
степени выраженности фиброзного процесса преобладает I, реже 
! — II стадия; II и III стадии заболевания наблюдаются только 
у лиц, которые в прошлом работали с естественными абрази- 
вами, содержащими значительное количество двуокиси крем
ния.

С бронхолегочной инфекцией и Д Н  обычно связана и возмож
ность прогрессирования болезни д аж е после прекращения рабо
ты, в то время как пневмокониотический фиброз обычно мало 
(•клонен к прогрессированию, что можно объяснить менее фибро
генным действием пыли. Не исключено, что отложение частичек 
келеза, отделяющихся от стружки стали и чугуна, обусловливает 

рентгеноконтрастный эффект пыли.
Прогноз этого пневмокониоза главным образом связан с тече

нием бронхита и выраженностью эмфиземы легких, а также тя- 
кестью осложнения неспецифической инфекцией. Туберкулез 

наблюдается относительно редко (3,1 % ).
Л е ч е н и е  пневмокониоза шлифовальщиков и наждачников 

проводится так же, как при хронических пылевых бронхитах 
(см. ниже), поскольку тяжесть заболевания связана с бронхити- 
ческим компонентом болезни.

Вопросы экспертизы т р у д о с п о с о б н о с т и  больных сле
дует решать дифференцированно. Если в результате санитарно- 
гигиенических мероприятий концентрация пыли в воздухе рабо
чих помещений находится в пределах ПДК, то лицам с пневмоко- 
ипозом I стадии без наличия бронхита и нарушения ФВД можно 
разрешить работать по специальности. Медицинское обследова
ние необходимо проводить не реже 1 раза в год. Больные с более 
пыраженными формами пневмокониоза, а такж е при осложнени
ях И ЗЛ (хронический бронхит, пневмония, бронхоэктатическая 
болезнь и др.) нуждаются в трудоустройстве вне контакта с 
пылью, раздражающими веществами, без значительного физиче- 
с кого напряжения и в благоприятных метеорологических усло
виях.



К карбокониозам относятся пневмокониозы, развивающиеся 
под воздействием углеродсодержащих пылей. Они встречаются 
редко. Графит, саж а, кокс, алмазы обладают слабыми фиброген
ными свойствами. Они могут вызвать пневмокониозы у лиц с 
длительным стажем работы в условиях значительной запыленно
сти. У таких больных процесс в легких характеризуется умеренно 
выраженным диффузно-склеротическим пневмофиброзом с кле
точно-пылевыми очажками. Клиническая картина заболевания 
малосимптомна, течение его доброкачественное, без склонности к 
прогрессированию. Из этой группы пневмокониозов наиболее 
распространен антракоз, развитие которого обусловлено воздей 
ствием пыли угля.

Антракоз. Наблюдается главным образом у подземных рабо 
чих угольных шахт и значительно реже у лиц, занятых изготовле
нием угольных электродов, на обогатительных фабриках и других 
производствах, где работа связана с вдыханием угольной пыли. 
Антракоз иначе называют пневмокониозом угольщиков. Однако в 
связи с тем, что пыль угольных шахт практически почти всегда 
имеет примесь вмешающих пород, содержащих свободную дву
окись кремния, развивающийся у шахтеров-угольщиков пневмо 
кбниоз чаще обусловлен воздействием смешанной пыли — уголь
ной и породной кварцсодержащей — и по своей этиологической 
сущности является антракосиликозом.

Антракоз среди шахтеров-угольщиков может наблюдаться у 
забойщиков, навалоотбойщиков, машинистов врубовых машин 
и др., работа которых связана с выделением преимущественно 
угольной пыли.

У рабочих, занятых на проходческих работах (проходчики, 
бурильщики и др.), т. е. связанных с разработкой породы уголь
ных шахт, содержащей более 10 % свободной двуокиси кремнии, 
возможно развитие патологического процесса с формированием 
узелкового пневмофиброза, приближающегося по своей сущности 
к силикозу. Ведущим патогенетическим фактором при этом явля 
ется свободная двуокись кремния.

В связи с растущими темпами угледобычи и трудностями раз
работки и внедрения эффективных противопылевых мероприятий 
угольная промышленность по заболеваемости пневмокониозом, 
главным образом антракосиликозом, занимает первое место сре
ди других отраслей народного хозяйства.

Антракоз — медленно прогрессирующее заболевание. Возни
кает он, как и антракосиликоз, обычно спустя 15 лет и более пос
ле начала работы в контакте с угольной пылью.

П а т о г е н н о с т ь  угольно-породной пыли определяется пылевой н а г р у з к о й  
(уровень запыленности), содержанием во вдыхаемой пыли свободной двуокиси 
кремния, а при небольшой примеси кремнезема — стадией метаморфизма р а з р а 
батываемых углей. Наиболее фиброгенными являю тся высокометаморфизоваипм' 
антрацитовые угли Д онбасса, обладаю щ ие большой плотностью, низким содержа-



ниєм летучих веществ и высокой биологической активностью свежеразруш енных 
частиц. Менее выражено патогенное воздействие углей низкой стадии метамор
физма, с большим содержанием летучих вещ еств (коксующиеся, длиннопламен- 
иые, бурые).

Патогенна вся масса вдыхаемой пыли, в том числе мелко- и 
крупнодисперсные фракции. Мелкие фракции, достигая альвеол, 
проникают в лимфатические пути легких, где скапливаются и вы
зывают пневмофиброз. Крупнодисперсная пыль в основном з а 
держивается в бронхиолах, лишенных мерцательного эпителия, 
что затрудняет ее элиминацию из бронхов. Накопление крупно
дисперсных частиц угля в воздухоносных путях ведет к развитию 
катарально-десквамативного бронхита.

П а т о л о г и ч е с к а я  а н а т о м и я .  Д ля  антракоза харак
терно отложение угольной пыли в легких, причем количество ее 
может быть значительным. Угольная пыль вызывает появление 
плотных темных клеточно-пылевых очажков, представляющих 
собой скопления клеточных элементов с поглощенными частица
ми угля и реактивным пневмосклерозом — разрастанием соеди- 
интельной ткани в альвеолярных перегородках, вокруг сосудов и 
бронхов. Клеточно-пылевые, или антракотические, очажки рассе
яны по всем легочным полям и особенно в субплевральных и при
корневых зонах. Вокруг пылевых скоплений имеются участки 
очаговой эмфиземы легких. При выраженном антракозе легкие 
гемны, иногда почти черного цвета, который придают им скопле
ния угля, сравнительно равномерно распределяющегося по всем 
легочным ПОЛЯМ.

При далеко зашедшем процессе с большим скоплением пыли 
отдельные участки легких оказываются безвоздушными, однород
ной плотной консистенции, серо-черного цвета (антракотическая 
пндурация легких). Процесс, как правило, сопровождается хро
ническим бронхитом с метаплазией эпителия, склерозом бронхи
альных желез и гладких мышц. Отмечается выраженная патоло
гия лимфатических узлов легких: они увеличены, плотны, серо- 
мерного цвета. При микроскопическом исследовании выявляются 
■шмфостаз за счет больших скоплений пыли, которая вытесняет 
'шмфоидную ткань, и склероз лимфатических узлов. Расстрой- 
■ гво циркуляции крови и микроциркуляции в крупных очагах 
пыли может привести к дистрофическим и некротическим измене
ниям в легочной ткани с образованием антракотических каверн.

У больных антракосиликозом, помимо указанных изменений, в 
н еких наиболее выражен склеротический процесс и обнаружива- 

і о ї  силикотические узелки с «вихреобразным» расположением 
ьоллагеновых волокон.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а .  Симптоматика начальных 
форм антракоза и антракосиликоза в отсутствие осложнений ма- 
юныражена. Общее состояние больных долгое время остается 

удовлетворительным. Лишь при тщательном расспросе удается 
выявить довольно однотипные жалобы на кашель, боли в груди, 
одышку. Кашель небольшой, преимущественно по утрам, сухой



или с незначительным количеством мокроты. Боли локализуются 
в межлопаточной области или в нижнебоковых отделах грудной 
клетки и нередко усиливаются при глубоком вдохе, что скорее 
всего свидетельствует об их плевральном происхождении. Одыш
ка возникает только при значительной физической нагрузке или 
при работе в респираторе. Данные физикального исследования 
скудные. Могут определяться признаки умеренно выраженной эм
физемы легких, прослушиваться непостоянные сухие хрипы. По
казатели ФВД либо не изменены, либо нерезко снижены за счет 
Ж Е Л  и МВЛ. Однако при углубленном обследовании у таких 
больных можно определить напряжение функции дыхательной и 
сердечно-сосудистой систем (увеличение работы дыхания, 
потребления кислорода, систолического и минутного объемов 
сердца).

Рентгенологически при антракозе выявляются преимуще
ственно интерстициальная или мелкоузелковая формы фиброза. 
По характеру течения антракоз относится к сравнительно благо
приятно протекающим видам пневмокониоза, не имеющим выра
женной склонности к прогрессированию.

При антракосиликозе могут наблюдаться диффузно-склероти
ческие, узелковые и узловые формы фиброза. У большинства 
впервые выявляемых больных определяются начальная интерсти
циальная или диффузно-склеротическая форма (I стадия), обо
значаемая рентгенологическим кодом S, и близкая к ней по своей 
клинической сущности, течению и осложнениям мелкоузелковня 
форма — код р (см. табл. 8.1).

Интерстициальный антракосиликоз в отсутствие осложнений, 
как правило, не прогрессирует. Однако в части случаев при выем* 
ком содержании свободной двуокиси кремния в угольной пыли он 
может быть предстадией узелковой формы (q, г).

Осложнение туберкулезом антракоза и диффузно-склеротиче* 
ского антракосиликоза наблюдается сравнительно редко и харак* 
геризуется относительно доброкачественным течением туберкуле*, 
за. Диффузно-склеротический антракосиликоз довольно часто оси 
ложняется бронхитом (25—4 0 % ) .  В анамнезе таких больных не
редко имеются указания на перенесенные повторные ОРВИ или 
пневмонии, что свидетельствует о присоединении неспецифиче* 
ской бронхолегочной инфекции. При этом отмечаются жалобы нш 
усиление кашля и увеличение количества отделяемой мокроты,! 
Нарастает одышка, которая у отдельных больных может носить 
приступообразный характер. Дыхание становится жестким, с 
удлиненным выдохом, выслушиваются сухие хрипы. В случаях 
развития бронхита тяжесть течения заболевания зависит от вы 
раженности бронхитического синдрома с последующим развити 
ем диффузной эмфиземы легких и Д Н  11 — III степени. Ослож 
нение антракосиликоза хронической пневмонией, как правило, не 
ведет к развитию значительных деструктивных изменений и 
тегких. Сравнительно невелико количество отделяемой мокроты, 
отсутствует абсцедирование, редко развивается бронхоэктатиче



ская болезнь. Рентгенологически выявляется склонность к разви
тию регионарного пневмофиброза, преимущественно в нижних 
зонах легких.

Узелковый антракосиликоз (q, г) развивается при вдыхании 
угольно-породной пыли с высоким содержанием свободной двуо
киси кремния. Его клинико-рентгенологические проявления, тече
ние и осложнения в сущности не отличаются от таковых при си
ликозе. Эти формы антракосиликоза, как правило, прогрессируют 
через 5—6 лет за счет нарастания пневмофиброза и функцио
нальной ДН. Прогрессированию процесса способствует нерацио
нальное трудоустройство (контакт с пылью, газами, тяжелый 
физический труд, неблагоприятный микроклимат).

Развитие узловых форм антракосиликоза может быть обус
ловлено прогрессированием фиброзного процесса на месте пнев
монических фокусов и при осложнении туберкулезом.

Л е ч е н и е  проводится с учетом клинической симптоматики 
и наличия осложнений.

Т р у д о с п о с о б н о с т ь  больных антракозом и антракоси- 
ликозом зависит от формы и степени развития кониотического 
процесса, осложнений, наличия и выраженности функциональных 
расстройств, а также сопутствующих заболеваний. При неослож
ненных начальных формах антракоза и интерстициального антра
косиликоза больные могут продолжать трудовую деятельность в 
подземных условиях на тех участках, где содержание пыли в 
воздухе не превышает ПДК. Работа не должна быть физически 
тяжелой, поскольку функциональные резервы дыхания у этих 
больных снижены. Больным с более выраженными и осложненны
ми формами антракоза и антракосиликоза противопоказана ра
бота, связанная с воздействием пыли, веществ раздраж аю щ его и 
токсического действия, а также с физическим трудом и неблаго
приятным микроклиматом.

Вопросы экспертизы трудоспособности рабочих угольных 
шахт с узелковой формой антракосиликоза и силикозом реша
ются так же, как при силикозе у рабочих других производств.

П р о ф и л а к т и к а .  Основными методами предупреждения 
антракоза и антракосиликоза являются инженерно-технические 
мероприятия, направленные на борьбу с пылевыделением при 
очистных и проходческих работах, применение индивидуальных 
средств защиты в виде респираторов. Несомненна перспектив
ность безлюдной выемки угля, основанной на дистанционном 
\ правлении машинами и механизмами.

П н е в м о к о н и о з ы  в с л е д с т в и е  в о з д е й с т в и я
о р г а н и ч е с к о й  п ы л и

Заболевания, развивающиеся в результате воздействия орга
нических пылей, к группе пневмокониозов отнесены условно, так 
кик не при всех из них имеет место диссеминированный процесс 
и легких с развитием диффузного фиброза.



Встречаются они редко. Наиболее известен преимуществен 
интерстициальный непрогрессирующий пневмокониоз, возникаю 
щий при контакте с пылью зерна, реже — с мукой. В происхож* 
дении его наибольшее значение обычно придают примеси свобод* 
ной двуокиси кремния, хотя многие авторы считают, что не ис
ключен фиброгенный эффект органических компонентов расти
тельных пылей.

Чаще при воздействии органических пылей развиваются хро
нический астматический бронхит, бронхиальная астма, а также 
экзогенный аллергический альвеолит и своеобразный бронхоспас
тический синдром (биссиноз).

В клинической картине хронического бронхита, обусловленно 
го воздействием органической пыли, существенное значение име
ют бронхоспастический компонент и микробный фактор. Подроб
ное описание патогенеза, клиники, течения, диагностики и профи
лактики хронического пылевого бронхита и профессиональной 
бронхиальной астмы дано ниже в соответствующих разделах.

Биссиноз

Это профессиональное заболевание проявляется развитием 
своеобразного бронхоспастического синдрома вследствие дли
тельного вдыхания растительных волокнистых пылей [Верт
кий Ю. П., 1971; Rossi A. et al., 1978, и др.].

Первые признаки биссиноза (от греч. byssos — леи) проявля 
ются обычно через 10— 15 лет и более от начала работы в усло
виях воздействия растительной пыли. Распространенность бисси
ноза колеблется в пределах от 2—3 до 35—40 % и больше. Чаще 
всего симгггомокомплекс биссиноза наблюдается при воздействии 
пыли хлопка и льна, реже — пыли конопли, джута и др. Наи
большее значение в развитии биссиноза имеют концентрация пы
ли, размер пылинок, сорт волокна. Самыми биссинозогеннымн 
считаются низкие сорта хлопка, в которых сохраняются обрывки 
и обломки стебля прицветника, коробочек и которые в наиболь
шей степени загрязнены бактериями и грибами. На производстве 
хлопка и льна биссиноз чаще выявляется у лиц, занятых первич
ной обработкой волокон (рыхление, трепка, чесание на кордовых 
машинах, обдувка и чистка машин), реже — сучением и пряде
нием. В ткацких цехах заболеваемость резко падает [Зариц- 
кая Л. П., 1979, и др.].

П а т о г е н е з .  В литературе обсуждаются в основном три 
концепции механизма развития биссиноза: аллергическая теория, 
гипотеза прямого воздействия на организм гистамин-либерато- 
ров, содержащихся в пыли хлопка и льна, и теория активного 
действия эндотоксинов грамотрицательных бактерий, обсеменяю
щих растительную пыль. В последние годы все больше исследо
ваний свидетельствуют о неаллергической природе биссиноза и 
связи его развития с процессами высвобождения биогенных ами
нов (например, гистамина) под влиянием соответствующих ком
понентов растительной пыли.



К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а .  Начало болезни характери
зуется симптомокомплексом респираторных расстройств в виде 
появления затрудненного дыхания, чувства стеснения в груди и 
приступообразного кашля, регулярно возникающих в течение од
ного и более дней рабочей недели.

Д ля начального периода заболевания типично появление рес
пираторных расстройств у лиц, имеющих контакт с пылью хлоп
ки и льна, в 1-й день рабочей недели после одно-двухдневного 
(или большего) перерыва. Именно поэтому заболевание нередко 
называют симптомом, или синдромом, понедельника [Верт
ким Ю. П., 1971, и др.]. В остальные дни недели дыхательные 
расстройства уменьшаются или вообще исчезают.

При биссинозе вследствие вдыхания льняной пыли [Зори
на Л. А. и др., 1984] пароксизмы респираторных расстройств мо
гут возникать и в другие периоды работы. В одних случаях они 
появляются в конце рабочей недели (4—5-й день), в других — 
непосредственно при выполнении отдельных операций, связанных 
с особо значительной запыленностью (чистка чесальных машин, 
уборка, неисправность вентиляции), что условно называют сим
птомом большой пыли.

К респираторным расстройствам нередко присоединяются об
щая слабость, недомогание. При клиническом обследовании в пе
риод приступа бронхоспазма обычно выслушиваются рассеянные 
сухие хрипы. В крови часто обнаруживается небольшой лейкоци
тоз.

При прогрессировании болезни затрудненное дыхание и ка
шель наблюдаются в течение всей недели, но обычно исчезают в 
дни, свободные от работы. У отдельных больных на этом фоне 
может развиться хронический обструктивный бронхит. Рентгено
логически биссиноз не проявляется какими-либо изменениями. 
Только при прогрессирующем течении возможны умеренное уси
ление легочного рисунка и развитие эмфиземы легких.

В зависимости от степени выраженности дыхательных рас
стройств различают три стадии биссиноза. В I стадии респира
торные расстройства преобладают в 1-й день недели; во II стадии 
они сохраняются и в остальные дни недели, но не наблюдаются 
и выходные и свободные от работы дни; III стадия болезни — 
это по существу хронический обструктивный бронхит, который 
может наслаиваться на биссиноз или быть, как и эмфизема лег
ких, его осложнением.

В большинстве случаев биссиноз имеет относительно благо
приятное течение, редко прогрессирует до стойких нарушений 
здоровья и дыхательных расстройств. Своевременный перевод 
больных биссинозом на работу, не связанную с воздействием пы
ли растительных волокон, приводит к значительному улучшению, 
состояния и регрессии основных симптомов болезни.

Д и а г н о с т и к а .  Важными критериями в диагностике бис
синоза являются подробное изучение профессионального марш
рута, позволяющее установить факт контакта с растительной



пылью в высоких концентрациях, а такж е анамнеза, ж алоб и 
тщательное наблюдение за  больными в период воздействия пыли 
и в динамике.

При дифференциальной диагностике биссиноза прежде всего 
следует иметь в виду бронхиальную астму. Однако своеобразный 
симптомокомплекс респираторных расстройств, наблюдаемый 
при биссинозе, напоминает астму весьма относительно: выдох не 
затруднен, пароксизмы бронхоспазма возникают всегда в рабо
чие дни, имеет место отрицательная реакция больных на кожные 
и провокационные ингаляционные тесты с аллергенами из произ
водственной пыли.

Л е ч е н и е .  Наилучший эффект дает перерыв в работе или 
перевод в более благоприятные условия труда. Из лекарствен
ных средств применяют внутрь или ингаляционно бронхолитики, 
а также эуфиллин и антигистаминные препараты.

Благоприятное течение биссиноза I стадии позволяет остав
лять больного на прежней работе при условии профилактическо
го лечения и динамического наблюдения. При биссинозе II ста
дии следует рекомендовать рациональное трудоустройство вне 
контакта с пылью.

П р о ф и л а к т и к а  осуществляется путем проведения про- 
тивопылевых мероприятий, использования защитных приспособ
лений. Большое значение имеют профилактические медицинские 
осмотры.

Пылевой бронхит
Пылевой бронхит — это форма пылевой патологии, характе

ризующаяся диффузным воспалением слизистой оболочки трахеи 
и бронхов, которое возникает у лиц, длительно подвергающихся 
воздействию промышленных аэрозолей в повышенных концентра
циях.

На роль производственной ныли в развитии хронического бронхита указы ва
ли многие отечественные и зарубеж ны е исследователи еще в конце XIX — н ача
ле XX века [Эрисман Ф. Ф., 1882; Соколовский А. С.. 1906; Богословский С. М., 
1923; S trum pel 1, 1913, и др .].

В первое десятилетие Советской власти был опубликован ряд исследований 
с данными о повышенной заболеваемости хроническим бронхитом рабочих, имею
щих контакт с мучной, хлопковой, цементной пылью. О днако в этот период хро
нический бронхит рассм атривался как клиническое проявление пневмофиброза, 
а не как самостоятельное заболевание [Рубель А. И., 1925J. В 50-х годах возрос 
интерес к проблеме пылевых бронхитов, как и вообще хронического бронхита. 
Н ачалось активное изучение распространенности хронического бронхита и смерт
ности от него различных групп населения в разных странах, в том числе у рабо
чих пылевых производств.

В результате эпидемиологических и клинических исследова
ний, проведенных в 1970 г., хронический бронхит у рабочих пыле
вых профессий был внесен в официально действующий в СССР 
список профессиональных заболеваний. В 1972 г. вышла первая 
монография М. В. Евгеньевой и соавт., посвященная пылевому 
бронхиту.



Однако в большинстве стран вопрос о профессиональном ха
рактере хронического бронхита у лиц пылевых профессий продол
жает дискутироваться. На 66-й сессии Международной конферен
ции труда (1980) эксперты отнесли хронический бронхит к кате
гории заболеваний, для которых «весьма трудно установить прй- 
чинно-следственную связь с профессиональной деятельностью». 
Последнее объясняется увеличивающейся распространенностью 
хронического бронхита в промышленно развитых странах, его 
полиэтиологичностью и трудностью определения в конкретных 
случаях доли промышленных аэрозолей в этиологии заболевания.

Многими авторами подтверждена высокая распространен
ность хронического бронхита у рабочих литейных цехов [Зерца- 
л о ваВ . 'И .  и др., 1980], шахтеров-угольщиков [Kibelstis J. A. et 
al., 1973; Глотова К. В. и др., 1978], металлургов [Зингер Ф. X. 
и др.], рабочих цементного производства [Vyskocil J., 1973; Sa- 
ric М. et al., 1976], а также лиц, контактирующих с органически
ми видами пылей: хлопковой [Капралов Г. М., 1977; Boyhuys А. 
et al., 1977; Rossi A. et al., 1978], зерновой [Dosman J. A. et al., 
1980; Dopico G. J. et al., 1977] и др.

По данным различных исследователей, частота хронического 
бронхита у рабочих пылевых производств колеблется в значи
тельных пределах (от 12— 18 до 7 8 % ) ,  что зависит от возраст
ного состава и стаж а обследуемых, уровней запыленности на ра
бочих местах. Определенное значение имеет отсутствие единых 
диагностических критериев.

Э т и о л о г и я

Пылевой бронхит, как и хронический бронхит в общей пуль
монологии, является полиэтиологичным заболеванием. Это каса
ется не только роли непрофессиональных факторов (пол, возраст, 
курение, инфекция, заболевания верхних дыхательных путей), но 
и особенностей действия профессиональных аэрозолей, являю 
щихся основной причиной развития заболевания. В настоящее 
время пылевой бронхит регистрируется у рабочих, длительно 
(10 лет и более) контактирующих с пылью в различных отраслях 
промышленности, на предприятиях которых повышено пылеобра- 
швание (горнорудная, угольная, машиностроительная, строи
тельная, хлопкоперерабатывающая, мукомольная и др.). Однако 
если раньше ведущее значение в развитии пылевого бронхита 
придавали высоким концентрациям промышленной пыли, то в по
следние годы стали обращать внимание на отсутствие четкого 
параллелизма между этим фактором и распространенностью хро
нического бронхита. Дело в том, что на современных производ- 
гтвах наряду со снижением концентраций промышленных аэрозо
лей отмечается усложнение их химического состава, часто за счет 
увеличения содержания в них аллергизирующих и токсических 
компонентов.

Воздействие промышленного аэрозоля нередко усугубляется



другими неблагоприятными производственными факторами (мик
роклимат, тяжелый физический труд и др.). Единое мнение о 
значимости каждого из этих факторов в возникновении пылевого 
бронхита отсутствует, что особенно проявляется при обсуждении 
роли курения. Последнему многие зарубежные исследователи 
придают ведущее значение. Некоторые авторы полагают, что па
тологическое действие курения и промышленой пыли на бронхи
альное дерево взаимно потенцируется, поэтому при воздействии 
пылевого фактора курильщики чаще страдают хроническим брон
хитом. Отсутствие единого мнения объясняется и тем, что до на
стоящего времени о роли пылевого фактора судили по косвенным 
данным: повышенной распространенности бронхита у рабочих 
пылевых профессий по сравнению с прочим населением, нараста
нию его частоты пропорционально стажу и величине пылевой 
экспозиции, некоторым особенностям его клинического течения 
при воздействии различных видов пылей.

Несомненно, что изменения в слизистой оболочке бронхов 
под влиянием промышленных аэрозолей являются сложным и до 
конца не изученным процессом. На его характер влияют как 
свойства самого аэрозоля, так и анатомия дыхательных путей, 
определяющие скорость движения потока воздуха и осаждение 
аэрозоля в них. Патогенное действие пыли зависит главным об
разом от ее массы, состава и дисперсности. На проникновение 
пылевых частиц в глубокие отделы дыхательных путей оказыва
ют влияние их размеры, гигроскопичность и способность увеличи
ваться в объеме вследствие поглощения влаги [Morrow D. L., 
1984]. Недостаточно изучено влияние генетически обусловленных 
факторов, индивидуальных особенностей строения бронхиального 
дерева, перенесенных острых и хронических болезней органов ды
хания на распределение и выведение аэрозоля в дыхательном 
тракте [Swift D. L., 1984].

Мало исследовано воздействие химических свойств аэрозолей 
сложного состава на развитие патологического процесса в брон
холегочном аппарате, хотя этот фактор несомненно влияет и на 
распространенность, и на особенности течения хронического 
бронхита у работающих. В связи с возрастающей химизацией 
даж е традиционно «пылевых» производств особое значение при
обретает наличие в составе аэрозоля аллергизирующих примесей, 
изменяющих течение профессиональной патологии на изученных 
уже ранее производствах.

Таким образом, в современных условиях пылевой бронхит 
нередко развивается в результате воздействия на организм про
мышленных аэрозолей сложного состава, оказывающих разнооб
разное патологическое влияние на различные системы защиты 
бронхолегочного аппарата (мукоцилиарный тракт, нервно-реф
лекторный аппарат, местный иммунитет, сурфактантная система 
и др.). Комплексность этиологических факторов, вызывающих 
пылевой бронхит, позволяет с учетом особенностей патогенеза 
называть это заболевание профессиональным бронхитом.



П а т о г е н е з .  П а т о л о г и ч е с к а я  а н а т о м и я

В патогенезе пылевого бронхита значительную роль играет 
первичное нарушение эвакуаторной и секреторной функции брон
хов, возникающее вследствие длительного воздействия промыш
ленных аэрозолей. При этом на эффективность механического 
очищения бронхов существенное влияние оказывают концентра
ция промышленных аэрозолей в воздухе рабочей зоны, масса 
вдыхаемой пыли, дисперсность и плотность ее, растворимость в 
биологических субстратах.

Чем больше количество вдыхаемой пыли, тем выше секретор
ная активность бокаловидных клеток и собственно бронхиальных 
желез, что в свою очередь требует усиленной работы реснитчато
го эпителия для ускорения элиминации пыли из бронхов. Посто
янное увеличение количества слизи обусловливает структурные 
изменения как реснитчатых клеток, так и самих ресничек. Про
исходят их укорочение, отек и фрагментация. Таким образом, 
повреждаются органеллы клеток, являющиеся центральным зве
ном в защитном механизме всего эпителия слизистой оболочки 
воздухоносных путей. Структурные изменения в клетках в конеч
ном итоге вызывают десквамацию нормального мукоцилиарного 
слоя с замещением его клетками плоского эпителия. Нарушение 
мукоцидиарного транспорта приводит к задержке секрета в про
свете бронхов, изменению его состава и вязкости.

В результате раздражения туссогенных зон бронхиального де
рева избыточным количеством слизи и постоянным поступлением 
в бронхи промышленной пыли возникает кашель как компенса
торный механизм, способствующий механическому очищению 
бронхов. На первых этапах пылевого бронхита очищающий эф 
фект достаточен. Однако в дальнейшем гиперпродукция слизи со
четается с изменениями не только в мукоцилиарном эпителии, но 
и в более глубоких структурах бронхиальной стенки: коллагено- 
вых, эластических и ретикулярных волокнах базальной мембра
ны, бронхиальных железах, пучках гладких мышечных клеток. 
В это время даж е значительное усиление кашлевого рефлекса 
оказывается малопродуктивным или вообще неэффективным, что 
приводит к обтурации бронхов вязким секретом.

При бронхофиброскопии установлено, что в отличие от непро
фессионального при пылевом бронхите гнойные формы пораже
ния слизистой оболочки трахеи и бронхов не встречаются.

Длительное воздействие производственной пыли вызывает 
развитие нисходящего эндобронхита, который, согласно нашей 
классификации пылевого эндобронхита [Милишникова В. В., 
19841, можно разделить на три формы: 1) частичный эндоброн
хит, при котором изменения локализуются в трахее и крупных 
бронхах, граница воспаления находится на уровне сегментарных 
бронхов; 2) частично-дуффузный эндобронхит, когда изменения 
локализуются в трахее и верхних отделах бронхиального дерева, 
распространяясь на все видимые подразделения верхнедолевых



бронхов; 3) двусторонний диффузный эндобронхит с локализа
цией изменений в трахее и всех видимых отделах бронхиального 
дерева. Д ве  первые формы эндобронхита встречаются у лиц, под
вергавшихся воздействию промышленных аэрозолей менее 5 лет. 
При более значительных сроках такого воздействия выявляется 
диффузный двусторонний эндобронхит, сочетающийся с трахеи
том.

«Татуировка» слизистой оболочки (скопление макрофагов, з а 
полненных пылью, в подслизистом слое) обнаруживается у 30— 
40 % больных при воздействии различных видов пыли.

Особое значение при бронхофиброскопическом исследовании 
имеет выявление признаков, характеризующих нарушения мото
рики бронхиального дерева (изменение дыхательной подвижно
сти различных отделов, наличие дистонии мембранозной стенки и 
главных бронхов, дискинезии сегментарных бронхов), а также 
его архитектоники в виде деформации и аксиальной девиации 
(развороты, загибы бронхов), увеличения складчатости слизис
той оболочки за счет выраженных атрофических и склеротических 
изменений стенок бронхов. От выраженности этих изменений, их 
сочетаний зависит степень обтурации бронхов слизью.

Гистологически при пылевом бронхите изменения выявляются 
во всех структурах бронхиальной стенки. Характерны атрофиче
ские изменения, уменьшение толщины эпителиального пласта и 
его рядности, сравнительно часто встречающаяся метаплазия 
мерцательного эпителия в многослойный плоский, утолщение б а
зальной мембраны, гиперплазия и гипертрофия мышц и желе
зистых элементов слизистой оболочки бронхов, в дальнейшем 
сменяющаяся их атрофией.

Наряду с общими чертами, присущими пылевому бронхиту, 
можно отметить и особенности, обусловленные характером дей
ствующей пыли, которые выявляются как при эндоскопии, так и 
при гистологическом изучении биоптатов стенки бронхов.

Д ля эндобронхита, возникаю щ его под воздействием к в а р ц с о д е р ж а 
щ е й  п ы л и ,  характерна вы раж енная атрофия слизистой оболочки трахеи и 
бронхов. Она бледна, резко истончена, при соприкосновении с инструментом 
часто кровоточит. Хрящевые кольца резко выбухают в просвет, а межхрящ евые 
промежутки глубоко западаю т (гофрированные стенки). При выраженной атро
фии просвет трахеи и бронхов увеличивается, что приводит к симптому «потерн 
света», свойственному трахеобронхомегалии. В местах обычного расположения 
бронхиальных ж елез в толщ е стенки бронхов видны каскады корытообразных 
углублений дивертикулообразного вида, часто заполненных вязким слизистым сек
ретом. При удалении последнего не выявляется нарушений целости слизистой 
оболочки, отсутствуют катаральны е или рубцовые изменения. Сосудистый рису
нок представлен отдельными извитыми, крупнопетлистыми сосудами застойного 
вида без обычной равномерной сеточки (лож ная геперемия).

Гистологически часто выявляю тся атроф ия и м етапластическая перестройка 
клеток мерцательного эпителия слизистой бронхов в многослойный плоский 
(Лихачев Ю. П. и др., 1982; Л оїцилов IO. А., 1984). Зависимости наличия и вы
раженности метаплазии эпителия от длительности заболевания и курения не об
наруж ивается, но прослеж ивается четкая корреляция со стажем работы в пыле
вых условиях. При стаж е менее 5 лет м етаплазия эпителия вы является у 20 % 
больных, от 11 до 15 лет — у 47 % . более 25 лет — у 78,3 % больных пылевым



бронхитом. Более чем у половины больных со стажем от 11 до 15 лет наблю дает
ся диффузная плоскоклеточная м етаплазия с признаками кератинмзации клеток. 
Эпителиальный пласт расположен на неравномерно утолщенной базальной мемб
ране. Зона соединительной ткани, прилеж аш ая к ней, инфильтрирована клетками 
лимфоидного и гиетиоцитарного ряда. Отмечается склероз собственного слоя 
слизистой оболочки, сопровождаю щ ийся склерозом стенок мелких кровеносных 
сосудов, гладкомышечного аппарата и атрофией бронхиальных желез.

Д ля  эндобронхита от воздействия с в а р о ч н о г о  а э р о з о л я  эндоскопи
чески характерна картина так называемого плотного отека слизистой оболочки, 
обусловленного склеротическими изменениями стенки бронхов. Слизистая оболоч
ка резко бледная, утолщ енная, имеет бархатистый, как бы шероховатый вид без 
присущего ей блеска. Сосудистый рисунок, как правило, не выражен, видны 
каскады атрофичных бронхиальных желез. Получение биопгата бронхов микро- 
щипцами крайне затруднено, бескровно. Бронхиальный секрет чащ е вязкий, его 
не удается аспирировать без предварительного разж иж ения. При этом виде эндо
бронхита достоверно чащ е в сравнении с эндобронхитом от воздействия кварцсо
держ ащ ей пыли появляются аксиальная девиация и деформация бронхиального 
дерева, более часто — трахеобронхиальная дискипезия (9 0 % ) ,  обтурация брон
хов слизистыми пробками (4 9 % ) .

В биоптатах слизистой оболочки бронхов сварщ иков определяется комплекс 
перестроек, заклю чаю щ ийся в наличии довольно крупных участков дексвамиро- 
ванного эпителия, часто выявляемых соединительнотканных сосочков, глубоко 
внедрившихся в толщ у эпителия. В собственном слое выраженный отек сопровож 
дает умеренный склероз. Часто обнаруж иваю тся диапедезные кровоизлияния с 
иериваскуляриым склерозом, склероз бронхиальных ж елез и гладкомышечных 
клеток.

У больных, подвергавшихся воздействию о р г а н и ч е с к и х  в и д о в  п ы- 
III, со стажем работы до 20 лет эндоскопически достоверно чащ е выявляются 

катаральные или гипертрофические изменения слизистой оболочки трахеи и брон
хов. Рельеф слизистой оболочки сглажен. Отмечается полное или частичное ис
чезновение сосудистого рисунка. Бронхиальный секрет слизистый или слизисто
гнойный, пенистый, умеренно вязкий. У больных со стажем более 20 лет отмечает
ся катаральио-атрофический или катарально-склерозирую щ ий эндобронхит с 
каскадами атрофичных бронхиальных ж елез, значительно деформирующих стен
ки бронхов. Дистония мембранозной стенки трахеи и главных бронхов, сочетаю 
щ аяся с дискинезией сегментарных бронхов, имеет место более чем у 70 % боль
ных. При выраженной трахеобронхиальной дискинезии изменяется обычная 
(овальная) форма устьев бронхов: они напоминают неправильные треугольники, 
многоугольники, щели. Перечисленные изменения вызывают застой секрета в 
бронхах, вязкость его повышается, что приводит к обтурации бронхов слизистыми 
иробками. А ксиальная девиация и деформация бронхиального дерева выявляют- 
' я более чем у 80 % больных этой группы.

Морфологические изменения в эпителиальном пласте бронхов при воздей- 
пн ии  органических пылей (хлопка, льна) во многом схожи: часто встречается 
обширная десквамацня эпителия, вплоть до слоя базальны х клеток, на поверхно-
• пі биоптата сохраняю тся невысокие клетки, контактирующие широким основани
ем с базальной мембраной. Это так называемые вставочные клетки, которые при 
' ^хранивш емся эпителии не достигают просвета бронха. Реснитчатые и бокало- 
иидные клетки десквамированы. В этих условиях возможности очистительной 
функции бронхов резко нарушаю тся.

На сохранившихся участках отмечается значительная гиперплазия бокало- 
имдных клеток эпителия. При этом секрет бокаловидных клеток с одной стороны 
|и »ко оводнен, а с другой, не заверш ив созревания, в составе секреторной
• рапулы вместе с цитоплазмой клетки отторгается в просвет органа. Нарушения 
і ' «реции создают условия для отека и набухания эпителия с последующей 
дсеквамацией его.

При продолжаю щ емся воздействии пыли восстановление эпителиального 
пласта происходит путем метаплазии. При этом метаплазия эпителия имеет ха- 
ім кіер  истинной с элементами кератинизации, которая наиболее вы раж ена у 
больных со стажем работы более 20 лет, но менее распространена, чем при воз- 
Н'іп твии кварцсодерж ащ ей пыли.



Р и с. 8 .14 . Электронная микрофотограмма собственного слоя слизистой 
оболочки бронха (препарат Лошилова IO. А.). Осмиофильные депозиты 
в виде пучков волоконец в результате воздействия ныли льна. X  17 500.

Изменения в более глубоких слоях стенки бронхов заклю чаю тся в утолщении 
и гиалинизации базального слоя, отечности соединительной ткани собственного 
сдоя слизистой оболочки с формированием буллеза. В ряде случаев явления оте
ка сочетаются с процессом склерозирования. Клеточная инфильтрация соедини 
тельной ткани собственного слоя слизистой оболочки чащ е представлена клетка
ми лимфогистноцитарного ряда.

Во всех случаях отмечаются умеренный мносклероз кровеносных сосудов, пе- 
риваскулярный склероз и некоторое утолщение базальной мембраны кровеносных 
сосудов. В собственных ж елезах слизистой оболочки бронхов, как правило, гипер
трофированных, выявляю тся оводнение секрета, гипертрофия концевых отделов II 
в ряде случаев инфильтрация клетками лимфоидного ряда.

При электронно-микроскопическом исследовании биоптатов 
бронхов у лиц, подвергавшихся длительному воздействию п ы л и  
л ь н а ,  в межклеточном веществе и внутри макрофагов соб
ственной пластинки слизистой оболочки бронхов обнаруживают
ся умеренно осмиофильные пучки тонких волоконец (рисунок 
8.14). В клетках поверхностного эпителия и в пространствах 
между эпителиальными клетками подобные осмиофильные депо
зиты не встречаются. В межклеточном веществе соединительной



ткани депозиты образуют широкие поля, сформированные в од
них местах ритмично извивающимися пучками тонких волоконец, 
в других — малоупорядоченными, рыхлыми островками волокон 
[Лощилов Ю. A., 1984J. Ультраструктурний анализ биоптатов 
бронхов у лиц, подвергавшихся воздействию различных видов 
пыли, показывает наличие описанных выше структур только при 
длительном воздействии льняной пыли, что служит диагностиче
ским признаком.

Отражением процессов, происходящих в различных структу
рах бронхиального дерева, являются изменения иммунологиче
ского и биохимического с о с т а в а  с е к р е т а  б р о н х о в .  
Уровень секреторных иммуноглобулинов зависит от вида про
мышленного аэрозоля, наличия в нем веществ токсического и 
аллергического действия, тяжести заболевания и выраженности 
морфологических изменений в различных структурах бронхиаль
ной стенки.

При биохимическом исследовании содержание общего белка и 
пептидно-связанной фракции оксипролина в бронхиальном секре
те при пылевом бронхите достоверно ниже, чем у больных 
XH3J1, не контактировавших с пылью. Это отражает особенности 
воспалительного процесса, развивающегося в бронхолегочном 
аппарате при воздействии промышленных аэрозолей (негнойный 
бронхит).

Пылевой бронхит — своеобразная форма хронического брон
хита, которая характеризуется преимущественно атрофическими 
и склеротическими изменениями всех структур бронхиального де
рева, формирующимися уже на начальных стадиях заболевания 
с нарушением моторики бронхов и наличием гиперсекреции. 
В развитии обструкции при пылевом бронхите наряду с морфоло
гическими изменениями в трахее и бронхах большое значение 
имеет бронхоспастический синдром, который можно выявить у 
большинства больных при постановке ингаляционной пробы с се
лективным бронхолитиком салбутамолом уже на начальных ста
диях заболевания.

Генез б р о н х о с п а з м а  при пылевом бронхите сложен и 
может иметь различный характер. В одних случаях это рефлек
торная реакция бронхиальной мускулатуры на воздействие пыле
вых частиц, в других главное значение приобретает сенсибилиза
ция либо к аллергическим компонентам промышленного аэрозо
ля, либо к патогенной микрофлоре дыхательных путей, поддер
живающей воспалительный процесс в слизистой оболочке брон
хов.

Если в основе бронхоспазма леж ат аллергические процессы, то 
развивается астматический вариант бронхита. Этот вариант ча
ше всего отмечается при контакте с органическими видами пылей 
либо с аэрозолями, содержащими вещества сенсибилизирующего 
действия (металлы — хром, марганец, никель и др., ликоподий, 
фенолформальдегидные смолы, входящие в формовочные смеси, 
и т. д .).



Роль инфекции как дополнительного фактора в развитии вос
палительного процесса в бронхах при пылевом бронхите, а также 
в качестве причины аллергизации больного доказана многолет
ним изучением микрофлоры мокроты в разных стадиях и при р аз
личных формах пылевого бронхита. Главная роль среди возбуди
телей инфекционного процесса при пылевом бронхите принадле
жит палочке инфлюэнцы и пневмококку, которые вместе или по
рознь высеваются из мокроты у 85 % больных [Лунева О. К. 
и др., 1978]. Однако следует учитывать, что локальные воспали
тельные изменения вирусной или бактериальной природы разви
ваются в уже измененной под действием промышленной пыли 
слизистой оболочке бронхов, чем обусловлены такие осложнения, 
как бронхопневмония, инфекционно-аллергическая бронхиальная 
астма и др.

Обтурация бронхов, как правило, сочетающаяся с трахео
бронхиальной дискинезией, является основной причиной разви
тия необструктивного бронхита. Ликвидация обтурации с по
мощью эндобронхиальных санаций в этих случаях значительно 
улучшает состояние больного, часто на длительное время. Одна
ко это возможно лишь в начальных стадиях заболевания. Прогрес
сирование процесса (обычно вследствие продолжения работы в 
контакте с пылью), усиление на этом фоне трахеобронхиальной 
дискинезии способствуют все большей задержке секрета в про
свете бронхов, выраженности обтурации и распространению ее на 
различные отделы бронхиального дерева. Нарастающие склеро
тические изменения стенок бронхов в этих отделах вызывают их 
деформацию, а скопившийся секрет приводит к их перерастяже- 
нию — формируются бронхоэктазы. Необструктивный бронхит 
чаще наблюдается в начальных стадиях заболевания, а в выра
женных стадиях при пылевом бронхите преобладают различные 
варианты обструктивного синдрома, одним из механизмов форми
рования которого такж е является обтурация бронхов.

В развитии при пылевом бронхите как вентиляционных нару
шений, так и нарушений эвакуаторной, секреторной и защитной 
функций бронхов немаловажное значение имеет наличие пороков 
и аномалий развития бронхолегочного аппарата.

Нами более чем у 70 % лиц с пылевым бронхитом отмечены множественное 
неправильное деление долевых бронхов, чащ е всего трихотомическое подразделе
ние среднедолевого бронха, два самостоятельных устья S Vi с дихотомическим 
субсегментарным их подразделением, самостоятельное отхождение устья язы чко
вого сегмента с трихотомическим его подразделением, множественные дополни
тельные устья сегментарных бронхов с трихотомическим или большим их подраз
делением на более мелкие бронхи в базальны х отделах слева. Вопросу об анато
мических взаимоотношениях крупных и более мелких отделов бронхиального 
дерева с точки зрения аномального подразделения долевых и сегментарных брон
хов и нарушения вследствие этого отличных от нормальных условий вентиляции 
в литературе уделяется мало внимания. М ежду тем не вызывает сомнения тот 
факт, что в зависимости от количества бронхов в том или ином отделе легкого 
условия газообмена будут различны. Кроме этого, результаты гистологического 
изучения биоптатов, полученных при трансбронхиальной биопсии легких [Ло- 
щилов Ю. А., 19841 у больных с аномальным сегментарным делением долевых



бронхов, указываю т на наличие у таких больных и пороков развития респиратор
ных отделов легких (порок развития пневмомера).

Определенное значение в развитии пылевого бронхита у лиц, 
подвергающихся воздействию промышленных аэрозолей, имеет и 
наследственная предрасположенность к заболеваниям органов 
дыхания. Отмечено, что лица с дефицитом а г антитрипсина, ра 
ботающие в условиях воздействия промышленной пыли, заболе
вают пылевым бронхитом в более молодом возрасте (до 40 лет) 
при более коротком трудовом стаже.

Развитие пылевого бронхита у лиц с гетеро- и гомозиготной 
недостаточностью а і -антитрипсина в определенной степени может 
указывать на то, что воздействие промышленных аэрозолей со
здает условия, способствующие проявлению этого наследственно
го дефекта.

К л а с с и ф и к а ц и я

Единой классификации хронического бронхита не существует. 
В профпатологии для унификации диагностических и эксперт
ных подходов используется клиническая группировка пыле
вых бронхитов [Иванова И. С. и др., 1979], в основу которой 
положена оценка заболевания с учетом степени его тяжести (ста
дии), преобладающего клинического синдрома (астматический, 
инфекционно-воспалительный, бронхит-эмфизема) и периода з а 
болевания (ремиссия, обострение).

Накопленные в последние годы сведения о патогенезе и клини
ческих вариантах заболевания позволили создать классифика
цию пылевого бронхита с учетом современных представлений 
(схема 8.1). Сохраняя основные клинические подходы к диагно
стике заболевания, эта классификация более полно отражает 
этиологические особенности профессионального пылевого брон
хита, варианты течения, обусловленные своеобразными патогене
тическими механизмами, стадии заболевания, в том числе латент
ную (доклиническую), осложнения и исходы, а такж е степень 
кардиореспираторных функциональных нарушений. Ее использо
вание позволяет четко и полно формулировать диагноз, что не
обходимо для разработки лечебной тактики и решения эксперт
ных вопросов. Деление бронхита на необструктивный, обструк- 
тивный и астматический отраж ает самые распространенные при 
различных видах пылевого воздействия варианты заболевания. 
Среди осложнений необходимо выделять обтурационный синд
ром, который может встречаться при любом варианте течения 
заболевания и на определенном этапе стать ведущим \р клиниче
ской картине, от чего зависит тактика лечения.

Эмфизема легких — наиболее частое и тяжелое осложнение 
пылевого бронхита. У отдельных лиц симптомы ее могут преобла
дать в картине заболевания, и по отношению к таким больным 
(часто с наличием дефицита си-антитрипсина) допустимо приме
нение термина «синдром эмфизема — бронхит».
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Определение «пылевой профессиональный бронхит» включает 
в себя весь комплекс профессиональных этиологических ф акто
ров. Из дополнительных факторов в диагнозе следует отмечать 
только анатомические и другие врожденные нарушения, наличие 
которых существенно сказывается на сроках развития заболева
ния и особенностях его проявлений. С учетом волнообразного 
течения болезни в диагнозе такж е должен быть отражен период 
заболевания (обострение или ремиссия).

К л и н и к а

Наиболее частыми симптомами пылевого бронхита являются 
жалобы на кашель (сухой или со скудной мокротой), постепенно 
нарастующую одышку, выявляемый при аускультации изменен
ный характер дыхания и сухие рассеянные хрипы, тембр и коли
чество которых зависят как от варианта течения и степени т я 
жести, так и от периода заболевания. Клинические проявления 
в выраженных стадиях пылевого бронхита (II — III) мало отли
чаются от таковых при хроническом бронхите непрофессиональ
ной этиологии и обусловлены вариантом течения заболевания. 
Наиболее распространен обструктивный и астматический, реже 
встречается обтурационный бронхит. Вариант течения бронхита 
определяется и этиологическим фактором. При воздействии пре
имущественно кварцсодержащей пыли, как правило, развивается 
обструктивный бронхит с малой выраженностью воспалительного 
процесса, сравнительно быстро прогрессирующей эмфиземой лег
ких обструктивного генеза. У шахтеров-уголыциков, электросвар
щиков, рабочих, контактирующих с органической пылью, чаще 
встречается астматический вариант пылевого бронхита. Наличие 
в пыли токсических компонентов (сернистые соединения, окислы 
металлов, формальдегид и др.) способствует развитию хрониче
ского бронхита с более четкими проявлениями инфекционного 
процесса в бронхах (частые обострения с температурной реак
цией, выделение слизисто-гнойной или гнойной мокроты, соответ
ствующие изменения показателей клинического и биохимического 
анализа крови). В этих случаях течение заболевания напоминает 
таковое хронического токсического бронхита с развитием бронхо
эктазий и бронхитического пневмосклероза.

Особенностью клиники обтурационного синдрома, развиваю
щегося при выраженных стадиях заболевания, являются жалобы 
больного преимущественно на одышку, наличие малопродуктив
ного кашля. Аускультативная картина скудная, обычно характе
ризуется значительно ослабленным дыханием с наличием «не
мых» зон в различных отделах легких.

Стадиям с отчетливыми клиническими проявлениями заболе
вания предшествует состояние, определяемое как латентный пы
левой бронхит. Этот период наиболее специфичен, что обусловле
но особенностями формирующегося под воздействием промыш



ленной пыли патологического процесса в бронхиальном дереве. 
Больные могут предъявлять жалобы на постоянный кашель и 
одышку при значительных физических нагрузках. Кашель может 
сопровождаться выделением скудной слизистой мокроты или 
быть сухим, что довольно часто бывает малопродуктивным, при
ступообразным. При латентном бронхите наличие выраженных 
изменений в бронхиальном дереве подтверждается бронхофиб
роскопическим и гистологическим исследованиями. Вентиляцион
ные объемы в этой стадии заболевания могут быть не изменены, 
и только сравнение их в динамике помогает выявить постепенное 
снижение функциональных показателей, хотя и в пределах нор
мальных колебаний.

Сопоставление жалоб больных пылевым бронхитом с эндоско
пической картиной показало, что приступообразный характер 
кашля в большинстве случаев объясняется рано развивающейся 
дистонией мембранозной стенки трахеи и бронхов, дискинезией 
сегментарных бронхов. Наличие сухого кашля не исключает ги
персекреции в бронхах, однако откашливание секрета может 
быть затруднено в связи с выраженностью дистонии, деформации 
различных участков бронхиального дерева, повышенной вяз
костью секрета. При дискинезии мелких разветвлений бронхи
ального дерева одышка может быть основной жалобой больных.

Пылевой бронхит развивается постепенно как первично-хро
нический процесс, однако некоторые больные могут указывать на 
перенесенный острый бронхит или острую пневмонию как на на
чало заболевания. При детальном изучении анамнеза удается 
выяснить, что острому эпизоду предшествовал длительный пери
од кашля, но больной, не придавая этому значения, к врачу не 
обращался. Острый эпизод на таком фоне является по существу 
первым клинически выраженным обострением инфекционного ха
рактера уже существующего пылевого бронхита. Обострениям 
пылевого бронхита не свойственны яркие проявления инфекции: 
значительное повышение температуры тела, выделение больших 
количеств гнойной мокроты, выраженные воспалительные сдвиги 
в крови. Как правило, обострение заболевания характеризуется 
появлением жалоб общего характера (недомогание, слабость, 
потливость) и нарастанием явлений ДН. В выраженных стадиях 
заболевания отмечается усиление симптомов, характерных для 
того или иного клинического варианта течения заболевания.

В зависимости от тяжести различают три стадии бронхита 
(см. такж е схему 8.1).

К пылевому бронхиту I стадии относят случаи легкого течения 
шболевания без выраженных функциональных расстройств и 
снижения трудоспособности. Обострение процесса бывает не ча
ще 1—2 раз в год, периоды ремиссии длительные, симптомы з а 
болевания при них минимальные. Вентиляционная способность 
легких долгое время остается сохранной или наблюдается неко- 
юрое снижение таких показателей, как максимальная скорость 
иы доха— МСВ (меньше 4 л /с ) ,  О Ф В |/Ж Е Л  (меньше 7 0 % ) ,



МВЛ (меньше 7 0 % ) .  Бронхиальное сопротивление и степень ар- 
териализации крови не изменены.

К пылевому бронхиту II стадии относят случаи стойкого вы
раженного бронхита с клинически очерченными проявлениями 
одного из вариантов его течения (обструктивного, астматического, 
обтурационного) и наличием ДН. Обострения возникают 2 —3 ра
за в год, чаще в холодный период. Симптомы бронхита, хотя и 
менее выраженные, обычно сохраняются и после 3—4 нед лече
ния. Отмечаются четкие изменения вентиляционной способности 
легких: увеличивается частота дыхания (Ч Д ) ,  снижается Ж Е Л , 
возрастает бронхиальное сопротивление, появляются гипоксемия 
и сдвиги в кислотно-основном состоянии (КОС) крови, степень 
которых зависит от выраженности обструкции и формирующейся 
эмфиземы легких.

У больных пылевым бронхитом III стадии тяжесть состояния 
определяется осложнениями и исходами заболевания в виде диф
фузной эмфиземы легких, инфекционно-аллергической бронхиаль
ной астмы, хронической бронхопневмонии, обусловленной пери- 
фокальным воспалением вокруг бронхоэктазий, диффузного брон
хопневмосклероза с формированием буллезных или кистозных из
менений в легких. Тяжесть заболевания усугубляется выражен
ностью Д Н  и развитием хронического легочного сердца. Пылевой 
бронхит всегда имеет прогрессирующее течение. Прогрессирова
нию способствуют нерациональное трудоустройство лиц с установ
ленным диагнозом, отсутствие систематического врачебного 
наблюдения за больными с проведением необходимых ле
чебно-оздоровительных мероприятий, перенесенные острые пнев
монии.

Д и а г н о с т и к а

При диагностике пылевого бронхита, помимо тщательного 
изучения анамнеза заболевания, жалоб больного, данных клини
ко-рентгенофункциональных и лабораторных исследований, необ
ходимо сопоставление особенностей течения заболевания с усло
виями труда, длительностью «пылевого» стажа, интенсивностью 
пылевого воздействия, составом промышленного аэрозоля.

Низкое (в пределах П Д К  или несколько выше их) содержание 
пыли в воздухе рабочей зоны, короткий стаж работы (5—7 лет) 
в условиях воздействия промышленных аэрозолей, наличие при 
этом в анамнезе частых заболеваний органов дыхания свидетель
ствуют в пользу непрофессиональной этиологии хронического 
бронхита.

В ряде случаев для уточнения диагноза необходимо при
менение комплекса диагностических методов с ретроспективной 
оценкой анамнестических и клинических данных.

При рентгенологическом исследовании для пылевого бронхита 
в отличие от пневмокониоза более характерно изменение легоч
ного рисунка в прикорневых и нижних отделах легких. Однако



при обследовании больных пылевым бронхитом на рентгенограм
мах могут выявляться диффузное усиление и деформация легоч
ного рисунка, расширение и уплотнение корней, что соответствует 
начальной стадии пневмокониоза (0— I), наличие которой воз
можно и при клинических проявлениях бронхита. Применение 
рентгенофункциональных методов исследования позволяет  оце
нить вентиляционные нарушения в различных зонах легких, элас> 
тичность легочной ткани, состояние реберного и диафрагмально
го дыхания, выявить эмфизему легких, оценить ее выраженность 
и распространенность, что имеет значение в оценке тяжести 
процесса.

Исследование функции дыхания, которое должно проводиться 
всем рабочим связанных с пылью  профессий (спирографический 
комплекс), позволяет обнаружить нарушения уже при латентном 
бронхите. При углубленном клиническом обследовании больных  
пылевым бронхитом применяется расширенный комплекс функци
ональных методик, характеризующий степень нарушения бронхи
альной проходимости, выраженность эмфиземы легких, наличие и 
характер изменений газового состава крови [Николаева Л. Н., 
1970].

При маловыраженном бронхите отмечаются небольшие изме
нения показателей, характеризующих нарушение бронхиальной 
проходимости (пневмотахометрия, ОФВ, проба Тиффно). У боль
ных умеренно выраженным и тяжелым бронхитом наряду с даль
нейшим снижением показателей, характеризующих состояние 
бронхиальной проходимости (МСВыд меньше 3 л /с ,  О Ф В і/Ж Е Л  
меньше 6 5 % ,  МВЛ меньше 6 5 % ) ,  наблюдаются статистически 
достоверное снижение Ж Е Л  (меньше 8 5 % )  и увеличение ЧД, 
значительное возрастание бронхиального сопротивления. По мере 
нарастания выраженности обструктивного синдрома наблюдается 
стойкое увеличение ООЛ и функциональной остаточной емкости 
(Ф О Е), связанное с развитием эмфиземы легких и достигающее 
в тяжелых случаях 50— 70 % ОЕЛ.

Степень артериализации крови у большинства больных с лег- 
ковыраженным бронхитом находится в пределах нормы * (94— 
9 6 % ) .  По мере развития патологического процесса отмечается 
четкое снижение оксигенации крови: в ряде случаев до 8 5 % ,  а 
при более тяжелом течении ниже 8 0 % .  Парциальное давление  
углекислого газа в альвеолярном воздухе (РаСо;) увеличивается 
с выраженностью обструктивного синдрома, достигая в отдель
ных случаях 55—65 мм рт. ст. (7,33— 8,66 кП а).  Изменения на
пряжения углекислого газа в артериальной крови (Р.,СоЛ У боль
ных пылевым бронхитом имеет двухфазный характер: в ранних 
стадиях процесса, при наличии гипервентиляции Р)1С0> несколько 
снижается, а в выраженных стадиях закономерно наблюдается 
его увеличение, что приводит к сдвигу КОС крови, преимущест
венно в кислую сторону (pH меньше 7,35), и перестройке буфер
ных систем. Более резкие сдвиги КОС наблюдаются у больных 
тяжелым бронхитом.



При пылевом бронхите изменения функции дыхания относи
тельно рано сопровождаются нарушениями сердечно-сосудистой 
деятельности. Комплексное исследование сердечно-сосудистой си
стемы (изучение ЭКГ, определение гемодинамических показате
лей малого и большого круга кровообращения, сократительной 
способности миокарда с помощью механокардиографии, рео- 
пульмонография, эхокардиография и другие методы с использо
ванием функциональных нагрузок, дают возможность выявлять 
изменения уже в начальных стадиях пылевого бронхита, что не
обходимо для правильной оценки компенсации больного и назна
чения адекватной терапии.

Важным методом диагностики при пылевом бронхите являет
ся бронхофиброскопия с биопсией бронхов, а при необходимо
сти — с трансбронхиальной биопсией легких, позволяющая вери
фицировать диагноз, а также выявить особенности морфологиче
ских изменений в зависимости от характера воздействующего 
промышленного аэрозоля. В плане дифференциальной диагности
ки перспективно получение бронхиального секрета для иммуноло
гического, биохимического, цитологического и микробиологиче
ского исследования.

Завершающим этапом диагностики является решение вопроса
о профессиональной этиологии хронического бронхита. Основны
ми критериям являются: 1) данные о длительной работе в усло
виях повышенной запыленности (первые признаки заболевания, 
как правило, появляются через 7— 10 лет); 2) повышенная рас
пространенность хронического бронхита у рабочих данного или 
аналогичного производства; 3) особенности клинических прояв
лений заболевания в отличие от хронического бронхита непро
фессиональной этиологии (постепенное развитие заболевания с 
длительной латентной стадией, часто и рано развивающийся об- 
структивный или астматический синдром, ведущая роль диффуз
ной обструктивной эмфиземы легких, малая выраженность брон
хиальной инфекции; 4) результаты эндоскопического исследова
ния.

Д л я  решения вопроса о профессиональном характере бронхи
та у рабочего пылевого производства необходимы документаль
ные данные: сведения о профессиональном маршруте (выписка 
из трудовой книжки), санитарно-гигиеническая характеристика 
условий труда, выданная СЭС, подробная выписка из истории 
болезни стационара или амбулаторной карты, содерж ащ ая сведе
ния о перенесенных заболеваниях, особенно легочных, и харак
тере развития бронхита, данные предварительного (при поступ
лении на работу) и периодических медицинских осмотров. Нали
чие у работающего в пылевых условиях заболеваний верхних ды
хательных путей, перенесенных пневмоний и частых ОРВИ, а 
также курение сами по себе не дают оснований для исключения 
профессионального характера бронхита, однако должны прини
маться во внимание при решении вопросов диагностики и трудо
вой экспертизы.



Л е ч е н и е

Лечение больных пылевым бронхитом следует начинать в са 
мых ранних стадиях заболевания. В латентной и I стадиях пыле
вого бронхита целесообразно проводить профилактические курсы 
терапии в амбулаторных условиях или в санаториях-профилакто
риях. Основное направление лечения — повышение общей ре
зистентности организма и улучшение состояния слизистой обо
лочки бронхиального дерева. Общеукрепляющие мероприятия 
включают прием адаптогенов (экстракты лимонника и элеутеро
кокка в обычных дозах в течение 3—4 нед, инъекции экстракта 
алоэ, ФиБС, витаминотерапия), некоторые физиотерапевтические 
методы (облучения грудной клетки УФ-лучами, водолечение — 
кислородные, жемчужные ванны). Д ля  местного воздействия ре
комендуются ингаляции щелочных и соляно-щелочных растворов 
1—2 раза в год курсами по 10— 15 дней. Уже в ранних стадиях 
заболевания в лечебный комплекс следует включать дыхательную 
гимнастику и массаж грудной клетки с целью коррекции началь
ных нарушений функции дыхания. Из средств закаливания мож
но, рекомендовать лечебные души (циркулярный, душ Шарко) с 
постепенным снижением температуры воды, а такж е аэротера
пию. Важное место среди профилактических мероприятий долж 
ны занимать активная санация верхних дыхательных путей при 
гнойных процессах, активное и адекватное лечение ОРВИ.

При пылевом бронхите II— III стадии терапия зависит от кли
нических синдромов и фазы процесса (ремиссия, обострение).

Учитывая особенности морфо- и патогенеза пылевого брон
хита, важное значение следует придавать эндобронхиальным са
нациям, которые зачастую дают эффект быстрее, чем лечение 
традиционными способами.

Аспирация бронхиального содержимого сама по себе часто 
является результативным лечебным мероприятием. Проведение 
ее под контролем зрения с введением необходимых лекарствен
ных средств в соответствующий отрезок бронхиального дерева 
резко повышает терапевтическую эффективность метода. Д а ж е  в 
отсутствие видимого секрета в бронхиальном дереве дробное по- 
сегментарное введение лишь подогретого изотонического раство
ра хлорида натрия больным с обструктивным синдромом позво
ляет откашлять в дальнейшем значительное количество мокроты 
с плотными слизистыми или слизисто-гнойными включениями. Во 
время эндобронхиальной санации по показаниям вводят бронхо- 
и секретолитики, антибактериальные препараты в зависимости от 
чувствительности к ним флоры и их переносимости больными 
(суточная доза антибиотика на одну санацию); препараты нитро- 
фуранового ряда. Д ля  предотвращения рефлекторного бронхо- 
ш а зм а  все препараты рекомендуется вводить в бронхи в подогре
том виде. Больным с выраженным бронхоспазмом санацию пред
почтительно проводить дробно, посегментарно подогретым раст- 
вором фурагина калия 1:5000 в общем количестве 100 мл. Д ля



достижения длительного бронхолитического и противоотечного 
эффекта можно вводить эндобронхиально от 100 до 500 мг раст
вора гидрокортизона для внутривенных введений или эмульсии. 
Наш опыт показывает, что десятикратное эндобронхиальное вве
дение 100—200 мг гидрокортизона не требует постепенного сни
жения дозы и, давая  быстрый и стойкий бронхолитический 
эффект, приводит в дальнейшем к восстановлению самостоятель- 
ного дренажа бронхов.

Хороший результат отмечается при эндобронхиальном введе
нии интерферона больным с умеренно выраженными диффузными 
воспалительными изменениями негнойного характера в бронхах. 
В зависимости от выраженности и распространенности воспали
тельного процесса в среднем на одну санацию расходуется от
1 до 3 ампул интерферона отечественного производства. При вы
раженной непереносимости антибиотиков интерферон в сочетании 
с 30—40 мл раствора фурагина калия дает противовоспалитель
ный эффект. Добавление интерферона целесообразно и при эндо
бронхиальном лечении гидрокортизоном для профилактики об
острения инфекционного процесса.

Частоту и периодичность эндобронхиальных санаций опреде
ляют в зависимости от тяжести состояния больного и выражен
ности патологического процесса в бронхиальном дереве. При хо
рошей переносимости эндобронхиального лечения и в отсутствие 
противопоказаний санацию осуществляют ежедневно. С учетом 
степени эндобронхиальное лечение можно проводить через день,
2 и 1 раз в неделю. Курс лечения составляет от 5 до 15, а в слу
чае выраженного воспаления — до 20 санаций с последующим 
перерывом до 3 мес и более. В период относительной ремиссии 
показано повторное лечение для закрепления эффекта.

При проведении первых санаций через 3—5 ч после введения 
лекарственных препаратов возможно появление лихорадочной 
реакции. При повышении температуры до 38 °С и более рекомен
дуется назначать супрастин и анальгин внутрь или в инъекциях. 
При повторных температурных реакциях следует сокращать объ
ем вводимых жидкостей, чтобы уменьшить их общее действие, 
обусловленное всасыванием.

Эндобронхиальные санации можно сочетать с физиотерапией, 
широко применяемой при лечении больных с разными формами и 
в различных стадиях пылевого бронхита.

Одной из главных задач в организации лечебной помощи 
больным пылевым бронхитом является включение их в группу 
диспансерного наблюдения с контролем за состоянием здоровья 
не реже 2 раз в год, желательно в весенний и осенний периоды, 
наиболее неблагоприятные для больных этой группы.

Основными и по существу единственными мерами первичной 
п р о ф и л а к т и к и  развития пылевых заболеваний легких яв 
ляются всемерная борьба с запылением производственной среды, 
проведение комплекса мероприятий, направленных на улучшение 
условий труда, использование средств индивидуальной защиты.



Важное значение имеет качественное проведение предваритель
ных (при поступлении на работу) и периодических медицинских 
осмотров. Необходимо максимальное ограничение допуска к ра
боте в пылевых условиях лиц, предрасположенных к заболевани
ям органов дыхания, возможно раннее выявление признаков 
пылевого бронхита, формирование групп для диспансерного на
блюдения и лечения.

При решении вопроса о т р у д о с п о с о б н о с т и  больного 
пылевым бронхитом важное значение имеют стадия процесса, ва 
риант течения заболевания, степень легочной и сердечной недо
статочности, а также профессия больного, его квалификация, об
разование, возраст, трудовая установка и конкретные санитарно- 
гигиенические условия труда.

При пылевом бронхите I стадии, который мало влияет на са
мочувствие и не приводит к значительным нарушениям функции 
дыхания, больной может быть оставлен на прежней работе при 
условии проведения динамического наблюдения и профилактиче
ского лечения.

При появлении признаков прогрессирования заболевания (ча
стые обострения, нарастание ДН , формирование обструктивного 
или астматического синдрома) обычно принимается решение о 
необходимости прекращения работы в прежней профессии. Одна
ко в некоторых случаях (например, рабочему высокой квалифи
кации с большим производственным стажем при условии малой 
запыленности в цехе) можно разрешить в течение короткого вре
мени продолжать работу при тщательном врачебном наблюдении 
и проведении лечебно-оздоровительных мероприятий, особенно в 
предпенсионном периоде.

Лица молодого возраста, особенно работающие в неблаго
приятных производственных условиях, нуждаются в рациональ
ном трудоустройстве или переквалификации с определением в 
случае необходимости процента утраты трудоспособности или ус
тановлении III группы профессиональной инвалидности на время 
приобретения новой специальности.

Больных пылевывд бронхитом II стадии следует переводить на 
работу в облегченных условиях, устанавливая III группу инва
лидности. Критериями определения III группы профессиональной 
инвалидности являются: выраженность заболевания, частые 
обострения (2—3 раза и более в год), легочная недостаточность
I —И степени. Эти больные могут выполнять работу с небольшой 
физической нагрузкой в благоприятных микроклиматических ус
ловиях вне контакта с пылью, веществами раздраж аю щ его и ал- 
лергизирующего действия.

В отношении некоторых профессий (слесари, электросварщи
ки, шлифовальщики) может осуществляться трудоустройство без 
потери квалификации (перевод сварщиков на работу вне замкну
тых пространств, шлифовщиков на влажную шлифовку и т .д . ) .

Больным с тяжелым течением бронхита (III стадия), у кото
рых имеются выраженные морфологические изменения и тяжелые



функциональные расстройства, труд в производственных услови 
ях недоступен. Им определяется II, а в отдельных случаях І груп 
па инвалидности по профессиональному заболеванию.

ПРОФЕССИОНАЛЬНЫЕ ЗАБОЛЕВАНИЯ ОРГАНОВ ДЫХАНИЯ,
ВЫЗЫВАЕМЫЕ ХИМИЧЕСКИМИ ВЕЩЕСТВАМИ

Среди химических веществ, широко используемых в народном 
хозяйстве, значительное место занимают токсические вещества 
раздраж аю щего действия. К ним относятся различные химиче 
ские соединения, которые при воздействии на организм вызывают 
токсико-химическое поражение органов дыхания. Основные груп
пы токсических веществ раздраж аю щ его действия представлены 
в табл. 8.2. Перечисленные вещества проникают в организм черем 
дыхательные пути. Возникающие при их воздействии в организме 
человека патологические процессы имеют много общего. При 
контакте с тканями эти вещества вызывают развитие воспали
тельной реакции, а в более тяжелых случаях — разрушение 
структуры ткани и некроз. Поражение легочной паренхимы и 
воздухоносных путей, обусловленное действием таких веществ, в 
первую очередь ведет к нарушению процессов оксигенации крови 
в легких с развитием гипоксемии. Ряд  токсических веществ, по
мимо поражения органов дыхания, может оказывать р азд р аж аю 
щее действие и на слизистую оболочку глаз.

В производственных условиях при воздействии токсических 
веществ раздражаю щего действия возможно развитие острых и 
хронических отравлений. Острое профессиональное отравление 
возникает внезапно, после однократного (не более за одну рабо-

Т а б л и ц а  8.2

Токсические вещества раздражаю щ его действия

Группа вещ еств О сновны е соединения

Хлор и его соединения

Соединения серы

Соединения азота

Соединения фтора

Соединения хрома

Карбонильные соедине
ния металлов 
Растворимые соединения 
бериллия

Хлор, хлористый водород, хлористоводородная кисло
та, хлорная известь, хлорпикрин, фосген, хлорокись 
фосфора, треххлористый фосфор, четыреххлористый 
кремний
Сернистый газ, серный газ, сероводород, диметилсуль- 
фат, серная кислота
Окислы азота (нитрогазы ), азотная кислота, аммиак, 
гидразин
Фтористый водород, плавиковая кислота, соли плави
ковой кислоты (фториды), перфторизобутилен 
Хромовый ангидрод, окись хрома, бихроматы калия 
и натрия, хромовые квасны 
Карбонил никеля, пеитакарбонил ж елеза

Ф торид бериллия, фторокись бериллия, хлорид берил
лия, сульфат бериллия



чую смену) воздействия относительно высокой концентрации хи
мических веществ, содержащихся в воздухе рабочей зоны. Хро
ническая интоксикация наступает в результате длительного си
стематического действия на организм токсических веществ в ма
лых концентрациях.

Установлены П Д К  токсических веществ, которые исключают 
возможность развития отравлений ими. Благодаря широкому 
внедрению механизации и автоматизации производственных про
цессов, осуществлению необходимых санитарно-гигиенических 
мероприятий токсические вещества на многих предприятиях 
устранены или количество их снижено до безопасных уровней. 
Вместе с тем на современном этапе развития науки и техники 
не во всех случаях оказывается возможным полностью избавить
ся от влияния токсических веществ.

Острые заболевания органов дыхания,
вызываемые токсическими веществами
раздражающего действия

Острые интоксикации в промышленных условиях могут воз
никать только в случаях аварийных ситуаций, когда возможно 
вдыхание значительных концентраций токсических веществ. Сте
пень тяжести поражения при остром воздействии определяется 
концентрацией химического вещества в воздухе, продолжитель- 
носью его действия, общей реактивностью организма, а также 
особенностями действия самого токсического агента. Распростра
ненность и тяжесть поражения дыхательных путей зависят от 
степени растворимости токсического вещества в воде. Токсиче
ские вещества раздражающего действия, легко растворимые в 
воде, а следовательно, и в жидкостях организма (хлор, сернис
тый газ, аммиак), действуют преимуществено на слизистую обо
лочку верхних дыхательных путей, трахеи и крупных бронхов. 
Только при вдыхании больших концентраций и длительном воз
действии их поражение распространяется на более глубокие от
делы дыхательных путей — бронхиолы и паренхиму легких. Д ей
ствие этих веществ наступает сразу после контакта без какого- 
либо скрытого периода.

Вещества раздраж аю щего действия труднорастворимые или 
почти нерастворимые в воде (окислы азота, фосген, хлорпикрин 
диметилсульфат), оказывая слабовыраженное раздраж аю щ ее 
действие на верхние отделы, поражают преимущественно глубо
кие дыхательные пути. Первые клинические признаки при воз
действии этих веществ, как правило, появляются после латентно
го периода различной продолжительности. Значительную роль 
при остром отравлении, помимо раздраж аю щ его действия на сли
зистые оболочки, играют рефлекторные влияния, которые об
условлены сильным раздражением интерорецепторов бронхиаль
ного дерева и могут сопровождаться расстройством его мотори
ки. При остром воздействии раздражаю щих веществ могут на



блюдаться: 1) острое поражение верхних дыхательных путей — 
острый токсический ларингофаринготрахеит; 2) острый токсиче
ский бронхит, характеризующийся диффузным поражением брон
хов крупного и среднего калибра; 3) острый токсический бронхи- 
олит; ’4) острый токсический отек легких; 5) острая токсическая 
пневмония.

П а т о г е н е з .  П а т о л о г и ч е с к а я  а н а т о м и я

Наблюдаемые при остром воздействии токсических р азд р аж а
ющих веществ клинические синдромы, находясь в тесной взаимо
связи, имеют во многом сходный п а т о г е н е з .  В настоящее 
время считается доказанным, что развитие гиперемии, транссуда
ции и гиперсекреции слизи в бронхиальном дереве может быть 
обусловлено не только инфекционным началом, но и влиянием 
токсических веществ. При контакте токсического вещества с 
клетками тканей возникает реактивное токсико-химическое вос
паление. Асептическое токсико-химическое воспаление наблюда
ется как при поражении верхних дыхательных путей и бронхов, 
так и при токсических бронхиолитах и токсических пневмониях. 
Очень близок к этой группе и токсический отек легких (острей
шая серозная токсическая пневмония). Абактериальный период 
при этих клинических формах может иметь благоприятное тече
ние с обратным развитием всех патологических проявлений и 
полным выздоровлением.

П а т о л о г о а н а т о м и ч е с к и е  и з м е н е н и я  в остром 
и подостром периоде интоксикации. Легкие увеличены в объеме и 
не спадаются. Поверхность их пестрая вследствие чередования 
участков острой эмфиземы, ателектаза, отека и геморрагий. С по
верхности разреза легкого стекает большое количество пенистой 
серозной жидкости. Трахея наполнена некоторым количеством 
бесцветной или желтоватой пенистой жидкости. Слизистая обо
лочка трахеи и крупных бронхов легко отслаивается. Подслизис- 
тая  ткань утолщена вследствие пропитывания отечной жид
костью, полнокровна и покрыта кровоизлияниями.

При микроскопическом исследовании выявляется, что слизис
тая  оболочка трахеи и крупных бронхов некротизирована. Соеди
нительнотканные волокна подслизистой раздвинуты отечной жид
костью. Местами видны кровоизлияния. Аналогичные изменения 
могут наблюдаться в стенках средних и мелких бронхов. Микро
скопически в ткани легких наряду с явлениями эмфиземы и ате
лектаза отмечается отек. Альвеолы переполнены серозной жид
костью. Межальвеолярные перегородки утолщены, местами изме
нения носят характер некробиоза.

При поражениях, развивающихся под воздействием токсиче
ских веществ, труднорастворимых в воде в отличие от таковых 
при воздействии хорошо растворимых соединений, почти отсут
ствуют изменения трахеи и крупных бронхов. В них иногда отме
чается только умеренная гиперемия слизистой оболочки. Наибо



лее выраженные изменения происходят в слизистой оболочке 
бронхов среднего и мелкого калибра, а при развитии отека лег
ких жидкость чаще желтоватого цвета, слегка мутная, содержит
ся в большом количестве не только в трахее, но во всех развет
влениях бронхиального дерева и пропитывает легочную ткань. 
При микроскопическом исследовании легочной паренхимы видно 
огромное скопление жидкости, наполняющей и растягивающей 
альвеолы. Экссудат, почти не содержащий фибрина и клеточных 
элементов, не только заполняет просвет альвеол, но и скапли
вается в большом количестве и в периваскулярных простран
ствах. Межальвеолярные перегородки местами утончены, растя
нуты и даже разорваны.

К л и н и к а

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а  синдромов при остром пора
жении зависит от концентрации раздражаю щего вещества и про
должительности его действия.

В легких, наиболее часто наблюдаемых случаях острого по
ражения верхних дыхательных путей пострадавшие жалуются на 
затрудненное носовое дыхание, першение и ощущение царапанья 
в горле, жжение за грудиной, сухой кашель, осиплость голоса. 
При осмотре отмечается гиперемия слизистой оболочки полости 
носа, ротоглотки, гортани и трахеи. Отмечаются скопление сли
зистого отделяемого в полости носа, набухлость носовых раковин 
и голосовых складок. Процесс обычно легко обратим и заканчи
вается выздоровлением через несколько дней. При воздействии 
высоких концентраций токсических веществ развиваются более 
выраженные изменения: на фоне резкой гиперемии слизистой 
оболочки верхних дыхательных путей отмечаются участки некро
тического ожога, обилие слизисто-гнойного отделяемого в поло
сти носа и трахее. В таких случаях процесс может затягиваться и 
выздоровление наступает через 10— 15 и более дней. В ряде слу
чаев, особенно при присоединении инфекции, процесс приобрета
ет затяжное течение, и может развиться хроническое катараль
ное воспаление в полости носа, гортани и трахее. При воздей
ствии раздражающих веществ в очень высоких концентрациях 
возможны преобладание рефлекторных реакций со спазмом голо
совой щели, затрудненный вдох, сопровождаемый свистом (стри- 
дорозное дыхание), а в некоторых случаях молниеносная смерть 
вследствие асфиксии. Все эти явления-развиваются до наступле
ния воспалительных изменений слизистой оболочки дыхательных 
путей и требуют оказания экстренной помощи.

Острый токсический бронхит

Наиболее частая форма поражения веществами раздраж аю щ е
го действия — острый токсический бронхит. Клиническая картина 
его во многом определяется степенью поражения бронхиального



дерева и его распространенностью. Первые признаки заболева
ния, как правило, появляются немедленно после воздействия 
токсического вещества. В легких случаях бронхита пострадавшие 
жалуются на сухой болезненный кашель, боли и першение в гор
ле, стеснение и жжение в груди, затрудненное дыхание. Одно
временно отмечаются признаки раздражения верхних дыхатель
ных путей, а нередко и конъюнктивы глаз в виде слезотечения 
и светобоязни. Аускультативно определяется жесткое дыхание, 
иногда с бронхиальным оттенком, на фоне которого выслушива
ются сухие рассеянные хрипы. В легких случаях заболевание, 
как правило, имеет доброкачественное непродолжительное тече
ние и заканчивается выздоровлением через 3— 7 дней.

В более тяжелых случаях поражения бронхиального дерева 
больной испытывает жжение, резь и боли за грудиной. .Кашель 
мучительный, удушливый, сухой, часто приступообразный: через
2— 3 дня при нем может отделяться небольшое количество сли
зистой мокроты, нередко с примесью крови. Вдох часто затруд
нен, дыхание шумное. При осмотре отмечается небольшой циа
ноз губ и кожных покровов, особенно усиливающийся при при
ступах кашля. Дыхание учащено до 26— 30 в минуту. Определя
ются в разной степени выраженные явления острой эмфиземы 
легких. В дыхании принимает участие вспомогательная дыхатель
ная мускулатура. В легких на фоне жесткого дыхания прослуши
ваются сухие рассеянные свистящие и грубые ж уж ж ащ ие хрипы. 
В некоторых случаях в задних отделах легких могут выслуши
ваться крупно- и среднепузырчатые влажные хрипы. Возникают 
изменения и в сердечно-сосудистой системе, которые проявляют
ся тахикардией, а иногда вегетативно-сосудистыми кризами. 
Признаки воспаления при токсическом бронхите менее выражены 
по сравнению с инфекционным бронхитом: температура тела мо
жет повышаться до субфебрильных цифр, в крови наблюдаются 
умеренный нейтрофильный лейкоцитоз, небольшое повышение 
СОЭ. Рентгенологических изменений, как правило, не определя
ется. Лиш ь иногда выявляются некоторое усиление легочного 
рисунка и расширение корней легких.

При соответствующем уходе и лечении заболевание через 2—  
6 нед может закончиться полным выздоровлением больного. Од
нако нередко острый токсический бронхит осложняется присоеди
нением инфекции, переходит в хроническую форму, периодически 
обостряется, медленно прогрессирует с развитием перибронхита и 
пневмосклероза.

Острый токсический бронхиолит

При контакте с некоторыми токсическими веществами раздра
жающего действия, которые оказывают избирательное дей
ствие на бронхиолы (фторокись бериллия, диметилсульфат), 
эта форма патологии в одних случаях может развиваться как



самостоятельная, в других — сочетаться с поражением крупных 
и мелких бронхов (при этом имеет место бронхит-бронхио- 
л и т ) .

Клинические признаки острого токсического бронхиолита про
являются через несколько часов, а в отдельных случаях через 1 —
2 сут после пребывания в зоне высоких концентраций токсиче
ских веществ.

В легких случаях заболевания пострадавшие жалуются на ка
шель с небольшим количеством мокроты, умеренную одышку. На 
фоне нерезко выраженной эмфиземы в нижнезадних отделах лег
ких прослушивается небольшое количество мелкопузырчатых 
влажных хрипов. Температура тела повышается до субфебриль- 
ных цифр. Изменения в периферической крови мало выражены 
(небольшой лейкоцитоз и повышение СОЭ). В таких случаях, 
по-видимому, имеет место не диффузный, а ограниченный брон- 
хиолит. Длительность этих форм заболевания — от нескольких 
дней до 2—3 нед. Заканчиваются они выздоровлением.

При более выраженном остром токсическом бронхиолите у 
пострадавшего появляются резкая одышка, мучительный кашель, 
сухой или с выделением густой слизистой мокроты, нередко с 
примесью крови. Возникают приступы удушья, колющие боли в 
груди, обильное потоотделение, головная боль, потеря аппетита, 
общая слабость. Заболевание протекает с подъемом температуры 
до 38—39 °С. При осмотре отмечаются выраженный цианоз кожи 
и слизистых оболочек. ЧД достигает 36— 40 в минуту. Перкутор- 
но над легкими выявляется коробочный звук, края легких опуще
ны, подвижность их ограничена. При выслушивании на всем про
тяжении легочных полей, особенно в нижних отделах, определя
ется большое количество средне- и мелкопузырчатых влажных 
хрипов.

Заболевание протекает с выраженной тахикардией, падением 
артериального давления, глухими тонами сердца. Нередко в про
цесс вовлекается печень, которая увеличивается и становится бо
лезненной. Могут наблюдаться признаки нефропатии в виде про- 
геинурии и цилиндрурии. Рентгенологически на фоне пониженной 
прозрачности легочных полей в средних и нижних отделах выяв
ляются мелкоочаговые образования, местами сливающиеся меж
ду собой. Корни легких расширены. В периферической крови от
мечаются повышение содержания гемоглобина, эритроцитов, лей
коцитоз с палочкоядерным сдвигом, относительная лимфопения, 
иногда эозинофилия и повышение СОЭ до 50 мм/ч. Обратному 
развитию клинические симптомы выраженного острого токсиче- 
екого бронхиолита подвергаются в течение 2— 3 мес. Исходом 
заболевания может быть полное выздоровление, но наблюдается 
н переход в хроническую форму с развитием облитерирующего 
оронхиолита, а в дальнейшем и пиевмосклероза.

Наиболее частым осложнением острого токсического бронхи- 
плита является присоединение бактериальной инфекции с раз- 
нитием пневмонии, значительно утяжеляющей течение и прогноз



болезни. Выраженные формы токсического бронхиолита могут 
осложняться отеком легких с развитием острой сердечно-сосу
дистой недостаточности.

Токсический отек легких

Это наиболее опасная и тяж елая  форма токсического пора
жения легких. В производственных условиях чаще всего такой 
отек появляется под воздействием окислов азота. Возникает 
токсический отек легких вследствие непосредственного действия 
токсического вещества на легочную ткань, вызывающего повреж
дение легочной мембраны.

По общепринятому мнению [Л азарис А. Я., Серебров- 
ская И. А., 1962; Лужников Е. А., 1982, и др.],  в развитии отека 
легких, вызываемого ингаляционным отравлением окислами 
азота, фосгеном, хлором и другими токсическими веществами 
раздраж аю щ его действия, ведущая роль принадлежит повыше
нию проницаемости стенки легочных капилляров. О резчайшем 
повышении проницаемости легочной мембраны при токсическом 
отеке легких свидетельствует очень высокое содержание белка 
в отечной жидкости, образующейся в значительном количестве. 
При этом жидкость очень напоминает сыворотку крови не только 
по общему содержанию белка, но и по распределению его фракций.

Важное значение в процессе развития токсического отека 
легких имеют и нервные механизмы. В пользу этого говорят 
эксперименты, в которых путем выключения каких-либо отделов 
нервной системы (перерезка блуждающих нервов на шее, ваго- 
симпатическая блокада и др.) удавалось добиться уменьшения 
токсического отека легких или даж е  предупредить его развитие.

На основании клинической картины токсического отека лег
ких с наличием лейкоцитоза и температурной реакции, а также 
патологоанатомических данных о наличии сливного катараль
ного воспаления в отсутствие микробной флоры некоторые иссле
дователи [Ивановский Б. Д., 1963, и др.] рассматривают отек 
легких как один из вариантов токсической пневмонии, в которой 
процессы экссудации опережают клеточную инфильтрацию. В те
чении токсического отека легких условно различают несколько 
стадий: стадия начальных явлений, или рефлекторная, скрытый 
период, стадии клинических проявлений и обратного развития.

В стадии начальных явлений, развивающейся тотчас после 
воздействия токсического вещества, у пострадавшего отмечаются 
легкие явления раздражения слизистых оболочек дыхательных 
путей и глаз: резь в глазах, небольшой кашель, першение н 
носоглотке, стеснение в груди. Эти расстройства не оказывают 
существенного влияния на самочувствие пострадавшего и скоро 
(через 15—30 мин) исчезают.

Вслед за стиханием явлений раздражения наступает скрытая 
стадия, или период мнимого благополучия, которая равна н 
среднем 4—6 ч, но может удлиняться до 24 ч и сокращаться



до 2 ч. В этом периоде пострадавший никаких жадоб не предъ
являет и считает себя здоровым, однако при тщательном обсле
довании можно отметить первые симптомы нарастающей кисло
родной недостаточности — учащенное и поверхностное дыхание. 
Экспериментально доказано, что в скрытом периоде с самого 
начала можно обнаружить гистологические изменения, соответ
ствующие отеку межуточной ткани легкого [Савицкий Н. Н., 
1939].

Скрытая стадия постепенно сменяется периодом клинических 
проявлений отека легких. У пораженного учащается дыхание, 
появляются кашель с мокротой, цианоз. Расстройства дыхания 
прогрессируют с нарастанием симптомов заболевания. В дыха
тельном акте начинают принимать участие вспомогательные 
мышцы. Нижняя граница легких опускается, перкуторный звук 
приобретает коробочный оттенок.

При аускультации в нижних отделах легких сзади появляются 
звонкие мелкопузырчатые влажные хрипы. В период развития 
токсического отека легких под влиянием хлора, хлорпикрина 
и других токсических веществ раздраж аю щ его действия, вызы
вающих поражение бронхиального дерева, наравне с влажными 
хрипами выслушиваются в большем или меньшем количестве 
сухие хрипы, которые сохраняются довольно долго. По мере раз
вития отека легких количество хрипов увеличивается и они могут 
выслушиваться на всей поверхности легких. Затем наряду с мел
кими появляются средне- и крупнопузырчатые влажные хрипы. 
Дыхание становится клокочущим. Отделяется большое количе
ство пенистой мокроты, часто с примесью крови.

Отмечается тахикардия, артериальное давление остается 
нормальным или незначительно повышается. При исследовании 
крови выявляется ее сгущение, которое проявляется увеличением 
количества гемоглобина, эритроцитов (до 6—8 * 1 0 '2/ л ), лейко
цитов (до 10— 15-109/л ) .  Повышается вязкость крови, нараста
ет ее свертываемость. Рентгенологически определяются пони
жение прозрачности легочной ткани, нечеткость и размытость 
еосудисто-бронхиального рисунка, очаговые пятнистые затемне
ния (так называемые тающие хлопья снега). Вследствие выра
женных нарушений вентиляции легких и диффузии газов через 
альвеолярную и капиллярную мембраны появляются признаки 
острой ДН. Содержание кислорода в артериальной крови резко 
падает, а углекислоты нарастает. Развиваются распространен
ный цианоз и акроцианоз бледно-фиолетового оттенка — синяя 
гипоксемия.

В этой стадии токсического отека легких может наблюдаться 
и другой симптомокомплекс, который носит название серой
і ппоксемии. В клиническом симптомокомплексе серой формы 
кислородного голодания ведущим является падение сердечно
сосудистой деятельности (коллапс). Лицо больного становится 
пепельно-серым, покрывается холодным потом.. Слизистые обо
лочки приобретают своеобразный грязно-землистый оттенок.



Конечности холодны и влажны на ощупь. Пульс становится час
тым, нитевидным, трудно пальпируется. Артериальное давле
ние резко падает. Наряду с артериальной и венозной гипоксе- 
мией возникает гипокапния. Состоянию серой гипоксемии может 
предшествовать период синей гипоксемии, причем одно состоя
ние переходит в другое сразу, почти внезапно. Если симптомо- 
комплекс серой гипоксемии развивается самостоятельно без 
предшествующей синей гипоксемии, то этому могут способство
вать физические нагрузки, длительная транспортировка постра
давшего. Нарушения сердечно-сосудистой деятельности при ток
сическом отеке легких обусловлены нарушением кровотока в 
малом круге кровообращения с перегрузкой по типу острого 
легочного сердца, а та^ж е ишемией миокарда и вегетативными 
сдвигами.

При тяжелых формах токсического отека легких смертельный 
исход может наступить через 24—48 ч после отравления. Осо 
бенно неблагоприятен в прогностическом отношении серый тип 
кислородного голодания.

В более легких случаях и при своевременном лечении на
ступает стадия обратного развития отека легких. В течение этого 
периода, начиная с 3-х суток после токсического воздействия, 
наступает улучшение общего состояния больного. Уменьшаются 
одышка, цианоз, количество отделяемой мокроты. Отмечаются 
сокращение количества, а затем и исчезновение влажных хри 
пов. Однако температура тела продолжает оставаться повышен 
ной, обычно в пределах 37,5—38 °С до 5— 6-го дня заболевания 
Нормализуется состав периферической крови. Сроки выздоров
ления могут варьировать от нескольких дней до нескольких 
недель. Помимо изменений в легких и сердечно-сосудистой сис
теме, при токсическом отеке легких нередко наблюдаются невро
логические нарушения. Пострадавшие часто жалуются на голов 
ную боль, головокружение. Нередко наблюдается неустойчивость 
в нервно-эмоциональной сфере: раздражительность, чувство 
тревоги, преобладание депрессивно-ипохондрических реакций, 
у отдельных лиц возбуждение и судороги, а в тяжелых слу
чаях оглушенность, сонливость, адинамия, потеря сознания. 
В дальнейшем возможно присоединение астеноневротических 
и вегетативных расстройств. На высоте токсического отека 
диурез может снижаться вплоть до анурии. В моче выявляются 
следы белка, гиалиновые и зернистые цилиндры, эритроциты 
Указанные изменения связаны с возможностью развития токен 
ческого нефроза, обусловленного общими сосудистыми изме
нениями.

Токсический отек легких протекает значительно тяжелее и с 
более высокой летальностью, чем отек легких другой этиологии

Наиболее частым осложнением токсического отека легких 
являются присоединение вторичной инфекции и развитие пнев 
монии. Если в период стихания клинических проявлений отека 
температура тела и количество лейкоцитов в периферической



крови на 6— 7-й день после отравления не достигают нормы, 
выраженность аускультативных явлений в легких не уменьшает
ся, а нарастает при ухудшении общего состояния больного, то 
можно думать о присоединении вторичной инфекции. Рентгено
логически при этом отмечаются мелкие воспалительные фокусы 
в легких по типу мелкоочаговой пневмонии. Другим опасным 
осложнением токсического отека является так называемый вто
ричный отек легких, который может развиться в конце 1-й — 
начале 3-й недели болезни как следствие наступающей острой 
сердечной левожелудочковой недостаточности.

Острые токсические пневмонии

Среди острых токсических пневмоний различают первичные 
и вторичные. Первичные пневмонии возникают в 1—2-е сутки 
после воздействия токсических веществ раздражаю щего дей
ствия. Это собственно токсические пневмонии, обусловленные 
непосредственным действием токсического агента на легочную 
ткань. Как правило, они сопровождаются токсическим пораже
нием верхних дыхательных путей и бронхов. При этом в первое 
время признаки токсического ларингофаринготрахеита или брон
хита могут доминировать в клинической картине заболевания. 
О развитии пневмонии свидетельствует повышение температуры 
тела до фебрильных цифр, часто с предшествующим ознобом. 
У больных ухудшается общее самочувствие: появляются сла
бость, разбитость, головная боль. Меняется характер кашля — 
из сухого он становится влажным, мокрота часто имеет примесь 
крови. В легких на фоне жесткого дыхания и сухих хрипов 
появляются участки мелкопузырчатых звонких влажных хрипов 
и (или) крепитации. В крови нарастает лейкоцитоз. Решающее 
значение в диагностике принадлежит рентгенологическому ис
следованию, при котором обнаруживают фокусы инфильтра- 
тивных изменений большей или меньшей распространенности. 
Первичная токсическая пневмония, не осложненная инфекцией, 
обычно имеет благоприятное течение. К концу 5— 7-х суток про
цесс заканчивается выздоровлением с нормализацией клиниче
ских и рентгенологических данных.

Вторичные пневмонии развиваются на фоне стихающих 
признаков острого токсического ларингофаринготрахеита или 
бронхита. При относительно хорошем самочувствии, как правило, 
па 3— 4-й день после интоксикации или еще позже внезапно появ
ляются озноб, одышка, затруднение при дыхании, температура 
тела повышается до 38—39 °С. Процесс отличается тяжелым 
течением. Общее состояние больного нарушается больше, чем 
при первичных пневмониях (головная боль, общ ая слабость, 
.ідинамия). В легких выслушиваются участки влажных хрипов. 
При рентгенологическом исследовании определяются мелкие 
инфильтраты. В крови отмечаются лейкоцитоз, эозинофилия и 
повышение СОЭ. Вторичные пневмонии характеризуются затяж-



иым течением, миграцией воспалительного процесса и рециди
вами. Им свойственны частое присоединение астматических 
явлений и раннее развитие пневмосклероза.

В развитии вторичных пневмоний основное значение имеет 
присоединение вторичной инфекции. Вместе с тем особенности 
течения этих пневмоний, а именно их возникновение спустя 
некоторое время после поражения, рецидивирование патологи
ческого процесса, астматические явления, эозинофилия позволя
ют предполагать, что в их возникновении наряду с микробным 
фактором определенное значение имеют и аллергические реак
ции, по-видимому, аутоиммунного характера.

Несмотря на общую направленность токсического влияния, 
свойственную всем веществам раздражаю щ его действия, клини
ческие проявления при остром воздействии различных соедине
ний, входящих в эту группу, имеют некоторые отличия, которые 
обусловлены особенностями их химических и токсических свойств. 
Так, хлор, хлористый водород, хлорокись фосфора, сернистый 
газ, аммиак, фтористый водород чаще всего вызывают изме
нения верхних дыхательных путей и бронхов, приводя к разви
тию токсического ларингофаринготрахеита или бронхита. Ука
занные вещества обладают способностью вызывать резкое субъ
ективное чувство удушья. Иногда даж е однократное вдыхание 
этих веществ в высоких концентрациях может привести к раз
витию тяжелой, так называемой молниеносной формы интокси
кации с преобладанием в клинической картине рефлекторных 
реакций, спазмом голосовой щели и асфиксией.

Вдыхание значительных количеств паров карбонильных сое
динений металлов (карбонилникеля, пентакарбонила железа), 
как правило, характеризуется поражением глубоких отделов 
дыхательного тракта с развитием токсического бронхиолита, ток
сической пневмонии или токсического отека легких и выражен 
ным общетоксическим действием.

Характерной особенностью действия растворимых соедине
ний бериллия, которые в 50— 100 раз токсичнее нерастворимых, 
является не только глубокое их проникновение на всем протя
жении дыхательных путей, вплоть до легочных альвеол, но и 
тенденция воспалительного процесса выходить за пределы сли
зистой оболочки и стенок бронхов и бронхиол, вызывая реак
цию интерстициальной ткани легких.

Воздействию фосгена, перфторизобутилена присуще развитие 
токсического отека легких. Многие токсические вещества раз* 
дражающего действия вызывают сочетанное поражение органов 
дыхания и глаз. Наиболее выраженное раздраж аю щ ее действие 
на глаза оказывают хлорпикрин, диметилсульфат и аммиак, 
В легких случаях процесс ограничивается раздражением конъ
юнктивы с их гиперемией, отечностью, резкой светобоязнью, 
Часто одновременно отмечаются отечность век, блефароспазм,

Воспалительный процесс в воздухоносных путях и легочной 
паренхиме в случае отравления диметилсульфатом имеет фиб-



розно-некротический характер и отличается затяжным течением 
(2—3 мес).

При острых интоксикациях некоторыми веществами раздра
жающего действия поражения органов дыхания сочетаются 
с общетоксическим эффектом, что обусловливает изменения в 
других системах и органах. Чаще наблюдаются нарушения 
функций нервной системы. Наиболее сильным нервным ядом яв
ляется сероводород, который, угнетая ферменты тканевого ды
хания, приводит к развитию гистотоксической гипоксии. В связи 
с этим при выраженных формах отравления сероводородом в 
клинической картине преобладают признаки поражения ЦНС. 
Наиболее неблагоприятна молниеносная форма острого отрав
ления, при которой под влиянием высокой концентрации серо
водорода в результате паралича дыхания и сосудистого центра 
моментально наступает смерть.

В тяжелых случаях отравления сероводородом часто разви
вается коматозное состояние. Д ля  периода непосредственно 
после выхода из комы характерно резко выраженное двигатель
ное возбуждение, которое затем сменяется сном. В отдельных 
случаях при затяжном течении комы изменения в ЦНС могут 
приобрести стойкий характер с появлением в дальнейшем раз
личных органических симптомов. Изменения нервной системы в 
этих случаях сочетаются с поражением органов дыхания различ
ной степени выраженности — от нерезких проявлений до токси
ческого отека легких. При меньших концентрациях раздраж аю 
щее действие сероводорода проявляется более четко, но, как 
правило, одновременно отмечаются изменения ЦНС, что прояв
ляется головной болью, головокружением, возбуждением или 
помрачением сознания. Повторные острые и подострые отрав
ления могут вызывать более стойкие изменения ЦНС, выраж аю 
щиеся в упорной головной боли, снижении памяти и работоспо
собности.

Окислы азота при острой интоксикации способны вызывать, 
кроме развития отека легких, поражение ЦНС, в легких случаях 
проявляющееся преходящими церебральными расстройствами 
(головная боль, головокружение, тошнота, рвота), а в тяжелых 
нередко развитием коматозного состояния и судорог. Наиболь
шее значение в возникновении указанных изменений, по-види
мому, имеет окись азота, входящая в состав нитрогазов. Этот 
гак называемый нитритный эффект проявляется такж е метгемо- 
глобинообразованием и падением артериального давления. И з 
менения нервной системы (возбуждение, сменяющееся затем 
депрессией) наблюдаются такж е при острых интоксикациях гид
разином.

Д и а г н о с т и к а

Диагностика острых поражений дыхательных путей токсиче
скими веществами раздражаю щего действия основывается на



данных анамнеза и некоторых особенностях клинического тече
ния интоксикаций. Д ля  токсических поражений характерна вне
запность развития, по времени связанная с фактом контакта с 
ядовитым веществом в повышенных концентрациях. Заболевание 
характеризуется быстрым нарастанием клинической симптома
тики. С самого начала процесс носит распространенный характер. 
Важно обращать внимание на нередкое сочетание пораже
ния дыхательных путей с поражением глаз, иногда кожи. В от
личие от воспалительных заболеваний дыхательных путей непро
фессиональной этиологии при токсических поражениях, как 
правило, менее выражены признаки воспаления: повышение 
температуры и изменения со стороны крови.

П р о г н о з  острых поражений дыхательных путей вещест
вами раздражаю щего действия определяется степенью тяжести 
перенесенного отравления и исходным состоянием организма. 
Исходом даж е очень тяжелых поражений при соответствующем 
уходе и лечении может быть полное выздоровление. Часть боль
ных, перенесших острые отравления теми или иными токсиче
скими веществами раздраж аю щ его действия, на протяжении 
многих месяцев и д аж е лет продолжают страдать бронхитом, 
то и дело обостряющимся и принимающим хроническое течение. 
Часто к этому бронхиту присоединяется перибронхит. Развитие 
фиброзного процесса ведет к пневмосклерозу, эмфиземе, брон- 
хоэктатическим изменениям, сердечно-легочной недостаточности. 
После интоксикации могут активироваться ранее латентно про
текавшие туберкулез легких и другие хронические инфекции.

Л е ч е н и е

Первая помощь при острых интоксикациях токсическими 
веществами раздражаю щего действия прежде всего должна быть 
направлена на немедленное прекращение контакта с отравляю
щим веществом и исключение возможности его дальнейшего 
поступления в организм. Д л я  этого пострадавшего выводят из 
загазованной атмосферы в теплое проветриваемое помещение 
или на свежий воздух. Необходимо освободить его от одежды, 
стесняющей дыхание. Из-за возможного испарения веществ, а 
также их действия на кожу следует снять загрязненную ядом 
одежду, а при попадании яда на кожу обильно промыть ее водой 
с мылом. Пострадавшего срочно госпитализируют.

Зная о наличии скрытого периода при отравлении веществами 
раздражаю щего действия, пострадавшего, создав ему полный 
покой, следует оставить под наблюдением не менее чем на 24 ч. 
Только отсутствие каких-либо проявлений интоксикации спустя 
24 ч после контакта с ядом является основанием для отмены 
режима покоя. При раздражении слизистой оболочки глаз необ
ходимо тщательное промывание их водой или 2 % раствором 
гидрокарбоната натрия. При резких болях в глазах в них зак а 
пывают 0,1—0 ,2 %  раствор дикаина, а для профилактики инфи-



цирования за веки следует заложить глазную мазь, содержащую 
антибиотики или сульфаниламиды (0,5 %  синтомициновая, 
10% сульф ациловая), или закапать  3 0 %  раствор сульфацил- 
натрия.

При интоксикациях, сопровождающихся раздражением сли
зистой оболочки верхних дыхательных путей, хороший эффект 
дают полоскания или тепло-влажные ингаляции 2 % раствора 
гидрокарбоната натрия. При затруднении носового дыхания 
закапывают в нос 2 % раствор эфедрина с добавлением адрена
лина (1:1 ООО). При поражении гортани необходим режим мол
чания. Показано питье теплого молока с натрием гидрокарбо
натом, боржома.

При сильном кашле применяют кодеин и дионин, отвлекаю
щие средства (горчичники). С целью профилактики инфекции 
назначают сульфаниламиды и антибиотики. При скоплении сек
рета необходима его аспирация через катетер. Если возникает 
рефлекторный спазм, то показаны спазмолитики (подкожное 
введение атропина или эфедрина). В случаях тяжелого ларинго- 
спазма приходится прибегать к трахеотомии и интубации. При 
рефлекторных расстройствах дыхания и сердечной деятельности 
может быть использовано вдыхание так называемой противодым- 
ной смеси (хлороформа 40 мл, этилового спирта 40 мл, серного 
)фира 20 мл, нашатырного спирта 5 капель), которая уменьшает 
рефлекторную возбудимость рецепторов.

Искусственную вентиляцию легких проводят только в случаях 
остановки дыхания по витальным показаниям. Во всех других 
случаях она противопоказана в связи с опасностью развития оте
ка легких.

При возникновении бронхита и бронхиолита назначают пол: 
ный покой, длительное вдыхание кислорода, противокашлевые 
препараты, ингаляции аэрозоля 25 мг гидрокортизона ацетата. 
(' целью профилактики инфекции проводят активную антибак- 
іериальную терапию, при астматических состояниях — лечение 
бронходилататорами и спазмолитиками (эуфиллин, адреналин, 
ичадрин), антигистаминными препаратами (димедрол, супрастин, 
шшольфен).

При токсическом отеке легких одним из основных методов 
патогенетической терапии является применение мочевины, ока
пывающей мощное дегидратирующее действие на легочную 
гклнь. Аналогичный эффект дают и салуретики (фуросемид), 
и водимые внутривенно в дозе не менее 200 мг в сутки.

С целью разгрузки малого круга кровообращения при токси- 
'мтком отеке легких используют ганглиоблокаторы — арфоиад, 
гм кзогексоний, пентамин и др., а такж е эуфиллин. При сни
женном артериальном давлении следует воздержаться от этих 
препаратов либо вводить их внутривенно с осторожностью 
(медленно) и обязательно в сочетании с прессорными ами
нами.

Важную роль в лечении токсического отека легких играют



средства, снижающие проницаемость сосудистой стенки. С этой 
целью используют глюкокортикоиды (преднизолон по 160— 
200 мг в сутки или гидрокортизон по 150—300 мг в сутки), 
антигистаминные препараты, хлорид кальция, витамины группы 
В и С, гипертонические растворы глюкозы.

Среди методов симптоматической терапии значительное место 
занимает оксигенотерапия в сочетании с ингаляцией противо- 
вспенивающих средств (пары этилового спирта, антифомсилана). 
Эти поверхностно-активные вещества переводят отечный экссу
дат из пенистого состояния в жидкость, что сокращает его объ
ем и освобождает дыхательную поверхность легких для диффу
зии газов.

Хороший эффект дают регулярные ингаляции кислорода с 
добавлением бронхолитиков (эфедрин), гормонов и антибио
тиков.

Учитывая роль нервных механизмов в патогенезе токсическо
го отека легких, рекомендуют новокаиновые блокады шейного 
вагосимпатического ствола [Лужников Е. А., 1982].

С целью снятия состояния эмоционального напряжения и 
двигательного беспокойства проводят седативную терапию путем 
повторного введения литической смеси (морфина 10 мг, амина
зина 25 мг, пипольфена 25 мг) или нейроплегиков (галопери- 
дол, дроперидол). При нарушениях сосудистого тонуса или 
присоединении сердечной недостаточности назначают сосудистые 
средства (камфора, кофеин, кордиамин, мезатон) или сердеч
ные гликозиды (коргликон, строфантин). Введение адреналина 
не показано из-за возможного усиления явлений отека. Д л я  сти
муляции дыхания вводят подкожно лобелии или цититон. 
С целью профилактики инфекции при комплексной терапии ток
сического отека применяют антибиотики и сульфаниламидные 
препараты.

Что касается широко использовавшегося ранее при токсиче
ском отеке легких кровопускания (250—300 мл), то в настоящее 
время, по мнению Е. А. Лужникова (1982), оно сохраняет свое 
значение только на догоспитальном этапе, если бригада скорой 
помощи не располагает всем арсеналом указанных лечебных 
средств. Следует помнить, что кровопускание может быть произ
ведено только при удовлетворительном состоянии сердечно
сосудистой системы. При серой форме кислородного голодания, 
которая сопровождается падением артериального давления, 
этот метод противопоказан. После кровопускания вводят внутри
венно 40 % раствор глюкозы, которая улучшает процессы ткане
вого обмена в условиях кислородного голодания и снижает 
сосудистую проницаемость.

Т р у д о с п о с о б н о с т ь  больных, перенесших острое от
равление, зависит от выраженности интоксикации, ее течения и 
осложнений. В случаях легкого острого отравления временная 
нетрудоспособность, как правило, продолжается несколько дней. 
После стихания признаков интоксикации пострадавший может



выполнять прежнюю работу. При более выраженных интоксика
циях в зависимости от их течения лечения может продолжаться 
от 2 до 3—5 нед. После выздоровления такие лица нуждаются в 
отстранении от работы в контакте с токсическими веществами 
раздражающего действия с выдачей больничного листа сроком 
до 2 мес. В этих случаях важно рациональное трудоустройство. 
Кроме раздражаю щих веществ, должны быть исключены и дру
гие возможные вредные производственные факторы: воздействие 
пыли, больших перепадов температуры, значительное физиче
ское напряжение. Отсутствие клинико-рентгенологических изме
нений при повторном обследовании позволяет направить постра
давшего на прежнюю работу.

При тяжелой форме интоксикации лечение, как правило, бо
лее продолжительное (до 2 мес). После выписки из стационара 
желательно долечивание в санатории. В дальнейшем таким 
лицам рекомендуется временный перевод на работу вне контакта 
с токсическими веществами раздраж аю щ его действия и пылью, 
не связанную со значительным физическим напряжением и влия
нием неблагоприятных метеорологических факторов на длитель
ный срок. Лишь полная ликвидация признаков перенесенного 
отравления, установленная при динамическом наблюдении, мо
жет быть основанием для возвращения пострадавшего на преж
нюю работу. Наличие каких-либо остаточных явлений после 
интоксикации определяет необходимость перевода его на работу 
вне воздействия вредных факторов и переквалификации. Вопрос 
о трудоспособности решается в этих случаях с учетом степени 
клинико-функциональных нарушений. Д ля  перевода на другую 
работу, связанную со снижением квалификации, требуется 
направление на ВТЭК для определения степени снижения трудо
способности.

У больных, перенесших острую интоксикацию бериллием, 
жспертизу трудоспособности следует проводить с учетом его 
аллергенного действия. Дальнейший контакт с бериллием проти
вопоказан, так как вследствие возможной сенсибилизации к нему 
повторное воздействие этого вещества приводит к рецидиву от
равления с более тяжелым течением, нередко принимающим хро
нический характер.

Хронические заболевания бронхолегочной системы,
вызываемые токсическими веществами
раздраж аю щ его действия

Хронические поражения органов дыхания могут развиваться 
шбо в результате длительного вдыхания относительно малых 

концентраций веществ раздражаю щего действия, либо вследст
вие перенесенной в прошлом однократно или повторно острой ин- 
кжсикации. Наиболее распространенными клиническими формами 
являются хронический токсический бронхит и токсический пнев
москлероз.



Это диффузное поражение бронхиального дерева, характе
ризующееся обычно рецидивирующим и прогрессирующим тече
нием. Развивается оно в среднем через 10— 15 лет в условиях воз
действия токсических веществ раздраж аю щ его действия.

Проникая в организм, токсические вещества оказывают раз
дражаю щ ее или повреждающее действие на слизистую оболочку 
бронхиального дерева. Возникающий в бронхах патологический 
процесс вначале является чисто токсическим. В дальнейшем в 
результате нарушения целости бронхиального эпителия и пов
реждения защитных механизмов бронхиального дерева патологи
ческие изменения поддерживаются присоединяющейся бактери
альной инфекцией. Токсический бронхит часто и рано осложняет
ся вторичной микробной инфекцией, которая и определяет 
дальнейшее течение заболевания.

Особенностью токсического бронхита является значительная 
глубина поражения бронхиального дерева с тенденцией воспа
лительного процесса выходить за  пределы слизистой оболочки и 
стенок бронхов, вызывая развитие панбронхита с последующим 
бронхосклерозом и эмфиземой легких.

П а т о л о г о а н а т о м и ч е с к а я  к а р т и н а  хронических 
поражений бронхолегочной системы характеризуется явлениями 
воспаления дыхательных путей — трахеитом, бронхитом, пневмо
нией. В далеко зашедших случаях воспалительные изменения 
сменяются явлениями склерозирования. Отмечаются деформация 
бронхов, бронхоэктазии и разрастание соединительной ткани 
вокруг бронхов и бронхиол или диффузное. Возникает эмфизема 
легких. Сердце расширено, гипертрофирован правый желудочек.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а .  В зависимости от степени 
выраженности, течения, а такж е преобладающего синдрома р аз
личают легкую, средней тяжести и тяжелую, или осложненную, 
формы хронического токсического бронхита.

Легкие формы токсического бронхита характеризуются реци
дивирующим течением. В период ремиссии болезни общее состоя
ние больных остается удовлетворительным. Они жалуются на 
кашель с отделением небольшого количества мокроты слизисто- 
гнойного характера, одышку при физическом напряжении. Аус- 
культативно определяют лишь жестковатое дыхание и неболь
шое количество сухих хрипов. В период обострения болезни 
температура тела повышается до субфебрильных цифр, ухудша
ется общее самочувствие, появляются слабость, потливость. 
Усиливается кашель, увеличивается количество отделяемой 
мокроты, нарастает одышка. Над легкими выслушивается зна
чительное количество сухих рассеянных хрипов. При эндоскопи
ческом исследовании в этой стадии заболевания выявляется 
картина катарального эндобронхита. Слизистая оболочка тра
хеи и бронхов диффузно гиперемирована с выраженной 
инъецированностью сосудов, устья выводных протоков слизистых



желез расширены. Нередко определяется гипертрофия слизистой 
оболочки.

При исследовании ФВД выявляются начальные признаки 
югочной недостаточности по обструктивному типу. Вследствие 
нарушения бронхиальной проходимости несколько снижаются 
величина О Ф В ( и показатели пневмотахометрии — максимальная 
скорость вдоха и выдоха (МСВд и М СВыд). О напряженности 
функции дыхательной системы свидетельствуют умеренное повы
шение минутного объема дыхания (М О Д ), отражаю щее гипервен
тиляцию покоя, и снижение М ВЛ. В этой стадии заболевания 
прекращение больным работы в условиях воздействия раздра
жающих веществ может привести к обратному развитию призна
ков бронхита и выздоровлению. При продолжении работы в кон
такте с веществами раздражаю щего действия в случае присоеди
нения инфекции заболевание может прогрессировать, переходя в 
хронический токсический бронхит средней тяжести.

Признаки заболевания нарастают. Усиливается кашель с от
делением более значительного количества мокроты гнойного или 
слизисто-гнойного характера, нередко с примесью крови. Возни
кают приступы затрудненного дыхания, особенно в период обо
стрения болезни или в ненастную сырую погоду. Увеличивается 
одышка, которая возникает уже при небольшой физической 
нагрузке. Появляются боли в груди. Больные почти постоянно 
жалуются на слабость, недомогание, потливость. Обострения 
при этой форме заболевания наблюдаются довольно часто и 
нередко протекают с высокой температурой тела и изменениями 
периферической крови, характерными для воспалительного про
цесса (лейкоцитоз, палочкоядерный сдвиг, повышение СОЭ). 
При осмотре отмечается цианоз кожи и слизистых оболочек.

Над легкими определяется коробочный звук. Дыхание ослаб
ленное, жесткое, часто с удлиненным выдохом. Прослушивается 
значительное количество сухих рассеянных, а в период обостре
ния средне- и мелкопузырчатых влажных хрипов, что свидетель
ствует о значительной глубине поражения бронхиального дерева. 
Бронхоскопическое исследование при этой форме заболевания 
позволяет выявить картину выраженного воспалительного про
цесса на всем протяжении бронхиального дерева с деформацией 
бронхов и формированием деструктивно-рубцовых изменений. 
При рентгенологическом исследовании на фоне повышенной 
прозрачности легочных полей обнаруживаются усиление и дефор
мация легочного рисунка, главным образом в нижних отделах 
легких. Указанные изменения свидетельствуют о формирующемся 
панбронхите с развитием фиброза вокруг бронхов и сосудов и 
эмфиземы легких. Выявление грубой тяжистости и ячеистости 
.неточного рисунка в нижних участках подтверждает наличие 
бронхоэктатических изменений. При этой форме заболевания 
нарушения функции дыхания более выражены. Как правило, 
снижаются все спирографические (Ж Е Л , О Ф В ь М ВЛ) и пневмо- 
тахометрические показатели. Увеличивается ООЛ. В период обо



стрения болезни уменьшается насыщение крови кислородом. 
Значительные изменения функции дыхания приводят к наруше
ниям в сердечно-сосудистой системе с формированием хрони
ческого легочного сердца.

Тяж елая , осложненная форма бронхита характеризуется 
нарастанием тяжести воспалительного процесса в бронхах и его 
переходом на перибронхиальную ткань. Течение болезни отлича
ется частыми обострениями с длительным повышением темпера
туры тела и короткими периодами нестойкой ремиссии. Нередко 
тяжесть заболевания обусловливается выраженными бронхоэк- 
татическими изменениями, присоединением инфекционно-аллер
гической бронхиальной астмы с прогрессирующим течением, 
симптомокомплексом хронического легочного сердца. Кашель 
становится постоянным. Отделяется большое количество гнойной 
мокроты, часто с примесью крови, нередко с неприятным зап а
хом. Значительно затруднено дыхание, часто наблюдаются тяж е
лые приступы удушья. При осмотре отмечаются выраженный 
диффузный цианоз, учащение дыхания, нередко определяется 
упадок питания, ногти пальцев рук и ног имеют форму часовых 
стекол, а ногтевые фаланги форму барабанных палочек. Выра
жена эмфизема легких. В легких прослушиваются рассеянные 
сухие и влажные хрипы, больше в нижних отделах. Констатиру
ется выраженная легочная недостаточность с нарушениями вен
тиляции и газообмена. Хроническая гипоксемия сопровождается 
метаболическим ацидозом, стимулирует эритропоэз, может приве
сти к полицитемии и повышению вязкости крови. При прогресси
ровании болезни нарастают легочная гипертензия и признаки 
перегрузки правых отделов сердца с явлениями сердечной недо
статочности. Наблюдаются постоянная тахикардия, глухие 
тоны сердца, акцент II тона над легочной артерией, развиваются 
застойные явления в малом и большом круге кровообращения. 
При рентгенологическом исследовании отмечают деформирую
щий диффузный пневмосклероз и эмфизему легких, в период 
обострения обнаруживаются изменения по типу пневмонических 
фокусов.

В отдельных случаях имеет место ареактивное течение болез
ни, при котором обострения бронхитического процесса не сопро
вождаются повышением температуры тела и воспалительными 
изменениями со стороны крови. В таких случаях заболевание 
протекает с явлениями резкой слабости, значительным снижением 
массы тела и развитием астеноневротических расстройств.

Клинические наблюдения за больными хроническим токси
ческим бронхитом показывают, что длительно существующий 
хронический воспалительный процесс в бронхолегочной системе, 
сопровождающийся значительными изменениями в легочной па
ренхиме, создает предпосылки для развития злокачественных 
новообразований в бронхах и легких.

Д и а г н о с т и к а  хронического бронхита основывается на 
оценке анамнеза, клинико-функциональных и лабораторных дан



ных. Д ля  решения вопроса о связи заболевания с производ
ственной деятельностью (токсическая этиология) необходимо 
тщательно сопоставить условия труда с развитием бронхита. 
Хронический токсический бронхит следует дифференцировать от 
туберкулезного поражения бронхов, учитывая клинические при
знаки туберкулезной интоксикации и данные бронхоскопиче
ского исследования, которые могут указывать на локальный 
характер поражения бронхов (рубцы, свищи), характерные для 
туберкулеза. Определенные трудности могут возникнуть при 
дифференциации хронического токсического бронхита от хрони
ческой пневмонии, бронхоэктатической болезни и бронхиальной 
астмы.

К наиболее частым о с л о ж н е н и я м  хронического токси
ческого бронхита относятся бронхоэктазии, очаговая пневмония, 
эмфизема легких, бронхиальная астма, диффузный пневмо
склероз, легочная гипертензия, легочное сердце и легочно-сердеч
ная недостаточность.

Токсический пневмосклероз

Клинические наблюдения показывают, что в большинстве 
случаев развитию пневмосклеротических изменений в легких при 
воздействии токсических веществ раздраж аю щ его действия пред
шествует длительно текущий хронический токсический бронхит. 
Последний, характеризуясь большой глубиной повреждения 
бронхиального дерева и протекая не только с явлениями эндо
бронхита, но и перибронхита, предрасполагает к более раннему 
формированию пиевмосклероза. При токсических бронхитах 
пневмосклероз может прогрессировать путем развития бронхо- 
жтатических изменений либо имеет место нарастание легочной 
и сердечной недостаточности. Развитию пневмосклероза сопут
ствует формирование эмфиземы легких.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а .  Проявления токсического 
пиевмосклероза, представляющего собой сложный полиморфный 
клинико-анатомофункциональный симптомокомплекс, зависят от 
выраженности фиброзных изменений, тяжести и активности 
сопутствующих заболеваний (бронхит, бронхоэктазии, эмфизе
ма и т. д.) и выраженности легочной и сердечной недостаточно
сти. Наряду с описанными, наиболее часто встречающимися 
формами хронического поражения органов дыхания в виде токси
ческого бронхита с последующим развитием пиевмосклероза в 
отдельных случаях наблюдаются иные формы патологии, при 
которых пневмосклероз служит единственным проявлением 
перенесенной в прошлом, иногда много лет назад, тяжелой ост
рой интоксикации, чаще всего токсического отека легких или 
токсического бронхиолита. Основу диагностики этих форм сос- 
і.івляет рентгенологическое исследование, так как клинические 
проявления часто отсутствуют, процесс может протекать бес
симптомно и доброкачественно, сопровождаясь лишь иногда



незначительными нарушениями функции дыхания. Такие  формы 
диффузного пневмосклероза интерстициального типа, как прави
ло, не прогрессируют. Лиш ь в отдельных случаях в дальнейшем 
могут присоединяться признаки бронхита, причиной которого 
является инфекция, а предрасполагает к этому возможное нару
шение дренажа бронхов вследствие бронхиального склероза.

Д и а г н о с т и к а  токсического пневмосклероза основывает
ся на анамнезе (перенесенные отравления, длительный часто 
обостряющийся токсический бронхит), наличии признаков хрони
ческого бронхита и эмфиземы легких, а в более поздних стадиях 
признаков легочно-сердечного синдрома. Нередко токсическиіі 
пневмосклероз ошибочно принимают за туберкулез легких. 
Дифференцируя эти заболевания, нужно иметь в виду особенно
сти рентгенологических изменений. При туберкулезе характерны 
преимущественно очаговость процесса, связь его с корнями лег
ких и локализация чаще всего в верхних отделах легких.

Прогноз заболевания определяется тяжестью течения хро
нического токсического бронхита, выраженностью легочной -и 
сердечной недостаточности.

Л е ч е н и е  больных хроническим токсическим бронхитом и 
токсическим пневмосклерозом должно быть комплексным, вклю
чать воздействие на основные патогенетические механизмы раз
вивающегося процесса. Важнейшим элементом лечения является 
борьба с инфекцией. Д ля  этого в фазе обострения заболевания 
больным назначают антибактериальные средства (антибиотики, 
сульфаниламиды).

Д ля улучшения дренажа бронхов используют средства, 
разж иж аю щ ие мокроту и облегчающие ее отделение. С этон 
целью наиболее целесообразно проводить ингаляции протеоли- 
тических ферментов (трипсин, панкреатин), муколитических и 
отхаркивающих препаратов. Значительное место в комплексе 
лечения занимают препараты, восстанавливающие бронхиальную 
проходимость. К ним относятся симпатомиметики, особенна 
стимуляторы (З-адренорецепторов (астмопент, фенотерол, саль 
бутамол и др.), и другие спазмолитики (эуфиллин, солутан 
и др.). Применение бронхолитических средств можно сочетать С 
назначением антигистаминных препаратов, которые наряду со 
снятием спазма гладкой мускулатуры бронхов оказывают проти
вовоспалительное и противоотечное действие. В тех случаях, 
когда медикаментозной терапией не удается ликвидировать 
обострение воспалительного процесса и обтурацию бронхов сек»I 
ретом, рекомендуется санация бронхиального дерева с введением 
лекарственных препаратов (см. выше).

Значительное место в лечении занимают оксигенотерапия, а 
также лечебная дыхательная гимнастика, массаж грудной клет
ки, физиотерапевтические процедуры, направленные на ликвида 
цию явлений воспаления, бронхоспазма, болевого синдрома и 
дыхательных расстройств (индуктотермия, токи УВЧ, электро 
форез новокаина или хлорида кальция в области грудной



клетки и др.). При лечении больных с тяжелыми осложненными 
формами бронхита и пневмосклероза, когда к явлениям ДН 
присоединяются признаки сердечной недостаточности, показаны 
сердечные гликозиды (коргликон, строфантин), диуретики (фу- 
росемид, триампур и др.),  препараты калия.

Лечение обострений заболевания целесообразнее проводить 
в стационаре. В период ремиссии больные хроническим токси
ческим бронхитом и пневмосклерозом нуждаются в диспансер
ном наблюдении и симптоматической терапии. Наиболее благо
приятными для санаторно-курортного лечения этих больных 
являются Южный берег Крыма в нежаркое время года и степ
ная зона с сухим теплым воздухом.

Вопросы экспертизы т р у д о с п о с о б н о с т и  при хрони
ческом токсическом бронхите и токсическом пневмосклерозе 
решаются с учетом степени выраженности заболевания, его 
течения, а также наличия осложнений. Лица с легкими формами 
хронического токсического бронхита, как правило, остаются 
трудоспособными, но нуждаются в рациональном трудоустрой
стве вне воздействия раздраж аю щ их веществ и пыли. Таким 
больным требуются диспансерное наблюдение и лечение в меди
ко-санитарной части или в профилактории предприятия.

При более выраженных формах хронического токсического 
бронхита, протекающих с частыми обострениями заболевания и 
сопровождающихся нарушениями функции дыхания, больные 
становятся ограниченно трудоспособными. В этих случаях 
следует исключить не только контакт с токсическими вещества
ми и пылью, но и влияние неблагоприятных метеорологических 
факторов и значительные физические нагрузки. Таким больным 
показана переквалификация. При потере квалификации им мо
жет быть определена III группа инвалидности по профессио
нальному заболеванию. Тяжелые осложненные формы хрониче
ского токсического бронхита и пневмосклероза могут привести не 
юлько к значительному ограничению, но и к полной потере тру
доспособности.

Н е к о т о р ы е  х и м и ч е с к и е  с о е д и н е н и я  из группы 
раздражающих веществ при длительном контакте могут прояв
лять особое, только им присущее действие. Это относится, напри
мер, к хрому и его соединениям, которые наряду с раздраж аю 
щим дают сенсибилизирующий и канцерогенный эффект. У рабо
тающих в контакте с хромом и его соединениями, помимо остро
го и хронического бронхита, нередко наблюдаются бронхиаль
ная астма, а такж е  рак верхних дыхательных путей и легких. 
Доказаны также канцерогенные свойства мышьяка и никеля.

К числу профессиональных канцерогенов относят такие, в 
отношении которых имеются статистические данные, убеди
тельно показывающие, что в условиях работы с этими факторами 
опухоли определенной локализации встречаются значительно 
чаще, чем среди остального населения.

Установлено, что при воздействии карбонила никеля и дру-



тих никельсодержащих аэрозолей, образующихся при получении 
и очистке никеля, возможно развитие рака легких и верхних 
дыхательных путей.

Имеются данные о возникновении рака легких при вдыхании 
различных аэрозолей, содержащих мышьяк и его соединения. 
Профессиональный стаж, предшествующий развитию рака, име
ет различную продолжительность (от 1 до 30 лет). Иногда забо
левание развивается через многие годы (от 3 до 30 лет) после 
прекращения работы в контакте с канцерогенами.

Признавая профессиональную этиологию рака, трудно исклю
чить влияние других канцерогенных факторов, действующих 
одновременно. Однако при наличии достоверных канцерогенных 
агентов действие их считается ведущим. Рак  легких, обусловлен
ный раздражающим действием названных веществ, по своим 
клиническим проявлениям, течению, а такж е по гистологиче
скому строению идентичен злокачественным опухолям другого 
происхождения.

П р о ф и л а к т и к а .  При производственных процессах, свя
занных с выделением токсических веществ, должны быть обе
спечены герметизация, эффективная вентиляция. При необходи
мости рабочие обязаны пользоваться индивидуальными сред
ствами защиты • (противогаз). Говоря о профилактике хрониче
ских интоксикаций веществами раздраж аю щ его действия, сле
дует подчеркнуть, что прежде всего имеет большое значение 
выявление наиболее ранних признаков воздействия раздраж аю 
щих веществ. С этой точки зрения очень важно динамическое 
наблюдение (периодические осмотры) за  работающими. Одним 
из профилактических мероприятий, позволяющим воздействовать 
на патологический процесс и приостановить его дальнейшее 
развитие, является своевременный перевод на работу, не свя
занную с воздействием токсических веществ.

ПРО Ф ЕС С И О Н А ЛЬН А Я  БРО Н Х И А Л ЬН А Я АСТМА

Одним из видов бронхиальной астмы является та, которая 
нередко наблюдается в различных производственных условиях и 
этиологически связана с воздействием профессиональных ф ак
торов. Это самостоятельная нозологическая форма профессио
нальной патологии. Профессиональная бронхиальная астма не 
является регистрируемой болезнью, поэтому точной информации 
о ее распространенности нет.

С начала прошлого столетия описывались главным образом 
единичные случаи возникновения профессиональной астмы среди 
представителей различных профессий: меховщиков (вследствие 
воздействия урсола), фармацевтов (связанная с ипекакуаной и 
другими препаратами), табаководов, парикмахеров и т .д .  Р а з 
личные авторы, указывающие на роль профессиональных аллер
генов в возникновении бронхиальной астмы, приводят разно
речивые данные о распространенности этого заболевания.



Эпидемиологические исследования в разных частях света 
показали, что 3 % популяции страдают бронхиальной астмой и у
2 % больных бронхиальной астмой это заболевание вызвано их 
профессией (Terr A. J., 1984).

На совещании экспертов ВОЗ (Женева, 1980 г.) профес
сиональная бронхиальная астма внесена в список профессио
нальных заболеваний. При этом указано, что основным крите
рием признания профессиональной этиологии бронхиальной аст
мы является наличие причинно-следственной связи с выполняе
мой работой.

Э т и о л о г и я .  Исследования, проведенные отечественными 
[Платков Е. М., Захаров Г. Г., 1972] и зарубежными [Shep
pard D., 1982] авторами, свидетельствуют о значительно воз
росшей роли химических факторов окружающей среды в разви
тии бронхиальной астмы. По наблюдениям D. Sheppard  (1982), 
заболевание чаще возникает при действии химических промыш
ленных аллергенов по сравнению с ферментами и аллергенами 
растительного и животного происхождения.

Аллергены животного происхождения (натуральный шелк, 
шерсть различных видов животных, волосы, чешуйки эпидер
миса, перья, пчелы, овощные мухи, глисты, черви и др.) могут 
быть причиной развития профессиональной бронхиальной астмы 
у лиц, имеющих с ними систематический и длительный контакт 
в рабочей обстановке, например у рабочих производства нату
рального шелка, шерсти, меха, кожи, у работников ветеринарной 
службы, гельминтологических лабораторий, зоомагазинов, зерно- 
и овощехранилищ, у парикмахеров и т. д.

Аллергены растительной породы (пыльца трав, кустарников, 
деревьев, злаковых, цветов, древесная, зерновая и мучная 
пыль, эфирные масла, лен, табак, хлопок и др.) служат причиной 
заболевания бронхиальной астмой работников сельского хозяй
ства, рабочих деревообрабатывающей промышленности, табач
ных, хлопко- и льнопрядильных предприятий, мукомольных и 
кондитерских производств, работников косметических кабине
тов и др.

Число химических веществ, вызывающих сенсибилизацию 
(гаптены), в производственных условиях весьма велико и пос
тоянно растет в связи с синтезом новых соединений. Среди 
аллергенов данной группы наиболее известны урсол (парафени- 
лендиамин), соединения металлов (хром, никель, кобальт, марга
нец, платина и др.), диизоцианаты, формалин, эпихлоргидрин, 
синтетические полимеры, красители, пестициды и др. Профессио
нальные группы, в которых могут наблюдаться случаи брон
хиальной астмы, вызванной указанными химическими соедине
ниями, разнообразны.

Лекарственные препараты (гормоны, вакцины, ферменты, 
белково-витаминные концентраты, кормовые антибиотики) могут 
обусловить развитие профессиональной бронхиальной астмы у 
рабочих химико-фармацевтической и микробиологической про



мышленности, аптечных и медицинских работников. Из лекарст
венных препаратов наибольшего внимания заслуживают анти
биотики (особенно пеницилллин, реже стрептомицин, биомицин, 
тетрациклин и др.), витамины, сульфаниламиды, анальгетики, 
гормональные препараты, аминазин и некоторые бальзами

П а т о г е н е з .  В основе бронхоспазма при профессиональ
ной бронхиальной астме, как и при непрофессиональных формах 
аллергической бронхиальной астмы, лежит реагиновый тип не
медленной гиперчувствительности.

Аллергические цитотропнуе антитела присоединяются к Fc-рецепторам ткл 
невых базофилов (лаброциты) и после образования иммунного комплекса с 
аллергеном или гаптеиом на поверхности мембраны клетки-мишени возбуждают 
систему циклических монофосфатов цитоплазмы. В активированной клетке 
происходят усиленное высвобождение БАВ из гранул и синтез новых субстанций 
с последующим их высвобождением. В межклеточное вещ ество диффундн 
руют хемотакеические факторы для тромбоцитов, эозннофилов, ПГ и другие 
продукты арахидоновой кислоты, гистамин и гепарин, М РС-А и другие БАВ 
Привлеченные в очаг аллергического воспаления эозинофилы в известной м е |н *  
ослабляю т патохимический эффект активированного тканевого баэоф ила, но 
все ж е не могут предотвратить все нежелательны е эффекты. В результате 
развиваю тся спазм гладкой мускулатуры бронхов и приступ удушья. Агрегация 
тромбоцитов способствует развитию отека, одпако в ткани легких, насы щ енно! 
капиллярами, он столь слабо вы раж ен, что не проявляется клинически.

Реагины, индуцирующие аллергический бронхоспазм, при воз
действии полных антигенов (например, продуктов микробиоло
гического синтеза или грибов-продуцентов на предприятиях 
микробиологической промышленности), в основном представлены 
антителами класса lgE и в меньшей степени классов IgM и IgG. 
При воздействии гаптенов (химические аллергены) преобладают 
цитотропиые антитела класса IgG, но антигаптенные реагины 
могут быть представлены и антителами класса IgE.

По-видимому, в патогенезе профессиональной бронхиальной 
астмы, протекающей по типу атопической, играет роль только 
реагиновый тип немедленной гиперчувствительности. Это под
тверждается немедленным типом аллергических реакций на про
вокационное ингаляционное введение аллергена и гистамина 
[Ожиганова В. Н., 1984; Алтынбекова 3. Б., 1985; и др .] ,  обна
ружением реагиновых антител у больных [Davies R. J., Blai- 
ney D. А., 1984; Baur X. et. al., 1984], характерными измене
ниями активности рецепторов к гистамину на лимфоцитах [Ал
тынбекова 3. Б., Хилько Т. Ф., 1983].

В то же время данная форма профессиональной бронхиаль
ной астмы отличается от непрофессиональной атопической брон
хиальной астмы наличием аутоаллергического компонента 
[Алексеева О. Г. и др., 1983]. Активация аутоиммунитета, 
проявляющаяся циркуляцией антигенов легочной ткани и про- 
тивотканевых антител, обусловлена цитотоксическим эффектом 
промышленных аллергенов. Этот эффект в той или иной мере 
свойственен всем химическим аллергенам. Кроме того, в условиях 
производства воздушная среда совместно с аллергенами, как



Г правило, загрязняется веществами раздраж аю щ его действия 
(растворители, кислоты, щелочи, пары и газы различных токси
чных веществ). Развитие воспаления в слизистой оболочке брон
хиального дерева, приводящее в конце концов к атрофическим 
процессам, сопровождается усиленным поступлением в кровь 
тканевых метаболитов, ведущим к стимуляции продукции ауто
антител.

Активация продукции аутоантител может быть такж е след
ствием сенсибилизации к возбудителям инфекционных процес
сов в бронхиальном дереве. Известно, что микрофлора брон
хиального дерева в процессе эволюции приобрела ряд общих 
с тканями человека антигенов [Адо А. Д., Андрианова Н. В., 
1976]. Следовательно, противомикробные антитела могут быть 
аналогами противотканевых антител. Развитию же инфекционно
воспалительных процессов в бронхиальном дереве больных 
профессиональной бронхиальной астмой способствуют атрофиче
ские процессы в слизистой оболочке, ведущие к дефициту сек
реторного компонента, необходимого для проникновения IgA в 
просвет бронхов. Определенную роль играет и недостаточная 
продукция IgA, усугубляющая угнетение местного иммунитета.

По мере усиления выраженности инфекционно-аллергического 
компонента на фоне профессиональной аллергии в патогенетиче
ский процесс, помимо реагинового типа аллергии, включаются и 
другие типы аллергических реакций. Прежде всего становится 
более значимым иммунокомплексный тип с образованием цирку
лирующих в русле крови иммунных комплексов промышленных 
и инфекционных аллергенов с антителами класса IgA. Иммун
ные комплексы активируют систему комплемента, компоненты 
которой оказывают различное патофизиологическое действие. 
В результате в процесс вовлекаются другие системы (кининовая, 
нейтрофильно-макрофагальная и др .) ,  усиливаются патофизиоло
гические эффекты, индуцируемые при реагиновом типе аллергии. 
Патологический процесс протекает более тяжело, с частыми обо
стрениями. Не исключено, что присоединение инфекционио- 
.іллергического компонента, ведущее к выделению хемотакси- 
ческих факторов для лимфоцитов, активирует Т-эффекторы, т. е. 
приводит к развитию ГЧЗТ. Действительно, при сочетанной 
• іллергии к промышленным аллергенам и возбудителям инфек
ционных процессов в бронхиальном дереве у больных профес
сиональной бронхиальной астмой описаны аллергические реакции 
( імедлеино-немедленного (отсроченного) и замедленного типа в 

ответ на провокационные ингаляции аллергенов [Ожигано- 
ва В. Н., 1984]. Таким образом, патогенез данного варианта 
профессиональной бронхиальной астмы имеет много общего с 
механизмом, лежащим в основе непрофессиональной инфек- 
иионно-аллергической бронхиальной астмы.

Своеобразен патогенез профессиональной бронхиальной аст
мы, протекающей по типу астматического бронхита. Установ
лено, что при этой форме заболевания преобладают компле-



ментзависимые реакции [Алтынбекова 3. Б., 1985], а отсутствие 
типичных приступов удушья и особенности функционального 
состояния лимфоцитов [Алтынбекова 3. Б., Хилько Т. Ф., 1983] 
позволяют предполагать отсутствие реагинового типа аллергии. I 
С этим согласуется и меньшая выраженность сенсибилизации к 
промышленным аллергенам [Алексеева О. Г. и др., 1983]. Воз- 1 
можно, что в патогенезе данного клинического варианта профес- 1 
сиональной бронхиальной астмы принимают участие и неиммун- 
ные механизмы (например, гистаминлиберирующий эффект ток- |  
сичных веществ или индукция ими альтернативного пути акти
вации системы комплемента). Описана и непрофессиональная 
бронхиальная астма неиммунного генеза [Тернер-Уорвик М., I 
1982].

Таким образом, патогенез клинических вариантов профес- I  
сиональной бронхиальной астмы в принципе не отличается от 1 
механизмов развития аналогичных форм непрофессионального 
заболевания. Известное своеобразие профессиональному заболе- I 
ванию придает лишь более частое осложнение аутоиммунным 
компонентом.

П а т о л о г и ч е с к а я  а н а т о м и я .  Гистологические из- I 
менения в дыхательных путях больных, умерших от астмы, оди- I 
наковы независимо от этиологических факторов. Однако следует I 
подчеркнуть, что в отличие от непрофессиональных форм забо
левания [Чернякова О. Н. и др., 1983] при профессиональной 
бронхиальной астме клеточная инфильтрация соединительной 
ткани собственного слоя слизистой оболочки, нередко сочетаю- I 
щаяся с инфильтрацией эпителиального пласта, включает лим- I  
фоциты, плазмоциты, гистиоциты, полинуклеарные лейкоциты, 1 
реже клетки с ацидофильной зернистостью. Отличительной осо- I 
бенностью является такж е формирование периваскулярных 
инфильтратов с мононуклеарным клеточным профилем и грану- I 
ляционных изменений слизистой оболочки периваскулярного 
генеза.

К л а с с и ф и к а ц и я .  В связи с широким спектром этиоло- I 
гических факторов профессиональной бронхиальной астмы и раз- I 
нообразием ее клинических проявлений возникла необходимость 
в систематизации клинических вариантов и форм этого забо 1 
левания.

В настоящее время единой классификации астмы нет. Сумми
руя результаты различных исследователей по вопросу о класси- I 
фикации профессиональной бронхиальной астмы, в зависимости 
от этиологического фактора и патогенетических особенностей 
необходимо различать следующие клинические формы: 1) ато» I 
пическую профессиональную бронхиальную астму у лиц с отяго- , 
щенной аллергическими заболеваниями наследственностью, раз- I 
вившуюся под воздействием аллергенов растительного и живот» |  
ного происхождения (пыльца деревьев, кустарников, трав, т а 
бак, зерновая и мучная пыль, натуральный шелк, шерсть живот* I 
ных и др.) и химических гаптенов (хром, никель, кобальт. I



формальдегид и др.); 2) профессиональную бронхиальную аст
му, сходную с атопической, вследствие воздействия химических  
гаптенов и аллергенов растительного и животного происхожде- 
ения; 3) профессиональную бронхиальную астму с сочетанной 
аллергией к профессиональным и бактериальным аллергенам; 
4) хронический астматический бронхит; 5) профессиональную 
бронхиальную астму, вызванную различными видами грибов.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а  профессиональной бронхи
альной астмы сходна с таковой непрофессиональной. Профес
сиональная астма атопического типа, вызванная химическими 
гаптенами и аллергенами органического происхождения, в связи 
с наличием симптомов экспозиции и элиминации имеет сходство 
с так называемой атопической формой.

В отличие от атопической профессиональной бронхиальной 
астмы, развивающейся, как правило, у лиц молодого возраста с 
отягощенной аллергическими заболеваниями наследственностью, 
профессиональная бронхиальная астма, сходная  с атопичес
кой, возникает вследствие воздействия химических и органиче
ских аллергенов у рабочих в возрасте 30—55 лет с большим стажем 
работы (10 лет и выше). Наследственной отягощенности аллер
гическими заболеваниями в отличие от предыдущей формы в 
этой группе больных не выявлено.

Типичными для обеих этих форм ремиссиями, возникающими 
при прерывании контакта с аллергенами, объясняются сравни
тельно благоприятное легкое течение атопической и сходной с 
нею бронхиальной астмы в первые 2—3 года болезни (монова
лентная аллергия) и заметное улучшение состояния после ра
ционального трудоустройства.

Улучшение состояния больных, а иногда и полное излечение 
наступают только при своевременном трудоустройстве. При про
должении работы с профессиональными факторами, вызвавшими 
заболевание, течение его постепенно ухудшается вследствие р а з 
вития поливалентной аллергии. В этот период отстранение боль
ных от контакта с профессиональными факторами не приводит к 
улучшению их состояния. У большинства (8 0 % )  больных этими 
формами началу развития бронхиальной астмы предшествуют 
острые респираторные инфекции (у 5 0 % ) ,  возникающие в 
холодное время года и в период массового заболевания населе
ния, бронхиты (у 4 0 % ) ,  реже пневмонии (у 1 0 % ) .  При повтор
ных респираторных инфекциях и в отсутствие своевременного 
ірудоустройства атопическая профессиональная бронхиальная 
;істма и сходная с нею форма могут приобрести черты инфек
ционно-аллергического заболевания.

У 33 % больных с этими формами первым приступам удушья 
предшествуют аллергические поражения верхних дыхательных 
путей (аллергические риниты, аллергические риносииуситы), а у 
41,3%  — аллергическое поражение кожи в виде  дерматита или  
жземы. У 10%  больных этой группы одновременно развиваются 
аллергическое поражение кожи, верхних дыхательных путей и



бронхиальная астма. Указанное сочетание наблюдается при кон
такте больных с аллергенами растительного, животного проис
хождения и некоторыми химическими гаптенами (формальдегид
содержащие полимеры и соли металлов — хрома, никеля, ко
бальта).  У больных с этими формами при вдыхании аэрозоля 
производственного аллергена, как правило, развивается аллерги
ческая реакция немедленного типа.

В периферической крови отмечается небольшая эозинофилия 
(6—8 % ) .  В мокроте у 20 % больных обнаруживаются эозино- 
филы, у 2 % — спирали Куршмана.

Характерной особенностью клинического течения третьей фор
мы бронхиальной астмы в отличие от двух первых является от
сутствие четкого элиминационного симптома, хотя ухудшение 
состояния с учащением приступов удушья имеет место и у 
больных данной группы при возобновлении контакта с профес
сиональными факторами (симптом экспозиции). Приступы уду
шья у этих больных не сменяются полной ремиссией при отстра
нении их от работы в контакте с аллергеном. В клинической 
картине заболевания наблюдаются симптомы воспалительного 
процесса в бронхиальном дереве (90 % случаев) или верхних 
дыхательных путях — хронические тонзиллиты, хронические 
риносинусопатии ( 2 0 % ) .

При кашле, сохраняющемся и после прекращения приступов 
удушья, выделяется, как правило, слизисто-гнойная мокрота, 
из которой высеваются патогенные микробы (стрептококки, па
лочка инфлюэнцы, пневмококки, клебсиелла, стафилококки 
и др.).

Обращают на себя внимание субфебрилитет у половины боль
ных этой группы и небольшой лейкоцитоз (9— 9,5- 109/л ) .  Уро
вень эозинофилии у них выше, чем у больных с двумя предыду* 
щими формами (10— 1 2 % ) .

Постепенное учащение приступов удушья и нарастание экспи
раторной одышки наблюдаются не только при выполнении боль
ными работы в контакте с аллергеном (симптом экспозиции), 
но и, как правило, в холодное время года. Закономерность и 
частота сочетания бронхиальной астмы с аллергическими измене
ниями верхних дыхательных путей и кожи сохраняются и при 
этой форме. Отягощенной аллергическими заболеваниями нас- 
следственности у больных не выявлено. Следует подчеркнуть, 
что во всех случаях первые приступы удушья взаимосвязаны 
с перенесенными инфекционно-воспалительными заболеваниями 
органов дыхания в виде повторных респираторных инфекций, 
острых бронхитов и пневмоний. При ингаляционном тестирова
нии с профессиональными аллергенами развивается аллергиче
ская реакция по немедленно-замедленному типу.

Рентгенологически при астме с сочетанной аллергией выям 
ляется усиление сосудисто-бронхиального рисунка в нижних 
отделах легких. У 30 % больных наряду с этим обнаруживаются 
плевродиафрагмальные спайки, вероятно, вследствие перенесен



ных инфекционно-воспалительных заболеваний органов дыхания. 
Выраженных отличий в клинической картине в зависимости 
от того, вызвана ли астма органическими аллергенами или хими
ческими гаптенами, не наблюдается. Д ля двух первых форм 
профессиональной бронхиальной астмы характерно отсутствие в 
анамнезе частых респираторных инфекций, предшествующих ее 
развитию. Астма может возникать как у рабочих с малым ста
жем в первые же месяцы контакта с производственным аллер
геном органического происхождения, так и у длительно работаю
щих спустя 10—20 лет от начала такого контакта.

Закономерность осложнения астмы инфекционной аллергией 
(бактериальной и грибковой) особенно присуща больным, кон
тактировавшим с пылью хлопка, обильно обсемененного бакте
риями и спорами грибов, а такж е занятым на гренажных1 ра
ботах вследствие неблагоприятных микроклиматических усло
вий. При контакте с пылью табака тяжелые формы бронхиаль
ной астмы не наблюдаются.

Аналогом бронхиальной астмы следует считать астматический 
бронхит, который проявляется почти постоянной экспираторной 
одышкой (астматический синдром), отсутствием развернутых 
приступов удушья и наличием катаральных явлений в легких 
при воздействии на органы дыхания производственных аллерге
нов с промышленной пылью или веществами раздражающего 
действия. Как и предыдущие формы, он довольно часто сочета
ется с аллергическими заболеваниями верхних дыхательных 
путей и кожи. В анамнезе развитию астматического синдрома 
предшествуют О РВИ, бронхиты, пневмонии. Симптом элимина
ции в клинической картине данного заболевания отсутствует.

Со стороны бронхиального дерева такж е отмечаются нерезко 
выраженные инфекционно-воспалительные симптомы в виде 
выделяющегося с кашлем небольшого количества слизисто
гнойной мокроты, содержащей условно-патогенную и патогенную 
флору (палочка инфлюэнцы, пневмококки и др.).

При ингаляционном тестировании с растворами производ
ственных аллергенов у больных возникает положительная реак
ция, как правило, по немедленно-замедленному и замедленному 
типу.

Рентгенологическое исследование позволяет определить уси
ление сосудисто-бронхиального рисунка в нижних отделах легких 
и нередко плевро-диафрагмальные спайки (2 0 %  наблюдений).

Клиническая картина профессиональной бронхиальной астмы, 
мызываемой различными видами грибов, аналогична таковой при 
непрофессиональной бронхиальной астме того же происхождения 
и не требует специального описания.

По частоте и выраженности приступов удушья или астматиче
ского синдрома, степени ДН, осложнениям и характеру заболева

1 Г р е н а ж — комплекс методов получения грены (яиц ш елкопряда). -- 
П р и м е ч .  р е д .



ния течение бронхиальной астмы и астматического бронхита 
делят на легкое, средней тяжести и тяжелое.

Легкое течение присуще профессиональной  бронхиальной 
астме атопической или сходной с нею формы, поскольку после 
своевременного прерывания контакта с производственными ф ак
торами наступает ремиссия. При этих формах развитие эмфизе
мы наблюдается спустя сравнительно большой период (8— 9 лет) 
у некоторых больных с периодически возникающими легкими 
приступами удушья, вызванными действием резких запахов, фи
зическим и эмоциональным напряжением. Течение средней 
тяжести и тяжелое характерно для больных профессиональной 
бронхиальной астмой с наличием повышенной чувствительности 
к профессиональным и бактериальным аллергенам, а такж е про
исходящей от грибов и при хроническом астматическом брон
хите. В связи с частыми обострениями и отсутствием ремиссий, 
несмотря на трудоустройство, эмфизема легких и признаки 
легочного сердца у этих больных возникают уже через 3—5 лет 
от начала болезни. Позднее отстранение больных от контакта 
с промышленными факторами, вызвавшими заболевание, может 
привести к ухудшению течения бронхиальной астмы и более 
раннему развитию эмфиземы.

При анализе причин более тяжелого течения профессиональ
ной бронхиальной астмы следует отметить не только позднее 
трудоустройство, но и наличие инфекционно-воспалительного про
цесса в бронхиальном дереве. Повторные его обострения, а 
также перенесенные острые инфекции органов дыхания способ
ствуют более тяжелому течению процесса, развитию бронхо
эктазий, хронической пневмонии, астматического статуса.

Д и а г н о с т и к а  профессиональной бронхиальной астмы 
основывается на изучении и сопоставлении данных санитарно- 
гигиенических условий труда, профессионального маршрута 
больного,  аллергологического анамнеза, клинических проявлений  
и результатов специфических аллергологических и иммунологи
ческих методов обследования больного.

При уточнении вопросов профессионального маршрута боль
ного и условий труда обращают внимание на контакт с промыш
ленными аллергенами, а также производственной пылью и ве
ществами раздражаю щего действия. Отсутствие контакта с ал
лергенами в условиях производства исключает профессиональ
ный характер бронхиальной астмы.

Наличие у больного отягощенной аллергическими заболе
ваниями наследственности позволяет сделать предположение об 
атопическом характере бронхиальной астмы (непрофессиональ
ном или профессиональном) и провести аллергологическое обсле
дование со специально подобранными стандартизированными 
аллергенами различного происхождения.

При изучении данных анамнеза с целью установления симпто
мов экспозиции и элиминации, характерных для  бронхиальной  
астмы атопического типа, получают сведения о характере экс



пираторной одышки, времени возникновения приступов удушья, 
связи их развития с производственной работой или воздей
ствием непрофессиональных бытовых или пыльцовых аллергенов. 
Выясненные при расспросе больного данные о возникновении у 
него приступов удушья на работе или в конце рабочего дня и 
значительном улучшении состояния в период отпуска или пребы
вания на больничном листе дают основание заподозрить профес
сиональную бронхиальную астму атопического типа.

Учитывая значительную частоту инфекционно-воспалительных 
заболеваний органов дыхания, служащих причиной инфекцион
но-аллергической бронхиальной астмы и астматического бронхи
та, определенное значение следует придавать легочному анамне
зу. На основании данных о перенесенных больным респираторных 
инфекциях, бронхитах, пневмонии, непосредственно предшест
вующих приступам удушья, складывается предположение о вос
палительной природе патологии бронхолегочной системы. С 
целью выявления возникшей при этом бактериальной аллергии 
ставят внутрикожные пробы с бактериальными аллергенами. 
Однако следует учесть, что наличие в анамнезе респираторных 
инфекций и развитие бактериальной аллергии не противоречат 
профессиональному генезу бронхиальной астмы. Примером мо
жет служить вариант профессиональной бронхиальной астмы, 
сочетающейся с аллергией к профессиональным и бактериаль
ным аллергенам, в диагностике которой решающее значение 
следует придавать выявлению аллергии непосредственно к про
фессиональному фактору.

При клиническом обследовании больного внимание должно 
быть обращено на характер приступов удушья, наличие ката
ральных явлений в легких (сухих и влажных хрипов), темпера
турную реакцию, состояние периферической крови (количество 
лейкоцитов, эозинофилов, величина СОЭ).

Наличие у больных влажных хрипов в легких в сочетании с 
изменениями в периферической крови (лейкоцитоз, повышенная 
СОЭ, эозинофилия), а иногда и с температурной реакцией чаще 
указывает на инфекционно-воспалительный процесс (бронхоэкта
зии, хроническая или острая пневмония), обусловливающий 
развитие астматических проявлений, что дает основание считать 
заболевание непрофессиональным. Однако при этом учитывают 
возможность патологического процесса с образованием иммун
ных комплексов в ткани легких, для которых характерны неболь
шой лейкоцитоз, субфебрилитет и наличие влажных хрипов в лег
ких. Кроме того, нерезко выраженные признаки инфекционно
аллергического процесса, проявляющегося в виде небольшого 
лейкоцитоза в крови и изредка субфебрилитета, наблюдаются и 
при профессиональной бронхиальной астме сочетанного генеза, 
что делает ее в определенной мере сходной с инфекционно
аллергической непрофессиональной бронхиальной астмой. К тому 
же в отличие от атопической характерной особенностью тече
ния профессиональной бронхиальной астмы с повышенной реак-



тивиостью на производственные и бактериальные аллергены 
является отсутствие симптома элиминации. В связи со сложно
стью установления этиологии заболевания в подобных ситуациях 
проводят специальное исследование. Профессиональную принад
лежность заболевания констатируют только при положительных 
аллергологических и иммунологических реакциях на производ
ственный аллерген. Целенаправленный расспрос больного , дан
ные медицинской документации и результаты динамического 
наблюдения за больными до и после отстранения от контакта 
с производственным аллергеном (наличие симптомов элиминации 
и экспозиции) позволяют предполагать профессиональную 
этиологию бронхиальной астмы атопического типа.

Слизисто-гнойный характер мокроты с наличием в ней пато
генных микроорганизмов характерен как для профессиональной 
бронхиальной астмы сочетанного генеза или астматического 
бронхита, так и для непрофессиональной инфекционно-аллерги
ческой формы заболевания. Выделение с кашлем большого коли
чества гнойной мокроты (100 мл и больше) свидетельствует, 
как известно, об активном воспалительном процессе в бронхиаль
ном дереве, возможно с наличием бронхоэкгазий. Выявление 
последних позволяет судить о превалирующем значении инфек
ционного воспаления в механизме бронхоспазма в профессио
нальной принадлежности заболевания.

Помимо соответствующих клинических симптомов (темпера
турная реакция, лейкоцитоз в крови, наличие влажных хри
пов в легких), важным дополнительным критерием при диффе
ренциации профессиональной бронхиальной астмы от непрофес
сиональной инфекционно-аллергической, хронического обструк
тивного бронхита и хронической пневмонии с бронхоспастиче
ским синдромом являются данные рентгенологического обсле
дования. Обнаружение путем проведения послойной томографии 
воспалительных очагов и регионарных пневмосклерозов вслед
ствие перенесенных и плохо леченных пневмоний также позволя
ет определить воспалительную непрофессиональную природу 
заболевания бронхолегочной системы.

О степени выраженности обструктивного синдрома судят по 
показателям функции дыхания. Наибольшую диагностическую 
значимость исследование этой функции имеет в период ремиссии 
заболевания. С целью уточнения механизма обструкции и выяв
ления бронхоспазма показано проведение пробы с сальбутамо- 
лом. Пробу следует считать положительной при увеличении 
показателя выдоха на 500 мл и больше по сравнению с исходным 
уровнем. При положительном результате пробы больше основа
ний думать о бронхиальной астме или астматическом бронхите.

Следует подчеркнуть, что из общеклинических методов в пери
од ремиссии бронхиальной астмы определенную диагностическую 
ценность имеет ингаляционный тест с 0,1 % раствором ацетилхо- 
лина или гистамина, который позволяет выявить характерную 
для астмы повышенную реактивность бронхиального дерева.



В сложных для диагностики случаях, а такж е с целью уточ
нения наличия воспалительного и аллергического процесса в 
отсутствие противопоказаний проводят бронхоскопическое иссле
дование. Отек слизистой оболочки, умеренная гиперсекреция 
вязкого, чаще слизистого, секрета, а также локальная, реже 
диффузная, гиперемия и атрофия являются составными элемен
тами эндоскопической картины профессиональной бронхиальной 
астмы, хотя и не патогномоничными именно для заболевания 
профессиональной этиологии. Обнаруженное при бронхоскопии 
гнойное отделяемое и выраженный воспалительный процесс 
скорее всего позволяют заподозрить обструктивный или астма
тический бронхит непрофессиональной инфекционно-воспали
тельной природы. Характер выявленных изменений уточняют 
путем цитологического и гистологического исследования браш- 
биоптатов. Реакция нейтрофилов при соответствующих клиниче
ских симптомах указывает, как правило, на воспалительную 
реакцию, а наличие клеток, участвующих в иммунных механиз
мах (лаброциты, эозинофилы, мононуклеары), свидетельствует 
об активности аллергического процесса.

В период ремиссии для установления этиологического ф ак 
тора проводят аллергологическое тестирование набором стан
дартизированных аллергенов (эпидермальных, пылевых, быто
вых, бактериальных, профессиональных аллергенов раститель
ного и животного происхождения, а при подозрении на полли- 
ноз — пыльцевых). При сомнительных результатах реакции на 
аллергены растительного, животного и микробного происхож
дения прибегают к провокационным пробам, которые проводят 
в стационаре.

При положительной реакции больных на небактериальные 
аллергены в сочетании с соответствующими клиническими симп
томами (отсутствие инфекционно-воспалительного процесса в ор
ганах дыхания, эозинофилия в крови, симптом элиминации при 
прекращении контакта с аллергеном) ставится диагноз непрофес
сиональной (атопической) бронхиальной астмы.

Положительная реакция больного на внутрикожное введение 
одного или нескольких микробных антигенов в сочетании с 
синдромной реакцией (развитие приступа удушья) или с поло
жительным результатом ингаляции микробного антигена служит 
убедительным доказательством роли бактериальной аллергии в 
развитии астмы (непрофессиональная инфекционно-аллергиче
ская бронхиальная астма). Если одновременно у больного име
ет место повышенная чувствительность к профессиональному 
аллергену, можно предположить сочетанное бактериальное и 
профессиональное происхождение заболевания.

В отличие от аллергенов растительного и животного проис
хождения кожные пробы (компрессные и капельные) с хи
мическими аллергенами неинформативны при диагностике астмы. 
Надежным методом специфической диагностики профессиональ
ной бронхиальной астмы, вызванной химическими гаптеиами,



является провокационная ингаляционная проба, которую прово
дят в стационаре в период ремиссии. Однако при используемых 
высоких разведениях химических аллергенов возможно развитие 
маловыраженных аллергических реакций на их вдыхание у боль
ных. При оценке ингаляционной пробы следует учитывать не 
только клинические данные (развитие приступа удушья), но 
также показатели функции дыхания и результаты иммунологи
ческих тестов до и после ингаляции.

При контакте больных на производстве с промышленным ал 
лергеном положительная реакция на провокационную ингаля
ционную пробу с этим аллергеном указывает на наличие по
вышенной чувствительности к нему, что дает основание диагно
стировать профессиональную бронхиальную астму. При отрица
тельной реакции на гаптен заболевание расценивается как 
общее.

Развитие у больного приступов удушья при обследовании в 
стационаре является противопоказанием к проведению провока
ционного теста. В таких случаях заключение о клинической 
значимости воздействия профессионального аллергена на орга
низм можно сделать на основании теста экспозиции. С этой 
целью больной должен быть направлен на производство после 
улучшения его состояния с рекомендацией наблюдения врача 
медсанчасти. Данные об ухудшении состояния больного с явле
ниями обструкции при ухудшении показателей функции дыха
ния позволяют считать промышленный аллерген этиологическим 
фактором бронхиальной астмы.

Из иммунологических тестов рекомендуется определение сле
дующего-их комплекса: показателя специфического повреждения 
базофилов (Р С П Б ),  специфических антител в реакции связы ва
ния комплемента (РСК) со специально подобранными дозами 
гаптенов и реакции специфического розеткообразования (РО К ). 
Сравнение результатов иммунологических тестов до ингаляцион
ной пробы и через 24 ч после нее дает возможность подтвердить 
или отвергнуть иммунный характер реакции на ингаляцию гап- 
тена. Но даж е  при противопоказаниях к ингаляционной пробе 
целый ряд положительных иммунологических реакций на гаптен, 
характерных для немедленного, немедленно-замедленного и з а 
медленного типа ответа, служит весомым критерием для уста
новления диагноза профессиональной бронхиальной астмы.

Л е ч е н и е .  Из специфических методов терапии профессио
нальной бронхиальной астмы особое значение имеет метод эли
минации аллергена или группы аллергенов, воздействию которых 
больной подвергался на производстве. Выявление спектра «ви
новных» аллергенов и своевременное трудоустройство больного 
вне контакта с ними, а такж е с пылью и веществами раздра
жающего действия является существенным моментом в комплек
сной терапии астмы.

Из современных медикаментозных препаратов, используемых 
при лечени астмы, наиболее эффективны симпатомиметики, ксан-



типовые производные, интал, кортикостероиды в сочетании с р а з 
личными отхаркивающими средствами. Наличие у больных при
знаков воспалительного процесса в боонхиальном дереве (повы
шение температуры тела, лейкоцитоз в крови, гнойная мокрота с 
патогенной флорой) служит показанием к антибактериальной 
терапии. При неэффективности интала, бронхолитической тера
пии и упорных приступах удушья больным назначают стероидные 
гормоны.

Лечение больных профессиональной бронхиальной астмой и 
астматическим бронхитом требует дифференцированного подхода 
при назначении лечебных комплексов в зависимости от формы 
заболевания и тяжести лечения. Если при первом и втором 
вариантах профессиональной бронхиальной астмы достаточно от
странения больных от контакта с аллергеном, пылью и вещест
вами раздраж аю щего действия и последующего лечения брон- 
холитиками, симпатомиметиками, инталом, то при сочетанной 
форме заболевания и астматическом бронхите, когда установ
лена роль иммунных реакций замедленного типа, бактериальной 
аллергии и инфекционно-воспалительных изменений в брон
хиальном дереве, нередко требуется применение кортикостерои
дов ввиду неэффективности бронхоспазмолитических и отхарки
вающих средств. В связи с необходимостью постоянного лече
ния больные профессиональной бронхиальной астмой с тяжелым 
течением нуждаются в непрерывном врачебном контроле и 
периодической коррекции терапии.

Задачей  медицинской п р о ф и л а к т и к и  является сохра
нение трудоспособности рабочих и служащих и предупреждение 
развития профессиональных болезней. Медицинский осмотр всех 
лиц, поступающих на работу в цехи, где возможен контакт с 
сенсибилизирующими и раздраж аю щими веществами, должен 
быть направлен на выявление аллергических и воспалительных 
изменений в верхних дыхательных путях и бронхолегочной сис
теме, способствующих развитию бронхиальной астмы. Такие 
предварительные медицинские осмотры обязательно должны 
включать обследование, проводимое отоларингологом и терапев
том, чтобы не допустить к работе на указанных производствах 
лиц с предрасположенностью к аллергическим заболеваниям и с 
патологией дыхательного тракта.

При осмотре верхних дыхательных путей обращают внимание 
на признаки аллергического воспаления слизистой оболочки 
полости носа, глотки, гортани, выраженные дистрофические 
изменения атрофического или гипертрофического характера, 
хронические очаги инфекции, искривление перегородки носа. 
Терапевт проводит осмотр с целью выявления признаков астма
тического бронхита, бронхиальной астмы, остаточных явлений 
перенесенной пневмонии в виде регионарного пневмосклероза, 
бронхоэктазий и эмфиземы легких. Следует учитывать эозино- 
филию периферической крови, тщательно изучать данные флюо
рографии легких.



Периодические осмотры лиц, работающих в контакте с сен
сибилизирующими и раздражаю щими агентами, проводятся с 
целью своевременной диагностики аллергических, дистрофиче
ских и воспалительных процессов в органах дыхания.

Помимо осмотра работающих отоларингологом и терапевтом, 
комплекс обследования включает: 1) крупнокадровую флюоро
графию органов грудной клетки для уточнения диагноза, опре
деления осложнений или локализации очага воспаления (при 
наличии клинических показаний); 2) определение показателей 
Ф ВД (Ж Е Л , пневмотахометрия, М ВЛ, форсированный вдох и 
выдох); 3) анализ периферической крови с определением про
центного содержания эозинофилов.

При наличии жалоб аллергического характера в качестве 
дополнительного метода объективной диагностики аллергической 
патологии дыхательных путей рекомендуются однократное рино- 
цитологическое исследование с ‘ количественной оценкой эозино
филов в отпечатке, а такж е проведение технически наиболее 
простых специфических иммунологических тестов in vitro, позво
ляющих уточнить этиологический фактор. Если невозможно осу
ществить эти исследования в условиях медсанчасти, то боль
ного направляют в соответствующую лабораторию.

При наличии заболеваний органов дыхания, которые могут 
способствовать развитию профессиональной патологии, больных 
направляют в соответствующий стационар для установления ди
агноза и этиологической связи заболевания с профессией. Д и а г 
ностирование профессионального заболевания органов дыхания 
влечет за собой вывод рабочего из контакта с профессиональ
ными факторами.

ЗА БО Л ЕВ А Н И Я  ЛЕГКИ Х  ПРИ В О ЗД ЕЙ С ТВ И И
Ф И ЗИ Ч ЕС К И Х  Ф АКТОРОВ

Среди физических факторов производственной среды, которые 
могут вызвать профессиональные заболевания легких, следует 
выделить ионизирующее излучение.

Основными профессиональными группами, наиболее подвер
женными облучению, являются промышленные радиографисты, 
некоторые категории медицинских работников, персонал, занятый 
ремонтными работами и обеспечением безопасности на ядерных 
энергетических реакторах и занятый переработкой ядерного топ
лива, горнорабочие урановых рудников, персонал в научно- 
исследовательских и опытно-конструкторских учреждениях, где 
используются те или иные источники излучения.

Профессиональные заболевания легких могут возникнуть в 
результате местного облучения легких при ингаляционном по
ступлении радиоактивных веществ в организм, а такж е при депо
нировании в легких нерастворимых или слаборастворимых соеди
нений многих радиоизотопов: урана, плутония, цезия, полония, 
тория, тулия и др. Легкие могут получить определенную дозу



облучения от ингалированных и эманированных радона и торо- 
на — продуктов радиоактивного распада изотопов (радия и то
рия), отложившихся в организме. Радиационное поражение 
легких может наблюдаться при сочетанном действии внешнего 
облучения и радионуклидов.

П а т о г е н е з .  При взаимодействии легких с энергией иони
зирующего излучения страдают все бронхолегочные структуры, 
но особенно выражены сосудистые расстройства. Нарушение 
строения и функции мелких сосудов приводит к повышенной 
сосудистой проницаемости. В результате гемоциркуляторных 
нарушений возникает длительный альвеолярно-капиллярный 
блок, приводящий к расстройствам газообмена, что вызывает 
общую тканевую гипоксию. Нарушения кровообращения в легких 
являются важным патогенетическим звеном в развитии радиа
ционного пневмосклероза.

В механизме лучевых повреждений легких большое значение 
придается различным предрасполагающим факторам, в том числе 
изменениям в легких и бронхах, имевшим место до лучевой 
нагрузки, и состоянию индивидуальной радиочувствительности.

П а т о л о г и ч е с к а я  а н а т о м и я .  Степень выраженно
сти анатомических изменений легких определяется главным 
образом поглощенной дозой. Основные изменения касаются 
сосудов и выражаются в гибели эндотелия капилляров с час
тичной или полной закупоркой их просвета тромбами. Гистоло
гически пневмосклероз характеризуется разрастанием соедини
тельной ткани в межальвеолярных перегородках, перибронхи- 
ально и периваскулярио. Наблюдаются деформация бронхов, 
бронхоэктазии, развитие ателектазов с соединительнотканной 
организацией.

Согласно к л а с с и ф и к а ц и и  А. К. Г уськовой и Г. Д . Бай- 
соголова (1971), различают два варианта лучевой болезни: 
1) вызванную воздействием общего внешнего излучения или ра
диоактивных изотопов с равномерным распределением их в ор
ганизме; 2) обусловленную воздействием радиоактивных изото
пов с избирательным депонированием либо местным внешним 
облучением. При каждом варианте болезнь делится на несколько 
периодов: формирование патологического процесса, период вос
становления, последствия и исходы лучевой болезни.

Радиационное поражение легких — один из многих проявле
ний второго варианта лучевой болезни, поскольку оно может 
развиться вследствие внешнего местного их облучения при 
поступлении в организм радиоактивных веществ с избиратель
ным распределением в легких. Поражение ионизирующим 
излучением любого критического органа1 имеет наибольшее зн а
чение для течения и исхода заболевания.

Легкие, как и многие другие органы и ткани (почки, печень,

1 Термин, обозначаю щ ий в радиационной гигиене объект с наибольшим рис
ком радиационного воздействия. — П р и м е ч .  р е д .



сердце, соединительная и нервная ткань, кость), относятся к 
непролиферирующим либо медленно пролиферирующим тканям, 
в связи с чем облучение их чаще всего приводит к развитию 
поздних радиационных эффектов. В связи с этим клинические 
признаки поражения легочной ткани и бронхиального дерева 
отсутствуют в течение нескольких лет от начала воздействия 
радиации. О формирующемся радиационном пневмосклерозе 
могут свидетельствовать только рентгенологические изменения: 
уплотнение и расширение корней легких, усиление сосудистого 
рисунка. Медленно прогрессирующий пневмофиброз с потерей 
тонкой структуры сосудистой и легочной ткани постепенно вызы
вает снижение функциональной способности легких и предрас
полагает к возникновению инфекционных осложнений, в частно
сти пневмоний.

Присоединившаяся пневмония со временем приобретает реци
дивирующий характер, что и обусловливает соответствующую 
клиническую картину, не имеющую каких-либо специфических 
проявлений. Уменьшение DL приводит к нарушению вентиля
ционной функции по рестриктивному типу. Поражение бронхи
ального дерева постепенно обусловливает развитие хрони
ческого бронхита. При комбинированном воздействии радиации 
и пылевого фактора хронический бронхит может возникать 
раньше и занимать ведущее место в клинической картине.

У рабочих урановых рудников, где имеет место длительное 
воздействие пыли, содержащей свободную двуокись кремния, 
в комбинации с радоном и дочерними продуктами его распа
да, может развиться выраженный пневмофиброз с увеличен
ным отложением пыли в лимфатических узлах. По данным 
экспериментальных исследований такой пневмофиброз от
личается большей диффузностью и периваскулярной локали
зацией.

Последствия профессионального облучения легких у человека 
неодинаковы. Одно из них — формулирование на фоне пневмо- 
склеротических изменений злокачественных новообразований, 
например рака легкого вследствие воздействия радона у шахте
ров урановых рудников.

В основу д и а г н о с т и к и  профессионального радиацион
ного поражения легких в первую очередь должен быть положен 
общий принцип диагностики лучевой болезни, согласно которому 
четко прослеживается связь биологических эффектов с уровнем 
облучения. В гигиенической характеристике условий труда боль
ного должно быть отмечено имевшее место превышение луче
вой нагрузки при определенном профессиональном контакте. 
При наличии признаков клинико-физиологического и рентгено
морфологического поражения легких должно быть указано коли
чество находящегося в организме изотопа или (лучше), доза 
облучения легких.

Важным диагностическим методом раннего выявления пато- 
логических изменений в пораженных легких является рентгено-



логическое исследование, позволяющее обнаружить пневмоскле- 
ротический процесс. Диагностика во многом облегчается при 
одновременном вовлечении в процесс двух критических органов 
(легких и системы крови) с клинической картиной, характерной 
для радиационного поражения этих систем. Примером может 
служить развитие гипогіластической анемии и рецидивирующей 
пневмонии с медленно формирующимся пневмофиброзом у лица, 
работающего на радиевом производстве, когда имеет место одно
временное воздействие ингаляции радона и общего гамма-облуче- 
ния с депонированием радия в костной ткани.

Профессиональное радиационное поражение следует диффе
ренцировать от разнообразной легочной патологии непрофессио
нальной этиологии: хронического бронхита, бронхоэктатической 
болезни, хронической пневмонии. Помимо сведений о суммарных 
дозах лучевой нагрузки на легкие, превышающих предельно 
допустимый уровень для профессионального облучения, большое 
значение для диагностики имеет довольно позднее (через не
сколько лет от начала радиационного воздействия) появление 
отчетливых клинических признаков указанной патологии бронхо
легочного аппарата на фоне «чистого» легочного анамнеза до 
начала работы. Наиболее трудно отличить радиационное пора
жение от силикотического фиброза у горнорабочих урановых 
рудников. В пользу силикоза может свидетельствовать значи
тельная запыленность рудничной атмосферы с большим содер
жанием свободной двуокиси кремния даж е при наличии в воз
духе радиоактивной пыли с незначительным облучением легких 
от внутренних и внешних источников. Однако в таких случаях 
практически нельзя исключить роль комбинированного воздей
ствия радиационного и нерадиационного факторов в развитии 
пневмосклеротического процесса.

К осложнениям радиационного пиевмосклероза относят на
растающую ДН, прогрессирование инфекционно-воспалительного 
синдрома, вторичные нарушения деятельности сердечно-сосуди
стой системы (возникновение и прогрессирование признаков 
хронического легочного сердца).

При решении вопроса о связи поздних (опухолевых) образо
ваний, в частности рака легких, с профессиональным облуче
нием следует учитывать результаты наблюдений и эпидемиоло
гических исследований, свидетельствующие о большей частоте 
злокачественных новообразований у данного контингента рабо
тающих.

Клиническая и гистологическая характеристика рака не 
имеет каких-либо особенностей.

Л е ч е н и е .  Основным лечебным фактором является полное 
прекращение воздействия радиации. Однако следует иметь в 
виду, что при поступлении в организм радионуклидов с большим 
периодом биологического выделения (радий, плутоний) прекра
щение контакта снижает мощность дозы, но не предотвращает 
дальнейшего накопления суммарной лучевой нагрузки.



Лечение радиационных поражений легких проводится диффе
ренцированно, в зависимости от стадии процесса и клинической 
симптоматики, в соответствии с общепринятыми методами тера
пии хронического бронхита, бронхоэктазий, пневмонии.

Э к с п е р т н ы е  в о п р о с ы  решаются путем получения 
соответствующей информации о дозовых нагрузках на легкие. 
В период формирования заболевания легких выдают листок 
нетрудоспособности на срок обследования и лечения и заключе
ние о переводе на работу, исключающую дальнейшее облуче
ние. После 4 мес лечения и при наличии выраженных явлений 
лучевого поражения легких, стойко снижающих трудоспособ
ность, больной подлежит направлению на ВТЭК для определения 
группы инвалидности или процента утраты трудоспособности 
по профессиональному заболеванию и получения рекомендаций 
по дальнейшему трудоустройству.

П р о ф и л а к т и к а  радиационных поражений заключается 
в рациональной организации условий труда и строгом соблю
дении принятых нормативов лучевой нагрузки. Важное значение 
в комплексной профилактике лучевых поражений имеют профес
сиональный отбор и периодические медицинские осмотры лиц, 
контактирующих с ионизирующим излучением.
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Часть ПОРАЖЕНИЯ ЛЕГКИХ ПРИ ДРУГИХ 
у  ЗАБОЛЕВАНИЯХ. СПОРТ И СИСТЕМА 
V ВНЕШНЕГО ДЫХАНИЯ

Г л а в а  9
ПОРА Ж ЕН И Я ЛЕГКИ Х
ПРИ ДРУГИХ ЗАБО ЛЕВА НИ ЯХ

Л Е Г О Ч Н Ы Е  С И Н Д Р О М Ы  ПРИ РЕ ВМА Т ИЧ ЕС КИ Х БОЛ Е ЗН ЯХ

Легкие вовлекаются в патологический процесс при 
ряде заболеваний ревматического класса, но в клинике наиболее 
значимы легочные синдромы при ревматизме, ревматоидном 
артрите и других диффузных болезнях соединительной ткани, 
а также при ряде системных васкулитов. Эти формы занимают 
отдельные рубрики в рабочей классификации ревматических 
болезней, разработанной отечественнными ревматологами 
(1985 г.), так как различаются по клинико-патогенетическим, 
морфологическим особенностям и характеру течения. В то же 
время их объединяют общий плацдарм патологического про
цесса, которым является соединительная ткань, а также веду
щ ая роль иммунных нарушений в патогенезе, неясность этиоло
гии большинства из них. Легочные синдромы при этих заболе
ваниях, являясь результатом системного вовлечения в процесс 
соединительной ткани, также имеют много общих черт. Так, в 
основе их развития леж ат многообразные иммунные расстрой
ства: патоморфологическую картину характеризуют разной вы
раженности фазы дезорганизации соединительной ткани: мукоид- 
ное набухание, фибриноидный некроз, ф аза  клеточных реакций, 
склероз.

В клинической картине имеют место два основных симптомо- 
комплекса — преимущественно сосудистый и пневмонический. 
Кроме того, для клиники легочных синдромов при этих заболева
ниях характерны двусторонность процесса, его симметричное 
расположение преимущественно в базальных отделах легких, 
частая соединительнотканнная реакция плевры с развитием не
большого и быстро исчезающего выпота, сравнительная редкость 
осложнения легочной гипертензией, частое развитие преходящего 
астматического компонента, который в ряде случаев, например 
при узелковом периартериите, приобретает ведущее значение в 
клинической картине.



Наряду с многими общими чертами легочные синдромы при 
ревматических болезнях имеют и особенности клинических про
явлений, патоморфологии, влияния на исход самой болезни, 
поэтому необходимо дифференцированное лечение. Этим обуслов
лено их раздельное рассмотрение с краткой характеристикой 
вызвавшей их болезни.

Ревматизм

Легочные изменения могут возникнуть в результате ревма
тического поражения легкого и его сосудистой системы. Однако 
ревматическое поражение легких нередко сочетается с гемодина- 
мическими нарушениями в системе малого круга, что создает 
трудные для распознавания клинические формы. В связи с этим 
в прошлом легочные изменения при ревматизме рассматривали 
либо как инфарктные, связанные с гемодинамическими наруше
ниями у больных с клапанным пороком сердца, либо как след
ствие микробной инфекции легких. Позднее ревматическая спе
цифичность легочной патологии у ряда больных ревматизмом 
была подтверждена патогистологическими исследованиями.

Убедительных данных о частоте ревматического поражения легких нет, и 
имеющиеся в литературе сведения неоднозначны. Так, Б. В. Ильинский (1933) 
находил ревматическую пневмонию в 2,6 % случаев, а в работах М. А. Ясинов- 
ского (1969), А. И. Нестерова (1973) ее частота составляет менее 1 %. X. Эккерт 
(1984) установил ревматическую пневмонию такж е у 1 % больных острым рев
матизмом. В наших наблюдениях [П алеев Н. Р., Ц арькова Л . Н., 19761 ревм а
тическое поражение легких встретилось в 0,4 % случаев первичного ревм а
тизма с высокой степенью активности. У этих больных имели место такж е вас- 
кулиты головного мозга, почек и сердца. Существенно дополнить статистику 
ревматического поражения легких не могут и патологоанатомические иссле
дования (Вайль С. С., Кирильцев Э. И., 1970], так как на основании их можно 
судить только о терминальных формах ревматизма. Все же склады вается впе
чатление, что в настоящ ее время тяж елы е проявления ревматизма встреча
ются реже. Это связано, по-видимому, с изменением течения ревматизма: чащ е 
наблю даю тся вялые, затяж ны е формы болезни, протекающей без выраженных 
экссудативных реакций. Несомненно положительное значение современных 
активных противовоспалительных средств и разработанны х эффективных ме
тодик их применения.

Э т и о л о г и я  и п а т о г е н е з  ревматизма и, следова
тельно, его легочных синдромов разработаны достаточно подроб
но. Этиологическим фактором признан (5-гемолитический А-стреп- 
тококк, хотя у ряда больных с затяжным или непрерывно-ак
тивным течением связь заболевания со стрептококком не всегда 
устанавливается. В патогенезе болезни существенное значение 
придается аллергии, развивающейся в результате сенсибилиза
ции стрептококком. В ходе аллергического воспаления могут 
возникнуть аутоантигены и могут включиться аутоиммунные 
механизмы патогенеза.

П а т о л о г и ч е с к а я  а н а т о м и я .  В легких обнаружива
ется инфильтрация межуточной ткани клетками моноцитарного 
ряда, особенно выраженная в базальных отделах. Характерны



также васкулиты, преимущественно мелких сосудов, и экссуда
ция в просвет альвеол белка с образованием белковых мембран. 
Степень выраженности этих изменений различна, чем и обуслов
лено разнообразие ревматических пневмопатий — от повышенной 
проницаемости легочных капилляров с экссудацией белка в аль
веолы до некротических васкулитов. По мнению А. И. Струкова 
и А. Г. Бегларяна (1963), отличительной патогистологической 
особенностью ревматического поражения легких является отсут
ствие очаговой клеточной реакции типа гранулемы Ашоффа — 
Талалаева. Однако Н. Eckert (1984), описывая при ревматиче
ской пневмонии богатый фибрином внутриальвеолярный и 
интерстициальный экссудат из лимфоцитов, плазматических кле
ток и гистиоцитов, фибриноидные некрозы стенки сосудов и тром
бозы, пришел к выводу, что эти изменения напоминают ревмати
ческую гранулему.

Ревматические изменения легких не всегда обратимы, и исхо
дом их является пневмосклероз, не имеющий специфической кар
тины. Плевральные спайки — частая патологоанатомическая на
ходка при ревматизме. Значительно реже (2—3 % случаев) 
встречается плевральный выпот, который носит лимфоцитарный 
характер. С помощью ШИК-реакции обнаруживаются гиперсег- 
ментированные полиморфно-ядерные гранулоциты. Иммунофлюо- 
ресцеитным методом можно выявить иммунные комплексы.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а .  Ревматическое поражение ор
ганов дыхания проявляется следующими основными синдро
мами: капиллярно-альвеолярной блокадой, васкулитом, ревма
тической пневмонией, ревматическим плевритом.

Синдром аллергической капиллярно-альвеолярной блокады 
[Нестеров А. И., I973J характеризуется приступами одышки или 
удушья в покое, кашлем с жидкой, иногда кровянистой, мокро
той. Возникают обильные мелкопузырчатые и субкрепитирующие 
влажные хрипы, повышается температура тела, увеличивается 
СОЭ. При рентгенологическом исследовании определяется не
большое диффузное затенение легких. Патофизиологической ос
новой этого синдрома является повышенная проницаемость ле
гочных капилляров.

В клинической картине синдрома васкулита ведущими при
знаками являются одышка и надсадный кашель, кровохарканье, 
цианоз. Появляются жесткое дыхание, рассеянные субкрепити
рующие хрипы. На фоне васкулита нередко возникают тромбозы 
й инфаркты легкого. Клиническим проявлением васкулита может 
быть различной выраженности бронхоспазм, придающий одышке 
экспираторный характер. В этом случае на фоне удлиненного 
выдоха выслушиваются сухие свистящие хрипы. Астматический 
симптом обусловлен поражением системы бронхиальной артерии. 
На рентгенограммах при ревматическом васкулите выявляются 
множественные очаговые затенения.

При синдроме ревматической пневмонии ухудшается общее 
состояние больного, возникают одышка, кашель, цианоз. При



физикальном исследовании обнаруживается очаговое уплотнение 
легочной ткани, что подтверждается рентгенологически (очаго
вая, изредка долевая пневмония). Характерны повышение темпе
ратуры тела, лейкоцитоз, увеличение СОЭ. Ревматическая пнев
мония сопровождается экссудацией в плевральную полость, для 
которой свойственно быстрое рассасывание выпота; нередко об
разуются плевральные спайки.

Ревматический плеврит часто отличается двусторонностью и 
нередко сочетается с ревматическим поражением других сероз
ных оболочек, чаще с развитием перикардита, причем всегда 
возникает только на фоне развернутого ревматического про
цесса; моносиндромов ревматизма не бывает. Плевральный экс
судат быстро регрессирует, оставляя спайки. Он всегда стериль
ный, по характеру серозно-фибринозный. В начале болезни в 
экссудате преобладают нейтрофилы, затем появляются лимфо
циты, нередко определяются эозинофилы и эндотелиальные 
клетки.

Течение ревматических легочных синдромов при рано начатой 
кортикостероидной терапии благоприятное. Важное прогностиче
ское значение они имеют в тех случаях, когда возникают на фоне 
выраженной сердечной патологии с недостаточностью кровооб
ращения.

Д и а г н о с т и к а  ревматического поражения легкого осно
вывается на следующих основных признаках: 1) возникновении 
легочной патологии на фоне активного ревматизма; 2) повыше
нии титров стрептококковых антител; 3) динамичности клини
ческой и рентгенологической картины легочного поражения; 
4) неэффективности антибиотикотерапии и быстром регрессе 
симптомов поражения легких при назначении глюкокортикоид- 
ных гормонов; эта особенность — главное отличие ревматических 
легочных синдромов, позволяющее считать диагноз обосно
ванным.

При легочных синдромах ревматизм следует отличать от ряда 
форм легочной патологии неревматической природы. Так, синд
ром аллергической капиллярно-альвеолярной блокады вызывает 
необходимость в ряде случаев исключить отек легких, вызванный 
сердечной патологией. Вопрос решается путем тщательной оценки 
состояния сердца и гемодинамики.

Ревматическую пневмонию дифференцируют от острой неспе
цифической пневмонии. При этом учитывают особенности рев
матического поражения легких, описанные выше, а также приме
няют критерий ex juvantibus.

При ревматическом плеврите в дифференциально-диагности
ческий ряд включаются плевриты другого происхождения (па- 
рапневмонический, туберкулезный, неопластический), а также 
гидроторакс, связанный с застойной декомпенсацией кровообра
щения. В пользу ревматического плеврита свидетельствуют воз
никновение на фоне активного ревматизма и быстродостигаемый 
эффект лечения глюкокортикоидными гормонами.



О с л о ж н е н и я .  Одной из фаз морфогенеза ревматизма 
является склероз, как бы завершающий фазовые изменения сое
динительной ткани. Однако полагают, что развитие склероза 
при ревматизме не означает истинного прекращения воспали
тельного процесса, т. е. заживления, как при появлении рубца 
на ране. Известно, что повторное обострение начинается в области 
рубцовой ткани. При каждом рецидиве процесса зона рубца все 
больше расширяется, склероз прогрессирует. Этим объясняются 
появление пневмосклероза при ревматическом поражении легких 
и его роль в рецидивировании легочных синдромов при актива
ции ревматизма, приводящем в свою очередь к прогрессированию 
пневмосклероза. Таким образом, ревматический пневмосклероз 
является тяжелым осложнением легочных синдромов, особенно 
диффузных. При наличии порока клапанов сердца, особенно 
митрального, к причинам развития в легких склеротического 
процесса добавляется гемодинамический фактор. Определить 
удельный вес ревматического пневмосклероза и пневмосклероза, 
вызванного циркуляторными нарушениями, не удается. Но оба 
фактора создают тот легочный барьер, который нередко опреде
ляет целесообразность, т. е. эффективность, хирургической кор
рекции порока.

Диффузные легочные синдромы, в частности васкулит, в слу
чае рецидивирования могут осложняться легочной гипертен
зией. Она носит прекапилляриый характер (в отличие от пост- 
капиллярной, вызванной митральным пороком) и еще более усу
губляет нагрузку на правые отделы сердца.

Ревматические поражения легких могут быть причиной 
развития астматического бронхита со свойственными ему ослож
нениями. При ревматической пневмонии в случае поздно нача
того или неэффективного лечения создаются условия для присое
динения вторичной бактериальной инфекции с развитием сме
шанного легочного воспаления.

Л е ч е н и е  состоит в повышении дозы применявшихся до 
этого противоревматических средств и обязательном включении 
преднизолона в суточной дозе не меньше 30 мг. Показано назна
чение аскорбиновой кислоты, рутина, витамина В6, оксигенотера- 
пии.

П р о ф и л а к т и к а  сводится к разработанной в настоящее 
время комплексной терапии обострения ревматизма и к система
тически проводимой противорецидивной профилактике.

Ревматоидный артрит

Изменения в легких, вызванные ревматоидным артритом, 
впервые описали в 1948 г. P. Ellman и соавт., которые считали 
их проявлением основного заболевания. В дальнейшем возникло 
мнение, что некоторые легочные синдромы, развивающиеся у 
больных ревматоидным артритом, например плеврит, имеют не 
ревматоидную, а аллергическую природу [Arnoff A. et. al., 1955].



Убедительной статистики ревматоидного поражения легких не 
существует, но в отдельных работах указывается, что легочные 
изменения наблюдаются с частотой 4 %, в основном у мужчин 
[Wiesner В., 1984].

Э т и о л о г и я  заболевания и его легочных синдромов не
ясна. Поиски микробных агентов не привели к обоснова
нию инфекционной теории происхождения ревматоидного ар 
трита.

В п а т о г е н е з е  его основную роль отводят первичному 
дефекту клеточного иммунитета, приводящему к ослаблению 
контроля за его гуморальным звеном с последующим развитием 
аутоиммунных нарушений. При ревматоидном артрите доказано 
наличие иммунных комплексов, состоящих из аутоантигена 
(например, агрегированный IgG больного), антитела (ревма
тоидный фактор IgM- и IgG -типа), фракции комплемента (С1ц- 
компонент). Общепризнано, что при ревматоидном артрите цир
кулирующие иммунные комплексы вызывают цепные реакции, 
ведущие к возникновению и поддержанию воспаления.

П а т о л о г и ч е с к а я  а н а т о м и я .  Кроме поражения су
ставов, при ревматоидном артрите всегда происходят изменения 
в соединительной ткани всех органов и систем, в том числе лег
ких. Морфологической основой внесуставных поражений являют
ся васкулиты и лимфоидная инфильтрация, которая нередко 
представляет собой ревматоидную гранулему. Ее образуют рас
положенные в виде частокола крупные клетки, которые окружены 
лимфоидными клетками.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а .  Ревматоидные поражения 
легких чаще всего протекают бессимптомно и клинически вы
являются сравнительно редко. Из них наиболее часто, по-види- 
мому, наблюдается сухой плеврит, на что указывают плевраль
ные сращения, определяемые при рентгенологическом исследо
вании. Реже возникает экссудативный плеврит. При этом объем 
выпота не бывает большим. Экссудат содержит фагоциты — лей
коциты с фагоцитированными иммунными комплексами, что отли
чает плевральный экссудат при ревматоидном артрите. Еще 
реже распознаются другие формы ревматоидного поражения 
легких.

Диффузный фиброзирующий альвеолит: клинически заболе
вание может не проявляться и диагностируется только при 
рентгенологическом обследовании больного. В других случаях он 
имеет неяркие клинические признаки (покашливание, субкрепити- 
рующие незвучные хрипы). Рентгенологическая картина харак
терна для диффузного пиевмосклероза, на фоне которого опре
деляются ячеистые изменения, иногда кисты, преимущественно 
в базальных отделах легких.

Узелковые образования легких — еще одна форма ревматоид
ного поражения. Представляют собой одиночные или множест
венные ревматоидные гранулемы различных размеров (от почти 
невидимых до 8 мм в диаметре). В процессе развития гранулемы



могут разрушаться с образованием маленьких каверн или фиб- 
розироваться.

Описана особая форма множественного узелкового пораже
ния легких при ревматоидном артрите у рабочих угольных 
шахт, которые болели такж е и пневмокониозом [Caplan А., 
1953], получившая наименование синдрома Каплана. Рентгено
логическая картина легких при синдроме Каплана очень свое
образна. На рентгенограммах видны множественные округлые 
затенения разной величины (диаметром от 0,5 до 5 см), которые 
располагаются по периферии легочных полей. Интерстициальные 
изменения при этом незначительны. Выявляемые рентгенологи
чески очаги в легких морфологически представляют собой рев
матоидные гранулемы. Подобные изменения в легких описаны 
также у горняков, болеющих ревматоидным артритом и сили
козом [Seidel К. et. al., 1968] (см. такж е главу 8).

Следует подчеркнуть, что ревматоидное поражение легких 
может развиваться в дебюте болезни, предшествуя развернутой 
клинической картине ревматоидного артрита. В. Wiesner (1984) 
описал наблюдение, в котором изменения в легких были выяв
лены за 5 лет до появления суставного поражения.

Течение легочных ревматоидных синдромов, как и самой бо
лезни, хроническое прогрессирующее, но темп прогрессирования 
может быть различным. Быстро прогрессирующее течение отме
чается чаще в молодом возрасте, при высокой активности болез
ни, особенно при наличии подкожных ревматоидных узелков и 
высоких титрах ревматоидного фактора.

Д и а г н о с т и к а .  Легочные симптомы (кашель, боли в гру
ди при дыхании, изменения дыхательных шумов, появление 
хрипов) у больного ревматоидным артритом являются основа
нием для предположения о ревматоидном поражении легких. 
Диагноз уточняют при рентгенологическом исследовании легких. 
Распознавание ревматоидной патологии легких затруднено в том 
случае, если она развивается в начале болезни, когда отсутству
ют клинические признаки ревматоидного артрита. Диагноз ста
вят путем исключения других форм легочной патологии и под
тверждают обнаружением иммунологического признака болез
ни — ревматоидного фактора.

В зависимости от формы рефматоидного поражения легких 
иногда возникает необходимость дифференциации его от идиогта- 
тического фиброзирующего альвеолита (синдром Хаммена — 
Рича), гематогенно-диссеминированного туберкулеза и других 
легочных диссеминаций. При наличии других симптомов этой 
болезни или иммунологических ее проявлений, сравнительно до
брокачественного течения, стертости клинических признаков воп
рос решается в пользу ревматоидного поражения.

Сложной и ответственной бывает дифференциация с лекарст
венной пневмопатией, возникшей при ревматоидном артрите. 
Как известно, лечение суставно-висцеральных форм ревматоид
ного артрита проводят длительными курсами лекарств, среди



побочных эффектов которых имеют место и легочные лекарствен
ные синдромы.

Примером может служ ить лекарственная пневмопатия, возникаю щ ая при 
сенсибилизации или диосинкразии к азатиоприну. Ее клиническую картину ха
рактеризуют три основных симптомокомплекса: 1) синдром васкулита, который 
может протекать в виде отека легких, кровохарканья, плеврита; 2) аллергиче
ская пневмония (эозинофильные инфильтраты ), фоном для развития которой 
служ ат те же сосудистые аллергические изменения легких; 3) астмоидиый 
синдром, приобретающий в ряде случаев характер синдромной бронхиальной 
астмы. Течение лекарственного легочного синдрома может быть как легким, с 
едва уловимой или скрытой клинической симптоматикой, так и тяж елым, за тя ж 
ным, в основе которого леж ат  глубокие иммунные расстройства, проявляю щ ие
ся развитием некротических легочных васкулитов, так называемых лекарствен
ных каверн.

При возникновении изменений в легких у больного ревматоид
ным артритом, получающего комплексную медикаментозную те
рапию, возникает вопрос о природе этих изменений, этот вопрос 
надо решить срочно, так как прогноз лекарственных пневмопа
тий благоприятен только при раннем прекращении контакта с ал 
лергеном и быстро начатой патогенетической терапии. Рекомен
дуется основываться на критериях, свойственных лекарственной 
аллергии в целом. Такими критериями являются: 1) малые 
признаки аллергии, возникшие при ухудшении самочувствия на 
фоне медикаментозного лечения (слабость, разбитость, головная 
боль, головокружение, сердцебиение, нарушение сна, аппетита, 
тошнота, диспепсические расстройства); 2) сохранение активно
сти основной болезни, несмотря на медикаментозную терапию; 
3) указание в анамнезе на аллергические заболевания в прош
лом (лекарственная непереносимость, вазомоторный ринит, кра
пивница, отек Квинке, пищевая аллергия и др.); 4) появление 
эозинофилии в крови и мокроте; 5) аллергическая экзантема 
на коже, изменения слизистых оболочек, артралгия.

При прогрессировании пневмосклероз а могут развиться функ
циональные расстройства - дыхания с изменением Ж Е Л , ОФВ, 
ООЛ, нарушениями диффузии, гипоксемией.

Редким осложнением ревматоидного поражения легких явля
ется легочная гипертензия. Возможно развитие вторичного брон
хита.

Л е ч е н и е  с самого начала и до стойкого стихания легоч
ных проявлений болезни проводят кортикостероидными препара
тами в средних дозах (25—30 мг преднизолона в сутки), посте
пенно снижая их. Одновременно назначают нестероидные проти
вовоспалительные и хинолиновые препараты. При отсутствии 
эффекта или при наличии противопоказаний к глюкокортикои- 
дам лечение проводят иммунодепрессантами (азатиоприн в суточ
ной дозе 150 кг, лейкеран по 10 мг в сутки, циклофосфамид по 
150 мг в сутки), которые назначают в течение нескольких меся
цев. При уменьшении выраженности легочных проявлений и 
других висцеропатнй дозы постепенно снижают. Пеницилламин 
и соли золота не применяют.



П р о ф и л а к т и к а  ревматоидного поражения легких до
стигается уменьшением активности ревматоидного артрита и чис
ла его обострений с помощью индивидуально подобранной 
эффективной и длительной терапии.

Системная красная волчанка

Изменения легких и плевры при системной красной волчанке 
возникают очень часто и служат проявлением генерализован
ного поражения соединительной ткани, характерного для этого 
заболевания. Они наблюдаются в ходе болезни у 40—90 % боль
ных [Тареев Е. М., Насонова В. А., 1962; Dubois F., 1966].

В настоящее время получены данные о важной роли вирусов 
(коревых или кореподобных) в э т и о л о г и и  системной крас
ной волчанки. Это доказано обнаружением у больных наруше
ний противовирусного гуморального иммунитета, вирусоподобных 
включений в эндотелии капилляров, лимфоцитотоксических 
антител и антител к двуспиральной РНК, являющихся марке
рами вирусной инфекции.

В п а т о г е н е з е  заболевания ведущим звеном является 
процесс аутоиммунизации, возникновение которого стало более 
понятным в последние годы, когда была выявлена гибридизация 
генома коревого вируса и Д Н К  клеток больного, т. е. показано, 
что вирус и клетка больного системной красной волчанкой 
находятся в состоянии интеграции. Полагают, что под влиянием 
вирусов, лимфоцитотоксических антител и других факторов 
гибнут Т-лимфоциты, что обусловливает снижение контроля 
со стороны клеточного иммунитета за функциональной активно
стью В-системы лимфоцитов. Возникает гиперреактивность гумо
рального иммунитета с продукцией различных аутоантител. Изу
чено патогенетическое значение антител, образующих с аутоан
тигенами и фракциями комплемента иммунные комплексы, кото
рые вызывают повреждение органа с воспалительной реакцией. 
Патогенетическое значение иммунных комплексов, циркулирую
щих в крови больного, доказывает гипокомплементация, т. е. 
снижение содержания как цельного комплемента, так и его ком
понентов (СЗ, С4, С9, С lq).

П а т о л о г о а н а т о м и ч е с к а я  к а р т и н а .  В легких 
обнаруживается гиперергический васкулит в разных ф азах па
томорфогенеза. Наряду со склерозированными и склеротиче
скими суженными сосудами имеются сосуды с фибриноидным 
некрозом стенки и диффузной клеточной инфильтрацией по типу 
панваскулита [Струков А. И., Бегларян А. Г., 1963]. Клеточный 
инфильтрат, состоящий из плазматических, лимфоидных клеток 
и макрофагов, распространяясь периваскулярно, создает картину 
межуточной пневмонии. П оражаю тся и сосуды трахеобронхиаль
ного дерева. Очаги клеточной инфильтрации имеют наклонность 
к распаду с образованием полостей.

Изменения плевры очень часты и характеризуются выражен-



Рис. 9.1. Прямая рентгенограмма грудной клетки больной системной 
красной волчанкой, активность III степени, острое течение. Волчаночный 
иневмонит. Диаф рагма высоко расположена, легочный рисунок усилен 
за  счет интерстициального компонента. Правый корень расширен, левый 
скрыт за тенью сердца, в нижних долях обоих легких инфильтрация 
легочной ткани, справа — с участком просветления в центре.

ным соединительнотканным ее утолщением. Типичны фокальные 
ателектазы, развитие которых объясняется дефицитом и неполно
ценностью сурфактанта [Eckert Н., 1984].

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а .  Поражение легких при сис
темной красной волчанке проявляется тремя синдромами.

Острая интерстициальная пневмония (волчаночный пневмо- 
нит). Начало заболевания острое. Возникают тяж елая  одышка, 
мучительный непродуктивный кашель, может наблюдаться раз
личной выраженности кровохарканье. Появляются цианоз лица 
и акроцианоз. Больные жалуются на боль в груди. При неиз
мененном перкуторном звуке над легкими выслушиваются обиль
ные, очень звучные мелкопузырчатые и субкрепитирующие 
хрипы. Характерны динамичность физикальных данных, быстрый 
регресс клинических симптомов при кортикостероидной терапии. 
Рентгенологически определяется усиление сосудистого рисунка 
легких без заметной реакции корней и лимфатических узлов 
средостения. Возможны очаговые сливные затемнения (рис. 9.1). 
В ряде случаев обнаруживаются тонкостенные полости, полу
чившие наименование сосудистых каверн. Как правило, опреде
ляются высокое стояние куполов диафрагмы, плевральный вы
пот или плевральные спайки.
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рис. 9.2. Прямая электрорентгенограмма грудной клетки больной сис
темной красной волчанкой. Усиленный легочный рисунок, массивные 
медиастиальные и косто-диафрагмальные плевральные шварты, уплощ а
ющие куполы диафрагмы.

Хроническая интерстициальная пневмония — вторая форма 
волчаночного поражения легких. Она проявляется упорным 
кашлем со скудной мокротой, одышкой при обычной физической 
нагрузке, непостоянной болью в груди. Определяются сухие и 
влажные звучные хрипы, чаще в нижних отделах легких. При 
рентгенологическом исследовании выявляются усиление легочно
сосудистого рисунка и деформация его по ячеистому типу.
В базальных отделах легких часто обнаруживаются дисковид
ные ателектазы и плевральные изменения (рис. 9.2).

Третья форма волчаночных изменений органов д ы х а н и я — 1 
плеврит, как правило, двусторонний, который может сопутство
вать волчаночным пневмонитам или быть проявлением волчаноч
ного полисерозита, но может являться и локализованным пора
жением. Чаще развивается сухой плеврит. Плевральный экссу
дат отмечается у 30—50 % больных [Wiesner В., 1984].

Степень выраженности общеклинических симптомов, гемато
логических и иммунологических нарушений соответствует степени 
активности волчанки.

Течение волчаночных легочных синдромов аналогично тече
нию основной болезни.

Волчаночное поражение легких возникает в период разверну
той клинической  картины системной красной волчанки или пред-



шествует ей, чаще в форме хронического пневмонита или плев
рита.

Д и а г н о с т и к а .  Волчаночную природу легочной патоло
гии определяют на основании клинической картины болезни, 
характерных гематологических нарушений и наличия иммуноло
гических признаков. В клинической практике используют диаг
ностические критерии, разработанные Американской ревматоло
гической ассоциацией (эритема на лице, дискоидная волчанка в 
анамнезе, синдром Рейно, алопеция, фотосенсибилизация, язвен
ный стоматит, артрит без деформации, наличие LE-клеток, л о ж 
ноположительная реакция Вассермана, протеинурия более 3,5 г 
в сутки, серозит, психоз и судороги, лейкопения, тромбоцитопе- 
ния, гемолитическая анемия). При наличии четырех любых 
критериев диагноз системной красной волчанки считается досто
верным. В случаях, когда легочные синдромы возникают в дебю
те болезни, помощь в диагностике оказывают поиски иммуно
логических критериев болезни, LE-клеток в крови и стернальном 
пунктате, а такж е антител к Д Н К , дезоксирибонуклеопротеиду, 
цельным ядрам с помощью метода иммунофлюоресценции. 
Диагностические (высокие) титры этих антител подтверждает 
диагноз волчаночной природы легочной патологии.

При легочной патологии, возникшей у больного с волчаноч- 
ным процессом, необходимо исключить неспецифическое легоч
ное воспаление вследствие вторичного присоединения бактери
альной инфекции, что нередко наблюдается у больных, прини
мающих глюкокортикоидные гормоны или иммунодепрессанты. 
В пользу волчаночного поражения легких свидетельствуют дву- 
сторонность процесса, отсутствие гнойной мокроты, преимущест
венно интерстициальный характер изменений на рентгенограм
мах легких, отсутствие эффекта пробной антибактериальной те
рапии.

О с л о ж н е н и я .  Волчаночный легочный процесс может ос
ложняться вторичной инфекцией с развитием неспецифических 
пневмоний, бронхитов. При выраженных иммунологических рас
стройствах, составляющих сущность системной волчанки, неред
ко приобретают патогенность сапрофиты и условно-патогенные 
бактерии (стафилококк, синегнойная палочка, протей и др.), 
которым свойственно вызывать тяжелые деструктивные легочные 
воспаления.

Хронический или часто рецидивирующий острый пневмонит 
может вызывать функциональные нарушения дыхания с ограни
чением Ж Е Л  и DL, снижением ФОВ. Описаны случаи систем
ной красной волчанки с поражением легких, осложненным легоч
ной гипертензией [Фоломеев О. М. и др., 1974].

Л е ч е н и е .  При первых признаках легочного поражения 
назначают глюкокортикоидные гормоны. Д оза преднизолона 
(соответственно и других глюкокортикоидных препаратов) не 
должна быть менее 40 мг в сутки. Начальную дозу глюкокорти- 
коидов применяют до исчезновения признаков легочной патоло



гии, затем постепенно снижают до поддерживающей, если 
позволяет течение основной болезни. Гормонотерапию проводят 
на фоне приема препаратов калия, витаминов С и группы В, ана
болических препаратов и симптоматических средств.

П р о ф и л а к т и к а  волчаночного поражения легких и его 
прогрессирования осуществляют путем рано начатой рациональ
ной терапии системного заболевания.

Системная склеродермия

П оражение органов дыхания относится к частым висцераль
ным проявлениям системной склеродермии и наблюдается у 2/з 
больных [Гусева Н. Г., 1975]. На частоту вовлечения легких 
в склеродермический процесс указывают и другие авторы 
[Sackner М. А., 1966; Weaver A. L. et. al., 1967].

Э т и о л о г и я  склеродермии недостаточно ясна, однако ана
мнез показывает, что заболеванию часто предшествуют инфек
ция и нейроэндокринная патология. Изучается роль вируса 
и генетического фактора в развитии склеродермии.

В п а т о г е н е з е  основное значение имеют иммунологиче
ские нарушения с развитием аутоиммунопзтии, чем объясняется 
некоторое СХОДСТВО клинического течения у ряда больных ГІОД- 
острой склеродермией с таковым системной волчанки. Отличи
тельной особенностью склеродермии являются повышенный син
тез коллагена и неофибриллогенез, что наряду с изменениями 
основного вещества соединительной ткани вызывает развитие 
прогрессирующего фиброза. Важным патогенетическим фактором 
склеродермии являются резко выраженные микроциркуляторные 
нарушения.

П а т о л о г о а н а т о м и ч е с к и е  и з м е н е н и я  находят 
в паренхиме легких, бронхах и плевре в виде выраженного 
пневмосклероза, особенно средних и нижних отделов легких, с 
образованием полостей, изменения просвета бронхов, околоруб- 
цовой эмфиземы. При микроскопическом исследовании обнару
живают диффузный фиброз легких вследствие разрастания 
интерстициальной ткани в области альвеолярных перегородок, 
мелких артериальных сосудов, вокруг бронхов и резкое соеди
нительнотканное утолщение плевры. Степень выраженности 
перивазального и перибронхиального фиброза соответствует 
тяжести фиброза легких. Характерно субплевральное располо- 
дение эмфизематозных и кистозных изменений легких. В сосу
дах обнаруживаются пролиферация интимы, гипертрофия сред
него слоя и миксоматозные изменения стенки, в бронхах — 
уплотнение базальной мембраны [Eckert Н., 1984].

В начале болезни к л и н и ч е с к и е  п р и з н а к и  пневмо
склероза скрыты. По мере прогрессирования его возникают 
одышка, цианоз, кашель, может быть кровохарканье. На фоне 
жесткого дыхания определяются (преимущественно в нижних 
отделах легких) влажные мелкопузырчатые хрипы. На рентгено-



Р и с. 9 .3 . П р я м а я  р е н т г е н о гр а м м а  грудн ой  к л етк и  б о л ь н о й  си стем н о й  
с к л е р о д е р м и е й . И зб ы то ч н ы й  л его ч н ы й  р и су н о к  з а  счет  и н т е р с т и ц и а л ь 
ного к о м п о н е н та .

граммах выявляются усиление легочного рисунка, склероз ниж
них и средних отделов легких (рис. 9.3, 9.4), у ряда больных — 
двусторонние кистозные изменения («сотовое легкое»), выра
женный плевральный спаечный процесс. Периферические кистоз
ные изменения иногда приводят к уменьшению объема крупных 
участков легкого. Рано, еще до появления рентгенологических 
изменений, развиваются функциональные нарушения дыхания. 
На первом месте среди них стоит нарушение диффузий. Гематоло
гические нарушения несвойственны, небольшое увеличение СОЭ 
и гаммаглобулинемия появляются только при обострении самой 
болезни.

Поражение легких при склеродермии медленно прогрессирует. 
Острое и подострое течение склеродермической пневмонии 
отмечается редко.

Д и а г н о с т и к а  трудна в тех случаях, когда отсутствуют 
склеродермическое поражение кожи и другие склеродермиче- 
ские висцериты. Диагноз уточняют в процессе динамического 
наблюдения и путем исключения других причин выраженного 
двустороннего пневмосклероза. Информативно гистологическое 
исследование биоптата кожи.

Дифференциальную диагностику проводят с другими фор
мами легочных диссеминаций. В отсутствие внелегочных призна-



Рис. 9.4. Э л е к т р о р е н т  
ген о гр ам м ы  грудн ой  
к л етк и  б о л ь н о й  с и с т е м 
ной с к л е р о д е р м и е й , 
а прям ая проекция: уси
ленный деформирую щ ий л е 
гочный рисунок с преиму
щественным поражением б а 
зальны х отделов; б — левая  
боков ая  проекция: интерсти
циальный фиброз наиболее 
вы раж ен  в б азальн ы х  сег
ментах нижней доли.

1



ков склеродермии диагноз уточняют при гистологическом иссле
довании биоптата легкого.

О с л о ж н е н и я .  Тяжелым, но сравнительно редким ослож
нением склеродермического поражения легких является СП 
вследствие разрыва субплеврально расположенной кисты или 
эмфизематозной буллы. В случае значительного поражения ле
гочных сосудов может развиться некроз легочной ткани с обра
зованием полости. Возможно инфицирование легкого с присоеди
нением неспецифического легочного воспаления и бронхита, 
еще более усугубляющих нарушения внешнего дыхания.

В поздних стадиях склеродермического легкого, при выражен
ном фиброзировании возникает легочная гипертензия с характер
ными для нее расстройствами внутрилегочной и внутрикарди- 
альной гемодинамики.

Считается, что склеродермическое поражение легких способ
ствует развитию аденокарциномы легкого [Ezro I., Davis D. К., 
1965].

Л е ч е н и е  представляет собой сложную и недостаточно ре
шенную проблему. Необходимо начинать его рано, обеспечивая 
комплексность и длительность. В острой и подострой фазах 
болезни назначают кортикостероиды, преимущественно преднизо- 
лон по 20—40 мг в сутки до достижения терапевтического 
эффекта, а затем снижают дозу до поддерживающей (15— 
5 мг в сутки не менее 1 года). Иммунодепрессанты (азатиоприн 
и др.) применяют при наличии противопоказаний к лечению 
кортикостероидами или при резистентности к ним. Рекомендуется 
также пеницилламин, который влияет на коллагеновый обмен, 
блокируя поперечное связывание коллагена и увеличивая содер
жание его растворимой фракции. Препарат назначают длительно 
вначале в терапевтической дозе 600 мг в сутки в течение 
месяца, которую постепенно снижают до поддерживающей 
(150—200 мг в день), сохраняя ее на протяжении года. В ком
бинации с названными выше препаратами применяют делагил 
(0,25 г в сутки) или плаквенил (0,4 г в сутки) в течение 2— 
4 лет с перерывом в летние месяцы. Обязателен контроль за сос
тавом крови и состоянием зрения.

В отсутствие явных признаков активности процесса показано 
применение нестероидных противовоспалительных препаратов 
повторными курсами на фоне базисной терапии делагилом или 
плаквенилом.

Обязательно назначение повторных курсов терапин вазо- 
дилаторами и средствами, улучшающими микроциркуляцию 
(депо-падутин, а-адренергические блокаторы, никотиновая кис
лота, низкомолекулярные декстраны, антагонисты кальция). 
Показаны общеукрепляющие средства (витамины С и группы В, 
АТФ, кокарбоксилаза), при малой активности процесса и в 
отсутствие Д Н  — бальнеотерапия (сероводородные, радоновые, 
углекислые ванны).

П р о ф и л а к т и к а  склеродермического поражения легких



сводится к мерам, направленным на замедление прогрессирования 
легочного фиброза и предупреждение его осложнений. Главным 
в системе этих мероприятий является рано начатое, правильное 
и систематически проводимое лечение основной болезни с быст
рым подавлением ее активности. Важным звеном в системе 
профилактики является раннее правильное трудоустройство 
больных с исключением воздействия воздушных ирритантов, 
охлаждения, тяжелого физического труда.

Дерматомиозит

Патология легких при дерматомиозите полиэтиологична. Она 
может быть висцеральным проявлением свойственной дермато
миозиту системности поражения, т. е. имеет тот же патогенез, 
что и сама болезнь. В других случаях патология легких может 
быть связана с аспирацией пищи или назофарингеального 
секрета, вторичным инфицированием ателектатических участков 
легкого с развитием аспирационной пневмонии. Наконец, пора
жение может быть вызвано первичной опухолью легкого, которая 
и обусловливает сенсибилизацию организма с развитием синд
ромного дерматомиозита как второй болезни, частота которой, 
по данным разных авторов, колеблется от 10 до 50 %.

В дальнейшем изложении остановимся лишь иа легочном 
проявлении дерматомиозита. Оно считается редким. Имеются 
описания лишь отдельных наблюдений.

Э т и о л о г и я ,  п а т о г е н е з  недостаточно изучены. Наи
более распространена точка зрения на дерматомиозит как на 
реакцию сенсибилизации в результате различных антигенных 
воздействий. Обсуждается вирусная гипотеза происхождения 
дерматомиозита, которая не исключает иммунологическую кон
цепцию патогенеза, а также нейроэндокринные сдвиги с нару
шением регуляторных функций системы гомеостаза.

П а т о л о г о а н а т о м и ч е с к а я  к а р т и н а  характери
зуется процессами клеточной инфильтрации и склероза с разви
тием интерстициального и межальвеолярного склероза. Харак
терны сосудистые нарушения (васкулиты).

К л и н и ч е с к и  патология проявляется симптомами острой 
или хронической интерстициальной пневмонии (пневмонит): 
кашлем, одышкой, в ряде случаев кровохарканьем, соответствую
щими физикальными и рентгенологическими данными. Развитие 
плеврита не является характерным.

Течение пневмонита при дерматомиозите может быть острым 
и хроническим, что соответствует вариантам течения основной 
болезни. При хроническом течении процесс длится годами, при
водя к выраженному фиброзу легких и его осложнениям.

Д и а г н о с т и к а  основывается на клинико-рентгенологиче
ских данных интерстициальной патологии легких и наличии вне- 
легочных признаков дерматомиозита, в первую очередь харак
терных изменений кожи и мышц. Из лабораторных тестов



относительно диагностическое значение имеют эозинофилия, по
вышение активности аминотрансфераз и креатинфосфокиназы, 
креатинурия. Важную роль играет гистологическое исследование 
биоптатов кожи и мышц.

Дифференциальная диагностика проводится с поражением 
легких, вызванным другими диффузными болезнями соединитель
ной ткани и васкулитами, и основывается на исключении других 
форм в силу их особенностей.

О с л о ж н е н и я  отмечаются при хроническом течении пнев- 
монита и сводятся к развитию диффузного фиброза легких с 
функциональными нарушениями дыхания (прежде всего DL) и 
легочной гипертензии.

Л е ч е н и е  проводят преднизолоном в суточной дозе 80— 
100 мг при остром, 60 мг при подостром дерматомиозите и 30— 
40 мг при обострении хронического дерматомиозита. К лечению 
приступают в самом начале болезни и продолжают его 2—3 мес 
и более до отчетливого стихания активности процесса; затем 
постепенно снижают дозу до поддерживающей. Отмена препа
рата возможна при достижении стойкой ремиссии. Применяют 
также препараты калия, витамины и симптоматические средства.

П р о ф и л а к т и к а  легочного поражения и его прогресси
рования состоит в предупреждении обострений дерматомиозита.

Смешанное соединительнотканное заболевание
(синдром Ш арпа)

Заболевание впервые описано G. Sharp  (1976) и отнесено к 
группе диффузных болезней соединительной ткани. Болезнь про
является признаками, свойственными другим диффузным соеди
нительнотканным формам: системной красной волчанке, скле
родермии, полимиозиту. Наряду с прочими системными проявле
ниями у 67 % больных отмечается поражение легких fSharp G. 
et. al., 1977].

Э т и о л о г и я ,  п а т о г е н е з .  Предполагается генетическая 
предрасположенность, так как имеются наблюдения возникно
вения болезни у ближайших членов одной семьи. Основным пато
генетическим механизмом является антигенное воздействие с 
подавлением активности клеточного иммунитета и развитием вы
раженной продукции сывороточных антител к растворимому 
ядерному антигену.

Патологоанатомические изменения в легких чаше всего ан а
логичны таковым при склеродермии. В биоптатах легких вы
являются интерстициальный фиброз, мононуклеарная инфиль
трация, пролиферация интимы сосудов, вплоть до облитерации 
их просвета [Сигидин Я. А., 1983].

К л и н и ч е с к и е  п р и з н а к и  обусловлены изменениями, 
возникающими главным образом в легочном интерстиции. 
Поражение легких проявляется одышкой, кашлем, жестким ды 
ханием, субкрепитирующими влажными звучными хрипами в



базальных отделах легких. Рано отмечаются рестриктивные 
изменения функции дыхания, снижение DL [Sharp G. et. al.,
1976], на фоне которых развивается легочная гипертензия, 
определяющая исход болезни. У 25 % больных наблюдается 
плеврит [Голоскова А. С., 1983].

Течение и прогноз сравнительно благоприятны при условии 
рано начатой терапии. Возможны обратное развитие признаков 
болезни и достижение продолжительной ремиссии.

Д и а г н о с т и к а .  Предположение о синдроме Ш арпа воз
никает при наличии клинических признаков системной красной 
волчанки, склеродермии и полимиозита. Подтверждением диаг
ноза служит выявление высоких титров антинуклеарных анти
тел, которые при иммунофлюоресценции вызывают крапчатый 
тип ядерного свечения.

Осложнением, ухудшающим прогноз, является легочная ги
пертензия.

Л е ч е н и е  следует начинать в ранней стадии болезни. 
В нетяжелых случаях назначают 15— 25 мг преднизолона в сут
ки. При выраженном поражении легких суточную дозу повышают 
до I мг/кг и применяют до исчезновения признаков болезни, 
затем постепенно снижают до поддерживающей. В качестве 
базисной поддерживающей терапии назначают длительно де- 
лагил в суточной дозе 0,25 мг.

При неэффективности глюкокортикоидной терапии или про
тивопоказаниях к ней назначают азатиоприн в начальной суточ
ной дозе 2 мг/кг [Насонова В. А., Сигидин А. Я., 1985].

П р о ф и л а к т и к а  заключается в предупреждении необра
тимых легочных изменений и достигается тем, что рано начи
нают адекватную терапию основной болезни.

Узелковый периатериит
(панартериит, болезнь Куссмауля — Мейера)

Существуют различные данные о частоте поражения легких 
при узелковом периартериите.

В отечественной литературе в последние годы вы сказы вается мнение, что 
сосуды легких вовлекаются в процесс у большинства больных, хотя клинически 
легочная патология выявляется менее чем в половине наблюдений при этой 
болезни (Ярыгин Н. Е. и др., 1980]. В противоположность этому Н. P . Daub 
и соавт. (1954), В. W iesner (1984), Н. Eckert (1984J считают, что при узел
ковом периартериите легкие пораж аю тся крайне редко. G. A. Rose и Н. Spen
cer (1957) обнаруж или изменения в легких у 32 из I I I ,  а К. А. Горнак 
(1963) — у 6 из 17 больных узелковым периартериитом.

У 4 из 10 наблюдавшихся нами больных узелковым периар
териитом поражение легких было подтверждено на вскрытии.

Э т и о л о г и я ,  п а т о г е н е з  узелкового периартериита и, 
следовательно, его легочных синдромов недостаточно выяснены. 
Наиболее принята гипотеза о гиперергической природе заболе



вания [Тареев Е. М. и др., 1965; Д аш таянц  Г. А., 1966; Несте
ров А. И., Сигидин А. Я., 1966; Воробьев И. В. и др., 1973, и др.]. 
Предполагают, что сенсибилизацию организма с нарушением 
иммунологического статуса вызывают экзогенные антигены: 
бактериальные токсины из очагов хронического воспаления, ви
русы, австралийский антиген, многие лекарственные препараты 
(сульфаниламиды, антибиотики, вакцины, сыворотки), произ
водственные яды и др. Возникшая аллергизация с поврежде
нием структуры сосудистой стенки вызывает образование ауто
антигенов (ангиогенных антигенных раздражителей) и тем са 
мым включает аутоиммунные механизмы. Аутоиммунная реак
ция антиген — антитело проявляется альтерацией и иммунным 
воспалением стенки сосудов. В стенках сосудов при геперерги- 
ческих васкулитах выявлены иммунные комплексы [Стру- 
ков А. И. и др., 1974; Movat Н. Z., 1975, и др.], а при узелковом 
периартериите обнаружены НВ8-антиген, а такж е комплексы 
HBs-антиген— IgG — антигНВ^антитела [Fye К. Н. et al.,
1977]. В стенке пораженного сосуда, кроме НВ5-антигена и 
IgG, выявлен комплемент [Gocke et al., 1970]. Можно предполо
жить, что HBs-иммунные комплексы способствуют активации 
комплемента и развитию сосудистого воспаления.

П а т о л о г и ч е с к а я  а н а т о м и я .  Заболевание харак
теризуется генерализованным васкулитом, но поражаются преи
мущественно артерии мышечного типа, т. е. среднего и мелкого 
калибра. Поражения сосудов очень полиморфны, что создает 
разнообразную морфологическую картину в органах и тканях. 
При тяжелом деструктивном поражении сосудов малого круга в 
легких выявляются мелкие и крупные инфаркты, очаги ишеми
ческого некроза ткани, которые при инфицировании превращ а
ются в абсцессы. Определяются обширные рубцовые поля, плев
ральные сращения, множественные тромбозы не только артери
альных, но и венозных сосудов, аневризмы. Следует подчеркнуть, 
что поражаются сосуды не только легочной, но и бронхиальной 
системы, причем последние чаще, а также микроциркуляторное 
русло (артериолы, капилляры, венулы).

Продуктивные артериальные панваскулиты представляют со
бой гранулематозно-фибропластическое изменение стенок сосу
дов. Они вызывают прогрессирующее стенозирование их просвета 
с нарушением питания ткани легких, развитием очаговой атро
фии и склероза ее паренхимы.

Васкулиты микроциркуляторного русла чаще продуктивные, 
как, например, очаговый продуктивный капиллярит межальвео- 
лярных перегородок. При узелковом периартериите он встречает
ся столь же часто, как и гломерулонефрит [Ярыгин Н. Е. и др., 
1980]. Его исходом является диффузный склероз паренхимы 
легкого, который напоминает легочный фиброз при синдроме 
Хаммена — Рича.

Реже возникает деструктивный капиллярит межальвеолярных 
перегородок с развитием геморрагической инфильтрации ткани



легкого и ее некрозом. Сравнительно редко встречаются фле
биты легочных и бронхиальных вен с флеботромбозами.

Характерны и пневмониты — очаговые клеточные инфиль
трации стромы легких [Тареев Е. М., Насонова В. А., 1957]. 
Инфильтраты состоят из лимфоидных клеток, макрофагов, 
плазмоцитов, лаброцитов.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а  легочного поражения при 
узелковом периартериите разнообразна. Оно может проявляться 
синдромом бронхита, интерстициальных пневмоний, инфарктов 
легких, множественного полостного процесса (псевдокаверноз- 
ный синдром), эозинофильных рецидивирующих инфильтратов, 
фиброзирующего пиевмосклероза, а такж е синдромом бронхи
альной астмы.

Соответственно полисиндромному проявлению клинические 
признаки легочного поражения очень полиморфны. Отмечаются 
боль в груди, смешанная или экспираторная одышка, упорный 
кашель, кровохарканье или легочное кровотечение. С. Г. Щерба 
(1956) описал массивное легочное кровотечение вследствие раз
рыва артериальной аневризмы.

Над участками притупления перкуторного звука при пневмо
нической форме выслушиваются влажные звучные хрипы. Неред
ки физикальные признаки плеврального выпота.

Рентгенологическая картина легких такж е многообразна и не 
имеет типичных для узелкового периартериита признаков. П ора
жение легких часто протекает с высокой лихорадкой, лей
коцитозом, эозинофилией, увеличением СОЭ, « 2- и У гл°були- 
немией.

Бронхиальная астма и астматический бронхит обусловлены 
поражением сосудов бронхов. Нередко они возникают задолго 
до других проявлений узелкового периартериита и сопровожда
ются эозинофилией. Однако и другие легочные синдромы в ряде 
случаев предшествуют появлению иных признаков узелкового 
периартериита. Н. Ё. Ярыгин и соавт. (1980) наблюдали моно- 
синдромное начало болезни у 12 из 62 обследованных больных, 
причем легочное поражение появилось у них за несколько меся
цев и даж е лет до развития клинических признаков патологии 
других органов и систем.

Наряду с молниеносными, острыми, быстро прогрессирующими 
формами могут наблюдаться хронические, при которых забо
левание протекает с повторными рецидивами в течение мно
гих лет.

Острое течение свойственно деструктивным пневмонитам, 
инфарктам легкого и множественному полостному синдрому. 
Интерстициальный фиброз легких, бронхоспастические синдромы 
чаще принимают хроническое течение.

Прогноз болезни часто неблагоприятный, но легочные по
ражения не являются непосредственной причиной плохого 
исхода.

Д и а г н о с т и к а  основывается на клинических признаках



узелкового периартериита. Наличие двух из пяти основных его 
синдромов — почечного с артериальной гипертензией, абдоми
нального, полиневритического, легочного, коронарного — позво
ляет установить диагноз и тем самым природу легочного по
ражения.

Легочные синдромы узелкового периартериита часто соче
таются с сердечно-почечной патологией или с полиневритом, но 
могут и предшествовать им в форме гиперэозинофильной брон
хиальной астмы или пневмонита. Д л я  диагностики используют 
и характерные для узелкового периартериита лабораторные кри
терии. Повышение СОЭ, лейкоцитоз, выраженная диспротеине- 
мия при наличии клинических признаков способствуют установ
лению диагноза.

Дифференциальная диагностика сложна при моносиндромном 
узелковом периартериите хронического течения, когда пневмонит 
трудно отличить от неспецифической пневмонии, а синдромную 
бронхиальную астму — от первичной бронхиальной астмы. 
В этом случае учитывают приведенные выше лабораторные 
показатели, эозинофилию.

О с л о ж н е н и я .  При некротической форме логочного вас- 
кулита, вызывающего деструкцию альвеолярной ткани и бронхов, 
нередко присоединяются инфекция и легочное нагноение. При 
продуктивной форме васкулита прогрессирующий склероз ветвей 
легочной артерии и пневмофиброз осложняются легочной гипер
тензией с характерными для нее нарушениями гемодинамики. 
Опасными осложнениями являются разрыв аневризмы крупной 
артериальной ветви и легочное кровотечение.

Л е ч е н и е  следует начинать при первых признаках болезни 
и проводить непрерывно на протяжении не менее 2—3 лет комп
лексом препаратов, подобранных соответственно клиническим 
признакам и течению болезни.

Если заболевание проявляется лишь легочной патологией, 
то назначают преднизолон в суточной дозе 40 мг, а в дальней
шем переходят на поддерживающие дозы. При легочно-почечном 
поражении и артериальной гипертензии показана комбиниро
ванная терапия иммунодепрессантами (азатиоприн 150 мг в 
сутки) и малыми дозами кортикостероидов (преднизолон 10— 
15 мг в сутки) в течение 1—2 мес. Затем постепенно суточную 
дозу азатиоприна уменьшают до 50— 100 мг, а преднизолона 
до 5— 10 мг.

При хроническом течении назначают бутадион по 0,45—0,6 г 
в сутки в сочетании с делагилом по 0,25 г в сутки или плакве- 
нилом по 0,4 г в сутки. Симптоматическую терапию проводят 
по строгим показаниям.

П р о ф и л а к т и к а  обострений заключается в исключении 
для больных узелковым гіериартериитом вакцинаций, введения 
чужеродных сывороток, аллергизирующих лекарств, физиотера
певтических процедур, контакта с инфекциями, производствен
ными вредностями.



Н. Klinger, описавший в 1931 г. заболевание, протекавшее 
с высокой температурой тела, некротическим синуситом и уре
мией, считал его вариантом узелкового периартериита. F. Wege
ner в 1936— 1939 гг. изучил клиническую и патоморфологиче
скую картину в 3 случаях этой болезни и определил изученный 
симптомокомплекс как генерализованное септическое поражение 
сосудов, считая его также вариантом узелкового периартериита. 
Это представление основывалось на сходстве патологоанатоми
ческих изменений при гранулематозе и узелковом периартериите. 
Ряд исследователей считают гранулематоз Вегенера нозологиче- 
ски самостоятельным [Ярыгин Н. Е. и др., 1980; Семенкова Е. Н., 
1984], обосновывая такое мнение своеобразием клинической 
картины, особенностями течения и терапии болезни. Заболевание 
относится к редким, однако имеется и противоположное мнение 
[Семенкова Е. Н., 1984].

Клиническая картина подробно описана A, S. Fauci и S. М, W olff (1973) 
на основании 18 собственных наблюдений и данных литературы. Всего в 
литературе проведено около 350 случаев jW iesner В., 1984) под разными наиме
нованиями: синдром Вегенера, некротический гранулематоз верхних ды хатель
ных путей с диссеминированным некротическим васкулитом, респираторно- 
ренальная форма узелкового периартериита, гигаитоклеточная гранулема ды ха
тельного тракта, риногенный гранулематоз. Н аиболее принятым является 
обозначение заболевания под названием «гранулематоз Вегенера», данным в 
1954 г. G. С. G odm an и I. C hurg , которые собрали 29 наблюдений и описали 
патоморфологические признаки болезни. Описанную задолго до Вегенера «зло
качественную гранулему носа» [M cBride Р., 1897] названны е авторы считали 
начальной фазой гранулематоза Вегенера. О днако эта точка зрения разделя
ется не всеми. Н. Е. Ярыгин и соавт. (1980) считают, что гангренисцирую щ ая 
гранулема носа является самостоятельной нозологической формой группы 
системных васкулитов.

Различают системный и локализованный гранулематоз Веге
нера.

Э т и о л о г и я  гранулематоза Вегенера неизвестна. Предпо
лагаются воздействие аэрогенного фактора, в частности инфек
ционного (вирусного, бактериального), влияние хронической оча
говой инфекции, длительного применения лекарств, особенно 
антибиотиков.

В п а т о г е н е з е  главная роль отводится иммунным рас
стройствам. Основанием для этого являются данные о наруше
ниях клеточного и гуморального иммунитета. Доказательством 
значения иммунных механизмов в патогенезе заболевания слу
жит наличие фиксированных иммунных комплексов (IgG ) и 
компонентов комплемента в очагах поврежденных сосудов, а 
также циркулирующих иммунных комплексов [Wolff J. М. et al., 
1974; Horn R. G. et al., 1974].

П а т о л о г и ч е с к а я  а н а т о м и я .  Характерно преиму
щественное поражение мышечных артерий, т. е. среднего и мел
кого калибра, в виде мукоидной дезорганизации соединительной 
ткани, фибриноидного некроза стенок сосудов с последующим



склерозом и стенозированием их. Деструкция стенки сосуда 
нередко сопровождается аневризматическим расширением, яв 
ляющимся источником тяжелых кровотечений. Поражение сосу
дов носит системный характер. Чаще, чем при узелковом пери
артериите, поражаются и вены всех калибров, особенно мелкие 
и мельчайшие. В верхних дыхательных путях, околоносовых 
пазухах, бронхах и легких выявляются множественные деструк
тивные и деструктивно-продуктивные артерииты, панфлебиты и 
тромбофлебиты аллергической природы, а при инфицировании, 
нередком при этом заболевании, — септические флебиты с гной
ным расплавлением стенок.

В микроциркуляторном русле обнаруживается выраженная 
патология — распространенные капилляриты и венулиты, в том 
числе в альвеолярной ткани легких. Чаще они имеют продук
тивный характер, но бывают и деструктивными, сопровождаясь 
геморрагической инфильтрацией тканей. Деструктивные и про- 
лиферативные артериолиты завершаются образованием гранулем 
пестрого клеточного состава [Ярыгин Н. Е. и др., 1980J. Грану
лемы являются характерным морфологическим признаком гра- 
нулематоза Вегенера. Они располагаются в основном в верхних 
дыхательных путях, легких, пищеварительном тракте и характе
ризуются гигантскими многоядерными клетками и наклонно
стью к некротизации. В легких образуются как изолированные 
гранулемы, так и поля диффузного гранулирования, подвер
гающиеся некрозу. Установлено, что при гранулематозе Вегенера 
бронхиальные артерии и вены поражаются сильнее, чем сосуды 
легочной артерии и легочных вен, что обусловливает особую 
тяжесть изменений бронхов [Ярыгин Н. Е. и др., 1980].

Как и при других системных васкулитах, процесс развива
ется билатерально. Поражаются преимущественно средние и 
нижние отделы легких, где обнаруживают экстравазаты, гемор
рагические инфаркты, пневмонические фокусы и полости рас
пада, нередко инфицированные. Наряду с признаками острого 
деструктивного процесса имеют место очаги пневмосклероза, 
адгезивный плеврит.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а .  Поражение легких чаще воз
никает через несколько недель или месяцев после первой, рино- 
генной, стадии болезни, но может быть преобладающим синдро
мом и в начале болезни, когда на первый план выступают при
знаки трахеобронхита и пневмонита. Возникают кашель, над
садный, сухой или влажный, с отделением кровянистой и гнойно
кровянистой мокроты, боль в груди, одышка, нарастающий циа
ноз. Физикально определяются участки уплотнения легочной 
ткани, выслушиваются рассеянные сухие и разнокалиберные, 
обильные, звучные влажные хрипы. Рентгенологически на фоне 
усиленного бронхолегочного рисунка, преимущественно в нижних 
отделах легких, обнаруживаются очаги инфильтрации легочной 
ткани, имеющие наклонность к слиянию, и полости разной ве
личины, некоторые с уровнем жидкости. В ряде случаев видны



обтурационные ателектазы, инфаркты легких. Второй тип рент
генологической картины характеризуется интерстициальными 
изменениями, на фоне которых видна мелкоочаговая инфиль
трация. Увеличения лимфатических узлов (в средостении и при
корневых) обычно не обнаруживается, однако оно отмечено при 
описании отдельных наблюдений.

Клинически явной легочной патологии часто предшествует 
различной длительности период, когда имеют место лишь общие 
признаки болезни. Из них характерны ремиттирующая темпера
тура тела с колебаниями в течение суток от 37 до 39 °С и более 
высоких цифр, озноб с гипергидрозом, мышечно-суставная боль 
и артриты, преходящая полиморфная экзантема, нарастающая 
слабость, снижение массы тела. Из лабораторных наблюдаются 
повышение СОЭ, различной выраженности диспротеинемия, ко
лебания количества лейкоцитов крови (от лейкопении до лейко
цитоза).

Течение может быть подострым или острым. Процесс чаще 
всего быстро прогрессирует. Применение в последние годы цикло- 
фосфамида существенно замедлило темп прогрессирования.

Д и а г н о с т и к а  основывается на наличии гранулематоз
ного некротизирующего поражения дыхательных путей, систем- 
ного гранулематозного ангиита и диффузного некротического 
гломерулонефрита. В отсутствие классического сочетания этих 
изменений, т. е. в ранней стадии болезни, установить диагноз 
трудно. Информативно гистологическое исследование биоптата 
слизистой оболочки носоглотки, трахеобронхиального дерева, 
при котором обнаруживаются характерные признаки грануле- 
матоза и васкулитов.

В случае отсутствия развернутой клинической картины 
болезни и ее гистологического подтверждения в дифференци
ально-диагностический ряд попадают многие заболевания: сис
темные васкулиты и диффузные болезни соединительной ткани, 
саркоидоз и другие гранулематозные болезни, туберкулез, сифи
лис, микозы, т. е. инфекционные гранулематозы, неспецифиче
ская деструктивная пневмония, рак бронха (при наличии обту- 
рационного ателектаза).

Исключение названных выше заболеваний основывается как 
на особенностях их клинической картины, так и на результатах 
апробированных при них дополнительных диагностических мето
дов исследования.

О с л о ж н е н и я .  Легочное поражение при гранулематозе 
Вегенера часто осложняется неспецифической инфекцией с раз
витием легочного нагноения и свойственных ему осложнений.

Тяжелым осложнением является легочное кровотечение 
вследствие легочной деструкций. Как при распространенном дес
труктивном легочном поражении, так и при диффузном интер
стициальном фиброзе с мелкоочаговой гранулематозной дис- 
семинацией развивается Д Н  с нарушением газового состава 
крови и легочной гипертензией. При сочетании с поражением



почек исход болезни обусловливается как дыхательной, так и 
почечной недостаточностью.

Л е ч е н и е .  Наиболее эффективен циклофосфамид (цикло- 
фосфан) в сочетании с небольшими дозами преднизолона. 
Суточная доза циклофосфамида зависит от остроты течения 
болезни и,.по данным S. М. Wolff и соавт. (1974), колеблется 
от 50 до 200 мг. М. J. Reza и соавт. (1975) с успехом (достиже
ние стойкой ремиссии) применяли циклофосфамид по следую
щей методике: при крайне тяжелом течении болезни препарат 
вводят внутривенно в дозе 5— 10 мг/кг  2—3 дня (или в течение
1 нед), затем его дают внутрь по 1—2 мг/кг в течение 7— 
14 дней. При состоянии средней тяжести больной принимает 
циклофосфамид внутрь однократно в суточной дозе 1—2 мг/кг в 
течение всего периода активности процесса, затем на протяжении 
12— 18 мес и более постепенно переходят на поддерживающие 
дозы (25—50 мг в сутки). Необходимо постоянное наблюдение 
за переносимостью препарата, так как возможно побочное дей
ствие (цитопения, геморрагический цистит).

П р о ф и л а к т и к а  состоит в предупреждении развития тя 
желых осложнений болезни и осуществляется путем раннего и 
адекватного лечения циклофосфамидом в сочетании с малыми 
дозами преднизолона.

Синдром Гудпасчера

Заболевание известно с 1919 г., когда Е. W. Goodpasture 
описал тяжелое заболевание легких и почек у молодого человека, 
протекавшее с кровохарканьем и быстро прогрессирующим неф
ритом. Кроме названия болезни по имени автора, впервые ее 
описавшего, в публикациях встречаются термины: «геморраги
ческая интерстициальная пневмония с нефритом», «персисти- 
рующий гемофтизис с гломерулонефритом» и др.

Заболевание относится к редким. Приводятся отдельные его 
наблюдения или сборные данные литературы [Геллер Л. И., 
1969; Proskey А. 1. et al., 1970]. Синдром втрое чаще встречается 
у мужчин. Возникает в любом возрасте. По данным A. J. Proskey 
и соавт. (1970), средний возраст больных, 26,8 года. Мы наблю
дали заболевание у девочки 12 лет и у женщины в 69-летнем 
возрасте.

Э т и о л о г и я ,  п а т о г е н е з  недостаточно ясны. Высказы
вается предположение, что синдром Гудпасчера возникает в 
результате вирусной инфекции легких, вызывающей изменение 
стенки альвеолы и попадание в циркуляторное русло антигенов 
базальной мембраны, а гломерулонефрит является уже следстви
ем реакции антитела с антигеном, фиксированным на поверх
ности почечной клетки [Duncan D. A. et al., 1965].

Предполагается и генетическая детерминация болезни. Послед
нее подкрепляется обнаружением у большинства больных с синд



ромом Гудпасчера антигена гистосовместимости HLA-DRW2, яв 
ляющегося маркером предрасположенности.

В патогенезе болезни главную роль отводят аутоиммунным 
механизмам. Д оказано патогенетическое значение антител к б а
зальным мембранам, которое состоит в том, что они прямо связы
ваются с антигеном мембран в присутствии СЗ-компонента 
комплемента с последующим развитием воспалительного процес
са. Антитела к базальной мембране клубочков почек обнаружены 
при иммунофлюоресцентном исследовании в виде 7 S -иммуногло
булинов в сочетании с СЗ-компонентом комплемента. Такие же 
отклонения выявлены на базальных мембранах легочных аль
веол [Scheer R. et al., 1964; S turgill B .C .  et. al., 1965J. Установ
лена возможность перекрестной реакции между тканью легкого и 
почек [Steblay R. W., Rudofsky V., 1968]. Появление антител к 
базальной мембране чаще обусловливается повреждением б а 
зальных мембран, но может быть вызвано и срывом толерантно
сти иммунной системы с выработкой антител к нормальным анти
генам легочной или почечной базальной мембраны и образова
нием перекрестно реагирующих антител.

П а т о л о г и ч е с к а я  а н а т о м и я .  Характерно преимуще
ственное поражение микроциркуляторного русла легких и почек. 
Генерализованный васкулит наблюдается в редких случаях. Ар
терииты и флебиты сибтемы легочной артерии и легочных вен 
обнаруживаются редко. Еще реже встречаются поражения систе
мы бронхиальных артерий Н вен [Ярыгин Н. Е. и др., 1980]. В лег
ких имеются выраженные признаки венулитов, артериолитов и 
капилляритов, деструктивных или деструктивно-пролифератив- 
ных. Представлены все фазы иммунного воспаления: мукоидное 
набухание, фибриноидный некроз, инфильтративно-пролифератив- 
ная клеточная реакция и склероз, результатом которого явля
ется стенозирование сосудистого русла. Капилляриты локализу
ется преимущественно в межальвеолярных перегородках, и синд
ром Гудпасчера по морфологической картине представляет собой 
альвеолит либо в виде интерстициального пневмонита, если пре
обладает продуктивный капиллярит, либо в форме геморрагиче
ской пневмонии с обильным диапедезным геморрагическим экссу
датом в альвеолах при деструктивном капиллярите. В процессе 
эволюции альвеолита развиваются гемосидероз и пневмосклероз 
разной выраженности.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а .  В начале болезни на первый 
план чаще выступает легочная патология: кашель, кровохар
канье, нередко легочное кровотечение, одышка, боль в груди.

Кожа бледная, слизистые оболочки цианотичны. Перифериче
ские лимфатические узлы у большинства больных не увеличены, 
изредка незначительно гиперплазированы. Перкуторный звук мо
жет не меняться; лишь над крупными очагами отмечается его 
укорочение. При аускультации определяются рассеянные сухие и 
0лажные хрипы. Рентгенологически выявляются инфильтраты в 
обоих легких, чаще прикорневой и срединной локализации.



Из других висцеритов для синдрома Гудпасчера характерно 
поражение почек по типу быстропрогрессирующего с развитием 
почечной недостаточности гематурического гломерулонефрита. 
Изредка болезнь может начаться с поражения почек, а патология 
легких присоединяется лишь в ее финале. Нередко при этом по
ражение легких протекает без кровохарканья или оно очень 
скудное.

Температура тела повышена до фебрильных цифр. При вве
дении антибиотиков она не снижается, наблюдаются озноб и 
гипергидроз. Значительно повышена СОЭ, увеличены показатели 
(Х2- и v-глобулинов протеинограммы. Появляется и прогрессирует 
гипохромная анемия, вызванная кровопотерей и поддерживаемая 
развивающейся почечной недостаточностью.

Характерно быстро прогрессирующее течение с массивным 
поражением легких. Реже легочная патология в начале болезни 
медленно прогрессирует, а в ее клинико-рентгенологической кар
тине преобладают признаки фиброза и гемосидероза легких. 
Однако и в этих более редких случаях в финале болезни присое
диняется геморрагический пневмонит со свойственной ему карти
ной тяжелого поражения легкого. Исход болезни неблагоприят
ный, хотя имеются сведения о возможности спонтанных ремиссий 
[Seaton A. et. al., 1971; и др.]. Длительность заболевания колеб

лется от нескольких недель до 1 года. Причиной смерти бывает 
легочное кровотечение или уремия.

Д и а г н о с т и к а .  Синдром Гудпасчера предполагается при 
сочетании патологии легких и почек. Подтверждением диагноза 
являются геморрагический характер пневмонита, быстрое прогрес
сирование гематурического гломерулонефрита и почечной недо
статочности. Дополнительное диагностическое значение имеет 
обнаружение гемосидерина в мокроте и в желудочном содержи
мом. Иммунологическим критерием являются линейные отло
жения IgG и СЗ-компонента комплемента на базальных мем
бранах легочных альвеол и почечных клубочков, определяемые 
при иммунофлюоресцентном исследовании биоптатов этих ор
ганов.

В дифференциально-диагностическом ряду рассматриваются 
другие формы васкулита (узелковый периартериит» гранулема- 
тоз Вегенера, геморрагический васкулит), гематурический гломе
рулонефрит," идиопатический легочный гемосидероз. Дифферен
циальная диагностика проводится путем исключения этих забо
леваний. Так, отсутствие кожных высыпаний, артралгий, абдоми
нального синдрома позволяет исключить геморрагический васку
лит. Наличие легочного поражения и быстрое прогрессирование 
почечной недостаточности, а также отсутствие внепочечных симп
томов нефрита (артериальная гипертензия, отеки), гипертермия, 
гаммаглобулинемия и увеличение СОЭ не характерны для острого 
гломерулонефрита. Идиопатическому легочному гемосидерозу 
несвойственна почечная патология. При дифференциации от 
узелкового периартериита и синдрома Вегенера помогают клини



ческие данные, результаты гистологического исследования мышцы 
и слизистой оболочки назофарингеальной области.

О с л о ж н е н и я .  Кроме уже упомянутых кровохарканья и 
легочного кровотечения, а также быстро прогрессирующей уре
мии, синдром Гудпасчера может осложняться неспецифическим 
легочным воспалением, вызываемым присоединением инфекции. 
Из инфекционных агентов наиболее часто встречается условно- 
патогенная и сапрофитная микрофлора.

Л е ч е н и е .  Необходимо раннее назначение глюкокортикои- 
дов в сочетании с цитостатиками. Преднизолон назначают в 
суточной дозе 40—60 мг, азатиоприн (или циклофосфамид) — 
в дозе 2—3 мг/кг (150—200 мг в сут) до получения клинического 
эффекта. Затем дозы препаратов постепенно снижают до поддер
живающих. В последние годы терапию иммунодепрессантами 
сочетают с плазмаферезом. Глюкокортикоиды не назначают при 
развитии уремии. В этом случае показаны хронический гемодиализ 
и трансплантация почек, у л . г  /Г У

Описанное S. Masiani и соа^т. наблюдение, в котором лечение 
синдрома Гудпасчера успешно осуществлялось комплексом сов
ременных методов (сочетание терапии преднизолоном и азатио- 
прином, плазмафереза, гемодиализа и трансплантации почки), 
приводят В. А. Насонова и Я. А. Сигидин (1985).

П р о ф и л а к т и к а  заболевания не разработана. Преду
преждением обострения болезни, если удается достигнуть ее ре
миссии, служит длительная поддерживающая терапия глюкокор- 
тикоидами и цитостатическими препаратами в индивидуально 
подобранных дозах.
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ПОРАЖ ЕНИ Е  Л ЕГКИ Х  ПРИ ЗАБОЛЕВАНИЯХ
РАЗЛИЧНЫ Х ОРГАНОВ И СИСТЕМ

Заболевания сердечно-сосудистой системы

Сердце и легкие находятся в тесной анатомической и функцио
нальной связи. Нарушения внутрисердечной гемодинамики сопро
вождаются изменениями гемодинамики малого круга кровообра
щения (М КК), что в свою очередь приводит к изменениям 
внешнего дыхания и легочного газообмена [Мухарлямов Н. М., 
1978; Виницкая Г. С., 1980, и др.]. При этом выраженность нару
шений основных функций легких находится в прямой зависи
мости от степени сердечной недостаточности. Как показали 
исследования последних лет, эти нарушения возникают задолго 
до развития клинических признаков сердечной недостаточности.

Функциональные и анатомические изменения в легких имеют 
место при различных по этиологии и патогенезу заболеваниях 
сердца и сосудов: пороках сердца, ишемической болезни сердца, 
гипертонической болезни, миокардитах, миокардиодистрофиях, 
поражениях миокарда неуточненной природы — кардиомиопати- 
ях, травмах и опухолях сердца и др.

Л е г о ч н а я  г и п е р т е н з и я

Несмотря на многообразие форм сердечной патологии, веду
щим синдромом в комплексе гемодинамических нарушений, раз
вивающихся при указанных заболеваниях, является легочная 
гипертензия (Л Г ).  Различают пре- и посткапиллярную Л Г. 
Значительно чаще приобретенные заболевания сердца осложня
ются посткапиллярной ЛГ.

Одной из самых частых причин «левопредсердной» Л Г  
является митральный стеноз. Почти всегда митральный стеноз — 
следствие ревматического эндокардита, редко встречаются вро
жденные формы — митральный стеноз изолированный или в со
четании с дефектом межпредсердной перегородки (синдром 
Л ю тембаш е).

Клинически значимые нарушения гемодинамики в М КК появляются при 
уменьшении площади левого предсердно-желудочкового отверстия менее чем до
2 см2. Возникающ ее препятствие для изгнания крови из левого предсердия в 
левый желудочек способствует возрастанию  внутрипредсердного давления в 
4 —6 раз по сравнению с нормальным, равным 5 мм рт. ст. (0,677 кП а). При 
дальнейш ем росте давления в левом предсердии происходит срыв функции 
миокардиальных сфинктеров, охватывающ их внеорганные легочные вены и в нор
ме предотвращ аю щ их регургитацию крови в легкие. Заброс  крови из левого 
предсердия в легочные вены приводит к повышению давления как в легочных 
венах, так  и в капиллярах, а затем и в системе легочной артерии (Л А ). Т акая 
Л Г  называется посткапиллярной, пассивной, поскольку рост давления в Л А  про
порционален его росту в левом предсердии. Как правило, пассивная Л Г  не 
превыш ает 50— 60 мм рт. ст. (6,67— 8 кП а).

У ряда больных при дальнейш ем росте давления в левом предсердии и легоч
ных венах возникает рефлекторный спазм легочных артериол и мелких артерий, 
и давление в ЛА резко возрастает, достигая систолического системного давления



и даж е превыш ая его. Т акая  Л  Г назы вается активной, п рекапилляр ной. Подоб
ная веноартериальная реакция, известная в литературе как рефлекс Китаева, 
приводит к соответствию притока крови с редуцированным оттоком и предохра
няет легочные капилляры от чрезмерного повышения в них давления и от отека 
легких.

Аналогичные гемодинамические нарушения в МКК возникают и при миксоме 
левого предсердия -  доброкачественной опухоли сердца. Д остигая определенных 
размеров, опухоль опускается в митральное отверстие, создавая  так называемый 
функциональный митральный стеноз.

Особенностью Л Г  при митральном стенозе — анатомическом 
и функциональном — является то, что она развивается вслед
ствие анатомических изменений створок митрального клапана 
или сухожильных нитей: при ревматизме, инфекционном эндокар
дите, атеросклерозе, закрытой травме грудной клетки с отрывом 
хорд и разрывом створок клапана.

М итральная недостаточность функционального характера (так назы ваем ая 
митрализацня) — частый симптом при многих заболеваниях мышцы сердца, 
сопровождаю щ ихся гемодинамической перегрузкой левого ж елудочка: ишемиче
ской болезни сердца, гипертонической болезни, миокардитах, кардиомнопатиях, 
пороках аортального клапана. Снижение сократительной функции миокарда ле
вого желудочка вследствие воспалительных, дистрофических или некротических 
изменений, а такж е в результате чрезмерной перегрузки давлением или объемом 
сопровождается дилатацией его с растяжением клапанного кольца. При этом 
анатомические изменения клапанов отсутствуют, а нарушения гемодинамики в 
виде регургитации части крови в период систолы из левого желудочка в левое 
предсердие возникают за  счет неполного закрытия створок митрального клапана.

Как функциональная, так  и органическая митральная недостаточность 
создаю т условия для обратного тока крови из левого желудочка в левое предсер
дие в период систолы. Т яж есть всякой митральной недостаточности зависит от 
степени регургитации.

Л Г при митральной недостаточности менее выражена, чем 
при митральном стенозе, так как при ней нет препятствия 
оттоку крови из левого предсердия в левый желудочек в период 
диастолы. При «чистой» митральной недостаточности, как прави
ло, развивается умеренная посткапиллярная ЛГ.

Д ля аортального стеноза — врожденного или приобретенно
го — характерна длительная компенсация за счет левого ж елу
дочка. Д о  тех пор пока он справляется с систолической пере
грузкой, существенных изменений гемодинамики М КК не проис
ходит. Признаки левожелудочковой недостаточности и умеренно 
выраженной гипертензии МКК появляются при уменьшении пло
щади аортального отверстия до 0,75—0,5 см . Аортальная недо
статочность вызывает значительную перегрузку левого желудоч
ка объемом, вследствие чего приводит вначале к тоногенной, 
а затем миогенной дилатации левого желудочка и относительной 
недостаточности митрального клапана. Митрализацня сердца 
сопровождается повышением давления в левом предсердии, а 
затем в сосудах легких. Л  Г при этом не достигает высоких 
цифр.

Формирование посткапиллярной Л Г  при заболеваниях, пора
жающих сердечную мышцу (ишемическая болезнь сердца, мио



кардиты, кардиомиопатин) , связано со снижением сократитель
ной функции левого желудочка. Нарушения гемодинамики в 
МКК при остром инфаркте миокарда зависят от исходного состо
яния миокарда и от размеров очага некроза. Значительно сни
жается сократительная способность левого желудочка при нару
шениях сердечного ритма, а также при развитии постинфарктной 
аневризмы сердца [Киреев П. М. и др., 1979].

Л Г  при гипертонической болезни, или так называемом гипер
тоническом сердце, связана со снижением сократительной спо
собности миокарда: увеличением остаточного объема крови в ле
вом желудочке, расширением его полости, повышением конечного 
диастолического давления, что в свою очередь ведет к ретроград
ному повышению давления в левом предсердии, легочных венах, 
и на этом этапе повышение давления в ЛА отраж ает степень 
сердечной недостаточности.

Сведения об изменениях гемодинамики в М КК при гиперто
нической болезни до развития левжелудочковой недостаточно
сти разноречивы.

Большинство исследователей [Л азиди Г. X., 1979; Ольбинская Л. И., Снно- 
нальников А. И., 1983; и д р .J придерживаю тся мнения, что у большинства 
больных гипертонической болезнью изменения в сосудистом русле большого и 
малого круга кровообращ ения носят однонаправленный характер, и уж е в ранних 
стадиях болезни повышается давление в Л А . О. А. Гомазков и соавт. (1977) 
подобные изменения объясняю т повышением активности ангиотензинконвер- 
тирующего фермента, локализованного в мембранах эндотелия легочных сосудов 
и превращ аю щ его ангиотензин І в ангиотензин II, который оказы вает спастиче
ское действие на сосуды М КК с развитием Л  Г.

П. Ф. Петровский н соавт. (1981) при изучении гипертензии М КК пришли 
к выводу, что высокая системная артериальная гипертензия не сопровождается 
повышением давления в сосудах М КК, а изменение давления в ЛА  и конечного 
диастолического давления в правом желудочке при этом зависит главным о бра
зом от повышения конечного диастолического давления в левом желудочке и в 
меньшей степени — от легочно-сосудистого сопротивления.

Многочисленные исследования по этой проблеме показывают, 
что системная артериальная гипертензия влияет на МКК, и опре
деляющими при этом являются повышение конечного диастоличе
ского давления в левом желудочке, увеличенный минутный 
объем, обеспечиваемый механизмом Франка — Старлинга, и повы
шенное легочно-сосудистое сопротивление. Нарушения гемодина
мики в МКК у больных гипертонической болезнью значительно 
усугубляются при сочетании с ишемической болезнью сердца 
[Лазиди Г. X. и др., 1983]. Клинические данные убеждают в том, 
что до появления симптомов декомпенсации левого желудочка 
значительная ЛГ, как правило, не развивается.

Частым осложнением заболеваний сердца является тромбо
эмболия в системе легочной артерии (ТЭЛА), а развивающаяся  
в этих случаях Л  Г является прекапиллярной по своей сути.

Мерцательная аритмия при ревматическх пороках сердца, 
миокардитах, ишемической болезни сердца, кардиомиопатиях 
создает условия для тромбообразования в правом предсердии, 
которое становится источником тромбоэмболии. Редким осложне-



миєм острого инфаркта миокарда, протекающего с поражением 
межжелудочковой перегородки, является пристеночный тромбо- 
эндокардит правого желудочка, одним из проявлений которого 
может быть повторная ТЭЛА.

В возникновении ТЭЛА при остром инфаркте миокарда, 
хронической декомпенсации кровообращения имеют значение та 
кие общие факторы, как депрессия противосвертывающей систе
мы крови, нарушение кровообращения в органах и тканях, 
флебиты нижних конечностей и малого таза , длительный и по
стельный режим [Чазов Е. И., 1976; Могош Г., 1979, и др.]. 
Тромбоэмболические осложнения при остром инфаркте миокарда 
наблюдались в прошлом у 14—30 % больных. Начиная с 60-х 
годов, количество их значительно сократилось (2—5 % ),  что свя
зано с широким применением антиокагулянтной и тромболити- 
ческой терапии и более ранней активизацией больных.

Замедление кровотока в системе ЛА при левожелудочковой 
недостаточности любого генеза способствует развитию местного 
тромбоза в сосудистом русле легких.

Источником ТЭЛА могут быть также внутриполостные опухо
ли  правых отделов сердца, чаще миксома правого предсердия 
(миксомы правого желудочка или трикуспидального клапана 
встречаются исключительно редко), которая клинически подобна 
трикуспидальному стенозу, синдрому верхней полой вены, кон- 
стриктивному перикардиту. Повторная эмболизация опухолевым 
массами сосудистого русла легочной артерии приводит к форми
рованию прекапиллярной ЛГ.

Причиной рецидивирующей ТЭЛА может быть инфекционный 
эндокардит с поражением трикуспидального клапана, что до не
давнего времени считалось редкостью. В последние годы подоб
ные случаи стали регистрировать у наркоманов, причем клиниче
ская картина септического процесса может быть стертой вслед
ствие грубых нарушений иммунологической реактивности у таких 
больных. Заболевание проявляется быстро прогрессирующей 
трикуспидальной недостаточностью с декомпенсацией кровооб
ращения по большому кругу или с рецидивирующей ТЭЛА. 
Диагностика облегчается тем, что первичный эндокардит с пора
жением трикуспидального клапана встречается практически 
только у наркоманов, часто прибегающих к внутривенным вли
ваниям наркотиков без соблюдения правил асептики.

П а т о л о г и ч е с к а я  а н а т о м и я .  О бязательн ы м и  
признаками ЛГ, развивающейся при анализируемых болезнях 
сердца, являются гипертрофия правого желудочка сердца, уве
личение диаметра ствола легочной артерии (ЛА) более чем до 
8 см, а также ее ветвей. При этом для более точной морфологи
ческой диагностики гипертрофии правого желудочка Г. С. Крюч
кова, X. М. Одина (1967), К. И. Есипова (1976) рекомендуют 
вычислять не только желудочковый индекс, но и чистую массу 
правого желудочка.

Мышечные волокна стенки ЛА гипертрофируются, коллаге-



новые волокна утолщаются, подвергаются гиалинозу. Толщина 
стенки ствола ЛА и ее крупных ветвей значительно превышает 
таковую у здоровых лиц. Достоверным признаком легочной ги
пертензии является наличие атеросклеротических бляшек в инти
ме ветвей ЛА. Обязательным признаком как пре-, так и пост- 
капиллярной Л Г  служит гипертрофия всех мышечных слоев 
стенки ЛА. Подобные же изменения претерпевают и бронхиаль
ные артерии, которые превращаются в сосуды замыкающего 
типа, уменьшая тем самым приток крови из аорты.

Д ля посткапиллярных форм Л Г в отличие от прекапиллярных 
характерны выраженная гипертрофия мышечных элементов мел
ких вен, склероз их интимы. Происходит так называемая 
артериализация вен. Такие однотипные изменения легочных вен 
возникают независимо от нозологической формы, вызывающей 
посткапиллярную Л Г  (митральные пороки, пороки аортального 
клапана, миокардиты, ишемическая болезнь сердца и т. д .). 
Степень этих изменений зависит от давности регургитации крови 
из левого предсердия в легочные вены.

Одним из признаков посткапиллярной Л Г  является сетчатый 
лимфогенный пневмосклероз, развивающийся вследствие увели
ченного оттока выпотевающей в альвеолы жидкой части крови 
через систему лимфатических сосудов. Множественные легочные 
геморрагии приводят к гемосидерозу и бурой индурации легких. 
Признаки гемосидероза чаще находят в верхних зонах легких, 
что объясняется нарушением гемодинамики и изменением пер- 
фузионного градиента таким образом, что кровоток в верхних 
зонах легких начинает преобладать над кровотоком нижних 
зон.

Очаговый или диффузный пневмосклероз, участки пневмо
фиброза не являются патогиомоничными признаками Л Г  при 
заболеваниях сердца. Тем не менее наличие их свидетельствует 
о давности и выраженности гемодинамических расстройств в 
МКК, перенесенных очаговых пневмониях застойного характера.

К л и н и ч е с к и е  п р о я в л е н и я  Л Г при заболеваниях 
сердца и крупных сосудов зависят от степени нарушения крово
тока в МКК. Больные жалуются на одышку при физической 
нагрузке или в покое, признаки удушья, кашель (сухой или с не
большим количеством слизистой мокроты), кровохарканье, серд
цебиение.

Больным с высокой Л Г  свойственны быстрая утомляемость, 
слабость, так как при физической нагрузке не происходит адек
ватного увеличения минутного объема сердца, и кровоток в 
артериальном русле большого круга кровообращения остается 
сниженным.

При осмотре обращают на себя внимание цианоз губ, кончика 
носа, ногтевых фаланг конечностей, цианотичный румянец щек, 
сероватый оттенок кожных покровов.

Гемодинамическая перегрузка и гипертрофия правого желу
дочка в условиях Л  Г проявляются эпигастральной пульсацией,



расширением границ сердца вправо. При аускультации выявля
ются акцент и раздвоение второго тона на ЛА.

При рентгенологическом исследовании в трех проекциях с 
контрастированием пищевода наряду с признаками поражения 
миокарда или его клапанного аппарата определяются выбухание 
выходного тракта правого желудочка и ствола ЛА, расширение 
ее ветвей. Д ля  умеренной Л Г  характерно усиление легочного 
сосудистого рисунка, а при высокой Л Г  имеет место рентгеноло
гический признак ампутации корней (резкий обрыв расширенных 
ветвей ЛА вследствие выраженного артериоспазма). Электро
кардиографически ЛГ проявляется признаками перегрузки и ги
пертрофии правых отделов сердца, при этом степень изменений 
на ЭКГ коррегирует с выраженностью ЛГ.

Нарушение сердечной деятельности и связанные с ними 
изменения гемодинамики М КК оказывают влияние на механику 
дыхания и легочный газообмен [Мухарламов Н. М., 1978; Виниц- 
кая Г. С., 1980]. Д ля  заболеваний, сопровождающихся постка
пиллярной ЛГ, характерно увеличение минутного объема дыха
ния, что является компенсаторной реакцией для поддержания 
газового состава крови. Повышается потребление кислорода. 
Вместе с тем снижение коэффициента его использования свиде
тельствует об изменении эффективности вентиляции.

Вследствие отека и развивающегося склероза интерстициаль
ной ткани снижается растяжимость легких, уменьшаются Ж Е Л , 
МВЛ, ОЕЛ, возрастает неравномерность легочной вентиляции.

Д и а г н о с т и к а  Л Г  при заболеваниях сердца и крупных 
сосудов основывается на выявлении указанных выше клинико
лабораторных признаков. В клинической практике широко ис
пользуются методы количественной оценки ЛГ.

Диагностика ТЭЛА представляет большие трудности, так как 
в клинической картине ведущими являются симптомы основного 
заболевания и такие признаки, как усугубление одышки, кашель, 
кровохарканье, могут быть объяснены прогрессированием лево
желудочковой недостаточности. Зачастую тромбоэмболии мелких 
ветвей легочной артерии остаются нераспознанными.

Определенную помощь в диагностике ТЭЛА может оказать 
повышение активности «легочного» изофермента Л Д Г-3  в сыво
ротке крови. Рентгенологическое исследование является инфор
мативным лишь при массивной ТЭЛА, развитии инфарктной 
пневмонии. С целью уточнения диагноза в ряде случаев прибега
ют к сканированию легких и ангиопульмонографии, но следует 
помнить, что последнее исследование связано с определенным 
риском рецидива (введение катетера в правые отделы сердца).

Л е ч е н и е  синдрома ЛГ, осложняющего заболевания серд
ца, должно быть дифференцированным. На первом месте стоит 
терапия основного заболевания, вызвавшего нарушения легочной 
гемодинамики.

При митральных и аортальных пороках сердца органической 
природы методом выбора является оперативное лечение, которое



приводит к значительному снижению давления в J1A. Особенно 
благоприятен исход, когда оперативное вмешательство проводят 
до развития необратимых изменений в стенке легочных сосудов.

Абсолютным показанием к хирургическому вмешательству 
является миксома левого предсердия. Удаление опухоли в ранние 
сроки сопровождается полным обратным развитием гемодинами- 
ческих нарушений в МКК.

В случаях, когда Л Г  связана с левожелудочковой недоста
точностью (при миокардитах, ишемической болезни сердца, 
кардиомиопатиях, гипертонической болезни, пороках аортально
го клапана в стадии декомпенсации), проводят лечение основно
го заболевания и левожелудочковой недостаточности. Патогене
тическая терапия в этих случаях направлена на снижение пред- 
и посленагрузки на миокард, уменьшение объема циркулирую
щей крови, улучшение сократительной функции миокарда левого 
желудочка, что достигается применением периферических вазо- 
дилататоров, салуретиков, гипотензивных средств, сердечных 
гликозидов. Обязательным является использование метаболиче
ских препаратов. Следует подчеркнуть, что при гипертонической 
болезни и ишемической болезни сердца, осложненных постка- 
пиллярной ЛГ, нецелесообразно назначать ганглиоблокаторы, 
так как они способствуют повышению давления в МКК [Лази- 
ди Г. X. и др., 1983]. Из средств, снижающих давление в ЛА, 
хорошо зарекомендовали себя препараты раувольфии змеиной, 
оказывающие гипотензивное действие не только на малый, но и 
на большой круг кровообращения.

Лечение тромбоэмболических осложнений при болезнях 
сердца проводится по общепринятым методам. Важным следует 
считать уточнение источника эмболизации с целью профилактики 
ее рецидива. При наличии опухоли правых отделов сердца 
лечение оперативное. М алая эффективность антибактериальной 
терапии при инфекционном эндокардите требует такж е оператив
ного лечения — имплантации протеза в трикуспидальную по
зицию.

К а р д и а л ь н а я  а с т м а  и о т е к  л е г к и х

Острая декомпенсация кровообращения при заболеваниях 
сердца проявляется кардиальной астмой и отеком легких. В ряде 
случаев эти патологические состояния могут развиться как 
первое клиническое проявление своевременно не диагностирован
ной патологии сердца и осложняющей ее легочной гипертензии. 
Ведущим патогенетическим признаком отека легких служит 
повышенная гидратация легочной ткани, развиваю щаяся при 
увеличении гидростатического давления в системе МКК. Подоб
ный механизм начинает действовать под влиянием замедленного 
оттока.из МКК либо увеличения притока в МКК, что наблюда
ется при физической нагрузке, беременности, нарушении питьево
го режима и т. д., а также при увеличенном сопротивлении кро-



вотоку в сосудах легких (ТЭЛА). В ряде случаев решающим 
условием развития отека легких может стать задерж ка ионов 
натрия в организме с гипергидратацией (Тополянский В. Д., 
1982J. Непосредственной причиной нарушения оттока из МКК 
является сужение левого предсердно-желудочкового отверстия 
при митральном стенозе или сократительная недостаточность 
левого желудочка различной этиологии. В случае развития отека 
легких в порочный круг включаются и такие механизмы, как 
альвеолярная гипоксия, гипоксемия, повышение легочного сосу
дистого сопротивления, активация симпатико-адреналовой 
системы, усугубляющие степень нарушений гемодинамики  как в 
малом, так и в большом круге кровообращения.

При резком подъеме давления в капиллярах МКК выше 
коллоидно-осмотического давления кровяной плазмы начинается 
транссудация жидкой части крови из капилляров в межклеточ
ное пространство (интерстициальный отек) и в просвет альвеол 
(альвеолярный отек). Через альвеолярно-капиллярную мембрану 
в межклеточное пространство и в альвеолы проникают формен
ные элементы крови, примесь эритроцитов придает розовый 
оттенок обильной пенистой мокроте. Белковая пена, наполняя 
альвеолы, резко нарушает вентиляцию, усугубляя состояние ги
поксии.

Интерстициальному отеку соответствует клиническая картина 
кардиальной астмы. При проникновении серозной жидкости в 
альвеолы развивается клиническая картина отека легких.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а .  Как правило, приступы сер
дечной астмы и отека легких возникают ночью (в горизонтальном 
положении возрастает легочный объем крови, увеличиваются ко
нечный диастолический и конечный систолический объемы левого 
желудочка) или после неадекватной физической нагрузки у боль
ного, страдающего заболеванием сердца. Характерны чувство 
нехватки воздуха, страх смерти, больной не может лежать. 
Возникает одышка с частотой дыханий 30 и более в минуту. 
В дальнейшем дыхание  становится клокочущим, слышным на 
расстоянии, присоединяется кашель с отделением большого 
количества розовой пены. Кожные покровы бледны с землистым 
оттенком, холодный пот, акроцианоз. При физикальном исследо
вании определяются симптомы, характерные для основного забо
левания сердца (пороки сердца, ишемическая болезнь, гиперто
ническая болезнь и др.). Независимо от заболевания сердца, 
послужившего причиной отека легких, определяются тахикардия, 
ритм галопа, акцент или раздвоение II тона над легочной арте
рией. В легких на стадии кардиальной астмы обнаруживается 
небольшое количество сухих хрипов. В дальнейшем, начиная с 
верхних отделов, в легких появляются разнокалиберные влажные 
хрипы, количество которых быстро нарастает, характеризуя 
развернутую клиническую картину отека легких. При массивном 
и быстром пенообразовании смерть может наступить через 
несколько минут от асфиксии. При затянувшемся отеке легких



развивается выраженная гипоксия, усугубляющая нарушения 
сократимости сердца, нарушается функция жизненно важных 
органов, в том числе головного мозга. В терминальной стадии 
отека легких характерно падение артериального давления. 
Смерть наступает при явлениях остановки сердца или дыхания.

В д и а г н о с т и к е  кардиальной астмы и отека легких су
щественную помощь может оказать рентгенологическое исследо
вание органов грудной клетки, при котором обнаруживается 
усиление легочного-рисунка за счет отечной инфильтрации ле
гочной ткани, особенно выраженной в прикорневых зонах. Корни 
легких плохо дифференцируются, сливаются с тенью сердца. 
Прозрачность легочных полей уменьшается за счет усиления 
сосудистого рисунка и периваскулярной инфильтрации. Лимфо- 
стаз характеризуется проявлением мелкой сетчатости в перифе
рических отделах легочных полей и линии Керли.

Нередко рентгенологические признаки интерстициального оте
ка легких обнаруживаются в случаях, когда отсутствует отчет
ливая клиническая картина кардиальной астмы. Интерстициаль
ный отек свидетельствует о хронической сердечной недостаточ
ности и является признаком, предупреждающим о развитии аль
веолярного отека легких.

При альвеолярном отеке легких на рентгенограммах опреде
ляется субтотальное или тотальное, чаще негомогенное, затем
нение легочных полей, интенсивность которого нарастает по на
правлению к основанию легких; корни легких не дифференци
руются.

Л е ч е н и е  кардиальной астмы и отека легких должно быть 
направлено в первую очередь на устранение основного и опре
деляющего патогенетического фактора — увеличенного гидроста
тического давления в сосудах МКК, что достигается улучшением 
насосной функции левого желудочка и уменьшением притока 
крови к сердцу.

Самым известным и широко применяемым средством для уси
ления сократительной функции миокарда являются сердечные 
гл и коз иды. Предпочтительно использование строфантина (0Г5— 
0,7 мл 0,05 % раствора на изотоническом растворе хлорида 
натрия внутривенно медленно), который дает наиболее быст
рый эффект. Однако сердечные гликозиды используют не во 
всех случаях отека легких. При митральном стенозе, когда отек 
легких обусловлен не левожелудочковой недостаточностью, а 
іатруднением оттока из левого предсердия и легочных вен, 

сгрдечные гликозиды не показаны. Не следует рассчитывать на 
успех, вводя сердечные гликозиды и при крупноочаговом инфарк
те миокарда, осложнившемся отеком легких. Использование 
< грофантина затруднено в связи с малой разницей между его тера- 
ін итической и токсической концентрацией. Кроме того, следует 
учитывать, что наиболее выраженный эффект даж е такого быстро- 
И'йствующего препарата, как строфантин, наступает только че
р г \ час.



С целью купирования отека легких применяют ганглиоблока- 
тор арфонад. Он особенно эффективен в случаях отека легких 
у больных с артериальной гипертензией, однако и при нормаль
ном давлении в большом круге кровообращения препарат 
может оказаться действенным, так как способствует снижению 
конечного диастолического давления в левом желудочке, увели
чивая тем самым его сократимость. Преимуществом арфонада 
перед другими ганглиоблокаторами является короткий период 
полураспада. Препарат (100 мл в 100— 150 мл изотонического 
раствора хлорида натрия) вводят внутривенно капельно под 
контролем артериального давления. Как правило, скорость вве
дения должна быть такой, чтобы систолическое давление не 
снижалось более чем на 30 % от исходного и составляло не ме
нее 100 мм рт. ст.

Широкое применение в лечении кардиальной астмы и особен
но отека легких находят периферические вазодилататоры. 
Эффект этих препаратов подобен «бескровному кровопусканию», 
уменьшая как пред-, так и посленагрузку на миокард. Внутри
венно капельно рекомендуется вводить нитропруссид натрия 
(15—400 мкг/мин), нитроглицерин (25—300 мкг/мин).

С целью снижения гидростатического давления в легочных 
капиллярах и уменьшения венозного притока к сердцу исполь
зуют диуретические препараты. Наиболее быстрое действие ока
зывает фуросемид (лазикс), который вводят внутривенно в дозе 
40—240 мг. Следует помнить, что при большом диурезе может 
развиться выраженная гипокалиемияу которая усугубляет ди
строфические изменения в миокарде и повышает вероятность 
нарушения сердечного ритма.

Независимо от причины возникновения отека легких для его 
купирования используют морфин и другие наркотические препа
раты. Их действие обусловлено как периферической вазодила- 
тацией с депонированием крови в периферических сосудах и ог
раничением притока в МКК, так и седативным эффектом.

В качестве дополнительного средства для купирования кар
диальной астмы и отека легких может быть использован эуфил- 
лин (3—5 мл 2,4 % раствора). Вводить большие дозы не следует 
во избежание побочного кардиотоксического действия препарата.

Оксигенотерапия является важным звеном в лечении карди
альной астмы и отека легких. При выраженном альвеолярном 
отеке эффективность ее снижается, поэтому ингаляциям кислоро
да должны предшествовать мероприятия по пеногашению. Это 
достигается аспирацией пены из верхних дыхательнных путей, а 
также ингаляцией кислорода с парами этилового спирта, для 
чего кислород пропускают через увлажнитель, заполненный 
30— 60 %  этиловым спиртом. Эффективен также аэрозольный 
пеногаситель антифомсилан [Попов В. Г., Тополянский В. Д., 
1975].

Такие широко известные средства борьбы с отеком легких, 
как кровопускание и наложение жгутов на конечности, не потеря



ли значения и могут использоваться с целью ограничения прито
ка крови к сердцу.

П р о ф и л а к т и к а  кардиальной астмы и отека легких со
стоит в своевременном и адекватном лечении заболеваний 
сердца, ранием выявлении ЛГ, левожелудочковой недостаточно
сти и их коррекции. Помимо медикаментозной терапии, имеют 
значение водно-солевой режим и физические нагрузки, так как в 
ряде случаев гипергидратация, гипернатриемия и неадекватная 
физическая нагрузка являются непосредственными причинами 
развития кардиальной астмы и отека легких.

Г и п о с т а т и ч е с к а я  п н е в м о н и я

Частым осложнением болезней сердца является гипостатиче
ская пневмония. В основе ее развития леж ат увеличение крове
наполнения легких, стаз крови в капиллярах с нарушением 
микроциркуляции, изменение сурфактантной системы легких, 
ухудшение бронхиальной проходимости за счет кардиобронхиаль- 
ных рефлексов, перибронхиального отека, нарушения дренажной 
функции бронхов |Федосеев Г. Б. и др., 1980]. Вероятность 
развития гипостатической пневмонии резко возрастает при нали
чии кардиальной астмы, после отека легких.

Нередко развитию пневмонии при остром инфаркте миокарда 
предшествует ателектаз, причиной формирования которого 
В. Н. Шляпников и соавт. (1977), помимо указанных выше 
факторов, считают рефлекторные влияния из очага поражения 
миокарда, приводящие к спазму гладкой мускулатуры бронхов, 
бронхоконстрикции, нарушению дренажа. Подобные рефлектор
ные влияния еще более усугубляют расстройства гемодинамики 
в МКК.

Д ля гипостатической пневмонии характерны стертая скудная 
симптоматика, стертое начало болезни. Признаками застойной 
пневмонии у больных с сердечной недостаточностью могут быть 
малый субфебрилитет, появление гнойной мокроты, усиление 
одышки и потоотделения, усугубление признаков декомпенсации 
по большому кругу кровообращения.

Д и а г н о с т и к а  основывается на результатах рентгеноло- 
Iнческого исследования и лабораторных признаках воспаления.

Л е ч е н и е  гипостатических пневмоний проводится традици
онными методами, используемыми при терапии острых пневмо
ний. Важным является адекватное лечение основного заболева
ния и сердечной недостаточности.

С и н д р о м  Д р е с с л е р а

Особую форму поражения легких, плевры и перикарда пред
ставляет синдром Дресслера, характеризующийся перикардитом, 
плевритом и пневмонитом, которые могут развиться вследствие 
гравмы перикарда (чаще при операции на сердце или аорто



коронарном шунтировании), а также его повреждения при ост
ром инфаркте миокарда. Данный синдром возникает, как прави
ло, на 2—6-й неделе острого инфаркта миокарда или послеопе
рационного периода, хотя описаны случаи его возникновения в 
более ранние или значительно более отдаленные сроки. С. Light 
(1986) считает, что синдром Дресслера может возникнуть в те
чение года после перенесенного инфаркта миокарда или операции 
на сердце.

Типичный синдром Дресслера развивается у 3— 6 % больных, 
перенесших острый инфаркт миокарда [Руда М. Я., Зиско А. П., 
1977; D ressier W., 1959], однако частота его гораздо выше среди 
больных с обширным трансмуральным инфарктом миокарда, а 
после хирургических вмешательств на перикарде он встречается 
еще чаще, чем после острого инфаркта миокарда.

Классическая триада признаков — перикардит, плеврит, пнев- 
монит — имеет место далеко не во всех случаях. Чаще отмеча
ется сочетание перикардита с плевритом или пневмонитом.

Э т и о л о г и я  и п а т о г е н е з .  Причины возникновения 
синдрома Дресслера изучены недостаточно. Предполагается, что 
он имеет аутоиммунную основу и связан с сенсибилизацией 
антигенами, поступающими из некротизированного участка ми
окарда. У лиц, перенесших операцию на сердце, имеет место 
тесная связь между развитием данного синдрома и высоким 
титром антител к сердечной мышце.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а  характеризуется болями в 
груди, температурной реакцией (от субфебрильной до фебриль
ной). Боли локализуются в области сердца, за грудиной, ирради- 
ируют в спину, усиливаются при глубоком дыхании и могут 
быть очень интенсивными, напоминая ишемические, особенно в 
первые 2—3 дня, а в дальнейшем постепенно ослабевают.

Почти у всех больных выслушивается шум трения перикарда, 
который по времени совпадает с началом болезни и наибольшей 
интенсивностью болевого синдрома. При накоплении экссудата 
шум трения исчезает, а тоны сердца становятся более глухими, 
расширяются границы относительной сердечной тупости.

Плеврит при синдроме Дресслера может быть сухим или с 
небольшим количеством выпота. В первом случае беспокоят боли 
в груди, связанные с дыханием, выслушивается шум трения плев
ры. При появлении выпота шум трения плевры исчезает, перку
торный звук укорачивается, дыхание становится ослабленным. 
Поражение плевры может быть как одно-, так и двусторонним.

Выпот в полости перикарда и плевральных полостях носит 
экссудативный характер, у 30 % больных — геморрагический, 
содержит большое количество лимфоцитов и эозииофилов.

Пневмонит при синдроме Дресслера встречается реже, чем 
перикардит и плеврит (примерно в 25 % случаев). Инфильтрат 
чаще располагается у основания легкого. К указанной клини
ческой картине присоединяется кашель, в мокроте может быть 
примесь крови. Физикально над областью инфильтрации отмеча



ется укорочение перкуторного звука, выслушиваются влажные 
хрипы.

Лабораторные данные дополняют каптину болезни: характер
ны лейкоцитоз до 10—20 • 109/л ,  повышенная СОЭ, эозинофилия.

На ЭКГ имеются характерные признаки перикардита.
Рентгенологически определяют увеличение сердечной тени, 

выпот в плевральной полости, а в случаях пневмонита инфильтра
ция легочной ткани.

Наиболее ранние признаки выпота в полости перикарда и 
плевральной полости могут быть выявлены при эхокардиографи
ческом исследовании.

Синдром Дресслера следует заподозрить при обнаружении 
указанных клинических данных у больных инфарктом миокарда, 
после хирургического вмешательства на сердце, травматического 
повреждения перикарда иного генеза.

Д и а г н о с т и к а  основывается на наличии описанных выше 
клинико-инструментальных признаков.

Синдром Дресслера следует дифференцировать от застойной 
недостаточности кровообращения. Существенную помощь при 
этом может оказать изучение содержимого плевральной полости 
и перикарда (транссудат при сердечной недостаточности и экссу
дат при синдроме Дресслера). Отсутствие эффекта терапии моче
гонными и кардиотоническими средствами такж е позволяет 
отвергнуть предположение о сердечной недостаточности. В слу
чаях стертой клинической картины перикардита в дифференци
ально-диагностическом ряду должна рассматриваться инфаркт
ная плевропневмония (помощь при этом могут оказать сканиро
вание легких и ангиопульмонография).

При острой плевропневмонии в отличие от синдрома Дрессле
ра эффективна антибактериальная терапия.

При л е ч е н и и  синдрома Дресслера используют нестероид
ные противовоспалительные препараты: аспирин, ацетилсалици
ловую кислоту по 3—4 г в сутки, индометацин, ортофен, вольта- 
рен по 150—200 мг в сутки и кортикостероиды в суточной 
дозе 30— 50 мг. Указанные дозы назначают в течение 7— 10 дней 
с последующим постепенным снижением. Курс лечения, как пра
вило, составляет 4—6 нед. Быстрая отмена препаратов может 
привести к рецидиву болезни, что требует проведения повторного 
курса лечения теми же препаратами, возможно, более длитель
ного.

Заболевания почек

Общеизвестны антигенное родство и функциональная связь 
между почками и органами дыхания: регуляция КОС, участие 
в водно-солевом обмене. Наиболее полно взаимосвязь почек и 
легких подтверждается при почечной недостаточности, когда лег
кие частично выводят азотистые шлаки, компенсируют метаболи
ческий ацидоз путем изменения характера и объема вентиляции.



Прогрессирование хронической почечной недостаточности со
провождается снижением вентиляционной способности легких и 
утратой ими компенсаторной роли в регуляции метаболического 
ацидоза (Д ж авад-Заде М. Д., Мальков П. С., 1978].

Изменения в органах дыхания при заболеваниях почек могут 
быть специфическими, характерными для почечной недостаточно
сти, и неспецифическими в виде инфекционных осложнений. 
Возможно также их сочетание.

При гломерулонефрите, особенно в ранних стадиях, пораже
ние легочной ткани может быть обусловлено иммунологическими 
сдвигами в организме, которые характерны для острого диффуз
ного гломерулонефрита или его обострения, однако в дальнейшем 
патология легких преимущественно определяется многообразны
ми проявлениями почечной недостаточности и застоем в малом 
круге кровообращения.

Как острая, так и хроническая почечная недостаточность 
любой этиологии может осложниться отеком легких. Этим терми
ном обозначается встречающийся при многих заболеваниях па
тологический синдром, который сопровождается избыточным на
коплением жидкой части крови, электролитов и некоторого 
количества клеточных элементов в межуточной ткани легких и 
в альвеолах. Поражение легких при заболеваниях почек называ
ют уремическим отеком легких, отеком легких при почечной недо
статочности, нефрогенным отеком легких, уремическим пневмони- 
том, «водяным легким» (от англ. fluid lung) и т. д. Различия 
в наименовании поражения легких при болезнях свидетельствуют
о неоднозначном понимании причины его возникновения. Однако, 
суммируя данные литературы, можно сказать, что во всех слу
чаях изменения в легких сводятся к отеку легких различной сте
пени выраженности.

Отек легких при острой почечной недостаточности различного 
генеза встречается, по данным В. Разукас (1984), в 24,8 % слу
чаев. АН wall (1963) диагностировал нефрогенный отек легких в 
42,7 % случаев острой и хронической почечной недостаточности. 
При патологоанатомическом исследовании умерших от хрониче
ской почечной недостаточности уремический отек легких обнару
живают в 50— 100 % случаев, однако клинически он диагности
руется далеко не всегда [Третьяков А. Е., 1983; Chevalier J. Р. 
et. aL, 1980, и д р .] .

Э т и о л о г и я .  Ведущими причинами отека легких любого 
генеза является резкое повышение внутрикапиллярного гидро
статического давления или существенное снижение коллоидно
осмотического давления крови. При этом степень и скорость 
транссудации жидкой части крови в интерстициальную ткань, а 
затем и в альвеолы определяются разницей этих давлений.

Отек легких в олигоанурической фазе острой почечной недо
статочности любой этиологии связан в основном со значительной 
гиперволемией, сопровождающейся повышением гидростатиче
ского давления в системе МКК. Как правило, развитие отека



совпадает с максимальной уремической интоксикацией, однако 
при передозировке вводимой извне жидкости он может возник
нуть и при незначительной интоксикации. Отек легких быстро ку
пируется при проведении гемодиализа и ультрафильтрации 
(Тютюнников С. В., 1975). Эти факты убедительно доказывают 
ведущую роль гипергидратации в патогенезе отека легких при 
почечной недостаточности, как острой, так и хронической.

В развитии хронического интерстициального отека легких 
при болезнях почек ведущую роль играет повышение гидроста
тического давления в МКК в сочетании с гипопротеинемией. 
Задержка в крови азотистых продуктов обмена (мочевина, моче
вая кислота, креагинин, аминокислоты и т. д.) при прогресси
ровании почечной недостаточности сопровождается токсическим 
поражением сосудов с увеличением их проницаемости, что также 
имеет патогенетическое значение в развитии интерстициального 
отека легких.

Повышение гидростатического давления в МКК при заболева
ниях почек связано также с затруднением оттока крови вслед
ствие левожелудочковой недостаточности (посткапиллярная Л Г ).  
Кроме того, высокая артериальная гипертензия, свойственная 
большинству хронических болезней почек, протекает с высоким 
общим периферическим сопротивлением, в результате чего имеет 
место шунтирование крови слева направо на уровне бронхиаль
ных артерий, усугубляющее гиперволемию МКК.

П а т о л о г и ч е с к а я  а н а т о м и я .  При патологоанато
мическом исследовании изменения в органах дыхания обнаружи
ваются практически во всех случаях смерти больных от острой 
или хронической почечной недостаточности. В случае острой 
почечной недостаточности различного происхождения легкие 
увеличены, полнокровны, плотны. Нередко наблюдаются участки 
ателектазов, кровоизлияний различной величины и формы, 
что придает поверхности разреза пестрый вид. Масса легких уве
личена в 1,5—2 раза (истинное «водяное легкое»). В ряде случа
ев макроскопически видны пневмонические участки. При значи
тельном отеке легких в плевральных полостях Обнаруживается 
серозная жидкость.

Выраженность микроскопических изменений зависит от давно
сти острой почечной недостаточности. Определяются набухание 
структур межальвеолярных перегородок, резкое расширение аль
веолярных капилляров, приобретающих четкообразный вид. Про
светы капилляров заполнены эритроцитами. Встречаются истон
ченные альвеолярные перегородки со спавшимися капиллярами.

По мере увеличения сроков острой почечной недостаточности 
более резко выражены полнокровие ткани легкого с очагами 
стаза и кровоизлияний, внутрисосудистая коагуляция фибрина, 
утолщение и разволокнение альвеолярных перегородок.

Практически всегда отмечаются очаги фибринозной или фиб- 
ринозно-геморрагической пневмонии. В них могут присутствовать 
лейкоциты и различная флора.



Подобные изменения, явившиеся следствием почечной недо
статочности, встречаются не всегда. В случае, когда смерть 
больного с острой почечной недостаточностью наступает от сер
дечной декомпенсации, преобладают признаки посткапиллярной 
Л Г. При хронической почечной недостаточности также опреде
ляется избыточное скопление жидкости в соединительнотканной 
строме легкого, интерстиции вокруг бронхов и сосудов, перило- 
булярных и межсегментарных перегородках, субплеврально. При 
терминальном нефрогенном отеке легких жидкость содержится 
и в альвеолах, имеет место массивный двусторонний гидроторакс.

Отек легких при острой почечной недостаточности, как острый 
отек легких другого происхождения, к л и н и ч е с к и  манифес
тен и его проявления общеизвестны. Нефрогенный отек легких 
при хронической почечной недостаточности, напротив, по мнению 
большинства клиницистов, имеет стертую клиническую картину 
[Ставская В. В .,  1975; Третьяков А. Е., 1983; Cunningham  J. Н. 
et. ai., 1977, и др.], что объясняется преимущественно интер
стициальным характером изменений в легких и тяжестью общего 
состояния больного, когда на первый план выступают симптомы 
уремической интоксикации. Ж алобы на одышку, кашель с не
большим количеством мокроты слизистого характера больные 
предъявляют далеко не всегда. При физикальном исследовании 
определяются жесткое или ослабленное везикулярное дыхание, 
небольшое количество сухих и влажных хрипов, причем появ
ление последних свидетельствует об альвеолярном отеке легких.

Основным методом д и а г н о с т и к и  отека легких при по
чечной недостаточности, особенно на ранних стадиях, является 
рентгенологическое исследование [Рабкин И. X. и др., 1983, и 
д р .] . Различают несколько стадий нефрогенного отека легких. 
Так, А. Е. Третьяков (1983) по рентгенологическим признакам 
предлагает делить течение заболевания на три стадии:

I стадия — предвестников отека (усиление сосудистого ри
сунка в верхних отделах легких за счет увеличения числа и ка
либра верхнедолевых сосудов).

II стадия — интерстициального отека, в которой отмечается 
усиление легочного рисунка за счет инфильтрации промежуточ
ной ткани, преимущественно в прикорневых зонах. Корни легких 
становятся малоструктурными, очертания их расплывчаты; пони
жается прозрачность легочных полей, в периферических отделах 
появляется мелкая сетчатость легочного рисунка за счет лимфо- 
стаза.

III стадия — клинически манифестная, когда имеется выра
женный альвеолярный отек, определяются обогащение, сужение 
и деформация легочного рисунка, расширение корней легких, их 
гомогенизация, очаговые фокусы и облаковидные тени.

Довольно часто иефрогенному отеку легких сопутствует выпот 
в плевральных полостях.

В поздних стадиях нефрогенный отек легких следует диффе
ренцировать от пневмонии (у больных с почечной недостаточ



ностью она часто бывает двусторонней). Рентгенологически уча
сток пневмонической инфильтрации сходен с отеком легочной 
паренхимы и характерные дифференциальные признаки отсутст
вуют. И. Н. Шойхет и соавт. (1981) в качестве наиболее инфор
мативного критерия предлагают величину ЦВД, которое повы
шено при уремическом отеке легких и остается в норме или сни
жено при пневмонии.

Среди других нозологических форм, которые следует рассмат
ривать в дифференциально-диагностическом ряду, следует ука
зать инфарктную пневмонию и значительно реже встречающиеся 
метастазы опухоли. Быстро наступающий эффект дегидратирую
щей терапии позволяет подтвердить диагноз нефрогенного отека 
легких.

Л е ч е н и е  и п р о ф и л а к т и к а .  Предупреждение отека 
легких при почечной недостаточности состоит в строгом соблю
дении водного режима (контроль массы тела и количества 
вводимой жидкости), проведении «принудительной диареи» с 
помощью приема внутрь 200 мл 25 % раствора сульфата магния 
или сульфата натрия либо 100— 150 мл 70 % раствора сорбита. 
Обязателен еженедельный рентгенологический контроль. Сво
евременное включение в комплекс лечебных мероприятий гемо
диализа и ультрафильтрации предупреждает прогрессирование 
уремической интоксикации и гипергидратации.

При развившемся отеке легких необходимо срочно провести ге
модиализ с ультрафильтрацией, в результате чего быстро наступа
ет значительное уменьшение, а затем исчезновение нефрогенного 
отека легких. Следует подчеркнуть, что в отличие от отека 
легких иного генеза, например кардиального, при нефрогенном 
отеке малоэффективны салуретики, сердечные гликозиды, пери
ферические вазодилататоры, оксигенотерапия.

Лечение бронхитов и пневмоний, развивающихся у больных 
с почечной недостаточностью, проводят общепринятыми метода
ми. Предпочтение отдают препаратам, не имеющим нефротокси- 
ческих свойств. Если больной не находится на гемодиализе, то 
выбор антибактериальных препаратов и их дозы следует корри
гировать в зависимости от степени почечной недостаточности.

Гемодиализ и трансплантация почки в настоящее время явля
ются оптимальными методами лечения почечной недостаточности. 
Однако они сопровождаются рядом осложнений, среди которых 
нередко встречается патология легких. Частой причиной смерти 
больных, находящихся на диализном лечении, являются инфек
ционные осложнения. Многократное проведение гемодиализа 
(так называемый хронический гемодиализ) нередко осложняется 
«шунтовым сепсисом» с метастатической пневмонией, протекаю
щей, как правило, неблагоприятно, зачастую с летальным 
исходом.

Антигенная активность трансплантата при пересадке почки 
гребует применения больших доз иммунодепрессантов для подав
ления реакции отторжения. При этом также высок риск возник



новения инфекционных осложнений, в том числе бронхитов, 
пневмоний, которые отличаются тяжелым течением.

Определенную роль в развитии инфекционных осложнений 
играют очаги хронической инфекции (в полости рта, носоглотке, 
мочевыводящих путях и т. д .) .  В связи с этим в предтрансплан- 
тационном периоде необходима тщательная санация их.

Одним из главных принципов ведения больных после транс
плантации почки является тщательное соблюдение правил 
асептики и антисептики, поскольку иммунодепрессанты резко 
угнетают сопротивляемость инфекции. Показаны антибиотики 
широкого спектра действия. При развитии инфекционных ослож
нений антибактериальную терапию проводят в соответствии с 
характером и чувствительностью микрофлоры. При длительном 
лечении антибиотиками их сочетают с противогрибковыми препа
ратами.

Успешная антибактериальная терапия зависит также от функ
ции трансплантированной почки. Это следует учитывать, устанав
ливая дозы препаратов, чтобы избежать накопления в организме 
токсической концентрации антибиотика, что особенно касается 
антибиотиков с нефротоксическим действием — аминогликозидов, 
цефалоспоринов.

Сахарный диабет

Патология органов дыхания у больных сахарным диабетом 
(СД) в настоящее время значительно уступает по частоте другим 
органным поражениям. Тем не менее в ряде случаев поражение 
легких может быть непосредственной причиной значительного 
ухудшения течения СД, а также смерти больных.

В доинсулиновый период самым частым и чрезвычайно опас
ным осложнением СД был туберкулез легких. После внедрения 
в лечебную практику инсулина это осложнение у больных СД 
возникает гораздо реже (Коровкин В. С., 1977, и др.], оно все же 
продолжает занимать основное место среди заболеваний органов 
дыхания при СД. Как правило, туберкулез возникает у больных 
с клинически манифестным СД, но в ряде случаев может р аз
виться и на фоне латентного течения СД, способствуя быстрому 
его прогрессированию.

Следующими по частоте поражениями легких при СД явля
ются Н ЗЛ , о значимости которых свидетельствует высокая 
смертность больных СД от них, составляющая, по данным 
А. М. Ахметзянова и соавт. (1975), более 5,8 %.

В основе вовлечения в процесс любого органа при С Д  лежит 
диабетическая микроангиопатия; при этом поражение артериол, 
капилляров и венул носит генерализованный характер. Д о  недав
него времени существовало мнение, что поражение микрососудов 
осложняет длительно протекающий декомпенсированный СД. 
Однако Е. А. Васюковой и соавт. (1977), В. В. Серовым и соавт. 
(1972) и др. доказано, что диабетическая микроангиопатия



является составной частью патологического процесса, начиная с 
латентных его стадий, причем установлена ее универсальность, 
т. е. поражаются микрососуды всех органов и тканей, в том 
числе органов дыхания. Выраженность диабетической микро- 
ангиопатии находится в прямой зависимости от тяжести и 
продолжительности СД.

Патогенез диабетических микроангиопатий сложен и до конца не изучен. 
Предполагается [Ефимов А. С., 1984; Диккер В. В., Галенюк В. А., 1986; 
Lundbaek К . 1977, и др.], что в основе этого процесса лежит генетическая непол
ноценность инсулярного аппарата с нарушением метаболизма белков, липидов н 
углеводов. СД свойственны также иммунные расстройства, сопровождающиеся 
морфологическими изменениями в микрососудах.

Значительная роль в генезе микроангиопатий при С Д  отво
дится нарушению транспорта кислорода в организме и утили
зации его тканями, следствием чего является тканевая гипоксия, 
способствующая прогрессированию патологического процесса в 
сосудах [Диккер В. Я., Голенюк В. А., 1986, и др.].

Определенное значение в нарушении микроциркуляции при 
С Д имеют гиперфибриногенемия, повышенная агрегация тромбо
цитов, увеличенная вязкость крови.

Общеизвестно атипичное и малосимптомное течение острых 
пневмоний у больных СД, что объясняют нарушением афферент
ной иннервации внутренних органов, в том числе органов дыха
ния [Прихожан В. М., 1978], свойственным СД. Этой же причиной 
объясняется артериальная гипоксемия, имеющаяся у больных 
СД. Уменьшение афферентной импульсации от барорецеп
торов легочных сосудов и интерорецепторов легких сопровожда
ется соответствующим снижением активности дыхательного 
центра, т. е. эфферентной импульсации к мотонейронам спин
ного мозга, иннервирующим дыхательные мышцы. В силу этого 
уменьшается вентиляция легких, что ведет к артериальной гипок- 
семии. У здорового человека артериальная гипоксемия обуслов
ливает ответную реакцию дыхательного центра в виде гипервен
тиляции. У больных СД нарушение эфферентной и афферентной 
иннервации не вызывает подобной реакции дыхательного центра, 
вследствие чего и развиваются хроническая гиповентиляция 
легких, альвеолярная гипоксия и артериальная гипоксемия.

П а т о л о г и ч е с к а я  а н а т о м и я .  Н. М. Кодолова и 
соавт. (1982) показали, что при СД в сосудах легких развивают
ся изменения, аналогичные наблюдающимся в других органах 
(почки, кожа, сетчатка глаз, периферические нервы и др.). Сте
пень поражения микроциркуляторного русла легких зависит от 
давности СД и тяжести его течения. Более выражены изменения 
в артериолах легких и плевры и капиллярах альвеолярных 
перегородок. Так, при тяжелой форме СД в артериолах выявля
ются плазморрагии, пролиферация клеток эндотелия со слущива- 
нием его в просвет сосудов, пролиферация клеток адвентиции. 
Базальная мембрана капилляров, альвеолярных перегородок 
утолщена и разрыхлена. В альвеолярных перегородках встреча



ются также перикапиллярные узелки, которые исследователи 
сравнивают с мезангиальными узелками в клубочках почек. 
В стенках мелких артерий, артериол и вен в ряде случаев обна
руживаются гранулематозные образования, состоящие из макро
фагов, липофагов и фибробластов. В просвете альвеол наблю
даются скопления альвеолярных макрофагов, которым отводится 
роль в резорбции и удалении продуктов обмена, поступающих 
из сосудистого русла в стенку и просвет альвеол.

При длительно протекающем СД средней тяжести изменения 
в микрососудистом русле легких такж е значительны: базальная 
мембрана капилляров альвеолярных перегородок утолщена и 
склерозирована, в артериолах легочной ткани и плевры явления 
склероза и гиалиноза.

Д ля длительно протекающего С Д  характерным патологоана- 
томическим признаком, кроме выш еназванных, является центрн- 
лобулярная эмфизема.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а .  В основе поражения легких 
при сахарном диабете лежит комплекс патологических измене
ний, ведущими из которых являются диабетическая микроангио- 
латия, снижение фагоцитарной активности альвеолярных макро
фагов, нарушение висцеральной иннервации, нарушение реоло
гических свойств крови. Все это создает благоприятный фон для 
развития воспалительных изменений в легочной ткани. Клиници
стам давно известно, что С Д  следует считать фактором риска 
в отношении развития тяжелых пневмоний.

Особенностью течения острых пневмоний у больных СД яв
ляется значительное распространение патологического процесса, 
наклонность к деструкции, затяжному течению и рецидивирова- 
нию. Как и при туберкулезе, острая пневмония может послу
жить разрешающим фактором для перехода преддиабета в ди
абет, а у больных с клинически выраженным СД привести к 
тяжелой декомпенсации его. Вероятность присоединения пневмо
нии резко возрастает у больных, находящихся в коматозном со
стоянии [Лапшина С. А. и др., 1979; Левин И. В., 1983, и др.].

Из ХНЗЛ у больных СД чаще встречаются хроническая 
пневмония и хронический бронхит. Характерно, что обострения 
ХНЗЛ протекают атипично, со скудной клинической симптома
тикой, без выраженных субъективных нарушений. Зачастую рас
познавание этой патологии возможно лишь при рентгенологиче
ском исследовании, которое необходимо проводить во всех слу
чаях затянувшегося кашля, длительного малого субфебрилитета, 
немотивированной слабости при компенсации диабета. О б яза
тельному рентгенологическому исследованию должны подвергать
ся больные, поступающие в стационар в период декомпенсации 
СД, особенно в диабетической коме.

Особенности л е ч е н и я  туберкулеза легких при С Д  пред
ставлены в специальной литературе. Терапию острой пневмонии, 
бронхита, обострений ХНЗЛ проводят по общепринятым принци
пам. Обязателен перевод больного на дробное  введение простого



инсулина под контролем гликемии и глюкозурии. При проведении 
антибактериальной терапии предпочтение следует отдавать анти
биотикам широкого спектра действия, лишенным нефротоксиче- 
ского эффекта, во избежание усугубления нефропатии. Особое 
внимание следует уделять оксигенотерапии, дыхательной гимна
стике. Показаны антиагреганты, ангиопротекторы.

П р о ф и л а к т и к а  легочных осложнений состоит в аде
кватной терапии СД с целью достижения и поддержания его 
компенсации, санации очагов инфекции. Показаны занятия 
физкультурой, закаливание.

Болезни печени

Хронический активный гепатит (ХАГ) — длительное воспали
тельное поражение печени, в большинстве случаев с исходом в 
цирроз; под влиянием лечения или спонтанно может стабилизи
роваться, а также подвергаться обратному развитию. У большин
ства больных установлена вирусная этиология. Наиболее частым 
возбудителем болезни является вирус гепатита В.

Особенностью ХАГ является полисистемность поражения (лихорадка, лимфа- 
денопатия, серозит, спленомегалия, суставной, мышечный, кожный, астенический 
синдромы, поражение почек, легких, сердца, экзокринных желез). Непосред
ственное цитопатическое действие вирус гепатита не оказывает. Механизм 
повреждения как самой печени, так и других внутренних органов при ХАГ свя
зан с персиетенцией и репликацией в клетках органов вируса гепатита, индук
цией вирусными антигенами реакции ГЧЗТ, направленной против инфицирова
ния паренхиматозных клеток [Попов М. С., 1984]. Данное положение подтвер
ждается обнаружением в пораженных органах вирусных маркеров [Серов В. В. 
и др., 1983; Dienstag I. L., 1981, и др.] и циркулирующих в крови иммунных 
комплексов, содержащих поверхностный антиген вируса гепатита В (HBs Ag).

Персистирующий в паренхиматозных клетках органов вирус «распознается» 
Т-лимфоцитами и макрофагами. Сложная иммунная реакция завершается 
цитолизом паренхиматозных клеток, инфицированных вирусом.

В механизме поражения внутренних органов при ХАГ имеют также значе
ние перекрестные иммунологические реакции между мембранными аутоантите
лами различных органов.

Отложение иммунных комплексов, содержащих поверхностный антиген виру
са гепатита В в различных органах, не всегда проявляется клинически значи
мыми признаками патологии того или иного органа.

Легкие при ХАГ поражаются нечасто [Апросина 3. Г., 1981]. 
Вовлечение их в патологический процесс — одно из проявлений 
генерализованного васкулита. Экссудативная реакция в альвео
лах, перибронхиальной ткани ведет к пролиферации и метапла
зии альвеолярного эпителия, образованию коллагеновых волокон. 
Многократно рецидивируя, подобные изменения вызывают 
фиброз межальвеолярных и внутридольковых перегородок, пери
бронхиальной ткани, плевральных листков. Изменение архитекто
ники легочной ткани проявляется снижением эластической растя
жимости легких, уменьшением дыхательных объемов, возраста
нием сосудистого сопротивления. Альвеолярно-капиллярный блок 
и возросшее сосудистое сопротивление нарушают оксигенацию



..рай, развиваю тся артериальная гипоксемия, Л Г  с перегрузкой 
крзз ы \  отделов сердца, 

і ГТ°Г*ажение легких при ХАГ чаще всего проявляется клинико- 
^ т г е ц ологической симптоматикой, а такж е  морфологическими
5,\іене*.,ИЯМИї характерными для фиброзирующего альвеолита. 
| f a ^ ° T a X 60-х годов встречаются описания случаев так называ
л о  Сочетания ХАГ с идиопатическим фиброзирующим альвео- 
EfOivi. Следует подчеркнуть, что в настоящее время понятие 

альвеол ит» приобрело синдромный смысл и 
синдром встречается в ряде случаев поражений легких 

л 1Н Ч  ЭТИОЛОГИИ, в том числе при ХАГ. Сходство морфологи- 
W u x  изменений в печени и легких подтверждает общность 
^ г е ^ е з а  поражения этих органов.
1 Д о в о л ь н о  часто при ХАГ имеют место изменения экзокринных 
{дЄЗ, что проявляется синдромом Шегрена (сухой синдром). 

{ U ^ y  тем поражение бронхиальных желез клинически не выра- 
Ljjo ^  выявляется лишь при морфологическом исследовании. 
* 0 д . л  Им из проявлений серозита при ХАГ является поражение 
,ррі=л (изолированное или в сочетании с поражением других

Ер,)ЗЬЖ Jfc^jx оболочек), 
flip * * ХАГ с поражением легких могут иметь место своеобраз- 

г ^ г ^ о д и п а м и ч е с к и е  нарушения в сосудистом русле МКК с 
Ж,«иг р ^ о в а н и е м  Л Г, которые существенно усугубляются при раз- 
L(H *-Ч.ирроза печени [Комаров Ф. И. и др., 1978; Алексеевских К Г* 1979; Моргунова Г. А., Стрельцова Г. П., 1986; Моггі* 

Ж  A- e t .  al'., 1980, и др.]. Механизм становления ЛГ приГ этом 
и ц а  не изучен. Обсуждается несколько возможных причин.

II Горбатенко и соавт. (1967) высказывали мнение о ведущей роли дли-
у г о  арТериолоспазма вследствие повышенного содержания вазоактивных 

(H L tJ  в кровяном русле при нарушении дезингоксикационной функции 
^^Установлено, что содержание таких вазоактивных веществ, как ренин, 

(11* -^  -  ̂ пиримИдиновые нуклеотиды, серотонин, адреналин и норадреналин, в 
r 3 c ^ - ^ J lbHblx циррозом печени повышено.

‘ж — • - ,  , ан0 [Алексеевских 10. Г.. 1979] наличие тромбоэмболий в мелких 
' ~ / *% |,.Гких, их источником признают систему воротной вены печени, которая 

божественных анастомозов соединяется с пульмональными сосу-

5 —{ | ^ |  Гебель и соавт. (1971) считают, что в терминальной стадии 
г и £  печени ЛГ является компенсаторной реакцией и направлена на усиление 
^ ’“‘^■икационной функции легких.

К и с  исследователи [Ханин С. Б., Жданов В. М., 1981, и др.] указывают 
ую роль васкулига в становлении ЛГ при болезнях печени. Прогресси- 
ичочного васкулита при ХАГ сопровождается снижением эластической 

л ги легочной ткани с нарушением механики дыхания по рестриктивно- 
И,,:,растением сосудистого сопротивления. Вследствие фиброза межаль- 
n „..регородок формируется альвеолярно-капиллярный блок. Таким об- 
рушение механики дыхания и диффузии газов, возросшее сосудистое 
■ ни,, приводят к артериальной гипоксемии, а следовательно, и к ЛГ. 

♦следователей решающую роль в этиопатогенезе ЛГ при диффузных 
Печени отводят гиперволемии МКК вследствие сброса в него крови 
и поротной вены печени по многочисленным портоиульмональным 

Им (Антоненко Н. И., 1980; Мальцева Г. В., 1982, и др.]. Патолого- 
ними и клинико-физиологическими исследованиями при портальной



гипертензии доказано существование портопульмонального сброса крови через 
околопищеводные и медиастинальные вены. В дальнейшем переполнение веноз
ной системы легких ведет к открытию веноартериальных шунтов со сбросом 
крови в систему легочной артерии.

Более вероятно, что становление ЛГ при диффузных заболе
ваниях печени зависит от нескольких факторов с преобладанием 
в каждом конкретном случае одного из них. При подборе терапии 
у больных ХАГ и циррозом печени следует учитывать нарушение 
гемодинамики в М КК и сократительной функции миокарда пра
вого желудочка [Комаров Ф. И. и др., 1979].

П а т о л о г и ч е с к а я  а н а т о м и я .  Прижизненная биоп
сия и результаты вскрытий позволили подробно изучить патоло
гоанатомические изменения на разных стадиях поражения легких 
при ХАГ. Следствием васкулита являются склерозирование и 
сужение сосудов, фибриноидный некроз в стенках сосудов, кле
точная инфильтрация. Стенки утолщенных альвеол содержат 
лимфогистиоцитарные и плазмоцитарные инфильтраты, в просве
те альвеол находится экссудат. Характерны дисковидные ателе
ктазы, располагающиеся преимущественно в средних и нижних 
отделах легких. При прогрессирующем фиброзе грубые измене
ния легочной архитектоники с разрастанием соединительной 
ткани приводят к развитию «сотового легкого» средних и ниж
них зон.

При морфологическом исследовании бронхиальных желез об
наруживаются лимфоплазмоцитарная и макрофагальная инфиль
трация, деструкция и атрофия желез, снижение их секреторной 
активности [Попов М. С., 1984].

При патологоанатомическом исследовании обнаруживается 
поражение плевры в виде экссудативного, серозно-фибринозного 
плеврита или облитерации плевральных полостей с плевродиа
фрагмальными и плеврокардиальными спайками.

Морфологическая характеристика Л Г  при диффузных заболе
ваниях печени подробно изучена Ю. Г. Алексеевских (1979). 
Отмечаются увеличение массы правого желудочка, расширение 
просвета основного ствола легочной артерии и ее крупных 
ветвей. Гистологически выявляются гипертрофия средней оболоч
ки и выраженный склероз внутренней оболочки. Наиболее значи
тельные изменения в виде склероза и гиалиноза их внутренней 
оболочки‘с утолщением стенки и сужением просвета претерпе
вают внутридольковые вены. Характерна так называемая арте- 
риализация стенок внутридольковых вен. В просветах мелких 
вен находятся тромбы различной давности (свежие и организо
ванные). Отмечается большое количество артериовенозных 
анастомозов.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а .  Поражение легких при ХАГ 
не имеет патогномоничных признаков и характеризуется нара
стающей одышкой, кашлем, чаще сухим или со скудной мокро
той, болями в груди при дыхании (в случаях поражения плевры).



Возможно повышение температуры тела. Определяется акро- 
цианоз.

При физикальном исследовании в нижних отделах легких 
перкуторный звук притуплен, выслушивается крепитация. Могут 
наблюдаться тахикардия и акцент II тона на ЛА.

При исследовании ФВД выявляются рестриктивные наруше
ния.

Наиболее манифестна рентгенологическая картина: преходя- 
щая инфильтрация легочной ткани — диффузная или очагово- 
подобная, дисковидные ателектазы, выпот в плевральных поло
стях (одно- или двусторонний), расширение корней легких. 
При прогрессирующем течении заболевания рентгенологически 
выявляется распространенный диффузный и относительно сим
метричный интерстициальный фиброз с сетчато-ячеистой структу
рой. Изменения локализуются преимущественно в базальных от
делах легких. Могут иметь место утолщение плевры, облитера
ция плевральных полостей, плевродиафрагмальные и плевро
кардиальные спайки. В периоды обострения ХАГ на фоне изме
нения легочного рисунка возникают участки инфильтрации. Р ас 
ширение ствола ЛА и ее главных ветвей, выбухание выходного 
тракта правого желудочка свидетельствуют о ЛГ.

Д и а г н о с т и к а .  Поражение легких возникает, как прави
ло, при развернутой клинической картине ХАГ и сочетается с 
другими клинико-лабораторными признаками этого заболевания. 
Правильная интерпретация указанных выше клинико-инструмен
тальных данных позволяет диагностировать легочно-плевральный 
синдром. Реже клиника поражения органов дыхания стертая, и 
это осложнение при жизни не распознается.

Течение легочного процесса зависит от степени прогрессиро
вания основного заболевания.

Поражение легких при ХАГ следует дифференцировать от 
хронической пневмонии в стадии фиброза и легочных диссеми- 
наций другого происхождения, в том числе туберкулеза. В ряде 
случаев диагноз уточняется при биопсии легких и печени.

Л е ч е н и е  легочно-плеврального синдрома при ХАГ заклю 
чается в терапии основного заболевания. В острый период и во 
время обострения ХАГ, как правило, проводят комбинированную 
терапию [Апросина 3. Г., 1981; Подымова С. Д., 1984, и др.]. 
Наиболее распространено сочетание преднизолона (начальная 
суточная доза 30—40, реже 50—60 мг) и азатиоприна (началь
ная суточная доза 150—250 мг). Лечение преднизолоном приво
дит к регрессу инфильтративных изменений в легких и исчезно
вению плеврита. Длительность преднизолонотерапии от 1—4 мес 
до 2 лет и более. Поддерживающее лечение иммунодепрессанта
ми проводят не менее 3 лет (в отсутствие противопоказаний и 
ослож нений). Хорошие результаты отмечены в случае сочетания 
указанных выше Лекарственных средств с препаратами 4-амино- 
хинолинового ряда. Имеются сообщения об успешном примене
нии иммуностимуляторов (левамизол и др.).



Активное лечение болезни в ее начале предупреждает разви
тие фиброза легочной ткани и следующих за ним осложнений с 
тяжелыми нарушениями вентиляции, перфузии и развитием ЛГ. 
В стадии фиброзирующего альвеолита изменения необратимы и 
терапия малоперспективна.

Гемобластозы

Гемобластозы — опухоли, развивающиеся из кроветворных 
клеток. Признано, что этиологическими факторами при гемобла- 
стозах могут быть наследственные болезни или дефекты крове
творной ткани, ионизирующая радиация, химические мутагены, 
вирусы и др. Д ля всех гемобластозов характерны системность 
поражения органов кроветворения, угнетение нормального крове
творения и развитие его патологических экстрамедуллярных 
очагов (легкие, плевра, печень, почки, головной и спинной мозг 
и т. д.).

О с т р ы й  л е й к о з

Острый лейкоз — заболевание из группы гемобластозов, 
возникающее в костном мозге. Патоморфологическим субстратом 
его являются лейкозные властные клетки, соответствующие 
родоначальным элементам одного из ростков кроветворения. 
Диагноз лейкоза может быть установлен только морфологически 
при обнаружении бластных клеток в крови и костном мозге.

Поражение органов дыхания у больных острым лейкозом 
может быть специфическим и неспецифическим (инфекционным). 
Лейкозная инфильтрация легких обозначается термином «лейкоз- 
ный пневмонит» и встречается в 16 % случаев острого лейкоза. 
Лейкозная инфильтрация плевры констатируется примерно в
5 раз реже.

Пневмония является наиболее частым и опасным инфекцион
ным осложнением лейкозов, развивающимся у каждого второго 
больного [Blaha М. et al., 1977]. На ее долю приходится до 28 % 
инфекций со смертельным исходом при лейкозах [Hersch Е. М. 
et. al., 1965]. Высокая подверженность больных острым лейко
зом инфекциям, в том числе бронхитам, пневмониям, обусловли
вается комплексом факторов. Среди них следует указать на нару
шение иммунологической защиты, возникающей вследствие как 
самого лейкозного процесса, так и иммунодепрессивного воздей
ствия цитостатической терапии. По данным Е. М. Hersch и 
соавт. (1976), тяжесть инфекционных осложнений находится в 
прямой зависимости от интенсивности цитостатической терапии. 
Частота пневмоний у больных острым лейкозом, не леченных 
цитостатиками, составляет 15 %. Применение полихимиотерапии 
позволяет продлить жизнь больных, но частота осложнения 
острой пневмонией возрастает до 44 %.



Существенное значение в возникновении пневмоний при ост
ром лейкозе придается также агранулоцитозу, обусловленному 
цитостатической миелодепрессией. «Опасным рубежом» грануло- 
цитопении считается содержание 750 гранулоцитов в 1 мкл крови 
[Воробьев А. И., Бриллиант М. Д., 1976]. Существует прямая 
зависимость между длительностью агранулоцитоза и частотой 
возникновения пневмоний.

Развитию бронхитов и пневмоний благоприятствуют измене
ния слизистых оболочек верхних дыхательных путей (геморра
гии, язвенно-некротические поражения), нарушения дренажной 
функции трахеобронхиального дерева за счет увеличения лимфа
тических узлов и лейкозных инфильтратов. Вероятность присое
динения пневмонии значительно возрастает при наличии лейкоз- 
ного пневмонита.

П а т о л о г и ч е с к а я  а н а т о м и я .  Макроскопически оп
ределяются застойное полнокровие и отек легочной ткани, очаги 
кровоизлияний, бронхиты (катаральные и катарально-гнойные 
при миелобластном лейкозе, фибринозно-геморрагические при 
лимфобластном лейкозе). Лейкозная инфильтрация в большин
стве случаев выделяется макроскопически в виде небольших 
белесовато-серых плотных участков, расположенных по ходу 
кровеносных сосудов и бронхов, стенки которых выглядят 
утолщенными.

Гистологическая картина характеризуется инфильтрацией 
властными клетками альвеол, межальвеолярных перегородок 
или образованием перибронхиальных муфт, гиперплазией и 
метаплазией эндотелия сосудов.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а  лейкозного пневмонита не 
имеет характерных особенностей. Повышение температуры тела, 
кашель, одышка могут быть проявлением как лейкозной инфиль
трации легочной ткани, так и инфекционной пневмонии. Лейкоз- 
ный пневмонит и инфекционная пневмония осложняют разверну
тую стадию острого лейкоза в период первой атаки болезни или 
ее рецидива, и на первый план в клинической картине выступает 
симптоматика основного заболевания, а кашель и одышка часто 
отсутствуют.

Физикадьно при лейкозном пневмоните над очагами пораже
ния определяются жесткое, иногда с бронхиальным оттенком, 
дыхание, единичные сухие хрипы, крепитация.

При рентгенологическом исследовании органов грудной клет
ки выявляются усиление легочного рисунка в зонах пораже
ния, крупно- или мелкоочаговые затемнения, не имеющие 
каких-либо характерных именно для этого заболевания приз
наков.

Развитие лейкозного пневмонита делает чрезвычайно вероят
ным присоединение в ближайшие дни пневмонии. Пневмонии 
могут быть как очаговыми, так и крупозными; последние 
встречаются значительно реже (менее 10 % по Л. Г. Ковалевой,
1978). Как и при других осложнениях острого лейкоза, этиологи



ческим фактором чаще являются грамотрицательные бактерии. 
Сохраняется весьма значительная этиологическая роль стафило
кокка, возросло значение грибковой инфекции [Дронова О. М. 
и др., 1979]. Пневмонии отличаются тяжелым течением, плохо 
поддаются лечению и часто являются непосредственной причиной 
гибели больных. Д ля бактериальной пневмонии, осложняющей 
лейкозы, характерна скудная физикальная симптоматика, так как 
в очаге воспаления отсутствует клеточная инфильтрация. Физи- 
кальные признаки пневмонии становятся более отчетливыми на 
фоне патогенетического лечения при появлении гранулоцитов в 
периферической крови [Воробьев А. И., 1985].

Основное место в д и а г н о с т и к е  поражения легких при 
лейкозах отводится рентгенологическому методу. При наличии 
мокроты важно как можно более раннее ее бактериологическое 
исследование для выявления возбудителя пневмонии. Дифферен
циальная диагностика лейкозного пневмонита и пневмонии чрез
вычайно трудна как для клинициста, так и для рентгенолога, 
поскольку характерных клинических, лабораторных и рентгеноло
гических признаков нет. Тем не менее следует отметить, что лей- 
козному пневмониту в. отличие от пневмонии свойственны более 
скудная физикальная симптоматика, двусторонний характер по
ражения, отсутствие эффекта противовоспалительной терапии и 
наличие его при адекватной специфической терапии.

Патогенетическая терапия самой болезни предполагает 
л е ч е н и е  и п р о ф и л а к т и к у  лейкозного пневмонита. Д ля 
предупреждения инфекционных осложнений при падении количе
ства гранулоцитов и тромбоцитов в крови до критического 
уровня больных следует помещать в специальный асептический 
изолятор, что в 10 раз снижает частоту инфекции верхних 
дыхательных путей и легких [Махонова Л. А. и др., 1976].

При обнаружении очага инфекции (бронхит, пневмония) 
необходимо незамедлительно начать лечение антибиотиками ши
рокого спектра действия в сочетании с нистатином.

А. И. Воробьев (1985) предлагает использовать одну из 
следующих схем применения антибактериальных препаратов 
(указаны суточные дозы):

1) пенициллин по 20 000 000 ЕД -}- стрептомицин по 1 г;
2) канамицин по 1 г +  ампициллин по 4 г и более;
3) цепорин по 3—4 г -f -гентамицин по 160 мг (максимально 

240 мг) — наилучшая схема;
4) рифадин (бенемицин) по 450 мг -\- линкомицин по 2 г.
Указанные антибиотики (кроме рифадина) вводят внутри

венно и обязательно сочетают с нистатином в суточной дозе
6 000 000— 10 000 000 ЕД.

При идентификации возбудителя назначают оптимальное 
сочетание двух или трех антибиотиков, эффективных при данной 
микрофлоре. Антибактериальную терапию необходимо комбини
ровать с назначением гипериммунных препаратов и дезинтокси- 
кационных средств.



Парапротеинемические гемобластозы представляют собой 
опухоли системы р-лимфоцитов, дифференцирующиеся до стадии 
секреции Ig [Воробьев А. И., 1985]. В эту группу входят миелом- 
ная болезнь, генерализованная плазмоцитома, болезнь Рустиц- 
ко го — Калера, макроглобулинемия Вальденстрема, болезни тя 
желых цепей, трудноклассифицируемые парапротеинемические 
гемобластозы и доброкачественные парапротеинемии. По уровню 
малигнизации и способности к дифференцировке парапротеине
мические гемобластозы являются хроническими В-клёточными 
лейкозами.

В патогенезе этих нозологических форм ведущими являются 
нарушения белкового и минерального обмена. Нарушения белко
вого обмена приводят к увеличению вязкости крови и расстрой
ству микроциркуляции, дефициту антителообразования, что в 
свою очередь сопровождается значительным снижением сопро
тивляемости к бактериальным и вирусным инфекциям. Ослабле
ние функции гуморального иммунитета чрезвычайно характерно 
для злокачественных парапротеинемий, в особенности для мие- 
ломной болезни. Чем сильнее депрессия физиологических Ig и 
слабее антителообразование, тем выше риск возникновения ин
фекций, особенно респираторного тракта. На долю респираторных 
заболеваний приходится 74 % инфекционных осложнений при 
парапротеинемических гемобластозах [Голенков А. К. и др.,
1979]. Пневмонии при парапротеинемиях нередко приобретают 
тенденцию к хроническому рецидивирующему течению и служат 
одной из причин смерти при этой патологии.

Другими причинами частого возникновения и тяжелого 
рецидивирующего течения пневмоний при этих формах считают
ся легочно-альвеолярный протеиноз (пролиферация в интерсти
циальной ткани протеинсинтезирующих клеток и пропитывание 
ткани легкого циркулирующим в кровяном русле патологиче
ским белком), а также изменение вязкости крови с нарушением 
микроциркуляции.

Кроме того, в легких могут иметь место опухолевые плазмо
клеточные инфильтраты различной величины. Однако для них 
не характерны какие-либо специфические клинические признаки, 
и обычно они являются находкой при вскрытии.

При парапротеинемических гемобластозах может возникать 
экссудативный плеврит, как одно-, так и двусторонний. Экссу
дат содержит плазматические клетки, парапротеины.

П а т о л о г и ч е с к а я  а н а т о м и я  поражения легких при 
парапротеинемических гемобластозах складывается из неспеци
фических изменений в виде катарально-гнойного или гнойного 
бронхита и пневмонической инфильтрации, а также специфиче
ской периваскулярной и перибронхиальной лимфоидной и лим- 
фоидно-плазмоцитарной инфильтрации. В межальвеолярных 
перегородках находят отложения парапротеина и амилоида.



Отложение последних в ткани легкого свойственно, как правило, 
генерализованной форме парапротеинемических гемобластозов.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а  парагіротеинемий складыва
ется из изменений кроветворной, костной, мочевыделительной 
системы, нарушения обмена веществ {преимущественно белко
вого и минерального). Характерны анемия, патологические 
переломы и компрессионный синдром, вторичный иммунодефицит 
и как следствие инфекционные осложнения. Поражение органов 
дыхания не имеет каких-либо специфических черт. При исследо
вании ФВД у большинства больных отмечаются редукция 
легочных объемов, снижение DL и умеренно выраженная нерав
номерность распределения вентиляции и кровотока в легких 
[Мокеева Р. А. и др., 1978].

Д и а г н о с т и к а  парапротеинемических гемобластозов 
сложна и основывается на обязательном подтверждении морфо
логическими данными. Д ля миеломной болезни характерны выра
женная плазматизация костного мозга (более 15 % ) и нахожде
ние специфического маркера опухоли. При макроглобулинемии 
Вальденстрема морфологически выявляются преимущественно 
костномозговой лимфопролиферативный процесс и моноклоно- 
вая макроглобулинемия.

Изменения в легких не имеют специфического рентгенологиче
ского характера. Отмечается лишь усиление легочного рисунка 
за счет сосудистого и интерстициального компонентов. Диагно
стика острого бронхита, пневмонии или их обострения проводит
ся по общепринятым принципам.

Л е ч е н и е  злокачественных парагіротеинемий состоит в 
назначении цитостатических препаратов по схеме в зависимости 
от формы парапротеиноза, лучевой терапии, глюкокортикоидов, 
проведении плазмафереза. С целью профилактики инфекционных 
осложнений показаны ежемесячные короткие курсы антибакте
риальной терапии, внутримышечное введение гамма-глобулина 
по 7— 10 доз ежедневно в течение 5—7 дней. Лечение бронхита 
и пневмонии проводится антибактериальными препаратами ши
рокого спектра действия, а в дальнейшем дифференцированно, с 
учетом чувствительности микрофлоры мокроты. Обязательна 
иммунная терапия до полной ликвидации патологического про
цесса (гамма-глобулин, гипериммунная плазма).

Большое значение при злокачественных парапротеинемиях, 
как и при других . гемобластозах, имеет соблюдение правил 
асептики и антисептики для профилактики внутрибольничной 
инфекции. Желательно пребывание больных в одиночных пала
тах. В период ремиссии основного заболевания необходима 
санация очагов инфекции.

Лимфогранулематоз

Лимфогранулематоз (ЛГМ ) — первичное опухолевое заболе
вание лимфатической системы, входящее в группу гемобласто-



зов. Этиология ЛГМ  неизвестна. Заболевание диагностируется 
во всех возрастных группах, но особенно часто в возрасте от 
16 до 30 лет и старше 50 лет.

Легочная ткань является наиболее частой экстранодальной 
локализацией ЛГМ. Вовлечение легких и плевры в патологиче
ский процесс, как правило, свидетельствует о высокой активности 
его. Поражение легких при жизни диагностируется в 44 % слу
чаев, а при вскрытии обнаруживается у 44—54 % умерших от 
данного заболевания. Плевра поражается в 13,2—27,2 % случа
ев, при этом в 80 % из них изменения носят специфический 
характер. Значительно реже встречаются неспецифические плев
риты, как правило, в терминальном периоде, на фоне выражен
ной сердечно-сосудистой патологии. В процессе лечения с исполь
зованием рентгенотерапии нередки так называемые лучевые 
плевриты. Изолированное поражение плевры без вовлечения в 
патологический процесс других органов грудной клетки встреча
ется очень редко.

Поражение легких и плевры в начальном периоде заболева
ния объясняется инфильтративным ростом из внутригрудных 
лимфатических узлов. В дальнейшем более характерна лимфоге
матогенная диссеминация. Имеются единичные описания первич
ного лимфогранулематоза легких.

Согласно классификации ЛГМ  (1971), поражение легких и 
плевры возможно в любой стадии болезни.

П а т о л о г и ч е с к а я  а н а т о м и я .  Поражение легких 
может проявляться как диффузной инфильтрацией легочной 
ткани, так и образованием отдельных лимфогранулематозных 
очагов различной величины. Возможен распад лимфогранулем 
легких с образованием полостей. Патогенез подобной деструкции 
до конца не ясен. Рассматривается несколько возможных причин 
этого осложнения. Наиболее вероятны следующие: нарушение 
кровоснабжения вследствие специфической инфильтрации и 
тромбоза питающих кровеносных сосудов и инфицирование 
в ателектазированной зоне ткани легкого. Распад обнаружива
ется, как правило, случайно при рентгенологическом иссле
довании.

Специфическое поражение плевры носит характер выпота в 
плевральных полостях и опухолевых узлов на париетальной 
плевре. В ряде случаев поражение плевры не сопровождается 
выпотом даж е при длительном наблюдении.

Патоморфологическим субстратом при Л ГМ  является поли
морфно-клеточная гранулема, образованная лимфоцитами, рети
кулярными клетками, нейтрофилами, эозинофилами, плазматиче
скими клетками и фиброзной тканью. Обязательным гистологиче
ским признаком лимфогранулемы являются опухолевые гигант
ские клетки Березовского— Штернберга. В настоящее время 
различают четыре гистологических варианта ЛГМ: лимфогистио- 
цитарный, нодулярный склероз, смешанно-клеточный и лимфоид
ное истощение. Смешанно-клеточный вариант отличается наклон



ностью к генерализации, одним из проявлений которого может 
быть поражение легких и плевры.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а  Л  ГМ чрезвычайно многооб
разна. Патогномоничных симптомов поражения легких и плевры 
при ЛГМ  нет, поэтому все исследователи, занимающиеся пробле
мой ЛГМ, отмечают трудности клинического определения рас
пространения процесса на легкие и плевру. При ограниченных 
очаговых специфических изменениях клинические признаки могут 
отсутствовать и поражение легких выявляется только при 
рентгенологическом исследовании. Такие симптомы, как кашель, 
боли в груди, одышка, могут свидетельствовать о распростране
нии процесса на легочную ткань либо только о гиперплазии 
лимфатических узлов средостения. Тем не менее эти симптомы 
должны настораживать врача. Кашель, как правило, сухой, 
надсадный, реже с небольшим количеством мокроты. Крово
харканье — очень редкий симптом легочного ЛГМ ; оно возникает 
только при деструкции легочной ткани.

Самый частый симптом поражения органов грудной клетки 
при ЛГМ  — одышка. Нарастание ее отмечается по мере сдавле
ния увеличенными лимфатическими узлами крупных бронхов, 
вплоть до развития ателектазов, а такж е вследствие распростра
нения процесса по легочной ткани или при экссудативном плев
рите.

Боли в грудной клетке не имеют определенной локализации 
и чаще связаны с вовлечением плевры в патологический процесс. 
Специфический экссудативный плеврит чаще односторонний, ха
рактеризуется рецидивирующим течением, большим количеством 
жидкости в плевральной полости. Плевральный экссудат может 
быть серозным, серозно-фибринозным, геморрагическим; нередко 
при цитологическом исследовании в нем обнаруживаются клетки 
Березовского — Штернберга.

Аускультативная симптоматика поражения легких скудная. 
Появляются жестковатое дыхание, а при наличии экссудативно
го плеврита притупление перкуторного звука и ослабление 
дыхания на стороне поражения.

Степень нарушения легочной вентиляции зависит от выра
женности медиастинальной аденопатии и степени распространен
ности процесса на легкие и плевру. Изменения ФВД носят, как 
правило, смешанный характер (обструктивно-рестриктивный).

Учитывая отсутствие типичных клинических признаков пора
жения легких и плевры при ЛГМ, основное значение в д и а г 
н о с т и к е  следует придавать рентгенологическому исследова
нию. Единой классификации рентгенологических проявлений 
Л ГМ  легких и плевры нет. И. А. Переслегин и Е. М. Филькова 
(1980) предлагают различать три формы.

При м е д и а с т и н а л ь н о - л е г о ч н о й  ф о р м е  сосу 
ДИСТЫЙ пучок средостения не имеет четких границ, ОТ Ш 
в легочную ткань отходят широкие тяжи. В зоне сосудиста и 
пучка они почти сливаются, вследствие чего тень средостения



выглядит резко расширенной. По мере прогрессирования про
цесса эти изменения все больше захватывают ткань легких и 
образуют однородное инфильтративное уплотнение легочной 
ткани.

При к р у п н о о ч а г о в о й  ф о р м е  рентгенологическое ис
следование выявляет различные по величине очаговые округлые 
тени однородной структуры; в ряде случаев они имеют тенденцию 
к слиянию. Расположение теней может быть как одно-, так и 
двусторонним.

М е л к о о ч а г о в а я  д и с с е м и н и р о в а н н а я  ф о р м а  
чаще развивается вследствие гематогенного распространения 
процесса. При этом на рентгенограммах определяются множе
ственные мелкоочаговые, четко очерченные тени, преимуществен
но в базальных отделах легких, в сочетании с уплотнением 
интерстициальной ткани. В таких случаях рентгенологическая 
картина требует дифференцировать заболевание от милиарного 
карциноматоза легких.

Помимо этих основных рентгенологических форм ЛГМ  легких, 
могут встречаться, хотя значительно реже, одиночные инфильт
раты различной величины, — округлые образования диаметром 
5—6 см. Наиболее сложна диагностика изолированной формы 
ЛГМ  легких в отсутствие рентгенологических признаков гипер
плазии лимфатических узлов средостения. При инфильтративной 
форме Л ГМ  возможен распад ткани легкого с образованием 
одной или нескольких каверн диаметром от 0,5 до 3 см. Вслед
ствие сдавления бронхов (чаще сегментарных) или прорастания 
лимфогранулематозной ткани в бронх с постепенной обтурацией 
его могут возникать ателектазы.

Характерных рентгенологических признаков специфического 
поражения плевры нет. В начале заболевания можно выявить 
ее утолщение, в дальнейшем присоединяется выпот в одной или 
обеих плевральных полостях. Однако чаще выпот бывает двусто
ронним в отличие от неспецифического одностороннего выпота, 
возникающего вследствие нарушения лимфооттока при увеличе
нии лимфатических узлов.

Клинико-рентгенологический диагноз Л ГМ  должен быть под
твержден выявлением клеток Березовского — Штернберга в ги
стологическом материале. При этом рекомендуется, чтобы неза
висимое мнение высказали не менее трех морфологов.

В случаях преимущественного поражения органов грудной 
клетки, в отсутствие гиперплазии периферических лимфатических 
узлов, селезенки можно использовать для диагностики медиасти- 
носкопию и медиастинотомию. В последние годы предпочтение 
отдается диагностической торакотом-ии, позволяющей оценить 
состояние легких, Плевры, перикарда, лимфатических узлов сре
достения, произвести биопсию для гистологического исследова
ния. Значимость диагностической торакотомии в случае подозре
ния на ЛГМ  возрастает в связи с тем, что в отличие от других 
заболеваний, протекающих с поражением средостения и легких



(туберкулез, саркоидоз), пробная терапия при ЛГМ, как прави
ло, не рекомендуется.

Дифференциальную диагностику приходится проводить с ту
беркулезом, саркоидозом, опухолями легких, значительно реже с 
неспецифическими заболеваниями легких и плевры.

Л е ч е н и е  ЛГМ  включает лучевую терапию, противоопухо
левые цитостатические препараты. В последние годы стали шире 
применять хирургические методы лечения: спленэктомию, удале
ние солитарных конгломератов периферических лимфатических 
узлов.

Алкоголизм

Особенностью алкоголизма является поражение всех органов 
и систем. Смертность среди страдающих алкоголизмом в 2— 7,5 
раза больше, чем среди населения [Lorenz J., Ferlinz R., 1985].

Д авно известно, что люди, злоупотребляющие алкоголем, 
значительно чаще болеют респираторными инфекциями, бронхи
том, пневмонией, туберкулезом легких [Лисицын Ю. П ч Ко
пыт Н. Я., 1985, и др.]. М. J. Ashley и соавт. (1981) обнаружили, 
что среди мужчин, страдающих алкоголизмом, у 18,7 % имели 
место хронические обструктивные заболевания легких, у 16,2 % — 
пневмония, у 3,5 % — плеврит, высока частота эмфиземы легких 
(примерно у 5 0 % ) .  По мере увеличения продолжительности и 
интенсивности хронической интоксикации алкоголем подвержен
ность соматическим заболеваниям значительно повышается. По 
данным Н. Я. Копыт (1983), при обследовании больных, находив
шихся на лечении в наркологическом стационаре, заболевания 
органов дыхания выявлялись в 17 раз чаще, чем среди всего 
населения.

По данным специального исследования [Лисицин Ю. П.,
1985], число случаев временной нетрудоспособности при болез
нях органов дыхания в 2,2 раза выше, а дней нетрудоспособно
сти — в 3 раза больше у лиц, страдающих алкоголизмом, по 
сравнению с этими показателями в контрольной группе.

Течение пневмонии у больных хроническим алкоголизмом, 
как правило, атипичное, часты осложнения, в том числе абсцеди- 
рование [Голиков А. П. и др., 1979]. Она плохо поддается 
антибактериальной терапии. И. И. Сивков и соавт. (1978) у 
23,3 % из 73 больных затяжной пневмонией выявили хроническое 
злоупотребление алкоголем, причем значительное его употребле
ние предшествовало началу болезни.

В 50 % случаев непосредственной причиной смерти страдаю
щих алкоголизмом становятся заболевания легких, а преобла
дающим видом легочной патологии при этом являются тяжелые 
легочные нагноения [Мухин А. С. и др., 1981].

Патологоанатомические данные свидетельствуют о еще боль
шей частоте поражения органов дыхания у больных хроническим 
алкоголизмом. А. А. Крымова и О. В. Киреева (1982) при вскры



тии 368 трупов больных хроническим алкоголизмом постоянно 
обнаруживали отдельные спайки, в половине случаев — полную 
облитерацию плевральных полостей, а в 67 % — пневмосклероз. 
Подобные изменения встречаются в этой группе в 4 раза чаще, 
чем у непьющих.

Механизмы воздействия этилового алкоголя на органы дыха
ния изучены недостаточно. Поражение может быть связано как с 
прямым токсическим влиянием алкоголя и его метаболитов, так 
и с изменением других органов и систем при этом заболевании, 
а степень поражения находится в прямой зависимости от дав
ности и количества употребляемого алкоголя [Энтин Г. М., 1985; 
Krumpe Р. Е. et al., 1984, и др.].

Легкие играют значительную роль в выведении из организма 
неизмененного этанола и его шлаков (около 5 % алкоголя, посту
пающего в организм человека). Концентрация этилового спирта 
и его метаболитов в легких через 1 мин после введения в 4 раза 
выше, чем в среднем в организме, а уровень алкоголя в выдыхае
мом воздухе вдвое превышает его содержание в крови, т. е. на
лицо прямое токсическое действие этанола и его метаболитов 
на легочную ткань и дыхательные пути. У больных алкоголизмом 
вследствие интерстициального отека происходит сдавление мел
ких дыхательных путей. Алкоголь оказывает также тормозящее 
действие на кашлевой рефлекс.

При алкоголизме снижается активность реснитчатого эпите
лия, а в дальнейшем нарушается эпителиальный покров брон
хов — реснитчатый эпителий заменяется бокаловидными клетка
ми. Развивающийся токсический алкогольный трахеобронхит 
способствует присоединению вторичной микробной и вирусной 
инфекции дыхательных путей.

Большое значение в возникновении и развитии изменений в 
органах дыхания при алкоголизме придается повреждению 
микроциркуляторного русла [Волков В. С. и др., 1978; П ау
ков В. С., Самойлов М. В., 1984]. Прижизненная капилляроско
пия свидетельствует о том, что при острой алкогольной интокси
кации имеют место расширение капилляров, снижение скорости 
кровотока, агрегация эритроцитов. Как острая, так и хрониче
ская алкогольная интоксикация, увеличивая проницаемость сосу
дистой стенки, приводит к множественным геморрагиям в легоч
ную ткань и стенки бронхов. Длительное злоупотребление алко
голем сопровождается более выраженными изменениями микро
циркуляции (извитость и неравномерность капилляров, микро- 
тромбообразование, аневризматическое расш ирение артериол и 
венул, облитерация капилляров). Экспериментальными исследо
ваниями на животных было доказано, что этанол и его метаболи
ты оказывают повреждающее действие на сурфактант, наруша
ют его образование [W agner М., Heinemann Н., 1975]. Вероятно, 
дефект сурфактантной системы у больных хроническим алкого
лизмом способствует нарушению газообмена.

Д ля больных хроническим алкоголизмом характерна снижен



ная сопротивляемость по отношению к инфекционным заболева
ниям. Последнее связано с глубокими нарушениями обменных 
процессов, в том числе с витаминной недостаточностью [Нег- 
beth S. et al., 1985]. Причиной гиповитаминоза является также 
сниженное поступление витаминов с пищей, поскольку у алкого
ликов существенно нарушена структура пищевого рациона. Вита
минная недостаточность усугубляется нарушениями всасывания 
в желудочно-кишечном тракте [Morgan М. J., 1982]. Дефицит 
фолиевой кислоты приводит к снижению резервуара гранулоци- 
тов в костном мозге. Доказано, что этанол и его метаболиты 
подавляют механизмы специфического и неспецифического имму
нитета, угнетают активность альвеолярных макрофагов. У боль
шинства больных хроническим алкоголизмом выявлены низкие 
титры антител к стрептококку при высоком содержании в крови 
его антигенов, снижены показатели естественного иммунитета 
(комплемент, лизоцим, бактерицидность).

При хроническом алкоголизме угнетается хемотаксис лейко
цитов, снижен фагоцитоз и значительная часть микроорганиз
мов остается жизнеспособной в фагоцитах, снижена функция 
Т-лимфоцитов. Снижение клеточного и гуморального иммунитета 
играет немалую роль в повышении частоты заболеваний бронхо
легочного аппарата воспалительной природы и в особой тяжести 
их течения.

У больных хроническим алкоголизмом повышен уровень глю- 
кокортикоидов в крови [Каюшева И. В., 1979], а иммуносупрес
сия, вызываемая ими, снижает сопротивляемость организма по 
отношению к вирусной и бактериальной инфекции.

Вопрос о действии этилового алкоголя на легочное кровооб
ращение изучен недостаточно. В эксперименте на животных 
Р. Ю. Лоога и Д. Т. Ринвес (1980) доказали, что этиловый 
алкоголь оказывает прессорное влияние на легочные сосуды, 
которое сопровождается повышением давления в ЛА, особенно 
в условиях гипоксии, т. е. алкоголь усиливает имеющуюся 
гипоксическую вазоконстрикцию в легких. Этим фактом можно 
объяснить и тяжесть течения хронических обструктивных заболе
ваний легких, и быстрое прогрессирование Л Г у больных алко
голизмом.

Поражение других органов, в частности сердца и печени, 
приводит к нарушениям гемодинамики в МКК, усугубляя прямое 
токсическое влияние алкоголя и его метаболитов на органы 
дыхания. Так, алкогольное поражение сердца, морфологической 
сущностью которого являются дистрофия миокарда и кардио
склероз, сопровождается нарушениями сократительной способ
ности миокарда и появлением симптомов сердечной недостаточ
ности: уменьшения минутного объема, увеличения конечного 
диастолического давления в левом желудочке, снижения фракции 
выброса. В свою очередь исходом левожелудочковой недостаточ
ности является посткапиллярная Л  Г.

Алкогольный гепатит с исходом в цирроз печени также со



провождается своеобразными гемодинамическими нарушениями 
в МКК (гиперволемия вследствие сброса крови из системы во
ротной вены по портопульмональным анастомозам, тромбоэмбо
лия из системы воротной вены) с формированием ЛГ.

У лиц, злоупотребляющих алкоголем, часто возникает рвота 
и в состоянии алкогольного опьянения возможно попадание 
желудочного содержимого в дыхательные пути с развитием 
аспирационной пневмонии, известной в литературе как синдром 
Мендельсона. Патологические изменения при этом связаны с 
действием кислого желудочного содержимого на слизистую обо
лочку бронхов, сурфактант, выстилающий альвеолы, легочную 
ткань. Тяжесть поражения зависит от pH аспирированной 
жидкости (особенно токсична жидкость с pH 2,5), ее количества, 
наличия примесей пищи.

Поражению легких при хроническом алкоголизме способству
ют интенсивное курение (курят, как известно, практически все 
лица, злоупотребляющие алкоголем) и переохлаждение, которо
му часто подвергаются больные алкоголизмом.

Таким образом, хроническая алкогольная интоксикация 
приводит к глубоким функциональным и органическим изме
нениям в легких, нарушению гемодинамики МКК, снижению 
иммунитета. Все это является благоприятной почвой для хрони- 
зации заболеваний бронхолегочного аппарата у больных этой 
категории.

П а т о л о г и ч е с к а я  а н а т о м и я .  Изменения в легких 
носят полиморфный характер: легкие неравномерно вздуты, на 
разрезе выявляются диффузный сетчатый или крупноочаговый 
пневмосклероз, очаги пневмонии, карнификации, мелкие абсцес
сы, нередко отмечаются гнойный бронхит, перибронхиальный 
склероз, плевральные спайки, вплоть до полной облитерации 
плевральных полостей [Пауков В. С., Угрюмов А. И., 1985].

При микроскопическом исследовании в легких определяются 
резкое полнокровие капилляров межальвеолярных перегородок, 
очаги пневмонии с мелкими абсцессами, участки карнификации, 
явления бронхита и периброихита, перибронхиалы-юго склероза. 
В последние годы предложены методы прижизненного подтвер
ждения висцеральных проявлений хронического алкоголизма. 
Изучая ультраструктуру внутренних органов, С. П. Лебедев и 
соавт. (1984) пришли к выводу, что алкогольное поражение 
внутренних органов сопровождается нарушением структурной 
организации цитоскелета эндотелия и макрофагов. Морфологиче
ски это проявляется чрезмерным накоплением в этих клетках 
промежуточных филаментов.

При гнойно-деструктивных заболеваниях легких у больных 
хроническим алкоголизмом при электронно-микроскопическом 
исследовании удаленной легочной ткани среди элементов экссу
дата обнаруживаются массы фибрина и большое количество 
макрофагов, цитоплазма которых заполнена филаментами про
межуточного типа (диаметр нитей 8— 10 нм). Основная масса



филаментов расположена беспорядочно, но встречаются участки 
и с параллельно ориентированными нитями. В макрофагах, 
содержащих значительное количество фибрилл, органеллы имеют 
выраженные признаки деструкции, количество лизосом увеличе
но. В контрольных группах при ультраструктурном анализе 
биоптатов легкого при неалкогольном его поражении в эпителии 
и макрофагах встречаются лишь единичные клетки, содержащие 
отдельные фибриллы промежуточного типа.

В случае аспирационной пневмонии при патологоанатомиче
ском исследовании обнаруживается альвеолярный экссудат, со
держащий фибрин, полиморфно-нуклеарные лейкоциты и макро
фаги. Геморрагический отек может быть ограниченным или 
захватывать значительные участки легочной ткани. Могут выяв
ляться некрозы альвеолярных перегородок. Кроме того, имеют 
место повреждение эндотелия капилляров и сосудистые тромбо
зы. В случае попадания в легкие, помимо жидкого содержимого 
желудка, частиц пищи патологические изменения выражаются 
в комбинации геморрагического отека и гранулематозной реак
ции с повреждением бронхиол и стенки альвеол.

К л и н и к а  и д и а г н о с т и к а .  При респираторных забо
леваниях верхних дыхательных путей, острых бронхитах и даж е 
пневмониях лица, страдающие алкоголизмом, зачастую не обра
щаются к врачу. Д ля  них привычны кашель с мокротой, особенно 
в утренние часы, небольшая одышка. Хронический бронхит 
диагностируется у них в далеко зашедших стадиях, когда 
присоединяются обструктивный синдром, эмфизема легких с тя
желой ДН , ЛГ. О перенесенных в прошлом заболеваниях легких 
лица, злоупотребляющие алкоголем, могут не знать, и только 
физикальное и рентгенологическое исследование позволяет 
говорить о хронических воспалительных поражениях легких и 
плевры.

Течение острых пневмоний у лиц, страдающих хроническим 
алкоголизмом, имеет ряд характерных особенностей. Типичное 
клиническое начало (повышение температуры тела, озноб, боли 
в груди и т. д.) имеет место примерно у 7 з  больных. В ряде 
случаев начало болезни может быть необычным, симулируя 
острую хирургическую патологию брюшной полости, поражение 
ЦНС. Нередки стертые формы (слабость, субфебрилитет, уси
ление каш ля). Физикальные данные даж е  при значительном 
объеме поражения скудны. Диагноз острой пневмонии у каж 
дого третьего больного устанавливается только после рент
генологического исследования |Королюк И. П., Казаков В. В.,
1986].

В крови, помимо повышения СОЭ, могут иметь место умерен
ная анемия, тромбоцитопения, нейтрофильный лейкоцитоз.

Среди клинических особенностей следует отметить значитель
ную частоту тяжелых форм (крупозная пневмония, деструкции, 
плевральные осложнения), распространенность легочного про
цесса. Часты летальные исходы. Наши исследования, проведен



ные в лечебных учреждениях Московской области, свидетель
ствуют, что летальность от острой пневмонии наиболее высока 
именно среди лиц, злоупотребляющих алкоголем.

Клинико-рентгенологической особенностью острых пневмоний 
у больных хроническим алкоголизмом следует считать также 
почти постоянное вовлечение плевры в патологический процесс, 
что проявляется утолщением ее на участках, соответствующих 
пневмоническому очагу, наличием свободной жидкости в плев
ральных полостях.

Сроки регрессии клинико-рентгенологической картины острой 
пневмонии у больных хроническим алкоголизмом удлиняются 
по сравнению с таковыми у лиц, не злоупотребляющих алкого
лем. Полное клинико-рентгенологическое выздоровление наблю
дается примерно у половины больных. У остальных имеет место 
исход в ограниченный пневмосклероз, затяжную или хроническую 
пневмонию, хронический абсцесс, спаечный процесс в плевраль
ных полостях.

Д ля аспирационной пневмонии характерно развитие тяжелой 
Д Н  на 2-е сутки от момента попадания содержимого желудка в 
дыхательные пути. Клинически выявляются цианоз, одышка, 
тахикардия. При аускультации в легких выслушиваются призна
ки бронхоспазма, а в дальнейшем нарастает картина отека лег
ких. Д ля синдрома Мендельсона характерна выраженная гипо- 
ксемия, что ведет к повышению легочного сосудистого сопротив
ления и возрастанию давления в легочной артерии. Нарушается 
как легочный, так и общий кровоток, уменьшается сердечный 
выброс, снижается артериальное давление. В тяжелых случаях 
возможна остановка сердца. При диагностике аспирационной 
пневмонии следует учитывать анамнестические указания на рво
ту. Существенное значение придается рентгенологическому ис
следованию, при котором выявляется картина отека легких. 
Дальнейшее течение аспирационной пневмонии зависит от того, 
присоединяется ли вторичная инфекция, нередко с развитием 
деструкции.

Л е ч е н и е  как острых, так и хронических заболеваний 
бронхолегочной системы у больных хроническим алкоголизмом 
не имеет принципиальных отличий от общепринятых. Терапия 
аспирационной пневмонии должна быть направлена на купиро
вание Д Н  и профилактику инфекционных осложнений. В тяж е
лых случаях проводят ИВЛ, ГБО.

Лечение заболеваний легких у страдающих алкоголизмом не 
может быть эффективным, если больной не прекратил употребле
ние алкоголя и курение. Врач, наблюдающий больного, должен 
активно направлять его на противоалкогольное лечение в специ
ализированный наркологический диспансер. Устранение алко
гольной интоксикации и курения способствует стабилизации 
хронического легочного заболевания, удлинению периодов ремис
сии, сокращению сроков временной нетрудоспособности и часто
ты выхода на инвалидность.



Существует ряд болезней, при которых ведущим патогенети
ческим фактором поражения легких является гиповентиляция. 
Наиболее многочисленной группой в этом ряду являются нервно- 
мышечные заболевания: острая энцефаломиелорадикулополинев- 
ропатия, боковой амиотрофический склероз, злокачественная 
миастения и др.

Этиология острой энцефаломиелорадикулополиневропатии не 
установлена, предполагается инфекционно-аллергический генез 
заболевания. Частота поражения дыхательной мускулатуры при 
этой форме составляет 20—30 %. Без ИВ Л погибают 90— 100 % 
больных, тогда как своевременный перевод больного на ИВЛ 
резко снижает смертность (до 2 %, по данным Л. М. Поповой, 
1974).

Боковой амиотрофический склероз — заболевание, характери
зующееся поражением неврона на уровне ядер черепных нервов 
и передних рогов спинного мозга. Этиология заболевания также 
неизвестна. Предполагается инфекционное поражение нервной 
системы. При гистологическом исследовании отмечаются гибель 
клеток передних рогов спинного мозга, ядер черепных нервов, 
дегенерация пирамидного тракта. Нарушения функции дыхания 
выявляются у большинства больных.

Злокачественная миастения в настоящее время относится к 
группе аутоиммунных заболеваний. Во всех случаях выявляется 
гиперплазия вилочковой железы. Частота поражения дыхатель
ных мышц при этой патологии составляет 20—30 %, нарушения 
дыхания являются основной причиной смерти больных.

Д ля нервно-мышечных заболеваний характерно развитие 
распространенных парезов или параличей мышц туловища, 
конечностей, парезов или параличей дыхательной мускулатуры, 
бульбарного паралича.

Возникающая при этом Д Н  определяет прогноз жизни боль
ного.

Параличи и парезы дыхательных мышц развиваются при 
вовлечении в патологический процесс нервных клеток передних 
рогов шейного (Сщ — Civ) и грудного (Т і— Тхи) отделов спин
ного мозга, корешков указанных сегментов и периферических 
нервов, а также при нарушении нервно-мышечной проводимости. 
Поражение структур продолговатого мозга, двигательных • ядер 
или корешков IX, X, XII пар черпных нервов приводит к глос
софарингеальному параличу, при котором нарушается проходи
мость дыхательных путей для воздуха.

Вовлечение в патологический процесс перечисленных отделов 
нервной системы способствует развитию Д Н  по периферическому 
і'ипу, которой свойственны учащение дыхания, малая амплитуда 
дыхательных движений, включение вспомогательных дыхатель
ных мышц (шейные, лопаточные, грудные и др .),  нарушения 
кашлевого рефлекса.



функциональные нарушения характеризуются снижением 
)К Е Л .  ДО, МОД. Возникает гиповентиляция, приводящая 
к артериальной гипоксемии, гиперкапнии и дыхательному аци
дозу.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а .  Поражение дыхательной 
мускулатуры проявляется чувством нехватки воздуха, учащением 
и малой амплитудой дыхательных движений, поперхиванием при 
еде, нарушением кашлевого рефлекса. При параличе диафрагмы, 
при котором возникает парадоксальное дыхание, отмечается 
о д ы ш к а , усиливающаяся не только при физической нагрузке, 
н0 и в горизонтальном положении больного, когда диафрагма 
на вдохе поднимается еще выше.

При осмотре обращают на себя внимание цианоз кожных 
покровов различной степени выраженности, характерное толчко
образное дыхание с втяженнем податливых мест грудной клетки 
и участием вспомогательных мышц. Клиническую картину пора
жения диафрагмы дополняют парадоксальное западение эпига- 
стрия на высоте вдоха и выбухание его на высоте выдоха.

Нарушение дыхания, как правило, развивается постепен
но. Вместе с тем в ряде случаев быстро прогрессирующая 
ОДН может быть первым признаком болезни. Появление ДН 
впервые может проявиться при остром респираторном заболе
вании-

Прогрессирующее нарушение легочной вентиляции, скопление 
секрета  в трахее и бронхах, аспирация фарингеального секрета 
приводят к ателектазам, повторным пневмониям, отеку легких, 
гнойно-деструктивным поражениям легких.

Серьезным осложнением миастении являются так называемые 
респираторные кризы. Один тип — первично миастенический криз 
(мышечная слабость как следствие самого заболевания), при 
котором снижается объем легочной вентиляции и нарушается 
механизм откашливания. Второй тип криза — холинергический— 
развивается в результате передозировки ’ антихолинэстеразных 
препаратов. Холинергический криз характеризуется возбужде
нием всех холинергических систем. Клинически это проявляется 
обильной саливацией, бронхореей, нарастанием обструкции ды
хательных путей.

Д и а г н о с т и к а .  Д ля установления поражения дыхатель
ной мускулатуры, особенно в ранних стадиях нервно-мышечных 
заболеваний, большое значение имеет исследование ФВД. Функ
циональные нарушения могут иметь место даж е в отсутствие 
жалоб. Самым ранним признаком поражения дыхательной мус
кул а тур ы  является снижение Ж Е Л  и МОД. При прогрессиро
вании нервно-мышечных расстройств увеличивается ЧД, умень
шаются Д О  и МОД, резко увеличивается ООЛ, снижается ре
зервный объем выдоха. По мере углубления пареза дыхательной 
МуСкулатуры величина Ж Е Л  приближается к Д О  за счет значи
тельного снижения резервных объемов вдоха и выдоха. Ж Е Л  
менее 25 % должной величины  является, по мнению М. С. Огане-



сина (1981), показанием к переводу больного на аппаратное 
дыхание.

Нарушения функции дыхания сопровождаются гипоксемией, 
снижением насыщения кислородом гемоглобина, в тяжелых слу
чаях присоединяются гиперкапния и метаболический ацидоз. 
Гиперкапническая кома является чаще всего непосредственной 
причиной смерти больных.

Поражение диафрагмы можно объективизировать при рентге
нологическом исследовании, при котором оонаруживаются высо
кое стояние куполов диафрагмы, неподвижность ее или парадок
сальные движения.

Л е ч е н и е .  Патогенетическая терапия основного заболева
ния может приводить к значительному улучшению течения болез
ни, а в ряде случаев к полному регрессированию всех клиниче
ских проявлений болезни. Так, лечение глюкокортикоидами 
инфекционно-аллергической энцефаломиелорадикулополиневро- 
матии сопровождается восстановлением функций всех групп 
мышц, в том числе дыхательных. Глюкокортикоиды эффективны 
также при миастении; в последние годы в лечении этого забо
левания с успехом применяют плазмаферез. В качестве симп
томатических средств используют антихолинэстеразные пре
параты.

Специфических методов лечения бокового амиотрофического 
склероза нет.

При критических нарушениях дыхания показана ИВЛ. В аж 
ное значение для поддержания проходимости дыхательных путей 
н профилактики гнойных осложнений имеет санация трахеоброн
хиального дерева. По показаниям назначают антибактериальные 
препараты, метилксантин. р2-адреностимуляторы.

При необходимости в длительной ИВЛ (несколько месяцев 
и более) показана установка гкзстоянной канюли в трахеостоми- 
ческое отверстие. Проводят также электростимуляцию диаф раг
мы с помощью имплантируемого электростимулятора.
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Г л а в а  10

СПОРТ И СИСТЕМА ВНЕШ НЕГО ДЫ ХАНИЯ

ОСО БЕ Н НО СТ И  Ф У Н К Ц И О Н А Л Ь Н О Г О  состояния 
СИ СТ Е МЫ  В НЕ ШН ЕГ О Д Ы Х А Н И Я  У С П О Р Т С МЕ Н ОВ

Всевозрастающая массовость спорта сделает в ближ ай
шие годы необходимым широкое участие врачей общей лечебно
профилактической сети в наблюдениях за спортсменами с тем, 
чтобы решать вопросы допуска, оценки состояния здоровья, 
функционального состояния систем и органов, лечения спорт
сменов и т. п. Необходимым условием успешного врачебного 
наблюдения за спортсменами является знание особенностей 
состояния их систем и органов, в том числе и системы внешнего 
дыхания.

В настоящее время в СССР культивируется около 100 видов 
спорта и с каждым годом число их растет. Ни анализировать, 
ии обобщать какие бы то ни было медико-биологические данные
о таком количестве групп невозможно. В силу этого обстоятель
ства принципиально важное методологическое значение приобре
тает вопрос о рациональной группировке видов спорта. Единой 
группировки, пригодной для всех вопросов врачебного наблюде
ния за спортсменами, быть не может.

При изучении функционального состояния вегетативных си
стем у спортсменов свою жизненность показала группировка, 
разработанная А. Г. Дембо и соавт. (1966). В ее основе лежит 
направленность тренировочного процесса на преимущественное 
развитие быстроты, выносливости или силы. В результате вместо 
100 отдельных видов спорта получается 9 групп, каж дая из 
которых имеет достаточно четко выраженный «вегетативный 
портрет». При прочих равных условиях существуют и конститу
ционально обусловленные межиндивидуальные различия, в част
ности касающиеся состояния системы внешнего дыхания, а имен
но ряда ее существенных показателей, таких как ЧД, ДО, МОД, 
Ж ЕЛ и др. [Казначеев В. П. и др., 1986].

Д ля  оценки функционального состояния системы внешнего 
чыхания спортсменов следует применять общепринятые должные 
меличины, разработанные для популяции вообще, а не специали- 
шрованные, «спортивные». Попытки разрабатывать и рекомендо- 
нать последние для спортсменов предпринимаются, но их нельзя 
признать рациональными. Дело в том, что их использование не 
позволяет решать одну из главных задач врачебного наблюде
ния, а именно выявлять и в единой системе должных величин 
количественно оценивать сдвиги в функциональном состоянии 
системы внешнего дыхания у одних спортсменов по сравнению с 
Фугими и, что не менее важно, с лицами, не занимающимися 

спортом.
При функциональном исследовании системы внешнего дыха



ния у спортсменов целесообразно различать понятия «функцио
нальные возможности» и «функциональные способности». Это 
помогает четкому пониманию функционального содержания тех 
или иных величии и значения их соотношения — исходного и в 
динамике. Так, величина Ж Е Л  указывает лишь на потенциаль
ные возможности роста Д О  при физической нагрузке и других 
условиях, когда это необходимо. О том, в какой мере эти возмож
ности действительно используются, говорит другая величина — 
МВЛ. Такое разделение практически важно, так как позволяет 
рекомендовать конкретные упражнения, направленные на разви
тие либо функциональных возможностей, либо, при соответствую
щих данных, непосредственно функциональных способностей, 
т. е. умения использовать возможности.

В традиционной последовательности врачебного осмотра, 
когда систему дыхания изучают после сердечно-сосудистой си
стемы, отражен примат главных систем жизнеобеспечения ор
ганизма. Первенствующая роль системе дыхания отводится в 
соответствии с классическими представлениями о факторах, огра
ничивающих способности кислородтранспортной системы в це
лом: рост потребления кислорода по мере увеличения мощности 
выполняемой физической нагрузки прекращается тогда, когда 
достигает своего предела минутный сердечный объем.

В комфортных условиях лабораторных исследований, при 
свободном беге на тредбане или работе на велоэргометре, такой 
взгляд, по-видимому, остается основой представлений об иерар
хии факторов, определяющих максимальное поглощение кисло
рода, (М ПК) и соответственно физическую работоспособность.

В последние годы стали появляться данные о том, что в 
ряде реальных ситуаций спортивной деятельности такая лимити
рующая роль может переходить к системе внешнего дыхания. 
Подобные ситуации возникают при некоторых спортивных позах, 
резко ограничивающих вентиляцию легких (в гимнастике — раз
личные виды, в борьбе — мост, разнообразные захваты и многое 
другое). Снижение вентиляции при продолжающихся статиче
ских или динамических напряжениях влечет за собой резкое 
увеличение объема функционального мертвого дыхательного 
пространства, так как в выключенных из вентиляции зонах 
легких некоторое время сохраняется значительный кровоток. 
В результате возникает гипоксемия, за несколько секунд дости
гающая больших степеней: насыщение падает до 65—70 % и 
ниже [Блохин И. П., 1979].

В ряде ситуаций, когда за счет использования емкости вдоха 
можно обеспечить сохранение, казалось бы, потребного уровня 
рабочего гиперпноэ, гипоксемия может развиваться вследствие 
увеличения экспираторного объема закрытия воздухоносных пу
тей. Это происходит тогда, когда условия выполнения упражне
ния резко ограничивают резервный объем выдоха (РОВыд) 
[Зильбер А. П., Хейфиц И. Г., 1974].

Другим аспектом проблемы «системы внешнего дыхания как



лимитирующий фактор» является энергетика вентиляции. Дело в 
том, что энерготраты на работу дыхательных мышц по мере уве
личения вентиляции растут со скоростью, все более опережаю
щей рост самой вентиляции . [Магазаник Н. А., 1963]. Особенно 
значительно энергостоимость вентиляции начинает повышаться 
по достижении МОД, который составляет 60 % индивидуальной 
МВЛ. Это соотношение и делает величину МВЛ функционально
диагностически весьма ценной. Таким образом, вентиляция 
начинает работать только на самое себя задолго до приближения 
рабочего М ОД к величине МВЛ. Определение и оценка М ВЛ у 
спортсменов нужны не для того, чтобы лишний раз убедиться в 
том, что у рабочего гиперпноэ есть якобы неиспользованные 
обширные резервы, а для того, чтобы установить индивидуаль
ную величину, по достижении которой затраты на вентиляцию 
у спортсменов станут расточительными, а ощущения, возникаю
щие при соответствующем уровне работы дыхательных мышц, 
тягостными. Последние нередко и заставляю т отказаться от про
должения работы.

Основной причиной стремительного роста энерготрат на вен
тиляцию является бронхиальный компонент общего сопротивле
ния дыханию. В связи с этим ясно, какую важную роль играет 
определение бронхиального сопротивления (или величины, об
ратной ей, — бронхиальной проходимости) при функциональном 
обследовании спортсменов [Зильбер А. П. и др., 1975]. С этой 
целью могут использоваться любые из известных методов, однако 
предпочтительнее регистрация скоростной спирограммы с расче
том общепринятых индексов объемной скорости потока воздуха 
(ОФВ| и др.).

Другим важным элементом обследования является определе
ние функционального состояния дыхательной мускулатуры, по
скольку именно она служит источником той тяги, благодаря 
которой и возникает поток воздуха на вдохе, а при физической 
нагрузке — и на выдохе. В условиях спортивной деятельности, 
особенно связанной с выносливостью, к дыхательной мускулату
ре предъявляются очень высокие требования. Ограничение фи- 
шческой работоспособности, достижение и поддержание которой 
связаны с большим МОД, может наблюдаться вследствие утом- 
.к'ния именно дыхательной мускулатуры [Куракин М. А., 1977]. 
Возможно, это объясняется тем, что биомеханические особенно
сти ее работы обусловливают заметно меньший по сравнению с 
другими скелетными мышцами К П Д  — всего 7— 8 % [Ком- 
ро Д ж . Г. и др., 1961 ].

Функциональное состояние дыхательной мускулатуры, в част
ности у спортсменов, наиболее полно исследуется с помощью 
j/іектромиографии [Дембо А. Г. и др., 1965]. Однако при дина
мическом наблюдении ценные данные о важном показателе 
состояния дыхательной мускулатуры — ее силе на выдохе — 
можно получать с помощью метода пневмотонометрии. С этой 
целью используют аппарат для измерения артериального давле



ния. Д олж ная  величина составляет 1 /ю  должного основного 
обмена (ДОО) [Изаксон X. А., 1966]. Следовательно, если, 
например, ДОО, вычисленный по таблицам Гарриса — Бенедик
та, равен 1650 кал, то долж ная сила выдоха у обследуемого 
лица составит 165 мм рт. ст.

Наконец, третий компонент, определяющий М ВЛ, — это 
Ж Е Л . Ее только условно можно считать статической величиной, 
хотя она классифицируется именно таким образом. Дело в том, 
что в нее входит Д О  — едва ли не самый динамичный и лабиль
ный параметр жизнедеятельности организма в целом.

Функциональное значение величины Ж Е Л  заключается в том, 
что она является пределом увеличения ДО. Таким образом, чем 
больше Ж Е Л . тем больше возможность увеличения ДО. Важно 
подчеркнуть, что энергетическая стоимость одного дыхательного 
цикла по мере увеличения Д О  повышается нелинейно: по дости
жении 40 % Ж Е Л  рост энергозатрат на Д О  все более возрастает. 
Таким образом, реальные возможности использования Ж Е Л  для 
роста Д О  значительно уменьшаются, что еще более подчеркива
ет функциональное значение Ж Е Л  как таковой.

Таким образом, комплекс из четырех величин — М ВЛ и ее 
факторов, а именно бронхиальной проходимости, силы мышц и 
Ж Е Л — дает всестороннее представление о параметрах системы 
внешнего дыхания, от которых зависят ее функциональные 
способности и возможности относительно определяющего процес
са — вентиляции.

Систематические физические упражнения неоднозначно влия
ют на показатели вентиляции. Их увеличению в наибольшей 
степени способствуют упражнения, развивающие выносливость. 
Динамика этих величин в процессе спортивных занятий, как 
правило, неравномерна: прирост МВЛ выражен больше по срав
нению с увеличением остальных параметров. Это объясняется 
тем, что увеличение МВЛ не сводится к простой сумме положи
тельных сдвигов объема легких, сопротивления воздухоносных 
путей и силы дыхательных мышц. На рост МВЛ влияют также 
совершенствование управления дыхательным актом в условиях 
максимально форсированного дыхания, повышение работоспособ
ности дыхательного центра в условиях нарастающей гиперкап- 
нии и т. д. Функциональное значение МВЛ выходит далеко за 
рамки характеристики собственно вентиляционной способности 
системы внешнего дыхания. Дело в том, что этот параметр прямо 
и тесно коррелирует с уровнем аэробной производительности 
организма, с величиной МПК.

В ряде случаев наблюдается не увеличение, а снижение ука
занных выше показателей. Так, при тренировке, направленной 
на развитие силы (тяжелая атлетика, метание), происходит 
уменьшение Ж Е Л  и МВЛ, и они могут составлять даж е менее 
85 % должных. Это происходит потому, что прирост массы тела, 
влияющий на должные величины у таких спортсменов, обгоняет 
абсолютный прирост Ж Е Л  и МВЛ. Такое отставание не должно



трактоваться как ухудшение функционального состояния. Оценку 
последнего следует проводить с учетом специфики физической 
деятельности, т. е. направленности тренировки, обусловливающей 
как характер, так и степень функциональных сдвигов при дина
мическом наблюдении за спортсменами.

В ряде случаев возникает необходимость более углубленного 
исследования функционального состояния системы внешнего 
дыхания, например для выяснения причин повторных перенапря
жений систем и органов, прекращения спортивного роста либо, 
наоборот, при планировании высокого спортивного результата, 
поскольку его достижение требует большого объема тренировоч
ных нагрузок высокой интенсивности.

Если предстоит решать вопрос относительно спортсмена, тре
нирующегося в виде спорта, требующем преимущественно вынос
ливости, то целесообразно провести спироэргометрическое иссле
дование, т. е. определить газообмен и вентиляцию при выполне
нии дозированной физической нагрузки с целью оценки путей 
адаптации организма к нагрузкам различных степеней. Если не
возможно провести определение газообмена, то можно ограничить
ся определением МОД: его исходного уровня в покое, устойчивом 
состоянии и при выполнении дозированной физической нагрузки 
(степэргометрия), в периоде восстановления. Все это дает кос
венные, но ценные сведения о газообмене.

Трактовка полученных результатов строится на основе срав
нения индивидуальных данных в динамике. Уменьшение М ОД 
при выполнении стандартной нагрузки и более полное и быстрое 
восстановление свидетельствуют о благоприятных сдвигах в 
функциональном состоянии системы внешнего дыхания, свидег 
тельствующих об экономизации функций и их более совершенной 
регуляции.

При направленности тренировки преимущественно на разви
тие быстроты и силы целесообразно определять устойчивость 
спортсмена к недостатку кислорода. Это касается такж е предста
вителей тех видов спорта, в которых внешние условия выполне
ния упражнения вызывают гиповентиляцию. Сюда следует отнес
ти все виды борьбы (внешние ограничения экскурсии грудной 
клетки при различных захватах и т. п.), все виды стрельбы из 
огнестрельного оружия и из лука, подводное плавание, фигурное 
катание, водное поло (постоянные задержки д ы хани я).

Устойчивость к недостатку кислорода (и к гиперкапнии) дос
таточно точно характеризуется пробами на максимальную з а 
держку дыхания на вдохе (проба Штанге) и выдохе (проба 
Генчи).

Максимальная задерж ка требует большой степени сотрудни
чества со стороны обследуемого. Ее критерии субъективны и 
недостаточно точны. Диагностическая ценность проб с задержкой 
дыхания резко возрастает при проведении их с использованием 
оксигемометрии. В таком случае отпадает необходимость в мак
симальной задержке дыхания, и устойчивость к гипоксемии опре



деляется по времени, в течение которого оксигенация снижается 
на заданную величину, либо, наоборот, фиксируется степень 
снижения оксигенации за  определенное время. Показательны как 
эти величины, так и продолжительность восстановления оксиге
нации после прекращения задержки. Оценка таких проб основы
вается на сопоставлении времени задержки с временем восста
новления: чем дольше снижение оксигенации на заданный про
цент и быстрее восстановление, тем совершеннее регуляция 
аэрации альвеол и капиллярного легочного кровотока.

Тесная зависимость скорости снижения оксигенации при з а 
держке дыхания от интенсивности окислительно-восстановитель
ных процессов в организме делает метод оксигемометрии ценным 
при изучении процесса восстановления после тренировки.

С позиций современного понимания механизмов аэрации аль
веол, а именно теории диффузного внутрилегочного смешивания 
[Шик Л. Л., 1976] пересмотру подлежит широко распространен
ный взгляд на глубокое дыхание как всегда рациональное. Глу
бокий вдох, особенно если он совершен форсированно, т. е. за 
укороченное время, значительно увеличивает объемную скорость 
потока воздуха в воздухоносных путях. Это влечет за собой уве
личение объема транзиторной части воздухоносных путей, где 
имеет место конвекция воздуха (поток) и соответственно умень
шение объема респираторной части, где и происходит диффузи
онное внутрилегочное смешивание, т. е. собственно газообмен. 
В конечном итоге это означает не что иное, как рост функцио
нального мертвого дыхательного пространства и вследствие этого 
снижение эффективности вентиляции. К тому же, помимо аэроди
намических причин, глубокое дыхание энергетически невыгодно, 
так как оно связано с ростом эластического компонента общего 
сопротивления дыханию.

Именно энергетические аспекты вентиляции обусловили новые 
направления как в физиологии спорта, так и в методике трени
ровочного процесса. Речь идет об изучении диапазона и механиз
мов произвольной гиповентиляции во время выполнения спортив
ного упражнения и использовании возникающей при этом гипер- 
капнии и гипоксемии как тренирующего фактора [Кучкин С. Н. и 
др., 1987]. Оказалось, что, вопреки существовавшему представ
лению [Бреслав И. С., 1975], возможна произвольная гиповенти
ляция при физической нагрузке достаточно широкого диапазона. 
Показаны такж е возможности стойкого закрепления навыка 
гиповентиляционного режима дыхания, т. е. перевода его по су
ществу в непроизвольный режим регулирования. Это обстоятель
ство снижает не только энергетические, но и регуляторные затр а 
ты на рабочее гиперпноэ, что обусловливает оптимизацию дыха
ния в целом.

Кроме количественных показателей вентиляции — МОД, ЧД, 
ДО, которые сами по себе представляют большой интерес при 
изучении путей обеспечения того или иного уровня физической 
нагрузки, в последнее время все большее значение приобретают



показатели качественные: состояние распределения вдыхаемого 
воздуха, оцениваемое с помощью метода азотографии, и топогра
фическая согласованность вентиляции и легочного капиллярного 
кровотока, изучаемая с помощью метода капнографии. Изучение 
этих сторон дыхания у спортсменов проводится только в лабора
торных условиях, однако представляется весьма перспективным 
для определения оптимальных сочетаний главных и легко управ
ляемых параметров вентиляции — ДО, ЧД, продолжительность 
вдоха и выдоха, а также пауз между ними. Опыт применения 
соответствующих тренажеров, сконструированных на основе био
логической обратной связи, показал практическую ценность тако
го подхода [Кучкин С. Н., 1984].

Значительно более широкое распространение должно полу
чить определение DL у спортсменов. Интерес к этой величине оп
равдывается тем, что, как выяснилось, она в значительной мере 
генетически обусловлена. На фоне широких индивидуальных ко
лебаний это обстоятельство диктует необходимость определения 
DL при отборе для занятий видами спорта, связанными с вынос
ливостью [ХрущевС. В. и др., 1977]. Что касается вклада геми- 
ческого компонента в DL, то установлена связь его с квалифика
цией спортсменов: объем внутрилегочной крови тем больше, чем 
выше квалификация. Обнаружена четкая зависимость указанно
го выше объема от легочного кровотока в целом: при увеличении 
кровотока на 100 % объем внутрикапиллярной крови возрастает 
на 4 0 %  [Hurych J. et al., 1973].

Значение роста объема внутрилегочной крови как адаптаци
онного сдвига нельзя оценить однозначно: с одной стороны, это 
увеличивает DL, а с другой, повышая ригидность легких, ведет 
к росту эластического компонента общего сопротивления дыха
нию. Количественные соотношения этих важных процессов нуж
даются в дальнейшем изучении.

К факторам, составляющим DL, относятся величина ФОЕ и 
ее доля в ОЕЛ: чем больше величина ФОЕ (и в миллиметрах, и в 
процентах), тем большая часть дыхательной поверхности, от 
которой прямо зависит DL, участвует в диффузии дыхательных 
газов. Выяснилось, что у спортсменов структура ОЕЛ вообще и 
отношение Ф О Е /О Е Л  (% ) в частности находятся под достовер
ным влиянием направленности тренировочного процесса. Что 
касается характерного отличия всех спортсменов от лиц, не зани
мающихся спортом, то оно заключается в том, что у первых 
ФОЕ (мл) и Ф О Е /О Е Л  (% ) в покое достоверно меньше, т. е. 
резерв увеличения этой емкости в тех обстоятельствах, когда это 
увеличение необходимо (физическая нагрузка, гипоксия и др.), 
у спортсменов больше [Шапкайц Ю. М., 1980].

Большое практическое значение имеет вопрос о носовом дыха
нии спортсменов. Пагубные последствия ротового дыхания хоро
шо известны. Они складываются из выключения носовой полости 
как важной рефлексогенной зоны, а также ее фильтрующей и 
кондиционирующей функции.



Из-за большой энергоемкости носового дыхания спортсмены 
вынуждены переходить на ротовое, при котором рабочее гипер- 
пиоэ достигает примерно 60 л/мин. Большие объемы дыхания, 
поддерживаемые во время ежедневных многочасовых тренировок 
на протяжении ряда лет, если тренировки проводятся в зонах с 
загрязненным воздухом, могут стать реальным патогенным ф ак
тором. В. В. Михайлов (1983) приводит данные о том, что при пе
реключении на ротовое дыхание, когда М О Д  возрастает десяти
кратно по сравнению с показателем в состоянии покоя, проник
новение в легкие примесей вредных газов увеличивается в 
6600 (!) раз.

В связи с этим особую остроту приобретает экологический 
аспект как спорта, так и оздоровительных занятий на свежем 
воздухе, в частности продолжительного бега трусцой, приобрета
ющего все большую популярность среди населения. Системати
ческие длительные упражнения на открытом воздухе, особенно 
сопровождающиеся выраженным гиперпноэ, в условиях загазо 
ванности могут быть небезопасными [Терещенко О. Д., 1975].

Нормальная кондиционирующая функция носового дыхания 
важна и у спортсменов, тренирующихся в залах  (все виды гим
настики, спортивные игры, тяж елая  атлетика, борьба, бокс и др.). 
Здесь важен как фактор запыленности воздуха, нередко с при
месью окиси магния, используемой при работе на гимнастичес
ких снарядах, со штангой и т. д., так и накопления антропотокси
нов в воздухе спортивных помещений [Седов А. В., 1974].

По-видимому, с запыленностью можно связать то обстоятель
ство, что именно у спортсменов, занимающихся в залах, посев 
мазков из зева дает рост колоний микробов, в частности гемоли
тического стрептококка, вдвое чаще, чем посев мазков, взятых 
у неспортсменов (Т. М. Ерохина; цит. по: Дембо А. Г., 1984).

При занятиях зимними видами спорта, особенно лыжными 
гонками, связанными с высоким рабочим гиперпноэ, а следова
тельно, и с дыханием через рот, имеет место постоянная холодовая 
травматизация верхних дыхательных путей, нередко вызываю
щая и парааллергические реакции [Левандо В. А., 1986]. След
ствием этого является высокая достоверная связь хронической 
заболеваемости верхних дыхательных путей как со спортивным 
стажем, так и со спортивной квалификацией представителей зим
них видов спорта.

З АБ О Л Е В А Н И Я  ОРГАНОВ Д ЫХ А Н И Я  У СПО Р ТС МЕ НО В

Некоторые общие вопросы

Несмотря на то что заболеваемость спортсменов представляет 
собой актуальную проблему спортивной внутренней медицины, 
полноценные статистические данные о ней (исключая ряд нозоло
гических форм заболеваний сердечно-сосудистой системы) отсут
ствуют как во врачебно-физкультурных диспансерах, так и в



учреждениях общей лечебно-профилактической сети. Это объяс
няется тем, что по поводу острых заболеваний, в том числе орга
нов дыхания, спортсмены обращаются в поликлиники по месту 
жительства или работы, где они как самостоятельный контингент 
не учитываются. В диспансерах же анализ заболеваемости по 
нозологическим формам не входит в установленную отчетность.

Единичные работы как в отечественной, так и в зарубежной 
литературе, посвященные этому вопросу, основаны, за редким 
исключением, на небольшом, подчас трудно сопоставимом мате
риале. В них рассматриваются отдельные, часто достаточно 
узкие вопросы патологии органов дыхания у спортсменов, что не 
позволяет делать обобщения по нозологическому принципу. И з
менения, развивающиеся в ходе адаптации к требованиям спорта 
как в организме вообще, так и в дыхательной системе в частнос
ти, несомненно, определяют известные различия в возникновении 
и течении заболеваний органов дыхания у спортсменов по срав
нению с незанимающимися спортом и между спортсменами с 
различной направленностью тренировочного процесса. Все это 
может обусловливать и определенную особенность лечения спорт
сменов с заболеваниями органов дыхания.

Данные о влиянии занятий спортом на дыхательную систему, 
имеющиеся в литературе, подчас противоречивы. Так, длитель
ная, достаточно интенсивная нагрузка на дыхательный аппарат 
приводит к повышению воздушности легких. В этом убедились 
R. Piade и соавт. (1965), наблюдавшие в течение многодневной 
велогонки 50 велосипедистов высокой квалификации и нашедшие 
у 1 / 4 из них соответствующие изменения рентгенологической 
картины легких.

То, что в подобных случаях речь идет и об эмфизематозных 
изменениях легких, позволяют предполагать данные эксперимен
тальных исследований на животных, проведенных V. Minarovjech 
и соавт. (1965). Наряду с эмфизематозными изменениями про
исходят, по-видимому, и такие, которые свидетельствуют о поло
жительных структурных изменениях легочной паренхимы П О Д  

воздействием систематических интенсивных физических напряже
ний. Так, экспериментально установлено, что масса легких, отне
сенная к массе тела животных, увеличивается пропорционально 
общему объему выполненной физической нагрузки. Такие измене
ния происходят главным образом за счет развития всех отделов 
системы легочной артерии — от главного ствола до артериол 
[Minarovjech V., 1965], что способствует увеличению DL.

Вместе с особенностями функционального состояния системы 
внешнего дыхания эти структурные изменения обусловливают 
повышение как экономизации, так и доступного максимума функ
ционирования этой системы. В конечном итоге это заметно сказы
вается в том, что заболевания органов дыхания у спортсменов 
протекают, как правило, более легко и заверш аю тся в более 
короткие сроки, чем у лиц, не занимающихся спортом. Вместе 
е тем как острые, так и хронические перенапряжения, возникаю



щие при нерациональном выполнении спортивных упражнений, 
ослабляют сопротивляемость организма и в таких случаях дела
ют спортсменов более уязвимыми, чем лиц, специально не трени
рующихся и тем более занимающихся оздоровительной физкуль
турой.

Иммунитет и спорт

Определяющее значение в заболеваемости спортсменов при
надлежит влиянию спортивных занятий на состояние иммуни
тета.

Современные исследования подтверждают благотворное влия
ние систематических рациональных спортивных занятий как на 
здоровье спортсменов вообще, так и на их иммунный статус в 
частности. Вместе с тем в настоящее время, когда объем  и интен
сивность спортивных нагрузок по сравнению с таковыми в 
60-х годах возросли почти десятикратно, рациональные трениров
ки встречают все возрастающие трудности.

Обратиться к изучению иммунитета у спортсменов нас заста
вило стремление изучить и устранить причины их неприемлемо 
высокой заболеваемости, чтобы еще более укрепить оздорови
тельную сущность спорта.

Д о  последнего времени оставалось нераскрытым давнее пара
доксальное наблюдение: спортсмены в состоянии наивысшей го
товности к рекордному для себя результату, («спортивная фор
ма») при, казалось бы, полном благополучии могут внезапно 
заболеть (чаще всего О РВИ, ангиной, некоторыми другими 
острыми заболеваниями).

Современное состояние вопроса об иммунологической реак
тивности спортсменов охарактеризовано в монографиях В. М. Шу- 
бика и М. Я. Левина (1982, 1985), обобщающей работе Р. С. Суз- 
дальницкого (1985) и др. Основные результаты значительного 
числа исследований этой проблемы, разрабатываемой преиму
щественно советскими авторами, сводятся к следующим поло
жениям.

1. При всей перспективности. изучения собственно иммунных 
реакций у спортсменов необходим комплексный подход ко всей 
системе защиты, включающей в себя местный иммунитет (лизо- 
цим слюны, Ig слюны, барьерные свойства кожи), неспецифичес
кую защиту (ее гуморальные и клеточные факторы, а также 
интерферон и лимфокины), наконец, собственно специфические 
реакции Т- и В-иммунитета и аутоантитела.

2. Тесная связь снижения иммунобиологической реактивности 
со стрессом физического и эмоционального острого и хроничес
кого перенапряжения у спортсменов объясняется затяжным пре
обладанием катаболических реакций, сопровождающих стресс, 
что ослабляет пластическую основу главных звеньев всех этапов 
и эшелонов иммунитета. Глубокие изменения гомеостаза, сопро
вождающие выполнен не особо интенсивных нагрузок  (снижение



pH, нарастание содержания лактата и мочевины), способствуют 
образованию метаболитов, блокирующих и разрушающих Ig. 
При чрезмерных нагрузках наблюдается резкое снижение пока
зателей иммунитета — более чем наполовину по сравнению с 
исходным уровнем и вплоть до полного исчезновения титра 
нормальных антител и Ig.

Нередко встречающийся у спортсменов дефицит витаминов и 
микроэлементов эндогенного происхождения, в частности тиамина 
и цинка, нарушает существенные звенья иммунных реакций, в 
гом числе пролиферативную способность Т-лимфоцитов и некото
рые другие [Суркин И. Д. и др., 1985].

3. Очаги хронической инфекции (кариес, хронический тонзил- 
тит, хронический холецистит), имеющие место у спортсменов, 
:пособствуют нарушениям иммунитета. Возникает порочный 
чруг: очаги снижают иммунитет, а ослабление его способствует 
:тойкости и патогенности очагов.

4. У юных спортсменов отклонение показателей состояния 
иммунитета от нормы встречается чаще, чем у взрослых, на 
всех этапах круглогодичной тренировки.

5. Исследование иммунологического статуса спортсменов в 
практических целях (прогноз заболеваемости, изменение режима 
тренировочных и соревновательных нагрузок и т. п.) следует 
проводить методом, разработанным в Ц Н И И В С  им. И. И. Меч
никова. Он включает в себя определение показателей как общего, 
так и местного иммунитета, относительно прост, нетрудоемок и 
главное стандартизован [Першин Б. Б. и др., 1981].

Оказалось, что прогноз заболевания спортсмена достоверно 
более тесно связан с общим количеством иммунологических по
казателей, имеющих тенденцию к снижению, в частности в рам
ках упомянутого выше метода, чем информативным значением 
того или иного показателя и степенью его отклонения от нормы.

6. Вопрос о специфической стимуляции иммунной системы 
(левамизол, тималин и т. п.) при вторичном иммунодефиците 
вследствие физического и эмоционального стресса у спортсменов 
нельзя считать решенным. Практическое использование этих пре
паратов требует дальнейшего углубленного всестороннего обос
нования.

Острые респираторные вирусные инфекции

О бщая картина заболеваемости ОРВИ у спортсменов проти
воречива из-за неоднородности изучавшихся контингентов и ис
точников сведений о заболеваемости. К несомненно достоверным 
результатам следует отнести данные, полученные в учреждениях 
типа интернатов, где заболеваемость отражена с необходимой 
для статистической разработки полнотой.

Таких исследований немного, и материалы их тем более цен
ны. П. И. Ломарев и соавт. (1971) обследовали две представи
тельные группы лиц молодого возраста, живших в одних и тех



же экологических и социально-бытовых условиях. Одна из них 
включала квалифицированных спортсменов, а члены другой 
спортом не занимались. Выяснилось, что спортсмены не только 
болеют реже, нежели неспортемены (554 и 920 на 1000 соответ
ственно), но и выздоравливают почти в полтора раза быстрее 
(3,6 и 5 дней соответственно).

В то же время, как упоминалось выше, юные спортсмены з а 
болевают чаще. Это подтверждают также статистически полно
ценные данные В. М. Шубика и М. Я. Левина (1985): спортсме
ны 15— 16 лет болеют ОРВИ почти в 2 раза чаще, чем неспорт- 
смены. По-видимому, это объясняется не только большей уязви
мостью иммунитета у юных, но такж е более значительным уров
нем нагрузки у них. Это создает большую вероятность стрессо
вых ситуаций, ослабляющих иммунитет, что влечет за собой 
повышение заболеваемости ОРВИ.

Такое соображение подтверждается данными тех же авторов, 
показавших, что заболеваемость повышается параллельно росту 
квалификации юных спортсменов от новичка до мастера спорта — 
росту, который требует все большей тренировочной работы. Од
нако продолжительность ОРВИ  у юных спортсменов, так же как 
и у взрослых, меньшая, чем у неспортсменов. Более легкая пере
носимость ОРВИ  сама по себе представляет несомненно положи
тельное явление. Однако часть спортсменов не придают должного 
внимания недомоганию и продолжают тренироваться и даж е 
выступать на соревнованиях, обращ аясь к врачу лишь при выра
женных явлениях интоксикации.

По данным А. Месі (1965), во время эпидемии гриппа 4 0 %  
спортсменов, у которых наблюдались объективные симптомы 
ОРВИ, в том числе субфебрильная температура тела, считали 
себя практически здоровыми и продолжали тренироваться. Такая 
практика, к сожалению, нередкая, к тому же оправдываемая 
«силой воли» и т. п., создает реальную опасность различных 
осложнений и перехода течения заболеваний органов дыхания в 
хроническое. Этот взгляд подтверждает А. Karen (1965), кото
рый установил, что именно нелеченые или плохо леченные ОРВИ 
в ' / з  случаев были причиной развития заболеваний органов ды
хания у спортсменов.

Таким образом, становится очевидной важность активного 
выявления ОРВИ у спортсменов, а такж е их полноценного лече
ния. Запрещение тренировки и выступления на соревнованиях до 
полного выздоровления обязательно.

Острые бронхиты

Факторы, способствующие возникновению острых бронхи
тов, — охлаждение, в частности вдыхание холодного воздуха 
через рот, особенно в сочетании с переутомлением, нервным и 
физическим перенапряжением, нередко имеют место и в спортив
ной деятельности. Это обстоятельство объясняет довольно высо



кую заболеваемость спортсменов острыми бронхитами, находя
щуюся на одном и том же уровне (40 и 1000) несколько лет. 
Подавляющая часть заболеваемости приходится на виды спорта 
с ярко выраженными экологическими особенностями среды, в ко
торой протекает спортивная деятельность (зимние виды спорта и 
плавание). Возможность охлаждения здесь более вероятна, чем в 
других условиях.

Что касается пылевых бронхитов, то данные специальных 
исследований [Месі А., 1965] показывают, что у спортсменов они 
встречаются вдвое реже, чем в популяции в целом, и длятся поч
ти в 2 раза меньше. Это происходит за счет укорочения длитель
ности как острого периода, так и периода восстановления функ
ций. Симптомы болезни у спортсменов выражены меньше. Одна
ко у юных спортсменов картина иная: и частота заболевания 
выше (50 на 1000), и длительность заболевания не меньше, чем у 
соответствующих по возрасту контингентов, не занимающихся 
спортом [Шубик В. М., Левин М. Я., 1985].

Изучению причин возникновения особенностей течения и лече
ния острых бронхитов у спортсменов принадлежит важ ная роль 
в обосновании их рациональной профилактики, а такж е профи
лактики хронического бронхита и других хронических заболе
ваний. •

Острые пневмонии

Достоверные данные о заболеваемости взрослых спортсменов 
острыми пневмониями получены А. Месі (1965). Обследовав три 
группы из числа более чем 2000 лиц, автор установил четкую 
связь между уровнем и характером физической активности, с 
одной стороны, и заболеваемостью острой пневмонией — с дру
гой. Выяснилось, что заболеванию острой пневмонией менее 
всего подвержены физкультурники, несколько чаще болеют 
спортсмены, а самая высокая заболеваемость отмечается у лиц 
физического труда. Такое распределение не случайно. В первой 
группе отчетливо проявилась профилактическая функция физи
ческих' упражнений, когда их дозируют, исходя из собственно 
оздоровительных целей. У спортсменов возможность перенапря
жений, отрицательно сказывающихся на иммунитете, отразилась 
в их более высокой заболеваемости острой пневмонией. Наконец, 
лица физического труда, практически не регулирующие свою 
нагрузку произвольно, а выполняющие ее, исходя из сугубо про
изводственных задач, к тому же при значительном перепаде 
температур, сравнительно чаще оказываются в состоянии стрес
са. Повторение таких ситуаций ослабляет защитные механизмы, 
что и проявляется наиболее высокой заболеваемостью этого 
контингента.

Обращ ает на себя внимание влияние фактора интенсивности 
и объема тренировочной и соревновательной нагрузки на частоту 
острых пневмоний у спортсменов. У мастеров спорта и кандида



тов в мастера, чья тренировка требует постоянных околопредель- 
ных и предельных напряжений и в большей мере связана со 
стрессовыми нагрузками, пневмония встречается в 2,5 раза чаще, 
чем у спортсменов III и И разряда |Ш убик В. М., Левин М. Я., 
1985]. Что касается спортсменов 15— 16 лет, то у них частота 
острых пневмоний особенно настораживает — 25,2 %о.

Частота осложнений осторой пневмонии у спортсменов вдвое 
превышает таковую у лиц, занимающихся физкультурой. Это 
бесспорно доказывает положительное влияние систематических 
занятий физкультурой. Нельзя исключить, что значительная з а 
болеваемость спортсменов острой пневмонией и более частые, 
чем у физкультурников, осложнения объясняются диссимуляцией 
и верой в возможность «перебороть» болезнь. Эти явления, не
редкие в среде спортсменов, влекут за собой игнорирование вра
чебных назначений и предписаний, что в конечном итоге не мо
жет не проявиться более тяжелым течением и большей частотой 
осложнений.

Учитывая большую роль как острых заболеваний дыхательной 
системы вообще, так и пневмонии в частности, необходимо про
водить тщательный клинический анализ особенностей этиологии 
и патогенеза острых заболеваний органов дыхания у спортсме
нов, характера течения, роли направленности тренировочного 
процесса, его количественных параметров, условий, в которых он 
протекает, и т. п.

Почти полное отсутствие данных по этим важным вопросам 
пока не позволяет определить достаточно действенные пути про
филактики и особенности лечения острых заболеваний органов 
дыхания у спортсменов. В то же время неполноценно излеченные 
острые заболевания органов дыхания, особенно на фоне диссиму- 
ляции и ее последствий, на что указывалось выше, могут вызвать 
ХНЗЛ, частота которых среди населения постоянно увеличивает
ся. Развитие ХНЗЛ в результате плохо леченной острой пневмо
нии и др. — один из основных путей возникновения хронической 
патологии, и нельзя думать, что спортсмены в этом отношении 
являются исключением.

Бронхиальная астма

Практика последних десятилетий показала, что для лиц, 
страдающих бронхиальной астмой, в частности бронхиальной 
астмой физического напряжения (БА Ф Н ), занятия спортом при 
соблюдении определенных мер не только допустимы, но и ж ела
тельны (Дембо А. Г., Шапкайц Ю. М., 1984; B undgaard  А., 1985; 
Hollmann W., 1985; Gemmel J., 1986].

Количество спортсменов с БАФН, возможно, будет не умень
шаться, а увеличиваться в связи с ростом как массовости спор
та, так и числа лиц, страдающих БАФН. Последних среди насе
ления, по-видимому, и сейчас больше, чем принято считать. 
В пользу этого предположения говорят данные S. Rice и соавт.



(1985), которые, обследовав 1000 атлетов-студентов, у 13 % выя
вили БАФН, причем у 2/з из них впервые.

Спортивная деятельность лиц с БАФН оказывает благотвор
ное воздействие на состояние здоровья в широком смысле этого 
понятия, охватывающего его психологические, социальные и, 
наконец, физические слагаемые.

Что касается собственно физического компонента здоровья, 
то спортсмены с БАФН благодаря рационально проводимой тре
нировке по сравнению с больными-неспортсменами значительно 
расширяют свои функциональные резервы вообще и системы 
внешнего дыхания в частности [H aas F. et al., 1985]. Это увели
чивает их адаптационные возможности, что благоприятно сказы
вается на их работе, отношениях в участии в общественной 
жизни и т. д.

Следует указать на существенные черты БАФН, которые 
определяют как саму возможность занятий спортом, так и осо
бенности таких занятий. Главное заключается в том, что если 
приступ удушья развивается, то только спустя несколько минут 
после физической нагрузки. Вероятность его развития тем боль
ше, чем выше рабочее гиперпноэ, холоднее и суше вдыхаемый 
воздух. Возможность приступа БАФН невелика, если мощность 
выполняемой физической нагрузки составляет менее 60 % инди
видуального М ПК [Сгорр G., 1975; Jaw ad  I. et al., 1984]. Пос
леднее обстоятельство позволяет сделать вывод о том, что повы
шение физической работоспособности и соответственно МПК, 
происходящее в ходе спортивных занятий, могут служить факто
рами, снижающими вероятность приступов БАФН. Весьма в а ж 
но, что при последовательном выполнении нескольких нагрузок 
их астмогенность резко снижается [Годфри С., 1984].

Поскольку физическая нагрузка сопровождается бронходила- 
тацией, а приступ БАФН после первой нагрузки можно предупре
дить повторными упражнениями, появляется возможность вообще 
избежать БАФН в процессе спортивных занятий [S tir
ling D. et al., 1983]. Все это позволяет объяснить, почему спорт
смены. страдающие астмой, которая протекает с БАФН-феноме- 
ном, могут выступать в соревнованиях и показывать высокую 
аэробную способность, требующую больших величин потоков 
воздуха, — и Д О  и М О Д  [Haas F. et al., 1985].

Однако отрицательные эмоции, вызванные опасением возмож
ного приступа, сами по себе астмогенны. Целесообразнее приме
нять бронходилататоры с профилактической целью. Наиболее 
эффективны представители группы (3-агонистов, используемые в 
аэрозольной форме непосредственно перед физической нагрузкой 
[Anderson S., 1981; Johnson С., 1986].

Важное обстоятельство, определяющее выбор вида спорта 
для лица, страдающего бронхиальной астмой, в частности БАФН, 
заключается в неодинаковой астмогенности физических упраж не
ний разного рода [Shephard R., 1977]. Этот феномен наблюда
ется даж е  при исключении различий температуры, влажности и



величины потока вдыхаемого воздуха, значение которых как 
факторов Е>АФН в настоящее время общепризнано (Bar-Yishay Е. 
et al., 1985; Lockart А., 1985]. Выяснилось, что по сравнению с 
другими физическими упражнениями бег заметно чаще провоци
рует приступ БАФН. Наиболее безопасным оказалось плава
ние [Годфри С., 1984]. Не случайно среди олимпийских чем
пионов по плаванию, начиная с 1960 г., постоянно встречаются 
спортсмены с БАФН [Shephard R., 1977; McKenzie D. С. et al., 
1983].

Ряд из них в свое время были несправедливо дисквалифици
рованы на основании результатов антидопингового контроля, 
поскольку препараты, которые принимали эти спортсмены, отно
сятся к адреномиметикам, входящим в официальный список 
допингов. Участие спортсменов с БАФН в соревнованиях высо
кого международного ранга, включая чемпионаты мира и Олим
пийские игры, неоднократные победы таких спортсменов заста
вили медицинскую комиссию Международного олимпийского ко
митета всесторонне рассмотреть ситуацию. В итоге спортсменам, 
у которых наличие БАФН подтверждено врачебным заключени
ем, было разрешено принимать перед стартом бронходилатато- 
ры — |3-агонисты. Предварительно было установлено, что прием 
этих препаратов в терапевтических дозах не улучшает физичес
кую работоспособность здоровых спортсменов ни путем увеличе
ния производительности сердечно-сосудистой и дыхательной 
систем, ни с помощью других механизмов [McKenzie D. С. et al., 
1983].

Спонтанный пневмоторакс

При врачебных наблюдениях за спортсменами большой инте
рес представляет так называемый идиопатический СП, возникаю
щий независимо от воспалительной или неопластической патоло
гии в легких. Его возникновению способствует натуживание, 
являющееся непременным компонентом силовых упражнений, 
широко практикуемых во всех видах спорта.

Заболевание возникает внезапно, среди полного здоровья, 
в момент наибольших напряжений. В основе его лежит существо
вание плевральных спаек или отдельных буллезных участков ле
гочной ткани. Разрыв как тех, так и других вследствие резкого 
повышения внутрилегочного давления при сильном натуживании 
может привести к нарушению целости висцеральной плевры, 
т. е. СП [Шульцев Г. П., 1962]. Осложнения после СП у спорт
сменов редки, и переносят они его легче, чем лица, не занимаю
щиеся спортом. Это подтверждают наши наблюдения.

Прогноз при идиопатическом СП, если он не связан с актив
ным туберкулезным процессом или какими-либо воспалитель
ными изменениями в легких, благоприятный. Обычно спортсмены 
возобновляют и успешно продолжают занятия спортом. Не менее 
З мес физическая активность должна быть ограничена. Нагрузку



следует наращивать постепенно. При допуске к тренировкам 
спортсмены нуждаются в тщательном обследовании и дальней
шем врачебном наблюдении.
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Часть РЕДКИЕ ЗАБОЛЕВАНИЯ ЛЕГКИХ.
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V l  ДИССЕМИНИРОВАННЫХ 
ПОРАЖЕНИЙ ЛЕГКИХ

Глава 11
Р Е Д К И Е  ЗА БО ЛЕВА НИ Я Л ЕГКИ Х

ЛЕГОЧНЫЙ АЛЬВЕОЛЯРНЫЙ ПРОТЕИНОЗ 
(ЛИПОПРОТЕИНОЗ, ФОСФОЛИПИДОЗ)

В 1958 г. S. Н. Rosen и соавт. на основании наблюде
ния за 27 больными описали заболевание неизвестной этиологии, 
которое они назвали легочным альвеолярным протеинозом.

По данным И. А. Ж араховича, к 1978 г. в мировой литературе 
было описано несколько более 240 наблюдений этого заболева
ния. В настоящее время число их превысило 350. В отечествен
ной литературе первое сообщение о легочном альвеолярном про- 
теинозе опубликовано в 1974 г. (Р. Д. Штерн, С. Г. Киреева), а к 
1986 г. насчитывалось только 20 таких наблюдений.

Таким образом, легочный альвеолярный протеиноз представ
ляет собой редкое заболевание, хотя встречается почти во всех 
странах Европы, а также на американском континенте, в Юго- 
Восточной Азии и Африке.

Легочный альвеолярный протеиноз у мужчин наблюдается в 
2— 3 раза чаще, чем у женщин [В'изнер Б., 19841. Обычно он 
выявляется у лиц молодого и среднего возраста (L/;i описанных 
больных были в возрасте 30—50 лет), однако был диагностиро
ван у ребенка 11 мес [Stem m ann Е. A. et al., 1978] и у мужчины 
72 лет [Крофтон Д ж ., Дуглас А., 1974].

Э т и о л о г и я заболевания не уточнена. S. Н. Rosen и соавт. 
(1958) полагают, что легочный альвеолярный протеиноз — само
стоятельное заболевание с характерной симптоматикой и патог- 
номоничными анатомическими изменениями. Вместе с тем после
дующие наблюдения показали, что легочный альвеолярный про
теиноз нередко выявляется на фоне других заболеваний.

Н. P. Plenk и соавт. (1960) высказывается мнение, что определенную роль в 
его -возникновении могут играть вирусы, пневмоцистная инвазия, такие широко' 
распространенные микроорганизмы, как золотистый стафилококк, стрептококк 
пневмонии [Визнер Б., 1984]. Н. А. Сеикевич и соавт. (1979), J. S trausz и соавт. 
(1983) сообщили о развитии легочного альвеолярного протеиноза у больных



силикозом. В связи с этим представляют интерес работы Ю. П. Лихачева и соавт. 
(1975), В. Д. Арутюнова и соавт. (1976), В. Corrin и Е. King (1970), описавших 
воспроизведение легочного альвеолярного протеиноза у лабораторных животных 
путем ингаляции медь- и никелсодержащих аэрозолей. Связь с профессиональ
ными вредностями выявляется примерно у Уз больных [Штерн Р. Д., Ки
реева С. Г., 1974]. Возможно воздействие загрязнения атмосферы [Zschoch Н. et al., 
1972J.

Имеются данные об обнаружении грибов при этом заболевании [Abendrolh К., 
1972]. Предполагается связь легочного альвеолярного протеиноза с иммуноде
прессией, обусловленной гипоплазией вилочковой железы или гипогаммаглобули- 
немией [Schipman С. et al., 1974; Stem mann Е. A. et al., 1978], а также иммуносу- 
прессивной терапией [Визнер Б., 1984]. Существуют указания на возможную 
роль туберкулеза и противотуберкулезных препаратов в возникновении легочного 
альвеолярного протеиноза [Reyes J. Н., Putony Р. В., 1980]. Наблюдалось соче
тание легочного альвеолярного протеиноза с заболеванием крови [Beal G. et al., 
1974], а также с применяемыми при них лекарственными средствами [Aymard J. Р. 
et al., 1984].

П а т о г е н е з  легочного альвеолярного протеиноза такж е не 
может считаться выясненным.

S. Н. Rosen и соавт. (1958) полагали, что это первичное заболевание с гипер
плазией и дегенерацией больших альвеолоцитов (пневмоцитов II типа), избыточ
ной продукцией сурфактанта, который интенсивно выделяется в просвет альвеол, 
но лишен поверхностно-активных свойств. При этом некротизируется альвеоляр
ный эпителий и нарушается функция мембран. Согласно данным J. Е. Hawkins и 
соавт. (1969), в альвеолах при этом заболевании происходят накопление белковых 
тел плазмы крови и десквамация покровных клеток. Как полагает F. Morawetz 
(1981), при легочном альвеолярном протеннозе наблюдается чрезмерная продук
ция липопротеинов и гликопротеидов с заполнением альвеол, что приводит к 
нарушению функции легких и соответствующей клинической симптоматологии. 
По этой причине Г. П. Шульцев и Б. Г. Глииер (1979), F. Morawetz (1981) счита
ют более обоснованным называть болезнь легочным альвеолярным липопротеиио- 
зом. При заболевании нарушается функция макрофагов, что приводит к утрате 
ими противомнкробной активности [H arris J. О., 1979] и способствует присоеди
нению инфекции [Крофтон Дж ., Дуглас А., 1974]. P. Wichert (1983) полагает, что 
легочный альвеолярный протеиноз может быть следствием нарушений липидного’• 
обмена в легочной ткани, которое сопровождается патологией сурфактантной 
системы.

При анализе изложенных теорий патогенеза легочного аль
веолярного протеиноза создается впечатление, что он является 
своеобразным клиническим синдромом, который может разви
ваться в ответ на воздействие различных повреждающих факто
ров. Последние реализуют свое действие при наличии определен
ных предрасполагающих моментов генетической природы или 
связанных с функциональными нарушениями, обусловленными 
различными экзогенными воздействиями и патологическими сос
тояниями [Tashiro Т. et al., 1983; Aymard J. P. et al., 1984], 
W. Kipler (1983)  ̂ основываясь на экспериментальных данных, 
рассматривает легочный альвеолярный протеиноз как патологи
ческое состояние, тесно связанное с нарушением регулирующих 
механизмов в легочной ткани. Создав экспериментальную модель 
легочного фиброза, автор отметил по периферии рубцовых изме
нений пролиферацию пневмоцитов II типа и в связи с этим повы-



шенную продукцию сурфактанта, что, по его мнению, можно 
считать ответной реакцией на уменьшение вентиляции в рубцо
вой ткани легочной паренхимы. Эта реакция может быть настоль
ко выраженной, что приводит к возникновению альвеолярного 
протеиноза.

Таким образом, наиболее существенными звеньями в патоге
незе легочного альвеолярного протеиноза могут быть гиперпро- 
дукция пневмоцитами II типа сурфактанта, не обладающего по- 
верхностно-активными свойствами, или дефект альвеолярного 
клиренса либо сочетание обоих факторов.

Многие авторы [Коваленко В. Л. и др., 1980; Thoma R. et al., 1978; Эккерт X., 
1984] связывают нарушение альвеолярного клиренса со снижением функциональ
ной активности альвеолярных макрофагов. Эта гипотеза подтверждается тем, что, 
несмотря на высокую концентрацию в альвеолярном экссудате липидов, альвео
лярные макрофаги их не содержат. Учитывая, что вещество, накапливающееся в 
альвеолах, богато белком (альбумины, глобулины, фосфолипиды), некоторые 
авторы считают его источником плазму крови.

Патогенез легочного альвеолярного протеиноза может быть 
представлен следующим образом. Под влиянием определенных 
причин, в.числе которых важ ная роль отводится инфекции, в альве
олах появляется воспалительный экссудат, ведущий к активации 
мукоцилиарного клиренса, который осуществляется альвеоляр
ными макрофагами, лимфатической системой и мукоцилиарным 
эскалатором. В ходе этого процесса может наступить времен
ная недостаточность мукоцилиарного клиренса, что способствует 
накоплению избыточного количества сурфактанта в альвеолах. 
Последний, как известно, захватывается альвеолярными макро
фагами, вызывая в них дегенеративные изменения и тем самым 
снижая их функциональную активность. Это обусловливает 
еще более глубокие нарушения мукоцилиарного клиренса. Р а з 
вивающийся дистелектаз вследствие накопления в альвеолах 
белково-липидных масс, лишенных поверхностно-активных 
свойств, вызывает компенсаторную гиперфункцию пневмоцитов
II типа и в результате еще более выраженную гиперпродукцию 
сурфактанта.

Имеются указания о целесообразности выделения первичного 
и вторичного альвеолярного протеиноза. Вторичный легочный 
альвеолярный протеиноз рассматривается как осложнение основ
ного заболевания (лейкоз, лимфома и другие гематологические 
болезни, пневмоцистная инфекция) или длительной гормональной 
либо химиотерапии. Так, морфологические изменения, свойствен
ные легочному альвеолярному протеинозу, получены в экспери
менте на крысах при введении им циклофосфамида или глюко- 
кортикоидных гормонов в высоких дозах [Pennington J. Е., H a r
ris Е. А., 1981]. Наряду с этим существует мнение, что легочный 
альвеолярный протеиноз следует расценивать как неспецифичес
кую реакцию на разнообразные повреждающие факторы [H ar
ris J. О., 1983]. В связи с большим сходством клинических и мор
фологических проявлений первичных и вторичных форм легочно-



го альвеолярного протеиноза вопрос о специфичности эт.ого 
заболевания, по мнению многих авторов, остается открытым. 
Основное различие между первичным и вторичным легочным 
альвеолярным протеинозом состоит в том, что при последнем 
основные патогенетические факторы установлены, а при первом 
остаются невыясненными.

П а т о л о г и ч е с к а я  а н а т о м и я .  Легкое при легочном 
альвеолярном протеинозе увеличено в объеме, тонет в воде, имеет 
тестоватую консистенцию; при надавливании в нем остаются 
углубления. В некоторых случаях при рассечении легкого на его 
поверхности при надавливании выступает жидкость молочного 
цвета или густые желтоватые массы, напоминающие гной. Имеют
ся серовато-белые участки уплотнения, иногда выходящие за пре
делы доли. Между этими очагами ткань легкого ателектатична, 
полнокровна, дрябла, что придает ему пестрый вид. При микро
скопическом исследовании видно, что альвеолы и бронхиолы 
растянуты гомогенной или мелкозернистой массой, интенсивно 
окрашивающейся эозином. Однако в замороженных срезах эта 
масса может окрашиваться базофильно. Белково-липидная мас
са, заполняющая альвеолы и бронхиолы, является ШИК-положи- 
тельным, диазорезистентным веществом, которое метахромати
чески окрашивается толуидиновым синим, но не окрашивается 
алциановым голубым. Эти гистохимические свойства массы сви
детельствуют о том, что она содержит мукополисахариды с не
большим количеством кислых радикалов, белки [Штерн Р. Д., 
Киреева С. Г., 1974]. Отмечается такж е примесь липидов, иногда 
в виде кристаллов. В некоторых случаях определяются слоистые 
обызвествленные включения, особенно при длительном течении 
заболевания.

В больших альвеолоцитах в ранних стадиях находят ШИК- 
положительные гранулы. Постепенно клетки гибнут и слущива- 
ются, присоединяясь к жидкому содержимому альвеол.

При электронной микроскопии среди белково-липидных масс 
удается обнаружить альвеолярные макрофаги со свободно рас
положенными липидными фаголизосомами и ламеллярные тель
ца. Стенки альвеол, слегка инфильтрированные лимфоидными 
клетками, утолщены, вначале бывают выстланы набухшими клет
ками эпителия кубической формы, которые потом слущиваются 
в просвет альвеол.

Как полагают В. Л. Коваленко и соавт. (1980), в ранних ста
диях легочного альвеолярного протеиноза в морфологической 
картине превалируют изменения, обусловленные поражением 
аэрогематического барьера, накоплением в полостях альвеол бел
ковой жидкости и явлениями ее резорбции, протекающие с мини
мальными клиническими симптомами. Можно согласиться с мне
нием авторов о том, что повреждению легочной ткани с нараста
нием пневмосклероза, эмфиземы, развитием легочного сердца 
способствуют такие факторы, как запыление профессионального 
происхождения, внедрение в легочную ткань инфекционных аген



тов, а такж е нарушение механизма резорбции содержимого аль
веол. По-видимому, особую роль играет инфекция, вызывающая 
воспалительную реакцию с последующей карнификацией.

Д и а г н о с т и к а  легочного альвеолярного протеиноза, как 
правило, представляет значительную сложность, а число заболе
ваний, от которых его приходится дифференцировать, достаточно 
велико. В первую очередь следует иметь в виду некоторые вари
анты бронхоальвеоляриого рака, отек легких, саркоидоз, альвео- 
литы, интерстициальную десквамативную пневмонию, пневмоко- 
ниозы, пневмоцистную пневмонию, легочные поражения при 
диффузных заболеваниях соединительной ткани.

Согласно мнению большинства исследователей, надежный 
прижизненный диагноз легочного альвеолярного протеиноза мо
жет быть установлен только в результате гистологического иссле
дования материала, полученного при открытой или иункционной 
биопсии легкого. Однако в некоторых случаях диагноз может 
быть подтвержден при обнаружении в мокроте альвеолярных 
слепков, содержащих ШИК-положительиые вещества (Lavan- 
dier М. et al., 1980] и длинные, тонкие, двоякопреломляющие 
кристаллы, которые могут определяться на замороженных срезах 
и имеют диагностическое значение [Крофтон Д ж .,  Дуглас А., 
1974].

По мнению В. Л. Коваленко и соавт. (1980), морфологичес
кая диагностика легочного альвеолярного протеиноза основыва
ется на следующих изменениях легочной ткани: выполнении по
лостей альвеол зернистым, эозинофильным, резко ШИК-положи- 
тельным веществом и скоплениями альвеолярных макрофагов с 
гранулами липидов в цитоплазме, наличии в интерстициальной 
ткани гигантоклеточных гранулем вокруг анизотропных в поля
ризованном свете, игловидных кристаллоидны* включений.

Р. Д. Штерн и С. Г. Киреева (1974) подчеркивают, что гисто
химическими и бактериологическими методами должна быть 
исключена воспалительная реакция в легких, вызванная пневмо
цистами и бактериями (окраска по Граму — Вейгерту и на фиб
рин).

С. Г. Киреева и С. А. Макарова (1979) на основании парал
лельного цитогистологического исследования материала, получен
ного при открытой биопсии легкого, и мокроты больных легочным 
альвеолярным протеинозом пришли к заключению о возможности 
диагностировать это заболевание при наличии в мокроте поли- 
хроматофильных тонкодисперсных, с глыбками масс, содерж а
щих ксантомные клетки, анизотропные включения и жировые 
капли.

Имеются сообщения о возможности установления диагноза 
легочного альвеолярного протеиноза путем исследования матери
ала, полученного при БАЛ [Morawetz F., 1981], который может 
быть проведен даж е при наличии у больного единственного лег
кого [Heymach Q. J., 1982].

Известная общность в морфологических проявлениях обнару



живается между легочным альвеолярным протеинозом и десква- 
мативной интерстициальной пневмонией, что проявляется нали
чием при обоих заболеваниях ШИК-положительных гранул в 
десквамированном эпителии. В связи с этим обсуждается концеп
ция о том, что оба заболевания имеют сходный патогенез и могут 
являться разными стадиями одного и того же процесса. Возмож
но по этой причине при легочном альвеолярном протеинозе 
иногда выявляется интерстициальный фиброз (Clague Н. W. et 
al., 1983].

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а  проявления легочного альвео
лярного протеиноза варьирует в широких пределах. Наиболее 
постоянным, иногда почти единственным симптомом заболевания 
является медленно нарастающая одышка. Кашель чаще сухой 
или с выделением слизистой, а иногда гнойной мокроты, коли
чество которой увеличивается при вторичной инфекции. Могут 
наблюдаться такж е непостоянные боли в груди, повышенная 
утомляемость, общая слабость, похудание. Изредка отмечается 
кровохарканье. У части больных имеет место субфебрильная 
температура тела, иногда в начальной стадии заболевания.

В. А. Леонова (1978) различает острую и хроническую формы 
заболевания в зависимости от характера и выраженности на
чальных клинических проявлений. Однако характер последних 
не предопределяет, по нашему мнению, особенностей последую
щего течения.

При физикальном исследовании легких выявляются лишь 
относительно скудные симптомы в виде укорочения перкуторного 
звука, ослабленного или жесткого дыхания, иногда нежной кре
питации.

В поздних стадиях заболевания отмечаются цианоз видимых 
слизистых оболочек и симптом барабанных палочек.

При исследовании крови можно выявить умеренный лейкоци
тоз, а в более поздних стадиях заболевания — нолицитемию.

Д ля легочного альвеолярного протеиноза в детском возрасте 
характерны следующие особенности [S tem m ann Е. A. et al., 
1978]: возникновение заболевания у новорожденных и в первый 
год жизни, наличие наряду с кашлем и одышкой поноса, рвоты, 
задержки в развитии, атрофия вилочковой железы, снижение 
уровня Ig у части детей, неблагоприятное прогрессирующее тече
ние заболевания при средней его продолжительности 1 год, смер
тность, достигающая 100 %.

Сопоставление результатов клинического, рентгенологическо
го, функционального и радионуклидного исследований позволило 
выявить определенный параллелизм между ними, а их анализ 
в свете данных литературы — разделить развитие легочного 
альвеолярного протеиноза на три стадии.

I стадия характеризуется отсутствием выраженных клиничес
ких проявлений. Данные лабораторного и функционального ис
следований также не свидетельствуют о заметных отклонениях от 
нормы. Заболевание выявляется случайно в результате профи-



Рис. 11.1. О бзорн ая  рен тген ограм м а легких при легочном альвеолярном  
протеи позе I стадии.

лактического рентгенологического исследования. При этом обна
руживаются интерстициальные изменения, главным образом в 
виде перибронхиальных уплотнений, что проявляется избыточ
ностью и деформацией легочного рисунка. Одновременно опреде
ляется мелко- и средиеочаговая диссеминация. Очаги характери
зуются четкими очертаниями без признаков слияния, но с неко
торой тенденцией к конгломерации. Эти изменения двусторонние, 
но несимметричные и неравномерные. Со стороны корней легких 
реакции не отмечается. Не выявляется и участия плевры в про
цессе (рис. 11.1).

II стадия сопровождается появлением клинических симптомов 
в виде кашля, сухого или с небольшим количеством мокроты, и 
одьпЬки, наблюдающейся обычно при физическом напряжении. 
У больных развивается Д Н  I степени. Признаков хронического 
легочного сердца нет. При рентгенологическом исследовании 
легких отмечается заметное нарастание изменений, причем в еще 
большей мере усиливаются их асимметричность и неравномер
ность. В этой стадии четко выявляются паренхиматозные изме
нения, которые становятся ведущими. Они представляют собой 
большое количество сливающихся очагов, которые вызывают 
понижение прозрачности легочной ткани на значительном протя
жении. Поражаются главным образом глубокие слои легочной 
ткани. Периферические отделы легких находятся в состоянии 
компенсаторного вздутия (рис. 11.2).



Рис. 11.2. Обзорная рентгенограмма легких при легочном альвеолярном 
протеинозе II стадии.

В III стадии обнаруживаются дальнейшее нарастание клини
ческих проявлений заболевания в виде кашля, увеличение коли
чества мокроты и усиления одышки, которая возникает даж е  при 
небольшом физическом усилии. Развивается Д Н  II степени. Час
то обнаруживаются такж е признаки вторичной инфекции, кото
рые обычно проявляются в форме рецидивирующего или хрони
ческого бронхита. При рентгенологическом исследовании отмеча
ется формирование в легких множественных, разных по величине 
участков уплотнения легочной ткани инфильтративного характе
ра в сочетании с рассеянными очагами. Эти изменения отчасти 
обусловлены присоединением неспецифического воспаления, что 
подтверждается нередким проявлением лимфососудистой реакции 
корней легких. Рентгеноморфологические изменения представля
ют собой сочетание дистрофических (обусловленных накоплением 
липопротеиновых масс), фиброзных и воспалительных процессов. 
На отдельных участках поражение начинает захватывать и 
периферические отделы легких. Степень развития фиброза быва
ет различной, однако выраженного объемного уменьшения лег
кого, как правило, все же не бывает (рис. 11.3). В этот период 
заболевания при радионуклидном исследовании обнаруживается 
редукция капиллярного кровотока преимущественно в перифери
ческих отделах легочной ткани с неравномерным его ослаблением 
в обоих легких. Несмотря на значительную протяженность про
цесса и нарастание клинических проявлений, признаки хроничес-



Рис. 11.3. Обзорная рентгенограмма легких при легочном альвеолярном 
протеинозе III стадии.
Помимо п аренхнматозно-иктерстицкальных изменений, о б р а щ а ю т  на себя внимание р ас 
ширение и малоструктурность  корней легких з а  счет лим фососуднстой  реакции.

кого легочного сердца развиваются лишь у части больных. Одна
ко в это время могут быть обнаружены явления гипоксемии и 
метаболического алкалоза.

Функциональные нарушения при легочном альвесГлярном про- 
теинозе сопровождаются, как правило, снижением Ж Е Л  и ОЕЛ, 
в то время как ООЛ может оставаться неизменным. При прогрес
сировании заболевания сокращается дыхательная поверхность, 
что компенсируется учащением дыхания. Довольно часто при 
этом происходит снижение Рао2- Все эти нарушения в конечном 
итоге могут привести к возникновению синдрома альвеолярно
капиллярного блока. В результате эффективного лечения воз
можно частичное восстановление функции легких.

При легочном альвеолярном протеинозе сравнительно поздно 
развиваются признаки хронического легочного сердца, которые 
прогрессируют до значительных изменений в терминальной ста
дии.

Как уже указывалось, при легочном альвеолярном протеинозе 
нередко возникают симптомы, обусловленные присоединением 
вторичной инфекции. Как правило, они не являются определяю
щими в клинической картине заболевания, но все же ухудшают 
его течение. Чаще они проявляются в виде бронхита.



Рис. П.4. То же наблюдение, что на рис. 11.2. Обзорная рентгенограмма 
легких через 2 года после лечения БАЛ по поводу легочного альвеоляр
ного протеиноза И стадии. Значительное уменьшение патологических 
изменений в легких.

При изучении КОС может быть выявлена картина компенси
рованного или субкомпенсированного метаболического алкалоза 
и артериальной гипоксемии, но эти изменения, как уже сказано, 
обнаруживаются лишь при далеко зашедшем поражении легоч
ной ткани.

Попытки л е ч е н и я  легочного альвеолярного протеиноза 
были сделаны вскоре после опубликования первых работ о нем. 
В настоящее время установлена неэффективность глюкокортико- 
идных гормонов при этом заболевании [Sonneville A. et al., 1975]. 
Более того, их применение таит в себе угрозу присоединения 
инфекции [Schipman С. et al., 1974]. Определенный эффект мо
жет быть достигнут при использовании аэрозолей со стрептоки- 
назой и стрептодорназой, трипсином, химотрипсином, ацетилцис- 
теином lAbendrotn К., 1972]. Однако при этом можно добиться 
лишь некоторого улучшения; сколько-нибудь заметное очищение 
легочной ткани с восстановлением ее отсутствует. Антибиотики 
не оказывают существенного влияния на течение легочного аль
веолярного протеиноза, но при вторичной инфекции необходимо 
назначать их.

Наиболее эффективным методом лечения легочного альвео
лярного протеиноза является БАЛ. Д ля  промывания бронхов и 
легких используется жидкость, содерж ащ ая гепарин, стрептазу,



трипсин, химотрипсин, мукосальвин, ацетилцистеин. Есть сооб
щения о положительных результатах использования только изо
тонического раствора хлорида натрия без дополнительных компо
нентов. Путем применения БАЛ можно достигнуть многолетней 
клинической ремиссии и д аж е  излечения [Chretien J. et al., 1976; 
Nadjafi A. S. et al., 1976], что подтверждает и наше наблюдение, 
в котором в результате БАЛ у больной легочным альвеолярным 
протеинозом II стадии наступило стойкое клиническое улучше
ние, сохраняющееся через 2 года после лечения (рис. 11.4).

П р о г н о з  легочного альвеолярного протеиноза сравнитель
но благоприятный. Характерно медленное прогрессирование бо
лезни. Смерть при неблагоприятном исходе наступает от Д Н  или 
декомпенсированного легочного сердца. Д ж . Крофтон, А. Дуглас 
(1974) сообщали, что летальный исход при пятилетием сроке 
наблюдения имел место у 20—25 %, а спонтанное выздоровление 
или значительное улучшение — примерно у 20 % больных. Одна
ко эти данные относятся к периоду, когда еще не применялся 
метод БАЛ, использование которого при легочном альвеолярном 
протеинозе, по-видимому, заметно улучшило прогноз этого забо
левания. По данным К. Кагітпап и соавт. (1984), при наблюде
нии за 23 больными легочным альвеолярным протеинозом в 
течение 15 лет у 24 % из них возникла спонтанная регрессия, 
тогда как у остальных в связи с прогрессированием заболевания, 
сопровождавшимся увеличением одышки и нарастанием наруше
ний ФВД, проводился БАЛ с благоприятным эффектом.
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ЛЕГОЧНЫ Й АЛЬВЕОЛЯРНЫ Й М ИКРО ЛИТИАЗ

Первое описание легочного альвеолярного микролитиаза при
надлежит N. Friedreich (1856), который при вскрытии обнару
жил в легочной паренхиме мельчайшие кальцинатЫ и установил 
их внутриальвеолярное расположение. Гораздо позже F. Harbitz 
(1918) сообщил о наблюдении аналогичного характера, также 
отметив внутриальвеолярное расположение кальцинатов в отли
чие от отложений кальция в межуточной ткани легкого, которые 
могут наблюдаться при ряде других заболеваний. Третье описа
ние заболевания принадлежит L. Puhr (1933). Он же предложил 
общепринятое в настоящее время название «легочный альвеоляр
ный микролитиаз».

Заболевание это весьма редкое. В мировой литературе при
ведено примерно 150 наблюдений, из них в отечественной — 12. 
В нашей стране первымй описали это заболевание К. В. Помель- 
цов и соавт. (1960). Впервые прижизненный диагноз легочного 
альвеолярного микролитиаза, основанный на результатах откры
той биопсии легкого, поставлен W. Lind ig (1951).

Легочный альвеолярный микролитиаз встречается примерно 
с равной частотой как у мужчин, так и у женщин, в основном в 
возрасте 20—40 лет, но с возрастными колебаниями от 2,5 года 
до 80 лет [Beyreder J. et al., 1980; Ehsani H. et al., 198І; Pra- 
kash U. B. S. et al., 1983].

Э т и о л о г и я  легочного альвеолярного микролитиаза оста
ется неизвестной. По наблюдениям G. S. Thind и J. L. Bhatia 
(1978), более чем у половины больных это заболевание носит 
семейный характер. Другими авторами такая генетическая пред- 
расположенноть отмечается несколько реже — у 32—36 % боль
ных [Geisler L., 1965; Krokowski Е., Michel Н., 1966]. В анамнезе 
у 20 % больных установлена длительная экспозиция пылевого 
фактора, у 10 % воздействие пыли сочеталось с наследственным 
предрасположением.

По мнению Е. Uehlinger (1965), И. П. Соловьевой и соавт. (1976), легочный 
альвеолярный микролитиаз относится к так называемым болезням накопления 
тезаурозам и тезауропатиям по терминологии Е. Letterer (1959). Е. Uehlinger 
различает отложения продуктов метаболизма (в первую очередь протеидов) в 
альвеолах и интерстициальной ткани легкого. К ним, в частности, он относит 
легочный альвеолярный микролитиаз и легочный альвеолярный протеиноз. 
Вторая группа включает различные виды амилоидоза легких — бронхиальный, 
онухолеподобный, диффузный.

Встречаются указания на конгенитальные нарушения окислительно-восстано- 
пнтельных процессов при легочном альвеолярном микролитиазе. Допускается 
іакже возможность развития данного заболевания в связи с предполагаемым



врожденным дефектом микроииркуляторного ложа, на фоне которого оказывают 
влияние различные экзогенные агенты. Некоторые авторы относят легочный 
альвеолярный микролитиаз к иммунопатологическим состояниям, возникающим в 
условиях недостаточности карбоангндразы.

П а т о л о г и ч е с к а я  а н а т о м и я .  Возникновение легоч
ного альвеолярного микролитиаза связано с гиперпродукцией и 
внутриальвеолярным накоплением богатых белком базофильных 
масс, образующих в дальнейшем концентрические, пластинчато
волокнистые структуры. Их толщина составляет 100— 200 мкм. 
Они не дают реакций на амилоид и не вызывают поляризацион- 
но-оптического преломления. Впоследствии происходит отложе
ние в эти массы микрокристаллов карбоната и фосфата кальция, 
соединений магния, алюминия и др. В результате формируются 
микролиты, или кальцисфериты, диаметром 0,2—0,3 мм. Каме
нисто-плотные зернышки могут выполнять до 4Д  всех альвеол. 
При этом масса легких может достигать 3—4 кг [Соловьева И. П. 
и др.].

Макроскопически отмечаются бледность и каменистая плот
ность легких, преимущественно нижних долей. Срезы для микро
скопического исследования следует готовить после декальцина
ции легких в азотной кислоте не менее чем 20 % концентрации. 
При гистологическом исследовании выявляется, что альвеолы и 
некоторые бронхиолы содержат псаммозные тельца сферической 
формы и разной величины, состоящие из кольцевидных пласти
нок, иногда имеющих радиарно расположенные трещины. Легоч
ный альвеолярный микролитиаз характеризуется отложением 
псаммозных телец внутри альвеол и бронхиол, но не в их стенках. 
Эти тельца разделены между собой остатками альвеолярных 
перегородок, фиброзными прослойками, содержащими лимфоци
ты и отдельные гигантские многоядерные клетки типа инородных 
тел. Вокруг них может формироваться пластинчатая костная 
ткань, содерж ащ ая костномозговые полости. В части альвеол 
определяется белковый экстравазат, местами вакуолизирован- 
ный. В отдельных полях зрения межальвеолярные перегородки 
склерозированы, встречаются участки отложения пылевых 
частиц.

При легочном альвеолярном микролитиазе в зоне расположе
ния микролитов выявляются макрофаги. Вокруг внутриальвео- 
лярно расположенных кальцинатов, представляющих собой гид- 
роаппатиты, обнаруживаются иммуноглобулины. Это указывает 
на значительную роль иммунной системы в патогенезе легочного 
альвеолярного микролитиаза [Adnet J. J. et al., 1981).

В результате образования в альвеолах микролитов отмечено 
нарушение мукоцилиарной функции легкого [D’Addabo A. et al., 
1981].

С помощью КТ и сцинтиграфии показано, что возникновение 
этих образований может сопровождаться выраженными метабо
лическими расстройствами с поражением альвеолярно-капилляр
ных мембран.



Тинкториальные свойства микролитов различны. При окраске гематоксили
ном и эозином они приобретают разные оттенки от розового до голубоватого 
цвета, причем их центральная часть окрашивается темнее, чем периферия. Внутри 
альвеолярные включения пикрофильны, аргентофнльны, резко ШИК-положитель- 
ны. В их состав входят белки и фибрин.

По данным электронной микроскопии, микролиты имеют различные размеры. 
Они могут быть шаровидными, овальными и неправильной формы. Шаровидная 
форма в большей степени свойственна крупным микролитам. Специфические 
образования, напоминающие чешуйки, нередко располагаются на поверхности 
альвеол. При сканирующей электронной микроскопии установлено, что только 
периферические отделы микролитов соприкасаются с альвеолярными структурами. 
Повреждения клеточных структур, расположенных в альвеолярной стенке, не 
наблюдается [Prakash U. В. С. et а I 1983].

Применение электронно-зондового анализатора позволило обнаружить в 
микролитах кальций, фосфор, калий, натрий, цинк, медь, железо, магний, крем 
нин, а между слоями— в виде частиц свинец, вольфрам, полоний, стронций, 
уран и радий [Соловьева И. П. и др., 1976]. Полуколичественный и количествен
ный анализ состава микролитов свидетельствует о преобладании в них кальция и 
фосфора в соотношении 2:1.

При гистохимическом исследовании микролитов в них выявляются липиды, 
в том числе в виде двоякопреломляющих кристаллов.

Если даж е псаммозные тельца локализуются вблизи бронха, 
изъязвления его слизистой оболочки не происходит В отличие ОТ 
бронхолитиаза, возникающего вследствие проникновения обыз
вествленных масс творожистого некроза в просвет бронха из 
внутригрудных лимфатических узлов.

Д и а г н о с т и к а  заболевания, по мнению многих авторов, 
возможна лишь на основании результатов исследования биопсий- 
пого материала, в том числе полученного при трансторакальной 
пункции легкого [Cole W. R.'e t а 1 1 9 8 3 ] ,  если в легочной ткани 
обнаруживаются микролиты. Однако К. В. Помельцова и соавт. 
(1960), L. Mandi и соавт. (1957) показали, что при рентгенологи
ческом исследовании у больных легочным альвеолярным микро* 
литиазом выявляются характерные изменения.

М. Sosman и соавт. (1957) в 22 из 44 изученных ими случаев 
легочного альвеолярного микролитиаза установили клинический 
диагноз, учитывая характерные рентгенологические изменения, в
11 — после биопсии легкого, а в остальных — при вскрытии. 
В клинике Мауо с 1 9 3 ^ по 1981 г. легочный альвеолярный микро- 
литиаз диагностирован у 8 больных, из которых у 4 — на основа
нии результатов рентгенологического исследования, у 3 — откры
той и у одного — пункционной биопсии легкого [P rakash  U. В. С. 
et al., 1983].

Важным диагностическим признаком может оказаться обна
ружение микролитов в мокроте больных легочным альвеолярным 
микролитиазом [Krokowski Е., Michel Н., 1966], однако эта воз
можность непостоянна. Считается, что найти микролиты в мокро
те удается в очень редких случаях [Sosman М. et al., 1957]. В не
которых сообщениях показана возможность верификации диаг
ноза легочного альвеолярного микролитиаза путем изучения 
ЖБАЛ [Palombini В. С. et al., 1981; Cole W. R. et al., 1983].

Вместе с тем, по мнению L.-C. Тао и соавт. (1978), само по



себе обнаружение микролитов в мокроте или Ж Б А Л  возможно 
не только при легочном альвеолярном микролитиазе, но и при 
некоторых обструктивных заболеваниях легких, а также при ту
беркулезе. Но если выявленные при цитологическом исследова
нии мокроты включения имеют характерную концентрическую 
кальцинацию, то это служит специфическим признаком легочного 
альвеолярного микролитиаза [P rakash  U. В. С. et al., 1983].

Использование КТ и сцинтиграфии с 99тТс подтверждает нали
чие диффузной кальцинации легочной ткани при этом заболева
нии с преимущественным поражением базальных отделов [Brown 
М. L. et al., 1978; Shigeno С. et al., 1982]. Диагноз легочного аль
веолярного микролитиаза может быть подтвержден с помощью 
биопсии легкого, однако, как полагают U. В. С. P rak ash  и соавт. 
(1983), необходимость в таком исследовании возникает лишь 
изредка.

Биохимические изменения, обнаруживаемые у больных легоч
ным альвеолярным микролитиазом, ограничиваются незначитель
ным повышением содержания кальция и фосфора в сыворотке 
крови, но существенных нарушений метаболизма кальция, а 
такж е витамина D не выявляется [P rakash  U. В. С. et al., 1983].

Несмотря на то что при выявлении заболевания признаки, 
характерные для легочного альвеолярного микролитиаза, обнару
живают более чем у половины больных, первоначально часто 
устанавливают диагноз диссеминированного туберкулеза легких 
(P rakash  U. В. С. et al., 1983].

Е. Uehlinger (1965) различает три фазы к л и н и ч е с к о г о  
т е ч е н и я  легочного альвеолярного микролитиаза: 1) образо
вание микролитов без сопутствующих функциональных наруше
ний дыхания; 2) присоединение функциональных нарушений 
(иногда в сочетании с интеркуррентным бронхитом или пневмо
нией), компенсируемых за счет дыхательных резервов, причем 
стадия компенсации может длиться десятилетиями; 3) развитие 
легочно-сердечной недостаточности, после чего продолжитель
ность жизни больного обычно не превышает 1 года.

Клинические проявления заболевания в момент выявления 
обычно бывают скудными. Лиш ь по мере постепенного прогресси
рования легочного альвеолярного микролитиаза возникают ж ало
бы на утомляемость, одышку, сердцебиение, ощущение тяжести и 
боли в грудной клетке. При присоединении бронхита появляется 
сухой кашель, а результатом развития легочно-сердечной недос
таточности являются цианоз слизистых оболочек и губ, акроци- 
аноз, пастозность лица, изменение формы концевых фаланг паль
цев рук и ног по типу барабанных палочек.

В легких даж е при наличии распространенных изменений 
физикальные симптомы могут отсутствовать. Однако в нижних 
отделах легких у значительного числа больных при перкуссии 
выявляется коробочный оттенок вследствие развития эмфиземы, 
а при аускультации — мелкие влажные хрипы, обычно указываю 
щие на нарастание фиброзных изменений.



Р е н т г е н о л о г и ч е с к а я  к а р т и н а  легочного альвео
лярного микролитиаза вариабельна и зависит от давности забо
левания и фазы его течения. В относительно ранней стадии ле
гочного альвеолярного микролитиаза, обычно в отсутствие замет
ных клинических проявлений, в нижних и средних отделах легких 
симметрично с обеих сторон определяются множественные мелко
очаговые тени большой интенсивности, создающие впечатление 
рассыпанного песка («песчаная буря» в немецкой и англосаксон
ской литературе) [Thind G. S., Bhatia J. L., 1978; Beyreder J. 
et al., 1980]. Они характерны только для легочного альвеоляр
ного микролитиаза и не встречаются ни при одном другом забо
левании [Prakash  U. В. С. et al., 1983], поэтому при диагностике 
можно основываться только на наличии этих патогномоничных 
изменений. Диагноз становится еще более достоверным при их 
сочетании со сравнительно скудной клинической симптоматикой.

При прогрессировании процесса сохраняются двусторонность 
и симметричность поражения легких, но наряду с мелкоочаговы
ми тенями большой интенсивности, расположенными раздельно 
или группами, выявляются тяжистые изменения, распространен
ность которых нарастает. Д а ж е  при значительной выраженности 
патологического процесса на томограммах удается видеть четкие 
проекции бронхов, которые при легочном альвеолярном микроли- 
тиазе остаются интактными.

В общем рентгенологические изменения при легочном альвео
лярном микролитиазе характеризуются наличием петлисто- 
тяжистых и очаговых теней, сливающихся в обширные участки 
затемнения большой интенсивности, расположенные в медиаль
ных зонах и тяготеющие к нижним отделам легких. Указанные 
изменения могут сопровождаться появлением линий Керли 
[M.iro J. М. et al., 1982] в эволютивных стадиях легочного альве
олярного микролитиаза. Подвижность куполов диафрагмы замет
но снижена вследствие эмфиземы легких. Границы срединной 
тени, как и отдельных дуг сердца, обычно плохо дифференциру
ются, в связи с чем они кажутся сглаженными и не дают пред
ставления о размерах органов. , ~

Анализ данных литературы с привлечением собственных наб
людений позволяет считать вполне оправданным положение о 
стадийности течения легочного альвеолярного микролитиаза. 
Целесообразно различать три стадии этого заболевания с учетом 
клинической симптоматики, данных рентгенологического исследо
вания легких, результатов лабораторного исследования и изуче
ния дыхательной функции легких.

В 1 стадии легочного альвеолярного микролитиаза симптомы 
заболевания, как правило, отсутствуют. При лабораторном и 
функциональном исследовании патологических отклонений также 
не выявляется. Заболевание обычно обнаруживается в результа
те рентгенологического исследования легких, проводимого с про
филактической целью или по поводу интеркуррентных респира
торных заболеваний.



При рентгенологическом исследовании в обоих легких обна
руживается мельчайшая очаговая диссеминация большой интен
сивности. Очаги могут быть расположены асимметрично и на
столько густо, что перекрывают легочный рисунок. Отсутствует 
закономерность локализации очаговых изменений в соответствии 
с анатомической структурой легких (по сегментам). Очаги могут 
определяться в любых отделах легкого. В самой легочной ткани 
очаги находятся как в кортикальных, так и в глубинных отделах. 
Интерстициальных изменений в легких не обнаруживается. Р еак 
ция со стороны плевры и внутригрудных лимфатических узлов 
не выражена (рис. 11.5).

Во II стадии заболевания больные обычно предъявляют ж а 
лобы на общую слабость, повышенную утомляемость, одышку 
при физическом усилии, иногда повышение температуры тела. 
Период недомогания обычно непродолжителен. В легких выра
женные физикальные изменения чаще отсутствуют. В гемограмме 
изредка могут определяться умеренный лейкоцитоз и небольшое 
повышение СОЭ. При изучении ФВД основные показатели нахо
дятся в пределах нормальных величин. Однако, как правило, 
отмечается гипервентиляция в покое со снижением эффективности 
дыхания и ограничением адаптационных возможностей к физи
ческой нагрузке. Это указывает на развитие Д Н  I степени.

При рентгенологическом исследовании в этой стадии заболе
вания определяются возникновение и нарастание интерстициаль
ных изменений, являющихся отображением перибронхиального, 
периваскулярного и междолькового пневмосклероза. При этом 
выявляются не только уплотненные, но д аж е кальцинированные 
стенки бронхов. Обращает на себя внимание относительно ран
няя кальцинация аорты. Вместе с нарастанием интерстициальных 
изменений увеличивается число очаговых высыпаний. Понижает
ся прозрачность легочной ткани. Эти изменения происходят в 
основном в нижних отделах легких. Верхние отделы, напротив, 
выглядят вздутыми; в них могут образовываться крупные буллы. 
Наблюдается также реакция плевры (рис. 1.6).

III стадия легочного альвеолярного микролитиаза характери
зуется нарастанием жалоб больных. Одышка выявляется уже 
при относительно небольшом физическом усилии, а в дальнейшем 
д аж е в покое, что соответствует Д Н  II и III степени. Усиливается 
кашель, нередко сопровождающийся выделением чаще неболь
ших количеств слизистой или слизисто-гнойной мокроты. П оявля
ются боли в груди, нередко повышается температура тела (обыч 
но до субфебрильных цифр), наблюдаются общая слабость и 
повышенная утомляемость. Появление или усиление многих из 
этих симптомов обусловлено присоединением респираторной 
инфекции, проявляющейся чаще всего в форме рецидивирующего 
или хронического бронхита. Нередко в базальных отделах легких 
выслушиваются сухие и мелкие влажные хрипы. Могут выявлять
ся умеренный лейкоцитоз и увеличение СОЭ. У многих больных 
наблюдается утолщение концевых фаланг пальцев по типу бара-



Рис. 11.5. Обзорная рентгенограмма легких при легочном альвеолярном 
микролитиазе I стадии.

Рис. 11.6. Обзорная рентгенограмма при легочном альвеолярном микро
литиазе II стадии.



Рис. И . 7. Обзорная рентгенограмма легких при легочном альвеолярном 
микролитиазе III стадии.

банных палочек. Могут определяться признаки хронического 
легочного сердца, выраженность которых нарастает.

Рентгенологически эта стадия легочного альвеолярного мик
ролитиаза отображается слиянием очагов в массивные участки 
затемнения, занимающие большую часть легочной ткани, возник
новением и отчасти конгломерацией очаговых изменений в ранее 
относительно мало пораженных верхних отделах легких. Тени 
сердца и средостения не дифференцируются на большом протя
жении. Обращает на себя внимание высокая интенсивность учас
тков затемнения легочной ткани, на фоне которых не определяют
ся контуры не только средостения и куполов диафрагмы, но и 
ребер (рис. 11.7).

Обычно заболевание характеризуется чрезвычайно медленным 
прогрессированием. Причинами гибели больных чаще всего явля
ются нарастающая Д Н  и декомпенсированное легочное сердце.

В III стадии легочного альвеолярного микролитиаза имеют 
место выраженные рестриктивные нарушения вентиляции и ги- 
поксемия. Значительно ухудшаются показатели вентиляции, что 
обычно сочетается со снижением DL. Как правило, отчетливые 
обструктивные нарушения не выявляются.

Учитывая особенности клинического течения и рентгенологи
ческого отображения легочного альвеолярного микролитиаза, 
следует д и ф ф е р е н ц и р о в а т ь  его от диссеминированного



туберкулеза легких, саркоидоза, фиброзирующего альвеолита, 
гистиоцитоза X, идиопатического гемосидероза, пневмокониозов, 
застойных изменений в легких, легочного альвеолярного протеи- 
иоза, метастатического рака легких и диффузных форм бронхио
лоальвеолярного рака.

Как уже упоминалось, течение легочного альвеолярного 
микролитиаза может осложняться развитием ДН , диффузной и 
буллезной эфмиземы. В связи с последней может развиваться 
СП. Во II и III стадиях заболевания нередко наблюдается при
соединение вторичной инфекции. В 111 стадии характерно разви
тие признаков хронического легочного сердца, что делает даль
нейшее течение заболевания весьма тяжелым и ограничивает 
срок жизни больных несколькими месяцами.

Л  е ч е н и е. Специфическая терапия легочного альвеоляр
ного микролитиаза не разработана. При использовании глюкокор- 
тикоидных гормонов и хелатов существенного клинического эф 
фекта не отмечено [T huraira jas indam  S. et al., 1975; Fishman A. P., 
1980]. Применение БАЛ такж е не предупреждает прогрессиро
вания болезни {Palombini В. С. et al., 1981]. Антнбиотикотєрапия 
заметного влияния на течение легочного альвеолярного микроли
тиаза не оказывает, но присоединение вторичной инфекции дела
ет ее необходимой!

П р о г н о з  сравнительно благоприятный, обычно легочный 
альвеолярный мякролйтиаз прогрессирует медленно. Продолжи
тельность жизни после выявления болезни может достигать 25 и 
даж е 40 лет [De Velasco L., 1964], а в среднем составляет при
мерно 10 лет [Крофтон Д ж ., Дуглас А., 1974]. Причиной смерти 
являются, как правило, тяж елая  легочно-сердечная недостаточ
ность или вторичные инфекционные осложнения основного легоч
ного поражения [C ardauns Н., S taak  М., 1982].
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И Д И О П А Т И Ч Е С К И Й  Л Е Г О Ч Н Ы Й  Г Е М О С И Д Е Р О З

Идиопатический легочный гемосидероз (изолированный гемо
сидероз легких) является сравнительно редким заболеванием, 
характеризующимся периодическими кровоизлияниями в область 
базальной мембраны легких. При этом из разрушенных эритро
цитов высвобождается железо, которое захватывается макро
фагами и откладывается в них в виде гемосидерина. Хотя это 
железо остается в организме, в таком виде оно не может быть 
использовано для эритропоэза, в результате чего у больных 
развивается железодефицитная анемия.

Об изолированном легочном гемосидерозе под названием «бурая индурация 
легких» впервые сообщил в 1894 г. Р. Вирхов, а клиническая картина этого 
заболевания описана W. Ceelen в 1931 г., вследствие чего оно известно такж е 
под названием синдрома Целена — Геллерстедта. Прижизненную  диагностику 
изолированного легочного гемосидероза первым осуществил Ansfirach в 1939 г. 
С этого времени в литературе описано много различных вариантов болезни. 
Имеется ряд обстоятельных обзоров [Pepelto  G. et al., №67; F a irb an k s V. F., 
B eutler E., 1977; Илькович "№1. М., l.984(.

В отечественной литературе приведены данны е о нескольких десятках боль
ных идиопатическим легочным гемосидерозом. По данным Л . Н. Кипарисова 
и Г. Г. Зеленова (1972), его обнаруж иваю т в 3 случаях на каж ды е 1000 вскрытий.

Идиопатический легочный гемосидероз обычно встречается у 
детей, среди которых, по данным В. Kjellman и соавт. (1984), 
он наблюдается с частотой I : 1000 000. Но им болеют и взрослые, 
чаще молодого возраста. Дети обоего пола поражаются в р ав 
ной степени. Среди взрослых болезнь чаще наблюдается у 
мужчин.

Э т и о л о г и я  и п а т о г е н е з  болезни неизвестны. В ряде 
работ высказано предположение о наследственном дефекте эпи
телия альвеол или эластической ткани легкого.

С. В. Choremis и соавт. (1965) описали идиопатический ле
гочный гемосидероз у двух, по-видимому, однояйцовых близне
цов. В 1972 г. один из нас наблюдал девушку 15 лет, которая 
несколько лет страдала железодефицитной анемией и умерла при 
явлениях тяжелой легочной недостаточности, возникшей внезап
но. При вскрытии обнаружена картина идиопатического легочно
го гемосидероза. Мать больной умерла при сходных клини
ческих симптомах, и хотя патологоанатомическое исследование 
не проводилось, можно предположить, что смерть наступила так
же от идиопатического легочного гемосидероза. R. С. Beckerman 
и соавт. (1979) сообщили о легочном гемосидерозе у двух брать
ев 3 и 6 лет. J .F .T h a e l l  и соавт. (1978) наблюдали изоли
рованный легочный гемосидероз у матери и сына. R. L. Bresken-



ridge и J. S. Ross (1979) описали двух сестер, страдавших 
изолированным легочным гемосидерозом. Одна из них умерла, и 
диагноз был подтвержден при вскрытии, а у второй удалось 
добиться ремиссии в результате применения глюкокортикоидных 
гормонов и иммунодепрессантов. С. D. Cassimos и соавт. (1983) 
в числе 30 детей, страдавших легочным гемосидерозом, наблюда
ли двоих из одной семьи.

Таким образом, в ряде случаев отчетливо прослеживается се- \ 
мейный характер идиопатического легочного гемосидероза, одна
ко в большинстве наблюдений болезнь не наследуется. Кроме 
того, не удалось выявить нарушений структуры эластической 
ткани легкого при этом заболевании.

В J962 г. D. С. Heiner и соавт. у 7 из 2200 обследованных 
детей обнаружил антитела к антигенам молока. У 4 из этих 
7 детей была выявлена анемия с кровохарканьем. В мокроте у 
них такж е были обнаружены макрофаги, нагруженные гемо- 
сидерином. Авторы высказали предположение, что главным  ф ак 
тором в патогенезе идиопатического легочного гемосидероза 
является аллергия к белкам коровьего молока. В дальнейшем 
это предположение подтвердить не удалось.

В настоящее время известно, что изменения в легких, сход
ные с таковыми при изолированном легочном гемосидерозе, 
могут наблюдаться при различных патологических процессах, 
при которых поражение почек сочетается с поражением в легких, 
протекающим с кровохарканьем и анемией. К таким заболева
ниям относятся и некоторые другие легочные^ синдромы при 
ревматических болезнях (см. гл. 9) [Dreisin R. В. et al., 1982).

Нельзя исключить, что в части случаев идиопатический 
легочный гемосидероз представляет собой заболевание, близкое 
к синдрому Гудпасчера, но протекающее без выраженных из
менений в почках. Не исключена в подобных случаях роль цито- 
токсического воздействия иммунных лимфоцитов.

П а т о л о г и ч е с к а я  а н а т о м и я .  Д ля идиопатического 
легочного гемосидероза характерны следую щие изменения. 
При световой микроскопии в легких в периоде обострения вы
является переполнение альвеол эритроцитами. Альвеолы, альве
олярные ходы и респираторные бронхиолы, а иногда и интер
стициальная ткань легкого содержат альвеолярные макрофаги, 
заполненные частицами гемосидерина. При прогрессировании бо
лезни наблюдается утолщение эпителия альвеол и межальвеоляр- 
ных перегородок. Васкулиты, гранулематозные изменения и 
некроз ткани легких считаются нехарактерными для идиопати
ческого легочного гемосидероза. При помощи иммунофлюо- 
ресцентной техники в большинстве случаев не удается найти ни 
отложения иммуноглобулинов, ни комплемента [J. D. Bradley,
1982]. Наблюдаются картина диффузного пневмосклероза, деге
неративные изменения эластической ткани легкого. Указанные 
изменения не являются строго специфичными для идиопати
ческого легочного гемосидероза. Они могут быть обнаружены



также при ряде других болезней, сопровождающихся крово
харканьем.

Ультраструктурное исследование легких, проведенное Н. Hyatf и соавт. 
(1972), позволило выявить в базальной мембране альвеол разрывы, а в просвете 
капилляров дегенеративные эндотелиальные клетки. Авторы не установили 
различий в ультраструктурной картине идиопатического легочного гемосидероза 
и других заболеваний, сопровождаю щ ихся кровохарканьем. По данным P. Bailey 
и В. М. G roden (1979), наиболее постоянными ультраструктурными изменениями 
при идиопатическом легочном гемосидерозе служ ат дегенерация и гипоплазия 
пневмоцитов 1 типа и гиперплазия пневмоцитов И типа. R. S. Irw in и соавт. 
(1974) установили, что ингаляция крови приводит к развитию морфологической 
картины, аналогичной наблюдаемой при идиопатическом легочном гемосидерозе. 
К. J- D onald и соавт. (1977) все ж е полагаю т, что наличие фиброза альвеоляр
ной стенки является признаком этого заболевания.

Описаннные морфологические данные получены главным 
образом не во время вскрытия, а в результате изучения мате
риала, взятого при открытой или пункционной биопсии легкого, 
которую выполняли с целью диагностики идиопатического легоч
ного гемосидероза.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а .  Одним из характерных приз
наков идиопатического легочного гемосидероза является кашель 
с выделением кровянистой мокроты, причем кровохарканье иног
да может быть выраженным. Н аряду с этим наблюдаются случаи 
заболевания без кровохарканья. Наиболее существенным кли
ническим симптомом болезни является гипохромная анемия с 
низким содержанием железа, не поддающ аяся терапии. Харак
терно такж е повышение температуры тела до субфебрильных, 
иногда высоких, цифр. По нашим данным, у 1 /з больных с этим 
заболеванием несколько увеличена селезенка.

Заболевание может начинаться остро, и тогда больным не
редко первоначально ставят диагноз двусторонней пневмонии. 
В легких определяются укорочение перкуторного звука, бронхи
альное дыхание, влажные мелкопузырчатые хрипы. Иногда бо
лезнь развивается исподволь, а в легких ни перкуторно, ни 
аускультативно не удается выявить каких-либо изменений.

По данным А. Г. Хоменко и соавт. (1978), р е н т г е н о 
л о г и ч е с к и е  и з м е н е н и я  в легких при идиопатическом 
легочном гемосидерозе сходны с таковыми при вторичном гемо
сидерозе у больных с пороками сердца. Имеет место потеря 
нормальной прозрачности легких вследствие диффузного сетчато
петлистого уплотнения легочной ткани с наличием очаговых те
ней по ходу сетки. Очаговые тени мелкие или крупные, однотип
ного характера. В отличие от свежей гематогенной диссеми- 
нации при туберкулезе очаговые тени при гемосидерозе не имеют 
округлой формы, несколько угловаты, высокой интенсивности, а 
интерстициальные изменения четко очерчены. Очаги при этом не 
расположены раздельно или цепочкой. Между очагово-интер
стициальными уплотнениями определяются мелкие эмфизематоз
ные образования. Большое значение при распознавании гемо
сидероза легких авторы придают томографии, которая позво



ляет констатировать равномерное распределение очаговых и 
интерстициальных изменений в легких, тогда как при туберкулезе 
и пневмокониозах распределение очаговых теней неравномерное 
(наибольшее число увеличенных теней) в дорсальных отделах 
легких.

А. Н. Протопопов и Л. И. Иванова (1968) отметили опре
деленную стадийность в рентгенологическом отображении идио
патического легочного сидероза соответственно его клиническому 
течению. В первой фазе, т. е. при начальных проявлениях болез
ни, возникаем сплошное вуалеподобное затемнение обоих легких, 
иногда значительной интенсивности. По мнению авторов, эта 
фаза соответствует появлению диффузных мелких кровоизлия
ний в легочную ткань. Вторая ф аза  характеризуется наличием 
мелких очагов, густо и равномерно рассеянных по всем легоч
ным полям, причем первоначально они могут с трудом выделять
ся на фоне диффузного понижения прозрачности легких, а по 
мере просветления легочной ткани становятся более четкими. 
Эти очаги постепенно рассасываются и могут исчезать в тече
ние 2—3 нед. В третьей фазе возникают обширные интенсивные 
затемнения, напоминающие пневмоническую инфильтрацию. Эта 
картина служит отражением отека и воспаления вокруг крово
излияний. В четвертой фазе выявляются интерстициальные из
менения, которые по интенсивности варьируют от незначитель
ного уплотнения легочной стромы до интерстициального фибро
за, являющегося следствием повторных кровоизлияний и орга
низации фибрина в альвеолах. Смена фаз соответствует волно
образному клиническому течению процесса. При этом клиничес
кие проявления на несколько дней опережают появление рентге
нологических изменений. Как указывают авторы, характерной 
чертой облаковидных, пневмониеподобных инфильтратов, кото
рая отличает их от других подобных затемнений, является 
поразительно быстрая их динамика, не свойственная ни одному 
из известных процессов, за исключением эозинофильных инфиль
тратов. Они неожиданно исчезают и столь же внезапно могут по
являться в других отделах того же легкого или в другом легком. 
При достаточной длительности заболевания (как мы полагаем, 
в результате рецидивирующего его течения) развивается карти
на диффузного интерстициального фиброза, которая в сущности 
напоминает изменения, рентгенологически выявляемые при мно
гих других диссеминированных процессах в легких.

У части больных может наблюдаться увеличение тени кор
ней легких за счет расширения крупных сосудистых стволов 
вследствие явлений гипертензии в малом круге кровообраще
ния [Хомеико А. Г. и др., 1978].

При лабораторных исследованиях прежде всего выявляется 
анемия различной выраженности. Определяются признаки, ха
рактерные для железодефицитной анемии: гипохромия, анизо- 
цитоз, пойкилоцитозТ микроцитоз. Цветовой показатель обычно 
равен 0,5—0,7. Содержание лейкоцитов нормальное или повы



шенное. Отмечается нейтрофилез, иногда со сдвигом до мета
миелоцитов или миелоцитов. По данным V. F. Fairbanks и Beutler 
(1977), у 12 % больных наблюдается эозинофилия. Характерно 
также умеренное повышение количества тромбоцитов. Снижает
ся содержание железа сыворотки, увеличивается общая ж е 
лезосвязывающая способность. Д ля идиопатического легочного 
гемосидероза характерно резкое нарастание СОЭ у большинства 
больных. В части случаев отмечаются значительное повышение 
содержания Y-глобулинов сыворотки, иногда до 40 %, поликло
нальное увеличение содержания всех фракций иммуноглобу
линов.

В моче иногда определяется белок или небольшое количест
во эритроцитов.

Идиопатический легочный гемосидероз следует Д-И ф ф е- 
р е н ц и р о в а т ь  от других заболеваний, сопровождающихся 
железодефицитной анемией неясного происхождения при нали
чии диффузных изменений в легких, о чем уже говорилось выше 
(см. также главу 9).

При увеличении селезенки в сочетании с гипохромной ане
мией может возникнуть предположение о более часто встре
чающейся талассемии. Однако низкое содержание железа в 
сыворотке, повышение СОЭ, малое количество сидеробластов в 
костном мозге заставляют подумать об идиопатическом легочном 
гемосидерозе.

Необходимо многократно в динамике исследовать мочу 
больных с признаками идиопатического легочного гемосидероза, 
так как не всегда, особенно в начале болезни, выявляются 
изменения мочи, характерные для синдрома Гудпасчера.

Для идиопатического легочного гемосидероза характерно 
наличие гемосидерина в мокроте или промывных водах бронхов. 
Следует помнить, что при однократном исследовании мороты или 
промывных вод бронхов можно не выявить гемосидерин. Однако 
и наличие в них гемосидерина не является патогномоничиым 
признаком именно этого заболевания, так как при митраль
ном стенозе и некоторых врожденных пороках сердца (тетради 
Фалло) находят макрофаги, содержащие гемосидерин, в виде 
так называемых клеток сердечных пороков. Все эти заболевания 
должны быть исключены.

Л е ч е н и е .  Хотя патогенез изолированного легочного гемо
сидероза неясен, определенный эффект дают глюкокортикоидныо

Рис. П.8. Обзорные рентгенограммы легких больного идиопатичееким 
легочным сидерозом.
а — при обострении заболе ван и я .  Участок затемнения  в средних и нижних отделах при 
вого легкого.  На протяжении всех легочных полей диффузны е  ннтерстнииальные из МО 
нении и виде  нежной тяжистости ,  мелкие и средних разм еров  очаговы е  тени; б — после 
достижения ремиссии с помощью комбинированного лечения азатиопрнном и п р ед н ш о  
лоном. Рассас ы в ан и е  массивного затемнения в правом летком. И нтерстициальны е  и 
говые изменения сохраняю тся .





гормоны. Обычно назначают преднизолон в суточной дозе 30— 
50 мг.

В результате уменьшается интоксикация, нормализуется тем
пература тела. Гормоны необходимо назначать в сочетании с 
препаратами железа в связи с глубоким дефицитом последнего 
в организме.

Эффективно комбинированное лечение преднизолоном, пре
паратами железа в сочетании с антикоагулянтными и ан- 
тиагрегантными препаратами (гепарин, курантил, трентал). 
Имеются сообщения об эффективности массивного плазмафереза 
в сочетании с иммунодепрессантными препаратами [Erick
son S. В. et al., 1979; Levin М. et al., 1983]. При помощи плазма
фереза из плазмы выводятся наработанные антитела, а иммуно- 
депрессантные препараты ограничивают продукцию новых. 
Обычно используют азатиоприн и циклофосфан. Последний 
назначают по 400 мг через день, на курс 8— 10 г. Не следует 
забывать о необходимости применения препаратов железа.

По данным Н. Hyatt и соавт. (1972), у больной идиопати- 
ческим легочным гемосидерозом после применения десферола 
увеличилось выделение железа с мочой. Известно, что десферол 
мобилизует железо, которое выходит из клеток, например из 
паренхиматозных клеток печени.

Если бы десферол мог способствовать мобилизации железа, 
поглощенного макрофагами в виде гемосидерина, то это помогло 
бы снизить опасность развития фиброза легких. Однако из 
макрофагов легких такое железо не выходит, поэтому пред
ставляется маловероятной возможность его удаления из легочной 
ткани при использовании десферала.

L. R. Frankel и соавт. (1986) считают целесообразным наз
начать при идиопатическом легочном гемосидерозе нитроглице
рин для уменьшения легочной гипертензии. Вводят этот пре
парат постоянно в дозе 0,5—4 мкг/кг в минуту, они наблюдали 
четкий, хотя и временный эффект.

Прогноз идиопатического легочного гемосидероза в течение 
многих лет был весьма неблагоприятным. Использование глю- 
кокортикоидных гормонов, иммунодепрессантных препаратов и 
плазмафереза значительно улучшило его. Удается не только 
продлить жизнь многих больных, но иногда добиться длитель 
ных ремиссий, о чем свидетельствует наше наблюдени 
(рис. 11.8).

Важно, чтобы лечение было начато достаточно рано.
S. Lapena и соавт. (1985) к числу неблагоприятных прогно 
стических факторов при изолированном легочном гемосидеро- 
эе относят начало болезни в возрасте до 3 лет, а такж е тяжесп. 
первого криза. Они считают, что у мальчиков болезнь протекае 
тяжелее, чем у девочек. Рассчитывать на существенное улучш 
ние прогноза заболевания можно лишь после того, как буде, 
полностью расшифрован его патогенез.
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Г И С Т И О Ц И Т О З  X ( Г И С Т И О Ц И Т А Р Н Ы Й  Г РАН УЛ ЕМАТ ОЗ)

Гистиоцитоз X — заболевание неизвестной этиологии, обус
ловленное пролиферацией дифференцированных клеток системы 
мононуклеарных фагоцитов, известных под названием гистиоци
тов.

Клинические проявления этого заболевания зависят в первую 
очередь от локализации и распространенности гистиоцитариой 
пролиферации. Они варьируют от солитарного поражения одного 
органа с доброкачественным течением до множественного пора
жения почти всех органов, характеризующегося крайне не
благоприятными течением и прогнозом.

У взрослых чаще поражаются легкие, кости и диэнцефаль- 
ная зона, но при тяжелом течении и генерализации в процесс 
вовлекаются также кожа, слизистые оболочки, лимфатические 
узлы, плевра.

В 1893 г. A. Hand сообщил о заболевании трехлетнего мальчика, сопро
вождавш емся полиурией, гепатоспленомегалией, экзофтальмом и деструктивными 
изменениями скелета. В дальнейш ем A. Schuller (1915) и Н. A. C h ristian  (1920) 
'Публиковали данные о больных со сходными клиническими проявлениями. 

Первоначально заболевание было отнесено к ксантоматозам [R ow land R. S..
1428], но затем получило название болезни Хенда — Ш ю л л ер а— Крисчена.

Н аряду с этой болезнью были описаны еще две. Из них болезнь Л еттерера 
иве фигурирует в сообщении А. Е. Abt и Е. J. D enerholz (1936), основанном 

»* і анализе не только собственного наблю дения, но и публикаций Е. L etterer 
і 1924) и S. A. Siwe (1933). Другое заболевание получило название эозино
фильной гранулемы. Оно было предложено в 1940 г. L. L ichtenstein и Н. L. Jaffe



в их сообщении о солитарных дефектах костей, вызванных пролиферацией 
гистиоцитов в сочетании с большим числом эозинофилов. Однако приоритет 
в описании этого заболевания принадлеж ит Н И. 7 аратынову (1913).

Под болезнью Хенда — Шюллера — Крисчена понимают хро
ническую генерализованную форму с непостоянной триадой при
знаков в виде экзофтальма, несахарного диабета и ландкарто
образных дефектов в костях черепа. Как болезнь Леттерера — 
Сиве описано острое или подострое, тяжелое, быстро прогрес
сирующее и генерализованное заболевание у маленьких детей, 
сопровождающееся гепатоспленомегалией, анемией и тромбо- 
цитопеиией. Эозинофильная гранулема легких и (или) костей 
характерузуется наличием солитарных или множественных участ
ков поражения.

W. Т. Green и S. Farber (1942), Н. L. Jaffe и L. Lichtenstein 
(1944) продемонстрировали наличие родственных отношений 
между болезнью Леттерера — Сиве, болезнью Хенда — Шюл
лера — Крисчена и эозинофильной гранулемой. Они рассматри
вали все три патологических процесса как проявления одной 
нозологической формы, характеризующиеся сходными морфо
логическими чертами.

A. W allgren (1940) показал, что клиническая симптоматика 
и гистологические данные при болезнях Хенда — Шюллера — 
Крисчена и Леттерера — Сиве в сущности идентичны, а их вы
деление в качестве отдельных нозологических единиц являет
ся искусственным, так как они, по-видимому, представляют 
собой различные стадии одного и того же процесса [Моска- 
чева К. А. и др., 1967; Земскова В. И. и др., 1981].

J. Engelbreth-Holm и соавт. (1944) подтвердили факт сущест
вования постепенных переходов между этими заболеваниями как 
в клинической картине, так и в характере патоморфологических 
изменений. По их данным, патологический процесс делится на 
четыре стадии: 1) гиперпластическую пролиферативиую ста
дию, в которой возникают диффузная ретикулогистиоцитарная 
пролиферация и эозинофилия; 2) гранулематозную стадию, ха
рактеризующуюся развитием гранулематозной ткани, выражен
ной эозинофилией, появлением макрофагов, гигантских клеток; 
3) ксацтоматозную стадию, при которой появляются ксантомные 
(пенистые) клетки; 4) фиброзную стадию, при которой про
исходит заживление.

Многие авторы полагают, что острое течение заболевания 
соответствует первой стадии болезни Леттерера — Сиве, вторая 
стадия — эозинофильной гранулеме, третья — болезни Хенда — 
Шюллера — Крисчена, а в четвертой стадии имеет место хро
ническое течение болезни.

В 1953 г. L. Lichtenstein ввел в клиническую практику 
понятие гистиоцитоза X, включив в него все три синдрома: 
болезнь Леттерера — Сиве, болезнь Хенда — Шюллера — Крис
чена и эозинофильную гранулему.

В настоящее время эти три названия одной и той же нозо



логической единицы представляют преимущественно историчес
кий интерес [Radenbach К. L. et al., 1983].

По Международной гистологической и цитологической клас
сификации опухолевых заболеваний кроветворной и лимфоидной 
ткани гистиоцитоз X принадлежит к группе хронической моно- 
цитарной лейкемии и системных гистиоцитарных заболеваний. 
Сюда включены болезнь Леттерера — Сиве и болезнь Хенда — 
Шюллера — Крисчена. Эозинофильная гранулема выделена осо
бо, что обусловлено доброкачественностью ее течения [Mathe G., 
Rappoport Н., 1976].

Унитарная теория происхождения гистиоцитоза X находит 
подтверждение в наличии переходов между заболеваниями, объе
диняемыми этим названием.

U. M ittler (1977) сообщил о случае болезни Л еттерера — Сиве у ребенка 
в возрасте I года 3 мес, излеченной с помощью комбинации преднизолона и 
винбластина. Через несколько лет у того ж е пациента бы ла диагностирована 
эозинофильная гранулема черепа. Лечение преднизолоном в течение 2,5 года 
вновь сопровождалось выраженным эффектом.

К  этом у  сл е д у е т  д о б а в и т ь ,  что в п р и ве д е н н о м  вы ш е д е л е 
нии ги сти о ц и т о за  X на три  ф о р м ы ,  о сн о в а н н о м  на клинич еском  
течении  и п р е и м у щ ес тв е н н о м  п о р а ж е н и и  тех  или иных о р га н о в ,  
не у ч и т ы в а е т с я  сход н ы й  х а р а к т е р  м о р ф о л о ги ч е с к и х  и зм енений  
[Wiesner В., 1984].

В связи с недостаточной определенностью термина «гистио
цитоз X» было предложено обозначать его как гистиоцитарный 
гранулематоз [Radenbach К. L. et al., 1983].

Гистиоцитоз X обнаруживается во всем мире, однако сооб
щения об этом заболевании относятся в основном к развитым в 
экономическом отношении странам.

Распространенность гистйоцитоза X, по данным С. Cheyne 
(1971), составляет 1:2 000 000 в 1 год. D. G. Sims (1977), 
К. A. S ta r  ley и соавт. (1972) определили ее как 1 случай на 
350 000 детей в возрасте до 15 лет. М. Sham oto (1977) оценивает 
частоту гистиоцитоза X в пределах от 0,2 до 1 случая на 100 000 
детей. К. L. Radenbach и соавт. (1977) сообщили, что среди 
взрослых на 18 больных саркоидозом приходится один больной 
гистиоцитозом X. Приведенные данные свидетельствуют о том, 
что гистиоцитоз X не является таким редким заболеванием, как 
до сих пор предполагалось.

Большинство исследователей указывают на более значитель
ную пораженность этим заболеванием лиц мужского пола. 
По их данным, соотношение мужчин и женщин составляет 
2:1 или даж е 3:1, тогда как К. L. Radenbach и соавт. (1977) 
сообщают о равном соотношении между полами.

В последние голы наметился прогресс в выяснении  функции 
мононуклеарной фагоцитарной системы, в частности ее гистоло
гических и энзимогистохимических особенностей. Это способство
вало уточнению и углублению прежних представлений О болез
нях' в х тян ги х  в группу гистиоцитарных поражений.



M. J. Cline и D. W. Golde (1973) предложили классификацию 
злокачественных гистиоцитарных нарушений, включающую и 
гистиоцитоз X. Она основана на степени клеточной дифферен
циации. Гистиоцитарные нарушения с наименьшей степенью кле
точной дифференциации сопровождаются наиболее выраженной 
клеточной пролиферацией и могут обусловить острое, злокачест
венное течение заболевания. Гистиоцитарные нарушения, при 
которых выявляются зрелые макрофаги с низким пролифера- 
тивным потенциалом, напротив, могут привести к хроническому, 
доброкачественному течению.

Сформулирована была следующая клиническая характерис
тика болезней, вызванных гистиоцитарными расстройствами: 
прогрессирующее течение с неблагоприятным прогнозом, тепа* 
тоспленомегалия, иногда желтуха, лимфаденопатия, кожная 
сыпь, панцитопения, лихорадка. Эти особенности присущи, в 
частности, и генерализованным, прогрессирующим формам гисти- 
оцитоза X. Однако они не характерны или по крайней мере 
встречаются редко при солитарных или множественных пораже
ниях, обусловленных эозинофильной гранулемой, которой свойст
венно в целом доброкачественное течение.

В 1973 г. W. A. Newton и А. В. Hamoud предложили г и с т о 
л о г и ч е с к у ю  к л а с с и ф и к а ц и ю  гистиоцитоза X, тесно 
связанную с клинической симптоматикой и прогнозом забо
левания. Авторы различают два типа гистиоцитоза X.

Тип I (злокачественный) характеризуется диффузной инфильтрацией от
дельно леж ащ ими гистиоцитами с сохранением нормальной структуры пора
женных органов. Гистиоциты крупные (диаметром 12— 15 мкм), с отчетливо 
базофильной цитоплазмой и относительно ныраженной мембраной. В ядрах со
держ ится темный, базофильный, зернистый хроматин. М иогоядерные гигантские 
клетки, эозинофилы и фиброз встречаются относительно редко. Явления мито
за и фагоцитоза наблю даю тся часто. Н аряду с гистиоцитами могут встре
чаться макрофаги.

Тип II (доброкачественный) сопровождается диффузной инфильтрацией 
гистиоцитами, эозниофилами и лимфоцитами различной выраженности. Гистио
циты собраны в синцитий, который пронизан островками из эозинофилов и 
лимфоцитов. Достаточно представлены миогоядерные гигантские клетки, фиброз 
и некроз. Некоторые из пораженных органов каж утся полностью лишенными 
нормальной структуры. Гистиоциты могут встречаться одновременно со зрелыми 
макрофагами.

Гистиоцитоз X типа I быстро прогрессирует. Наибольшая 
продолжительность жизни не превышает 1 мес. Возраст больных 
колеблется от 3 до 24 мес. Клиническая симптоматика одно
типна и характеризуется наличием себорейной экземы, исхуда
ния, гепатоспленомегалии, лимфаденопатии, панцитопении, иног
да поражением костей.

Поражения типа II отличаются разнообразием клинических 
проявлений, зависящих от локализации в том или ином органе, 
с вариантами от солитарных поражений до генерализованных 
процессов с гистологической картиной, напоминающей таковую 
при поражении типа I. Возраст больных в момент установления 
диагноза был значительно старше.



Используя данные электронной микроскопии, F . B asset и соавт. (1965), 
L. de B eukelaar и соавт. (1965) обнаруж или ультраструктурные цитоплазмати
ческие органеллы в гистиоцитах при гистиоцитозе X. В нормальных макроф агах 
такие органеллы отсутствуют.

W. A. Newton и А. В. H am oudi (1973) показали, что эти имеющие форму 
гранул образования могут быть обнаружены только при доброкачественном 
гистиоцитозе X (тип II). Однако другие авторы полагаю т, что они могут иметь 
место при всех гистологических вариантах гистиоцитоза X.

Функции и значение этих органелл неясны. F. B asset и соавт. (1966) пола
гают, что они являю тся тубулярными частицами ещ е пеидентифицированного 
вируса. По мнению G. N iebauer и соавт. (1970), гранулы гистиоцитов при 
гистиоцитозе X служ ат морфологическим субстратом измененных нормальных 
м акрофагов; появление их вызвано неизвестным патогенным агентом. J. D. Elerna 
и S. Р о р р е т а  (1978) выявили два типа гистиоцитов при гистиоцитозе X. Боль
шинство из них характеризуется слабой или умеренной активностью кислой фос- 
фатазы  и слабой активностью а-наф тнлацетатэстеразы , различной активностью 
АТФ-азы и высокой активностью лейцил-0-нафтиламидазы . Эти клетки имеют 
сходство с малодифференцированнымн (незрелыми) гистиоцитами. Значительно 
реже встречались биполярные и звездчаты е клетки с высокой активностью 
кислой фосф атазы  и u -нафтилацетатэстеразы  и низкой активностью АТФ -азы и 
лейцил-(І-нафтилам идазы.

Совокупность этих гистологических, электронно-микроскопи
ческих и гистохимических данных помогает отличить злока
чественный гистиоцитоз X, который характеризуется наличием 
недифференцированных, незрелых гистиоцитов и быстрым не
благоприятным исходом заболевания, от доброкачественного 
варианта,.которому свойственны наличие дифференцированных, 
зрелых гистиоцитов и преимущественно доброкачественное, хро
ническое течение заболевания [Bokkerink J. Р. М., de Va- 
a n G .A .M . ,  1980].

Отсутствие ясности в вопросах этиологии гистиоцитоза X 
затрудняет разработку рациональной клинической классифика
ции. Очевидно, что классическое деление на болезнь Леттерера — 
Сиве, болезнь Хенда — Шюллера — Крисчена и эозинофильную 
гранулему в настоящее время следует считать устаревшим. 
Изложенные выше данные позволяют высказаться в пользу 
доминирующего значения в клиническом течении заболевания 
двух основных факторов, определяющих и прогноз: 1) гіроли- 
феративного потенциала мононуклеарной фагоцитарной системы, 
который в свою очередь зависит от степени зрелости проли
ферирующих гистиоцитов; 2) степени генерализации пролифери
рующих гистиоцитов.

В связи с этим мы считаем возможным, взяв за основу 
классификацию гистиоцитоза X, разработанную L. Lichtenstein 
(1953, 1964), предложить следующую ее модификацию.

1. Доброкачественный солитарный или множественный гис- 
тиоцитарный гранулематоз (гистиоцитоз X).

2. Диссеминированный хронический гистиоцитарный грануле
матоз (гистиоцитоз X).

3. Диссеминированный острый или подострый гистиоцитар- 
иый гранулематоз (гистиоцитоз X).

Д ля  первой формы заболевания характерно наличие высоко



дифференцированных гистиоцитов, представляющих собой зре
лые макрофаги с невысоким пролиферативным потенциалом. 
Клиническое течение представляется доброкачественным с на
клонностью к солитарным, реже множественным, поражениям 
легких, костей и диэнцефальной зоны и лишь при генерализации 
процесса — кожных покровов, слизистых оболочек, печени, селе
зенки, лимфатических узлов. Летальность невысока. В ранних 
стадиях заболевания возможна спонтанная регрессия. Набюдает- 
ся эта форма в основном у взрослых.

При второй форме гистиоцитарная инфильтрация характе
ризуется наличием менее дифференцированных гистиоцитов, яв 
ляющихся незрелыми макрофагами. Клинически данная форма 
представляет собой хроническое генерализованное заболевание, 
нередко сопровождающееся появлением триады признаков в виде 
экзофтальма, несахарного диабета и дефектов в черепных и 
других костях. Реже выявляются изменения кожных покровов, 
слизистых оболочек, печени и селезенки. Поражение легких 
наблюдается у 25—30 % больных. Летальность составляет 10— 
40 %. Эта форма наблюдается в основном у детей в возрасте 
старше 2 лет.

Д ля третьей формы типично наличие малодифференцирован
ных гистиоцитов, соответствующих незрелым макрофагам с высо
ким пролиферативным потенциалом. Клинически заболевание вы
раж ается в острой или подострой с тяжелым течением форме, 
быстрой генерализацией и поражением костей, печени, селезенки, 
органов кроветворения, кожи и слизистой оболочек. Летальность 
достигает 67— 100 %. Такая форма развивается у детей младше
го возраста, чаще от 6 мес до 2 лет.

В пульмонологической практике, как правило, первоначально 
обнаруживаются легочные проявления гистиоцитоза X и лишь в 
дальнейшем могут наблюдаться другие локализации поражения. 
У взрослых больных поражение легких нередко является един
ственной или по крайней мере ведущей локализацией д ан 
ного заболевания.

Первое сообщение об изменениях в легких при гистиоцитозе X сделано в 
1928 г. R. S. R ow land. В отечественной литературе изменения в легких при 
этом заболевании впервые описаны в 1936 г. С. А. Рейнбергом и К. А. Моска- 
чевой. В дальнейш ем клинико-рентгенологическая характеристика поражения 
легких при гистиоцитозе X была дана 3 . А. Гезенцвей (1967), В. М. Бенцизновой 
и соавт. (1977), Л . И. Дмитриевой и В. Ф. Устиновой (1977). Л . А. Гуревич и 
соавт. (1986), а такж е многими другими. Несмотря на значительное число 
сообщений, в большинстве из них содержится описание отдельных наблюдений 
этого заболевания. В зарубежной печати наиболее детальное описание осо
бенностей легочного гистиоцитоза X принадлежит К- L. R adenbach и соавт. 
(1983).

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а .  Подобно саркоидозу, гисти- 
оцитоз X может начинаться без выраженных симптомов. Однако 
несколько чаще наблюдается подострое начало заболевания, 
характеризующееся повышением температуры тела, сухим, иног
да надсадным, кашлем. Могут иметь место также общая сла



бость, недомогание, умеренная одышка при физическом усилии, 
похудание. Изредка наблюдаются боли в груди, кровохарканье.

При физикальном исследовании у части больных в легких оп- 
определяется нежная крепитация. Лиш ь в редких случаях вы
являются более выраженные симптомы в виде трескучих («цел
лофановых») хрипов, нежного шума трения плевры.

Лишь использование рентгенологического метода позволяет, 
как правило, выявить диссеминированный процесс в легких и 
дать тем самым повод заподозрить легочный гистиоцитоз X. 
У значительной части больных изменения в легких выявляются 
при профилактическом или случайном ренгенологическом иссле
довании легких. Иногда применение этого метода связано и с 
наличием клинических симптомов заболевания.

При р е н т г е н о л о г и ч е с к о м  и с с л е д о в а н и и  вы
являются следующие признаки.

Во всех стадиях легочного гистиоцитоза X поражение на
блюдается в верхних и средних полях. В большинстве стадий 
поражаются также нижние поля, но в несколько меньшей степе
ни. Лишь в части случаев процесс характеризуется почти равно
мерным распределением изменений во всех отделах легких. 
При детальном исследовании с использованием боковой проекции, 
а также томографии могут быть отмечены изменения как в зад 
них, так и в передних отделах легких, что соответствует и морфо
логическим данным.

При сопоставлении данных, полученных при открытой био
псии легкого и торакоскопии, с одной стороны, и результатов 
рентгенологического исследования — с другой, можно различать 
раннюю и позднюю стадии легочного гистиоцитоза X.

В ранней стадии при рентгенологическом исследовании 
выявляется в первую очередь обогащение легочного рисунка, 
приобретающего сетчато-тяжистый характер. Одновременно 
обнаруживаются относительно немногочисленные небольшие оча
ги малой и средней интенсивности, густота расположения кото
рых небольшая или умеренная. По мере перехода в позднюю 
стадию густота поражения в отношении как легочного рисунка, 
так и очаговой диссемииации нарастает и становится, как прави
ло, значительной. Диаметр очагов у большинства больных 
небольшой (до 3 мм) или средний (от 3 до б мм). Намного 
реже встречаются очаги значительного д и а м е т р а — от 7 до
10 мм. Лишь у небольшой части больных формируются фокус
ные тени диаметром от 11 до 20 мм. В этой стадии заболева
ния, как правило, не обнаруживается выраженного увеличения 
корней, плевральной реакции или признаков фиброза.

Поражение легких в ранней стадии может характеризоваться 
стационарным течением или прогрессированием, но примерно 
у 50— 70 % больных наблюдается спонтанная регрессия пато
логического процесса. Такую динамику легочных изменений в 
ранней стадии гистиоцитоза X наблюдали 3. А. Гезенцвей (1967), 
Д. Д. Асеев и соавт. (1974), Л. И. Дмитриева и В. Ф. Устинова



Рис. 11.9. Обзорная рентгенограмма легких больного гистиоцитозом X 
(ранняя сталия). Диффузные интерстициальные изменения преимущест
венно в верхних и средних отделах обоих легких, немногочисленные 
рассеянные очаги, умеренная реакция корней.

Рис. 11.10. Рентгенограмма черепа того же больного в боковой проек 
ции. В левой теменной касти участок деструкции до 1,5 см в диаметра-



Рис. 11.11. Обзорная рентгенограмма легких того же больного через 
2 мес после диагностической торакогомии. Спонтанная регрессия пато
логического процесса. Утолщение междолевой плевры справа.

(1977). Следует отметить, что спонтанная регрессия изменений 
в легких, ранее считавшаяся характерной для саркоидоза, в 
неменьшей степени свойственна и ранней стадии гистиоцитоза X, 
в связи с чем значительно снижается дифференциально-диагно
стическое значение этого признака. Особенности ранней стадии 
гистиоцитоза X демонстрируют рис. 11.9— 11.11.

Л. А. Гуревич и соавт. (1986) считают, что при гистиоцитозе 
X в отличие от саркоидоза при рентгенологическом исследова
нии выявляются только изменения легочного рисунка в виде 
его сетчато-петлистой деформации. Однако мы, как правило, 
обнаруживали при этом заболевании очаговые изменения, хотя 
и уступавшие в выраженности интерстициальным, которые до
минируют в рентгенологической картине.

По нашим данным, в ранней стадии гистиоцитарного грану- 
лематоза преобладают мелкие и средние очаги, характеризую
щиеся, как правило, однотипностью. Это не позволяет нам 
согласиться с К. L. Radenbach и соавт. (1983), по мнению кото
рых более крупные очаги и фокусные тени чаще характеризуют 
раннюю стадию гистиоцитоза X, а преобладание мелких оча
гов, приобретающих неправильную, вытянутую форму, — более 
позднюю его стадию. В то же время на ранней стадии забо



левания, как полагают эти авторы, очаговые изменения имеют 
более правильную округлую форму.

Некоторые авторы указывают на возможность развития в 
ранней стадии гистиоцитоза X участков диффузного равномерно
го затемнения, имеющего вид молочного стекла [LohdingM ., 
1980]. По-видимому, причиной появления такого симптома 
служит десквамативный процесс, который может быть спутником 
гранулематозных изменений.

Примерно у 30 % больных постепенно или в результате 
периодически возникающих обострений поражение легких пере
ходит в позднюю стадию, которая характеризуется нарастанием 
изменений легочного рисунка с грубой деформацией его. Одно
временно очаги становятся разнотипными, причем наряду с 
мелкими выявляются такж е средние и крупные. Они характе
ризуются нередко неправильной, иногда вытянутой, формой. Воз
никают и в дальнейшем нарастают эмфизематозные изменения 
в виде булл, формируются поражения в виде «сотового легкого». 
Как правило, эти изменения располагаются по периферии верх
них и средних легочных полей. По-видимому, именно они яв 
ляются причиной возникновения рецидивирующего СП, возни
кающего у 20—50 % больных с поражениями легких при гисти- 
оцитозе X. Обычно д аж е  в поздней стадии заболевания  кон
гломерации очагов, как и кальцинации, не происходит. Сущест
вует возможность развития реакции плевры, но инкрустации 
последней солями кальция не наблюдается.

Авторы, указывающие на отсутствие при гистиоцитозе X уве
личения внутригрудных лимфатических узлов [Дмитриева Л. И., 
Устинова В. Ф., 1977], считают, что эта особенность облегчает 
проведение его дифференциальной диагностики с саркоидозом. 
Однако В. М. Бенцианова и соавт. (1977) сообщают о некотором 
увеличении внутригрудных лимфатических узлов в ряде случаев 
гистиоцитоза X, что мы такж е наблюдали, особенно в поздней 
стадии гистиоцитарного гранулематоза легких.

Особого рассмотрения требует вопрос о происхождении 
своеобразных кольцевидных образований, нередко выявляемых 
при гистиоцитозе X. Они могут быть солитарными, но гораздо 
чаще носят множественный характер. Как правило, они являются 
двусторонними, имеют четкие очертания. Диаметр их составляет 
от 2—3 до 15 мм, толщина стенки колеблется от 1,5 до 2,5 мм. 
Эти небольшие, относительно тонкостенные полости не имеют 
прямого отношения к очаговым изменениям, выявляемым в не
посредственной близости от них. Иногда наличие их может быть 
заподозрено уже на обзорном снимке, но гораздо чаще и с 
большей определенностью эти полости обнаруживаются при 
томографии. Почти всегда их выявление расценивалось как 
признак поздней стадии заболевания. Однако, по мнению 
К. L. Radenbach и соавт. (1983), подобные полости могут быть 
обнаружены уже в ранней стадии заболевания, а их происхож
дение связывается с сохранением активности гранулематозного



Рис. 11.12. Обзорная рентгенограмма легких больного гистиоцитозом X 
(поздняя стадия). Выраженные интерстициальные изменения, очаги 
средней величины и множественные мелкие полостные образования по 
всем легочным полям. Структура корней легких нечеткая вследствие 
некоторого увеличения бронхопульмональных лимфатических узлов.

процесса, приводящего к формированию бронхиолоэктазов. 
По мнению многих исследователей, эти кольцевидные тени могут 
также свидетельствовать о наличии перибронхиалыюй гистиоци- 
тарной инфильтрации (перибронхиальные муфты). Как правило, 
в наших наблюдениях эти полости обнаруживались в поздних 
стадиях поражения легких при гистиоцитозе X (рис. 11.12).

Нельзя не отметить, что подобные изменения нехарактерны 
для других интерстициальных и диссеминированных процессов в 
легких, поэтому их выявление может послужить важным сим
птомом при диагностике гистиоцитоза X. В связи с этим мы 
считаем целесообразным систематическое проведение томографии 
при этом заболевании.

В самой поздней стадии поражения легких при гистиоци- 
тарном гранулематозе нарастают явления фиброза, эмфиземы 
легких. В конечном итоге формируется картина «сотового легко
го». В этой стадии заболевание утрачивает черты, характерные 
для гистиоцитоза X, не только в рентгенологическом, но и в 
морфологическом отношении.



Целесообразно различать три стадии поражения легких при 
гистиоцитозе X.

I стадия, гранулематозная, характеризуется умеренными кли
ническими симптомами. При рентгенологическом исследовании в 
это время преимущественно в верхних и средних отделах легких 
выявляются относительно немногочисленные очаги на фоне выра
женных интерстициальных изменений.

II стадии, фиброзно-гранулематозной, свойственны более 
выраженные клинические симптомы, в первую очередь одышка. 
При рентгенологическом исследовании отмечаются нарастание 
интерстициальных изменений и явления фиброза. Определяются 
множественные небольших размеров тонкостенные полости. 
Обнаруживаются такж е более многочисленные средние, а иногда 
крупные очаги. Довольно часто наблюдаются такж е реакция 
междолевой и костальной плевры и некоторое увеличение брон
хопульмональных лимфатических узлов. У значительной части 
больных может развиться СП.

Д ля III стадии, фиброзно-склеротической, типичны нараста
ние Д Н  и явлений хронического легочного сердца. При рент
генологическом исследовании выявляется картина «сотового лег
кого», которая служит отображением фиброзирующего альве- 
олита, не имеющего специфических черт исходного процесса.

Лабораторные данные характеризуются наличием у части 
больных умеренного лейкоцитоза и повышенной СОЭ. Однако в 
большинстве случаев выраженных сдвигов в гемограмме не об
наруживается. У многих больных могут наблюдаться пато
логические сдвиги в протеинограмме в виде повышения уровня 
«2- и р-глобулинов.

В отличие от саркоидоза при гистиоцитозе X туберкулино
вые реакции, как правило, положительные.

При изучении состояния функции дыхания у больных с 
легочной формой гистиоцитоза X обычно можно обнаружить от
четливые рестриктивные нарушения, а у части больных и об- 
структивные нарушения вентиляционных показателей. Выра
женность этих нарушений зависит от распространенности пора
жения легочной ткани, а также стадии заболевания. Отмечены, 
особенно в поздних стадиях, нарушения диффузии и распре
деления газов. Наблюдается умеренное снижение Рао, без выра
женных сдвигов Ра<;02 [Radendach К. L. et al., 1977].

Постоянство нарушений дыхательной функции легких при гис
тиоцитозе X в отличие от саркоидоза может служить одним из 
дифференциально-диагностических признаков [Loddenkemper R. 
et al., 1983).

С помощью перфузионной сцинтиграфии у большинства боль
ных гистиоцитозом X, особенно в поздних стадиях, обнаружи
ваются умеренные или выраженные нарушения кровотока в лег
ких. Однако четкой корреляции между показателями перфузии и 
данными рентгенологического исследования, характеризующими 
локализацию и протяженность поражения, нет [Radenbach К. L.



et al., 1983]. Регрессии поражения легких при гистиоцитозе X 
далеко не во всех случаях сопутствует улучшение функциональ
ных и сцинтиграфических показателей, что, по-видимому, указы
вает на формирование выраженных рубцовых и фиброзных изме
нений в легких в процессе обратного развития или д аж е излече
ния гистиоцитоза X.

Уверенная диагностика гистиоцитоза X возможна лишь при 
морфологическом подтверждении. Д ля  этого могут быть исполь
зованы биоптаты, полученные из пораженных органов. При 
наличии легочных изменений наиболее результативны трансброн
хиальная пункция и открытая биопсия легких. По данным
О. А. Уваровой и соавт. (1986), при диссеминированных процес
сах в легких трансбронхиальная пункция способствовала уста
новлению диагноза у 7 6 % ,  а открытая биопсия легких — у 
100 % больных.

Расшифровка природы изменений в легких значительно 
облегчается при выявлении внеторакальных локализаций забо
левания, особенно в костной системе [Дмитриева Л. И., Усти
нова В. Ф., 1977; Бенцианова В. М. и др., 1977].

М о р ф о л о г и ч е с к а я  к а р т и н а  при всех формах гис
тиоцитоза X имеет общие черты в виде инфильтратов, обра
зованных пролиферирующими атипичными гистиоцитами, с нали
чием в формирующихся инфильтратах гигантских многоядерных 
белых отростчатых эпидермоцитов (клеток Л ан гер ган са ) , эозино- 
филов, а также плазматических клеток и нейтрофильных лейко
цитов. При этом клеточный состав инфильтратов идентичен в 
биоптатах, полученных из легких, кожи, лимфатических узлов, 
костей и других органов.

Наиболее часто у взрослых больных встречается эозинофиль
ная гранулема, при которой наряду с атипичными обнаружи
ваются также обычные гистиоциты. Заметно преобладают эози- 
иофилы, выявляются лимфоциты и плазматические клетки.

В ранних стадиях гистиоцитоза X нередко имеются крово
излияния, могут наблюдаться некротические поля. В поздних 
стадиях выявляются фиброзные изменения без гранулематозных 
участков. Одновременно формируется эмфизема легких, а в даль
нейшем картина «сотового легкого». В таких случаях уста
новление характера исходного процесса, т. е. диагноза гистио
цитоза X, оказывается невозможным. Ввиду этого для вери
фикации диагноза целесообразно при биопсии брать материал из 
различных участков легочной ткани, чтобы получить в каких- 
либо препаратах гранулематозную ткань.

Соотношение клеточных форм и качественная характеристика 
клеток гистиоцитарного ряда позволяют дифференцировать от
дельные формы гистиоцитоза X.

При болезни Л еттерера — Сиве среди клеточных элементов преобладаю т 
полиморфные атипичные гистиоциты, постоянно содерж ащ ие в цитоплазме 
липиды. Н аряду с гистиоцитами присутствуют гигантские белые отростчатые



этгидермоциты. Все прочие клеточные элементы содерж атся в инфильтратах 
в незначительном количестве.

При болезни Хенда — Ш юллера — Крисчена преобладаю т крупные клетки 
с пенистой цитоплазмой, или ксантомные клетки. П оявляется такж е большое 
количество плазматических клеток. Процесс носит распространенный характер, 
но пролиферация клеток не столь выражена, как при болезни Л еттерера — 
Сиве. В грануляционной ткани встречаются такж е гигантские белые отростчатые 
эпидермоциты, фибробласты, лимфоциты.

Д ля  уточнения диагноза можно использовать не только све
товую, но и электронную микроскопию, а также цито* и гисто
химические методы, которые в трудных случаях позволяют выя
вить характерные для гистиоцитоза X клеточные элементы, в 
частности ультраструктурные цитоплазматические органеллы, 
имеющие вид гранул. Равным образом существенное значение 
приобретает характеристика уровня активности ряда ферментов 
в клетках гистиоцитарного ряда, о чем уже сказано выше.

Значительный интерес представляет частота поражения раз
личных органов при гистиоцитозе X. Суждение по данному 
вопросу затруднено тем, что больные этим заболеванием находят
ся в учреждениях разного профиля в зависимости от ведущей 
локализации процесса. Существенное значение имеет возраст 
больных гистиоцитозом X. У детей преобладают генерализо
ванные, а у взрослых — солитарные формы поражения.

К. L. Radenbach и соавт. (1983) у 2 из 33 взрослых больных 
с поражением легких, обусловленным гистиоцитозом X. обнару
жили такж е поражение костей, у одного — признаки пора
жения кожных покровов, у одного — пищеварительного тракта и 
у о дного— несахарного диабета. J. S. G reenberger _и соавт. 
(1981) отметили поражение костей у 11 % взрослых больных 
гистиоцитозом X.

По данным N. Е. Nesbit и W. Krivit (1975), из 24 больных 
генерализованным гистиоцитозом X у всех обнаружены изме
нения в костях, у 13 — в легких, у 8 — в селезенке, у 5 — в пече
ни, у 3 — поражение периферических лимфатических узлов, у
2 — гипофиза и у одного — ЦНС.

Из 8 наблюдавшихся нами больных с легочными формами 
гистиоцитоза X у 2 отмечено такж е поражение костей.

Таким образом, данные разных авторов о частоте пораже
ния различных органов при гистиоцитозе X существенно отли
чаются.

При д и ф ф е р е н ц и а ц и и  легочного гистиоцитарного гра- 
нулематоза следует иметь в виду в первую очередь саркоидоз, 
диссеминированный туберкулез легких, фиброзирующие альве- 
олиты, бронхиолоальвеолярный и метастатический рак легких. 
Основные признаки, которые могут быть использованы при диф
ференциальной диагностике гистиоцитоза X, диссеминированно
го туберкулеза легких и саркоидоза органов дыхания II стадии, 
представлены в табл. 11.1.

Одним из наиболее частых осложнений легочной локализации



Основные критерии дифференциальной диагностики гистиоцитарного 
граиулематоза (гистиоцитоза X), диссеминированного туберкулеза 
легких и саркоидоза органов дыхания II стадии

Признак Гистиоцитов X Диссем инированный 
туберкулез  легких

С ар к о и д о з  органов  
ды хан ия  II стадии

Пол
Возраст
Характер клиниче

ских симптомов 
при выявлении

Туберкулиновые
реакции

Пораж ения скеле
та и их локали
зация

Иесахарный диабет 
Рентгенологические 

признаки пора
жения легких: 
двустороннее от
носительно сим
метричное пора
жение
одностороннее
поражение

локализация

очаговые измене
ния
изменения легоч
ного рисунка

полостные о б р а 
зования

утолщение меж- 
долевой и кос
тальной плевры 

Увеличение бронхо
пульмональных 
лимфатических 
узлов 

Увеличение других 
групп лим ф ати
ческих узлов
средостения

Чащ е мужчины 
20— 40 лет 
Чащ е м алозам ет

ные, нередко 
небольш ая 
одышка 

Чащ е полож и
тельные 

Нередко. Преиму
щественно кости 
черепа, таза , 
нижних конеч
ностей 

Нередко

Почти всегда

Почти не встреча
ется

Верхние и средние 
поля, задние и 
передние отделы

Умеренно вы ра
женные 

П реобладаю т

Возможно нали
чие мелких мно
жественных по
лостей

Возможно

Возможно некото
рое

Не наблю дается

Чаш е мужчины 
Любой
К ак правило, вы

раженные

Положительные

Редко. Преимущ е
ственно позво
ночник, кости 
нижних конеч
ностей 

Не отмечается

Почти всегда

Почти не встреча
ется

Верхние и средние 
п оля ,задние от- 
отделы

Преобладаю т

Умеренно вы ра
женные или не
большие 

Часто наблю да
ются двусторон
ние ш тампован
ные полости 
распада 

Часто

Как правило, не 
наблюдается

К ак правило, не 
наблюдается

Чаш е женщины 
25— 50 лег 
Ч ащ е м алозам ет

ные, реже аыра- 
женные

Как правило, отри
цательные 

С равнительно ред
ко. Преимущ ест
венно фаланги 
пальцев

Не отмечается

П реобладает

Нередко

Несколько чащ е 
средние и ниж 
ние поля, больше 
прикорневые и 
срединные зоны 

Выраженные

Выраженные 

Не наблю даю тся

Возможно

Чащ е выраженное

Нередко



Признак Г истиоцитоз X Диссеминированный
туберкулез легких

Саркоидоз органов 
дыхания II стадии

Особенности кли
нического тече
ния

Чащ е стационар
ное или прог
рессирующее, 
возможна спон
танная регрес
сия

В отсутствие аде
кватного лече
ния, как прави
ло, прогресси
рующее

Чащ е стационар
ное, реже прог 
рессирующее, 
возможна спон
танн ая регрессии

гистиоцитоза X является СП, который наблюдается примерно у 
20—50 % больных.

В поздних стадиях заболевания могут развиться признаки 
хронического легочного сердца и ДН. В случаях изолирован
ного или преимущественного поражения легких при гистиоцитозе 
X именно эти осложнения определяют прогноз и могут быть 
причиной гибели больных.

По поводу л е ч е н и я  гистиоцитоза X в литературе имеются 
различные точки зрения, что в сущности объясняется много
образием форм и клинического течения этого заболевания. При 
злокачественных формах гистиоцитоза X рекомендуется комби 
нироваиная терапия с использованием полихимиотерапии, допол
ненной кортикостероидными гормонами. В некоторых случаях 
эффективна лучевая терапия, а лиц с преимущественным пора
жением костей иногда целесообразно лечить хирургическим 
методом.

При изолированном или преимущественном поражении легких 
и доброкачественном течении гистиоцитоза X, по-видимому, доста
точно эффективна преднизолонотерапия. По рекомендации 
К. L. Radenbach и соавт. (1983) назначать преднизолон следует 
примерно так же, как при лечении саркоидоза, начиная с дозы 
40 мг в сутки и постепенно снижая ее. О бщ ая продолжитель
ность лечения должна быть не менее 1 года. Отдельные авторы 
предпочитают сочетание преднизолона с винбластином. По мне
нию С. Gord и соавт. (1985), при гистиоцитозе X может быть 
рекомендовано лечение кортикостероидами по методике, при
меняемой при саркоидозе, и только в случае неэффективности 
такой терапии следует назначать антиметаболиты или алкилан 
тины. Имеются отдельные сообщения об успешном применении 
купренила [Petheram I. S. et a l 1981].  Следует помнить, что 
лечение может дать эффект лиш ь в ранних стадиях гисти 
оцитоза X.

П р о г н о з  гистиоцитоза X зависит прежде всего от формы 
заболевания. Так, при генерализованных формах с прогрес
сирующим клиническим течением, особенно у детей младшего 
возраста, прогноз неблагоприятный. При доброкачественном 
течении солитарного или множественного поражения, соответ
ствующего эозинофильной гранулеме, в ранней стадии возможна



мюнтанная регрессия, лечение дает хорошие результаты. Нако
нец, прогноз малоблагоприятный в тех стадиях гистиоцитоза X, 
когда он определяется наличием и выраженностью таких ослож
нений заболевания, как легочное сердце и ДН.
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Л ЕЙ О М И О М А ТО З Л ЕГК И Х

Лейомиоматоз легких — диссеминированный патологический 
процесс, характеризующийся опухолевидным разрастанием глад
ких мышечных волокон по ходу мелких бронхов и бронхиол, 
стенок кровеносных и лимфатических сосудов легких. Сино
нимом лейомиоматоза является ангиоматоз легких. В связи с 
тем что при лейомиоматозе образуется много мелких кист, 
заболевание имеет еще наименование «микрокистозное легкое».

Впервые лейомиоматоз легких описан в 1937 г. L. Burell и 
J. Ross, а в 1966 г. — J. C orng и Н. Enterline. Сведения о рас
пространенности отсутствуют, так как сообщения немного
численны (около 80 случаев). Одной из причин редких со
общений о лейомиоматозе легких может быть и то, что клинико
рентгенологические проявления этого заболевания малоизвестны. 
В отечественной литературе описаны лишь единичные наблю
дения [Лихачев Ю. П., Воронцов Р. С., 1974; Д вораков- 
ская И. В., Козак Т. И., 1983; Розенберг В. Д., 1983; Скорня
ков С. Н., 1983; Раск Р. Э. и др., 1984; Васильчук И. В. и др., 
1984; Греймер М. С., Фейгин М. И., 1986].

Известны три различных взгляда на э т и о л о г и ю  лей
омиоматоза. Одни авторы относят лейомиоматоз к генетически



детерминированным заболеваниям опухолевой природы, другие 
[Двораковская И. В., Шлимович М. А., 1977; Burell L., Ross J., 
1937] придают значение в его возникновении дисгормональным 
процессам, третьи [Греймер М. С., Фейгин М. И., 1986] не 
исключают в некоторых случаях роли контакта с бытовыми 
аэрозолями. Влияние вредных профессиональных факторов отри
цается.

Сторонники генетически детерминированного развития лей 
омиоматоза [Лихачев Ю. П., Воронцов Р. С., 1974; C o rn o g J . ,  
Enter I ine Н., І966] обосновывают эту точку зрения новообразо
ванием гладкомышечных элементов из сохранившихся мезен
химальных резервов тех участков, которые в норме не содер
ж ат гладкомышечных волокон. Например, лейомиоматозные 
клетки обнаружены в межальвеолярных перегородках, стенках 
лимфатических сосудов и узлов. А. Н. Кокосов и М. М. Иль- 
кович (1984), проанализировав данные литературы, сообщают, 
что предположение о роли эндокринных нарушений в развитии 
лейомиоматозов обусловлено преимущественным заболеванием 
женщин детородного возраста, частым наличием при этом дис
функций половых желез, а такж е замедлением прогресси
рования болезни после наступления менопаузы или удаления 
яичников. Они считают, что лейомиоматоз имеет опухолевую 
природу.

При п а т о м о р ф ^ л о г и ч е с к о м  и с с л е д о в а н и и  
легкие представляются уплотненными, нередко молочного цвета. 
Под плеврой видны белесоватые узелки, которые выступают 
над ее поверхностью и заполнены жидкостью, в полости плевры 
часто содержится хилезная жидкость. Диаметр узелков 0,3 —
0,7 см. Рядом с узелками расположены участки эмфиземы. 
Местами в легких имеются крупные воздушные полости. Л им 
фатические узлы гиперплазированы, диаметром 1—2 см, элас
тичны, легко вылущиваются. На разрезе в них могут быть 
обнаружены полости, заполненные хилезной или хилезно-ге
моррагической жидкостью.

Микроскопические изменения характеризуются гиперплазией 
и пролиферацией гладкомышечных клеток разной выраженности 
Гиперплазированные гладкомышечные клетки расположены диф
фузно в интерстиции легких, т. е. межальвеолярно, перивас- 
кулярно, перибронхиально, субплеврально и по ходу мелких 
лимфатических сосудов. В связи с этим межальвеолярных 
перегородки утолщены, участки гладкомышечной пролиферации 
образуют конгломераты, в которых можно обнаружить эласти
ческий каркас межальвеолярных перегородок. Степень гладко 
мышечной гиперплазии неодинакова в различных участках 
легких. Гиперплазированные мышечные клетки полиморфные, 
развиваются мультицентрично. Митозы в этих клетках отсут
ствуют. В отдельных местах гиперплазированные гладкомышеч
ные волокна переплетаются с коллагеновыми. Пневмонических 
фокусов нет.



Классификации лейомиоматозов не существует, так как пато
логия остается малоизученной.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а .  Заболевание обычно начи
няется бессимптомно. В дальнейшем наиболее частым и харак
терным симптомом является постепенно усиливающаяся одышка. 
Возможно также появление болей в груди, реже кровохар
канья. Часто у таких больных возникают рецидивирующие 
СП, а в половине случаев появляется хилезный плеврит. 
Интоксикационный синдром не выражен. Перкуторные изме
нения отсутствуют или же отмечается укорочение звука. При 
аускультации может быть ослабленное дыхание. На рентгено- 
гомограммах определяются диффузные интерстициальные из
менения, расположенные симметрично в обоих легких, но более 
выраженные в нижних долях. По мере прогрессирования про
цесса возникают микрокисты, постепенно формируется ячеистое, 
сотовое, легкое. Кровь и моча без патологических изменений. 
Мокрота отсутствует. При исследовании Ф ВД определяются 
признаки нарушения вентиляции по рестриктивному типу и сни
жения D1.

Течение лейомиоматоза легких характеризуется постепенным 
или быстрым прогрессированием патологического процесса. 
Нарастают одышка и цианоз, появляются и усиливаются приз
наки хронического легочного сердца. После эвакуации хилезной 
плевральной жидкости наступает непродолжительное улучшение. 
Возможны поражение забрюшинных лимфатических узлов и 
грудного протока, развитие хилезного асцита, хилоперикардита. 
Описаны случаи сопутствующих ангиомиолипоматоза почек и 
лейомиоматоза матки.

Верификация диагноза лейомиоматоза возможна только при 
морфологическом исследовании материала, полученного с по
мощью открытой или трансбронхиальной биопсии легких.

Д и ф ф е р е н ц и а л ь н у ю  д и а г н о с т и к у  следует про- 
модить с диссеминированным туберкулезом легких, фиброзирую- 
т и м  альвеолитом, метастатическим поражением легких. От 
диссеминированного туберкулеза лейомиоматоз отличается отсут- 
ствием симптомов интоксикации, бактериовыделения, рентгено
логически определяемых очаговых изменений в легких, а также 
неэффективностью применения противотуберкулезных препара
тов. Опорными отличительными свойствами от метастазов зло
качественной опухоли в легкие являются отсутствие первично 
локализованной опухоли и диффузный интерстициальный хараК' 
гер процесса. Д ля фиброзирующего альвеолита, как и для ту
беркулеза и метастазов злокачественной опухоли, не характерно 
иаличие хилезного плеврита.

Осложнениями лейомиоматоза легких являются развитие хро
нического легочного сердца, ДН, истощение при многократных 
ліакуациях хилезной жидкости из плевры. Как уже сказано, при 
поражении забрюшинных лимфатических узлов, грудного лимфа- 
I ического протока возникают хилезный асцит и хилоперикардит.



Л е ч е н и е  симптоматическое и сводится в основном к те
рапии хронического легочного сердца. По показаниям проводят 
эвакуацию хилезной жидкости из плевральной полости с по 
следующей инстилляцией раствора глюкозы или вдуванием талі, 
ка с целью добиться сращения плевральных листков. П р o r  
н о з заболевания неблагоприятный. Продолжительность жизни 
больных колеблется от 2 до 10 лет. Летальный исход насту 
пает вследствие формирования декомпенсированного легочного 
сердца.

Методы п р о ф и л а к т и к и  заболевания не разработаны. 
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ПЕРВИЧНЫЙ БРОНХОЛЕГОЧНЫЙ АМИЛОИДОЗ

Амилоидоз характеризуется накоплением в различных тканях 
депозитов специфического вещества, получившего название ами
лоида, присутствие которого обычно распознается при помощи 
гистохимической реакции с конго красным и последующего 
выявления зеленого дихроизма в поляризованном свете [Glen- 
пег G. С., 1980].

К лассификация амилоидоза основана на определении располож ения депози 
тов амилоида в тех или иных органах, а такж е на наличии или, напротив, 
отсутствии других заболеваний. Генерализованный, или системный, амилоидов 
констатируют в тех случаях, когда амилоид обнаруж ен в многих анатоми 
ческих образованиях. Если ж е депозиты амилоида выявлены в одном из них, 
то амилоидоз обозначаю т как локализованный. При наличии амилоидоза у 
тех больных, у которых он сосуществует с другими заболеваниями, имеющими 
непосредственное отношение к его возникновению, констатируют вторичным 
амилоидоз. В отсутствие таких заболеваний амилоидоз определяют как пер
вичный [Thompson P. J ., C itron К. Н., 1983].

Впервые возможность изолированного бронхолегочного ами
лоидоза была отмечена A. Lesser (1877). Но первое обстоя
тельное описание этого вида патологии органов дыхания было 
сделано лишь в 1958 г. С. Prowse.

Первичный бронхолегочный амилоидоз относится к числу ред
ких заболеваний. Так, к 1983 г. в литературе было описано не
многим более 150 больных с установленным диагнозом этого 
заболевания [Thompson P. I., Citron К -М ., 1983].

Как указывают В. Г. Алексеев и А. И. Синопальников (1985), 
средний возраст больных первичным бронхолегочным амило-



и юзом превышает 50 лет, хотя это заболевание встречается и в 
более молодом возрасте. Частота заболевания среди мужчин и 
женщин, по данным литературы, примерно одинакова. Однако, 
пн мнению М. М. Ильковича и А. Н. Кокосова (1984), первичным 
бронхолегочным амилоидозом чаще болеют мужчины.

Как полагает G. С. G lenner (1980), в основе развития амилоидоза леж ит 
млрушение ферментных процессов, определяющих синтез и резорбцию а мило- 
и і а вещ ества, постоянно вырабатываемого здоровым организмом. По мнению 
О Л. Виноградовой (1980), при локальных формах амилоидоза процессы 
|м юрбции существенным образом не нарушены, что является характерной 
чертой, обусловливающей отсутствие тенденции к генерализации процесса. 
Имеете с тем в развитии изолированного бронхолегочного амилоидоза опре- 
'именную роль могут играть нарушения механизмов защ иты легких | F ranc  
lilt Е. С., 1979]. Представления об относительной резистентности органов 
лыхаиия к накоплению в них депозитов амилоида и развитию амилоидоза, 
ни видимому, являю тся устаревшими.

При генерализованном амилоидозе органы дыхания по
ражаются у 50 % больных, по клиническим данным, и у 80 % — 
но данным патологоанатомических исследований [Илько- 
нич М. М., Кокосов А. Н., 1984]. Имеются также сведения о том, 
что у больных амилоидозом, вызванным туберкулезом легких, 
і ім и л о и д  в бронхолегочной системе обнаруживается почти столь 
же часто, как и в почках [Иванюта О. М. и др., 1983; Пана- 
( юк А. В., 1984], В. Г. Алексеев и А. И. Синопальников (1985) 
полагают, что в формировании изолированного амилоидоза 
бронхолегочной системы участвуют два фактора: циркулирую
щий в крови амилоидогенный протеин и гипотетический местный 
фактор, образованный нарушением целости капиллярного русла 
н недостаточной адсорбционной функцией легких. Многолет
нее, часто бессимптомное, течение заболевания авторы объяс
няют медленным образованием амилоидных депозитов в легких, 
что в свою очередь обусловлено невысокой концентрацией 
.(милоидогеиного белка в плазме.

Е. Uehlinger (1965) относит первичный бронхолегочный ами- 
лоидоз к числу так называемых болезней накопления.

Э т и о л о г и я  первичного бронхолегочного амилоидоза 
остается неизвестной. Большинство авторов рассматривают это 
заболевание как локальную форму первичного амилоизоза. 
Однако изолированный бронхолегочный амилоидоз неоднократно 
обнаруживали при наличии других заболеваний, среди которых 
были туберкулез, опухоли разной локализации, в том числе рак 
легких, гемобластозы и др. [Алексеев В. Г., Синопальни
ков А. И., 1985; Hacihanefioglu U., Urzoren Е., 1981]. Это обсто
ятельство вызвало сомнение в том, является ли амилоидоз 
бронхолегочной системы первичным [Thompson P. I., Citron К. М., 
1983]. По нашему мнению, в подобных ситуациях, когда ло
кальные формы амилоидоза выявляются у больных раком, 
их можно рассматривать как одну из паранеопластических 
реакций.

В клинической практике возможность различать первичный и

IS



вторичный амилоидоз является весьма существенной. Д ля  пер
вичного амилоидоза характерна возможность выявления в сыво
ротке крови больных предшественника амилоида — белка SAA, 
который служит фактором переноса амилоида, а такж е выделе
ния двух типов амилоидных фибрилл. В основе образования 
последних лежат легкие цепи иммуноглобулинов. При протеолизе 
амилоидных фибрилл у больных первичным амилоидозом про
дуцируется протеин AL, характерный для этих форм заболева
ния. При вторичном амилоидозе такж е могут обнаруживаться 
амилоидные фибриллы, но при их протеолизе образуется про
теин АА, который в значительном количестве присутствует при 
вторичных формах амилоидоза. Оба вида протеина могут быть 
дифференцированы иммунохимическими методами [Илько- 
вич М. М., Кокосов А. Н., 1984; Thompson P. J., Citron К- М.,
1983]. .

Амилоид, обнаруживаемый в трахее, бронхах и легких, 
может не вызывать всех характерных реакций. В части случаев 
он адсорбирует жир и хорошо окрашивается Суданом [Абрико
сов А. И., 1947].

Большинство исследователей отмечают значительную роль в 
патогенезе первичных форм амилоидоза угнетения системы 
Т-лимфоцитов со снижением их количества, что служит про
явлением подавления процессов тканевого иммунитета.

Можно сделать вывод, что повышение синтеза иммуно
глобулинов и белка SAA способствует появлению в крови белк.і 
амилоидных фибрилл, который, соединяясь с сывороточным 
белком, поглощается макрофагами и затем откладывается м 
органах и тканях в виде амилоида [Илькович М. М., Коко
сов А. Н., 1984].

Одна из наиболее детальных к л а с с и ф и к а ц и й  амило
идоза органов дыхания принадлежит P. J. Thompson и К. М. Ci
tron (1983).

А. Генерализованный (системный) амилоидоз*.
I. Первичный.

II. Вторичный.

Б. Локализованный амилоидоз*.
I. Первичный: а) трахеобронхиальный (с множественны 

ми субмукозными бляшками или опухолевидный), 
б) легочный (паренхиматозный) (нодулярный — мін» 
жественный или солитарный, диффузный альвеолярно 
септальный).

II. Вторичный: а) трахеобронхиальный (с субмукозными 
бляшками или туморозные формы); б) легочный (ил 
ренхиматозный) (нодулярный или диффузный).

* С поражением медиастинальных лимфатических узлов или без вовлечении 
их в процесс.



В. Г. Алексеев и А. И. Синопальников (1985) предложили 
группировку и з о л и р о в а н н о г о  а м и л о и д о з а  б р о н- 
■ О л е г о ч н о й  с и с т е м ы ,  разработанную с учетом сущест
вующих взглядов, в частности классификации P. I. Thompson и 
|f.  М. Citron.

1. Трахеобронхиальный амилоидоз: а) с субмукозным отложением ами
лоида; б) опухолеподобный.

II. Легочный амилоидоз (паренхиматозный): а) модулярный — множест
венный или солитарный; б) диффузный альвеолярно-септальны й.

III. Плевральный.
IV. С поражением медиастинальных лимфатических узлов.
V. Сочетанные формы.

Для трахеобронхиальной формы первичного бронхолегочного 
амилоидоза характерно наличие множественных субмукозных 
бляшек или изолированных опухолевидных образований с экзо- 
фигным ростом [Loire R. et al., 1978]. Легочный (паренхима- 
to жый) вариант первичного бронхолегочного амилоидоза может 
Аыть представлен нодозной и диффузной альвеолярно-септаль- 
ііоГі формами. При нодозной форме поражение чаще носит 
пнусторонний характер, при односторонней локализации изме
нения чаще выявляются в правом легком.

Исключительно редко наблюдается изолированное поражение 
Плевры [Desai R. А., 1979]. Изменения ее в сочетании с таковыми 
И бронхах и легких встречаются относительно чаще. Описано 
поражение разветвлений легочной артерии с паравазальным 
слож ением  амилоидных масс [Thompson P. J., Citron К. М., 
М«3).

Примерно 90 % случаев первичного бронхолегочного амилои- 
и»ча характеризуются наличием трахеобронхиальной формы с 

субмукозным отложением амилоида и легочной формы с ноду- 
'иірньїм характером поражения. Редко встречаются опухоле- 
нодобная и диффузная альвеолярно-септальная формы. Еще ре
же диагностируются поражения внутригрудных лимфатических 
V »лов и плевры.

П а т о л о г и ч е с к а я  а н а т о м и я .  Амилоидные отложе
ния в трахее и бронхах состоят из множественных серовато- 
Oiviwx гладких узелков с широким основанием (до 1 см в диамет
ре). Может быть инфильтрированной вся стенка бронха, что 
приводит к значительному сужению его просвета. Эпителий 
бронха остается обычно интактным, но в части случаев наблю- 
.'ыотся его плоскоклеточная метаплазия. При микроскопии в 
імилоидных депозитах могут выявляться гигантские клетки типа 
инородных тел и участки кальцинации.

При легочной локализации отложения амилоида обычно 
располагаются субплеврально. В их периферических зонах наря
ду с гигантскими клетками могут выявляться плазматические 
клетки и лимфоциты. Эти поражения в легких могут содер
жать также участки кальцинации, хрящ и д а ж е  участки око
стенения.



Как справедливо подчеркивают В. Г. Алексеев и А. И. Син 
пальников (1985), прижизненная д и а г н о с т и к а  первично 
бронхолегочного амилоидоза сложна вследствие малосимптомн» 
го течения. В большинстве случаев диагноз устанавливаете 
с большим опозданием. Нередко заболевание неожиданно вы 
является при гистологическом исследовании. Наиболее надежна 
верификация диагноза обеспечивается исследованием биопсий 
ного материала с помощью тиофлавинов Т и S (люминесценг 
ная микроскопия) и конго красным (поляризационная микро 
скопия) [Виноградова О. М., Серов В. В., 1976]. Д ля  получени 
биоптата могут быть произведены трансторакальная и транс 
бронхиальная пункции, открытая биопсия легкого или парастер 
пальная медиастинотомия. При выборе метода получения биопсий* 
ного материала следует учитывать форму и локализацию пер 
вичного бронхолегочного амилоидоза, возраст больных и на
личие противопоказаний, связанных с сопутствующей пато^ 
логией.

К л и н и ч е с к и е  п р о я в л е н и я  первичного бронхолегоч
ного амилоидоза не отличаются специфичностью. Их выражен
ность в значительной степени зависит от формы заболевания, 
его преимущественной локализации, наличия и характера 
осложнений.

При поражении гортани и трахеи может возникнуть осин 
лость голоса. Отложения амилоида в бронхиальном дереве не» 
редко сопровождаются надсадным сухим кашлем, одышкой. При 
трахеобронхиальной форме амилоидоза с субмукозным отло 
жением амилоида может наблюдаться кровохарканье, чашо 
необильное. Массивные кровотечения крайне редки. Сочетанно 
таких признаков, как кашель, прогрессирующая одышка, кро
вохарканье, может служить поводом для ошибочной диагности* 
ки обструктивного бронхита или бронхиальной астмы [Вино 
градова О. М., 1980; Герасим В. А., 1980]. Нарушение проходи 
мости бронха может привести к развитию ателектаза с при 
соединением вторичной инфекции. В подобных случаях сухой, 
малопродуктивный кашель сменяется кашлем с выделением 
мокроты, обычно гнойного характера. Солитарное поражение 
легочной паренхимы клинически может не проявляться и обнл 
руживается лишь при рентгенологическом исследовании, прово 
димом с целью профилактики или по другому поводу. Пр 
этом первоначально нередко ошибочно диагностируют туберкуле- 
му, периферический рак или доброкачественную опухоль, а при 
множественном характере изменений обычно подозревают нали 
чиє метастатической опухоли легких [Каньшина Н. Ф. и д р , 
1984; Bierny J. Р., 1978]. Эти образования в легких могут со
держать  участки кальцинации, костные трабекулы [Teixider Н. S , 
Bachman A. L., 1971], а иногда полости распада. В таких случаях 
иной раз возникает предположение о наличии бронхиолоаль- 
веолярного рака и узелкового периартериита [Rubinow A. et al,. 
1978]. При диффузной альвеолярио-септальной форме в клини-



ческой картине доминируют явления нарастающей Д Н  и хро
нического легочного сердца, что заставляет предполагать нали- 
Цие фиброзирующего альвеолита или карциноматоза.

Боли в груди чаще свидетельствуют о вовлечении в процесс 
плевры.

Повышение температуры тела не характерно для первичного 
бронхолегочного амилоидоза и, как правило, свидетельствует о 
присоединении инфекции.

Физикальное исследование при этом заболевании дает весьма 
скудную информацию, наличие и выраженность которой опре
деляются формой и размерами поражения, а такж е  присое
динением тех или иных осложнений. Так, у больных с трахе
обронхиальной формой амилоидоза могут выслушиваться свистя
щие хрипы. При альвеолярно-сегітальной форме в нижних от
делах легких иногда удается выслушать крепитацию [Алексе
ев В. Г., Синопальников А. И., 1985].

При р е н т г е н о л о г и ч е с к о м  и с с л е д о в а н и и  у 
больных с солитарными формами первичного бронхолегочного 
амилоидоза определяются округлые фокусные тени с четкими 
контурами. При диффузной форме поражения бронхиального 
Ц'рева может выявляться уплотнение стенки бронха. В ре- 
іультате диффузного поражения паренхимы легкого обнаружи- 
иается обогащение легочного рисунка, иногда с появлением оча
говых теней, которые по выраженности значительно уступают 
интерстициальному компоненту.

Детальное сопоставление рентгенологических и морфологи
ческих изменений при первичном бронхолегочном амилоидозе 
произведено В. Г. Алексеевым и А. И. Синопальниковым (1985) 
(табл. 11.2).

Лабораторные данные при первичном бронхолегочном амило
идозе лишь в поздних стадиях способны помочь установлению 
шагноза. В основном они могут быть использованы для исклю

чения других заболеваний и при выявлении инфекционных 
осложнений, а такж е могут иметь определенное значение при 
дифференциации первичных от генерализованных форм амилои
доза. Так, при последних могут быть выявлены повышение 
СОЭ, парапротеинемия и белок Бенс-Джонса. При исследова
нии белковых фракций сыворотки крови обнаруживается повы
шение уровня углобулинов, концентрации холестерина и актив
ности щелочной фосфатазы в крови.

Исследование Ф ВД при диффузном трахеобронхиальном по
ражении с субмукозным отложением амилоидных депозитов не
редко позволяет установить преимущественно обструктивные 
нарушения вентиляции, тогда как при альвеолярно-септальной 
форме заболевания обнаруживаются рестриктивный тип вентиля
ционных нарушений.

Первичный бронхолегочный амилоидоз характеризуется мед
ленно прогрессирующим течением. Основными о с л о ж н е 
н и я м  и являются респираторная инфекция, Д Н  и хроническое



Рентгеноморфологические сопоставления при различных формах 
первичного бронхолегочного амилоидоза

1-й вариант

Узловатые образовании, выступающие в просвет т р а 
хеи и (или) бронхов, более отчетливые при томогра
фии и бронхографии; ателектаз; обструктивная ло
кальная эмфизема; обструктивный пневмонит; брон
хоэктазия; остеопластичеекая трахеобронхопатия

2-й вариант

Объемные патологические образования, чащ е солитар- 
ные, реже множественные, с тенденцией к формиро
ванию полостей, кальцификации опухолевидных у з
лов, на томограмме имеющих вид «ш тампованных 
дефектов»

3-й вариант

Д иф ф узная двусторонняя деформ ация легочного ри
сунка с мелкоочаговыми затемнениями, склонными 
к кальцификации, гидроторакс, утолщение плевры, 
плевральные наложения, увеличение внутригрудных 
лимфатических узлов с выраженной их кальцина
цией и в отсутствие воспалительной реакции

С убмукозная а м и л о ш  
ная инфильтрация ш 
ходу трахеобронхин.п, 
ного дерева

Опухолеподобные или 
нодулярные отложении 
амилоидных масс в ле 
точной ткани

Отложение амилоида ли 
ходу альвеолярных пи 
регородок, в плевре II 
медиастинальных лим 
фатических узлах

легочное сердце, которые наблюдаются в основном при рас» 
пространенных и диффузных формах заболевания.

Диффузную форму первичного бронхолегочного амилоидоза 
следует д и ф ф е р е н ц и р о в а т ь  от идиопатического и экзо
генного фиброзирующего альвеолита, саркоидоза II и III стадии, 
легочного альвеолярного протеиноза, пневмокониоза, бронхиоло- 
альвеолярного и метастатического рака легких. Солитарные фор 
мы первичного бронхолегочного амилоидоза следует отличать in 
периферического рака, доброкачественных опухолей и туберку- 
лем.

Л е ч е б н а я  т а к т и к а  определяется в первую очередь 
формой заболевания. При трахеобронхиальной субмукозной ин
фильтрации удаление отдельных опухолевидных разрастаний ни 
время бронхоскопии может дать отчетливый эффект. О д н а к о  
при этом возможны массивные кровотечения. При данной форме 
первичного бронхолегочного амилоидоза методом выбора может 
быть лазерная коагуляция под бронхоскопическим контролем 
[Brauer R. et al., 19851. Солитарные поражения удаляют оператип- 
ным путем.



При лекарственной терапии первичного бронхолегочного ами- 
л* »и доза использовали глюкокортикоиды, иммунопротекторы, 
нммунодепрессанты. Проводили такж е лучевую терапию. Однако 
лечение оказалось безуспешным.

Имеются единичные сообщения о возможности спонтанной 
регрессии дифф узного трахеобронхиального  ам илои доза  
|Hof D. G., Rasp F. L., 1979].

П р о г н о з  первичного бронхолегочного амилоидоза отно
сительно благоприятный [Rubinow A. et al., 1978]. Продолжи- 
кльность жизни после установления диагноза достигает 30— 
MS лет. Кальцинация при первичном бронхолегочном амило- 
мюзе рассматривается как благоприятный признак, свидетель
ствующий о стабилизации процесса или д аж е  тенденции к 
излечению. Существует весьма распространенное мнение о 
гом, что одним из вариантов исхода первичного бронхолегочного 
пмилоидоза может быть хондроостеопластическая трахеобронхо- 
пития [Алексеев В. Г., Синопальииков А. И., 1985; Eckert Н. et al., 
1978, и др.]. В какой-то мере подтверждением данной точки 
прения служит возможность одновременного выявления у больно
го признаков первичного бронхолегочного амилоидоза и хондро- 
петеопластической трахеобронхопатии [Jones А. М., Chatter- 
jl A. N., 1977}. О. М. Виноградова и соавт. (1980) склонны 
идентифицировать оба заболевания, рассматривая их, по-види
мому, не как разные патологические состояния, а как различные 
фазы течения одной болезни (см. также раздел «Хондроостео- 
иластическая трахеобронхопатия»).
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Образование участков окостенения в легких наблюдается пря 
ряде заболеваний и может иметь различные причины. Оставь 
шиеся в полости абсцесса секвестры могут подвергаться обы * 
вествлению с последующей оссификацией. Описано развитие 
участков окостенения в легких у больных с приобретенными 
пороками сердца, преимущественно с поражением митральною 
клапана, и явлениями вторичного гемосидероза. По мнению 
А. И. Абрикосова (1947), наиболее часто при образовании косі 
ной ткани в легких речь идет о заживших фокусах первичного 
туберкулезного аффекта. Автор указывает, что при развитии и 
легких патологических соединительнотканных тяжей и рубцов 
в последних нередко происходит отложение извести, а иногда туї 
же образуется кость. А. И. Абрикосов отмечает, что обызвествлс 
ние ткани вообще способствует оссификации, т. е. метапласти 
ческому образованию кости.

Однако от вторичных процессов окостенения в легочной ткани 
следует отличать первичное ее окостенение, получившее наз
вание остеопластической пневмопатии.

Э т и о л о г и я .  Несмотря на то что это заболевание описами 
давно (Luschka Н., 1856), причины его возникновения остаются 
невыясненными, по-видимому, главным образом в связи с ред
костью остеопластической пневмопатии. В мировой литература 
описано всего около 60 случаев этого заболевания, из них 12 и 
отечественных изданиях [Четчуева Т., 1930; Архангельская Н. В , 
1949; Ганина К. П., 1958; Хасенов А. Н., 1964; Ш варцберг Л. В . 
1969; Минькович Б. М. и др., 1975; Рыбакова М. П., 197(>, 
Малиновский А. Ф. и др., 1979, и др.].

Данные литературы свидетельствуют о том, что остеопласти- 
ческая остеопатия обнаруживается как у мужчин, так и у жен
щин независимо от возраста.

Некоторые авторы полагаю т, что остеоплаютическая пневмопатия связана <1 
воспалительным процессом и метапластическим образованием кости. Доказателіи] 
ством этой точки зрения могут быть анамнестические данные, а такж е перед* 
кие гистологические находки склерозированной легочной ткани в зоне пораження 
В тех случаях, когда костные образования обнаруж иваю тся в неизменсй! 
ной легочной ткани, можно предположить, что предшествующий воспалители 
ный процесс привел к своеобразной дезорганизации ткани легкого, сиособствоі 
вавшей обызвествлению и метапластическому образованию  кости (Абрмко*1 
сов А. И., 1947]. Большинство сторонников воспалительной природы возникноам 
ния остеопластической пневмопатии считают, что в основе развития кости леж ні 
интерстициальиое воспаление, причем, по мнению одних, последующее образо
вание костной ткани происходит в ходе развития ннтерлобулярной и интрі* 
альвеолярной соединительной ткани, а по мнению других, в пернваскуля 
ной ткани [Четчуева Т., 1930; А рхангельская Н. В . , 1949; Luschka Н„ 1856),

Имеются высказывания в пользу опухолевой и паразитарной природы зп- 
болевания. Некоторые авторы развитие в ткани легкого кости связываю т с 
образованием тромбов в легочных сосудах. При этом, как они полагаю т, гро^^ 
организуется, подвергается гиалинизации, а гиалинизированная ткань прев
ращ ается в костную при участии остеобластов (Малиновский А. Ф. и др, 
1979, и д р .] .

Возникновение костной ткани в легком связываю т такж е с нарушением обм



її.і веществ при ревматизме | Минькович В. М и др., 1975; Малиновский А Ф. 
и др.. 1979], а К. II. Гаинна (1958) считает процессы оссификаиии при ревматиз
ме следствием резко выраженной пластической функцией соединительной ткани 
При этом заболевании. Д оказательством  этого, по ее мнению, является воз 
рп ж кость образования кости в миндалинах при хроническом тонзиллите и в кла
тін.їх сердца при фиброзном эндокардите. Наконец, выдвинуто предположение о 
.-и .наших в основе образования кости в легких пороке развития или о генети- 
•иткой детерминации заболевания [Минькович Б. М. и др., 1975; Малиыов* 
гинй А. Ф. и др.. 1979J. Важными доказательствами этой концепции служ ит не- 
|и' |,кое обнаруж ение остеопластической инепчопатии у лиц без патологии органов 
дм м ж ия, которые не предъявляю т какич-либа респираторных ж алоб и у которых 
Н легочной ткани отсутствуют морфологические изменения или иной природы 

ИХасенов А. Н., 1964; Ш варцберг Л . В., 1969], а такж е случаи семейного характе
ра этой патологии. Так, А. Н. Хасенов (1964) сообщил о выявлении остеопласти- 
■ич'кой пневмопатии у 4 членов одной и той же семьи (братьев и сестер).

Принято различать т р и  ф о р м ы  остеопластической пневмо- 
илтии: 1) узелковую, которая характеризуется образованием 
косточек причудливых очертаний в небольшом участке легкого, 
илпример диаметром 2— 3 см; 2) ветвистую с образованием вет
вящихся костных балок; 3) диффузную, которой свойственно 
• плотное, массивное поражение легочной ткани [Lischka Н., 
IK56; Минькович Б. М. и др., 1975; Рыбакова М. П., 1976].

Узелковая форма остеопластической пневмопатии описана в ос
новном у молодых людей, ветвистая свойственна лицам пожи
лого возраста (Абрикосов А. И., 1947; Минькович Б. М. и др., 
1975]. Поскольку ветвистая форма остеопластической пневмопа
тии встречается наиболее часто, большинство страдающих ею 
(юльных относятся к лицам пожилого и старческого возраста 
(Абрикосов А. П., 1947|.

Наиболее детальное описание м о р ф о л о г и ч е с к и х  
о с о б е н н о с т е й  остеопластической пневмопатии в отечест
венной литературе принадлежит А. И. Абрикосову (1947). В лег
ких находят одну или несколько областей уплотнения, которые 
при делении издают треск (от надломов костных перекладин). 
Разрез через такую область нередко затруднен. На поверхности 
рлзреза ощущаются мелкие костные выступы. Микроскопически 
мл срезах видны тонкие полоски костной ткани, располагаю
щиеся между группами альвеол и альвеолярных ходов, по ходу 
юсудов и бронхов. В некоторых случаях около костных тяжей 
разрастается фиброзная ткань, нередко в них наблюдается 
развитие костного мозга. Все эти костные тяжи и полоски соеди
няются между собой и образуют сеть, в широких петлях которой 
находится легочная ткань. Последняя в одних случаях склеро- 
жрована, а в других имеет нормальный вид. В редких случаях 
костная ткань наблюдается также внутри альвеол, образуясь в 
ыиолнившей их соединительной ткани. Ветвистое костное обра- 
ювание, освобожденное от легочной ткани путем мацерации, 
представляет собой губчатую, кораллоподобную массу из тончай
ших костных перекладин. По данным Н. Luschka (1856), обычно 
костные образования в виде ветвящихся балок и пластинок сво
бодно располагаются в паренхиме различных отделов легкого.



Маленькие кости часто соединены между собой фиброзными, 
тяжами, напоминая бусы, нанизанные на нити. Со временем 
фиброзные тяжи постепенно подвергаются окостенению и превра
щаются в костные балки.

По мнению Т. Четчуевой (1930), в основе образования кост
ной ткани может лежать  один общий воспалительный процесс, 
который развивается в окружности бронхов и сосудов в интерло* 
булярной соединительной ткани.

Из развивш ейся соединительной ткаии образование кости происходит сле
дующим образом. С одной стороны, коллагеновые волокна интерлобулярной cm* 
динительной ткани соединяются в пучки, идущие в различных направлениях, n;i 
бухают н гиалинизируются, а местами и об ы з вест вл я юте я. Н аряду с изменениями 
коллагеновых волокон фнбробласты, оставаясь замурованными в измененном 
соединительной ткани, такж е претерпевают изменения: ядро их уменьш ается и 
объеме, окраш ивается более интенсивно, протоплазма становится базофильнпн, 
приобретает грубое сетчатое строение, количество ее уменьш ается. Клетка стано
вится маленькой, угловатой и располагается в костной полости. Костная ткань 
увеличивается в массе за счет превращ ения соединительной ткани и костную, 
что особенно отчетливо выраж ено на периферии костных образований. Молодые 
костные пластинки не имеют костных канальцев. Все пластинки остаю тся сравни 
тельно тонкими, редко содерж ат более трех рядов костных клеток. В дальнем 
шем в костные пластинки начинают врастать кровеносные сосуды вместе с рыч 
лой соединительной тканью, богатой клетками, и даю т начало образованию  кост« 
номозговых полостей, в которых развиваю тся все элементы костного мозга, бл;іі<> 
даря чему строение отдельных пластинок отдаленно напоминает строение губі 
чатой кости. В местах внедрения сосудов образую тся резко выраженные углуЛ- 
ления, по краям которых скапливается значительное количество клеток, по-види 
мому, остеокластов. Вместе с тем среди костных пластинок появляю тся канальцы, 
содерж ащ ие кровеносные сосуды. Вокруг них пластинки располагаю тся в н ш л  
нескольких концентрических слоев, в связи с чем картина вполне соответсшу 
ет типичным гаверсовым системам, свойственным компактной кости. Большине nut 
костных пластинок представляю тся не нполне сформировавш имися, причем одни 
из них имеют характер компактной кости, другие, содерж ащ ие большие к о с и т  
мозговые полости, по строению приближаю тся к губчатой кости.

Анализ опубликованных в литературе наблюдений дает осно* 
вание предполагать, что в пожилом возрасте наиболее частой 
причиной развития остеопластнческой пневмопатии является з а !  
тяжной или хронический воспалительный процесс с поражением 
межуточной ткани. Напротив, у лиц молодого возраста пато
логический процесс, по-видимому, имеет генетический детермини
рованный характер.

Представляется целесообразным различать первичную (идио- 
патическую) и вторичные формы остеопластнческой пневмопа 
тии. Однако и в случаях возникновения гетеротопической костной 
ткани на фоне предшествующей легочной патологии природи 
процессов оссификации может быть генетически детерминиро 
ванной.

В связи с отсутствием характерных к л и н и ч е с к и х  
п р и з н а к о в  остеопластическая пневмопатия чаще обнаружн 
вается как случайная находка при вскрытии лиц, умерших оі 
различных причин [Малиновский А. Ф. и др., 1979]. Применени»' 
биопсийных методов исследования расширяет возможности клн 
нической диагностики этого заболевания.



Наиболее часто остеопластическая пневмопатия выявляется у 
лиц с выраженными респираторными жалобами, обусловленными 
патологическим процессом в легких и бронхах, наличие которого, 
по-видимому, играет ведущую роль в возникновении метапласти- 
ческого костеообразования. В связи с этим трудно судить о воз
можных осложнениях остеопластической пневмопатии. Создается 
впечатление, что при генетически детерминированном характере 
это заболевание в течение многих лет может протекать бес
симптомно.

Действительно, хотя в клинической симптоматике при остео
пластической пневмопатии нередко доминируют признаки, соот
ветствующие хроническому бронхиту, бронхоэктатической бо
лезни, хроническому абсцессу, острой или затяжной пневмо
нии, у части больных изменения в легких обнаруживаются 
рентгенологически в отсутствие каких-либо симптомов.

Р е н т г е н о л о г и ч е с к о е  и с с л е д о в а н и е  позволяет 
выявить два основных типа изменений. В одних случаях в участ
ках легких объемом от I—2 сегментов до целой доли, на фоне 
более или менее выраженного пневмосклероза и реакции плевры 
с развитием пристеночных уплотнений определяются 1—2 и более 
фокусных теней неоднородной структуры. В последних могут рас
полагаться включения значительной интенсивности. Н аряду с 
пневмосклерозом обычно выявляются участки буллезных взду
тий. При бронхографии могут быть обнаружены явления дефор
мирующего бронхита, а в части случаев — бронхоэктазии.

В других случаях поражение носит более распространенный, 
как правило, двусторонний, характер. Могут обнаруживаться 
рассеянные очаговые тени различной величины, высокой интен
сивности, с четкими гладкими или неровными контурами. Пред
полагается, что в легочной ткани за пределами этих очагов 
нередко имеет место патологический процесс туберкулезной, 
опухолевой (метастатической) или паразитарной природы. Часто 
определяются своеобразные линейные и тяжистые тени высокой 
интенсивности с резкими контурами в обоих легких с симметрич
ным характером поражения (рис. 11.13), напоминающие рога 
оленя [Шварцберг Л. В., 1969J.

Как правило, поражаются только легкие. Л иш ь А. И. Ершов 
(1961) сообщил об одновременном поражении легких и под
кожной жировой клетчатки.

Хотя в литературе описаны отдельные случаи остеопласти
ческой пневмопатии, распознанной с помощью рентгенологичес
кого исследования [Хасенов А. Н., 1964; Ш варцберг Л. В., 1969J, 
все же следует признать, что достоверная диагностика часто 
становится возможной лишь при использовании биопсийных 
методов.

Д и ф ф е р е н ц и а л ь н а я  д и а г н о с т и к а .  Остеоплас- 
тическую пневмопатию следует отличать от патологических 
процессов, сопровождающихся возникновением интенсивных 
очаговых теней: туберкулеза, гистоплазмоза, вторичного гемоси-



Рис. 11.13. Обзорная рентгенограмма легких больной остеопластическоіі 
пневмопатией. Распространенные очаговые, фокусные, линейные теми 
и участки затемнения высокой интенсивности с резкими наружными 
контурами, расположенные преимущественно в средних отделах легких

дероза при ревматическом пороке сердца, метастатически х 
опухолей, сопровождающихся гетеротопическим образованием 
костной ткани. С другой стороны, следует иметь в виду некоторые 
формы хронического бронхита и броихоэктатичсской болезни 

Нужно признать ошибочным отождествление А. Н. Хасеновым 
(1964) остеопластической пневмонатии с легочным альвео
лярным микролитиазом.

Л е ч е н и е  должно быть направлено на ведущее в клини
ческом отношении поражение бронхолегочного аппарата. При 
локальной форме поражения должен быть решен вопрос об 
оперативном вмешательстве.

П р о г н о з  остеопластической пневмопатии определяется 
наличием, характером и тяжестью сопутствующей бронхолегоч-] 
ной патологии.

ХОНДРООСТЕОПЛАСТИЧЕСКАЯ ТРАХЕОБРОНХОПАТИЯ

Хондроостеопластическая трахеобронхопатия (син.: остео
пластическая трахеопатия, хронический оссифицирующий тра
хеит, множественный экхондроз) является редким заболеванием, 
которое сопровождается патологическим гетеротопическим обра
зованием хрящевой и костной ткани в слизистой оболочке трахеи и 
бронхов [Виноградова Т. П., 1985; Eckert Н. et al., 1978; Lumj 
gren R., S tjernbery  N. L., 1981].



Первый случай этого заболевания, установленный при вскрытии, описан в 
1855 г. К. Rokitansky. Прижизненный диагноз впервые поставили значительно 
позднее H.-J. M oersch и со авт .(1937).

В 1910 г. на конгрессе патологов в Эрлангене L. Aschoff предложил тер
мин «остеопластическая трахеопатия» для обозначения патологического процесса, 
характеризующегося образованием хрящевой и костной ткани в дыхательных пу
тях. Ранее это состояние принимали за  опухоль (хондрому или остеому). 
Позднее оно было названо хондроостеопластнческой трахеобронхопатией, что 
более соответствовало характеру патологии, поскольку при этом, с одной стороны, 
наблюдается поражение слизистой оболочки не только трахеи, но и бронхов, 
<• другой формирование наряду с костной также хрящ евой ткани (В иногра
дова Т. П., 1985; S eg re st P. G. et al., 1964; B ergeron D. el al., 19761.

В литературе описано более 300 случаев этого заболевания, 
причем в большинстве сообщения исходят из европейских стран.

Частота хондроостеопластнческой трахеобронхопатии, по дан
ным L. Ragaini и P. Piccoli (1957), составляет 3 случая на 
1000 вскрытий. R. Lundgren и N. L. S tje rnberg  (1981) при про
ведении 2180 бронхоскопий выявили 9 лиц с этим заболеванием, 
что составляет 0,4 %.

Хондроостеопластическая трахеобронхопатия развивается 
преимущественно в среднем возрасте, причем наиболее часто 
в интервале между 30 и 60 годами [Eckert Н. et al., 1978]. 
Мужчины поражаются почти столь же часто, как и женщины 
(D algaard  J. В., 1955; Bowen D. А., 1959].

Э т и о л о г и я  и п а т о г е н е з  заболевания неясны.

В прошлом патологические хрящ евые и костные разрастания в ды хатель
ных путях неоднократно принимали за  опухоли (хондромы, остеомы). Выска
зывались предположения о возможной роли в развитии хондроостеопластн- 
ческой трахеобронхопатии хронического воспалительного процесса — туберкуле
за, сифилиса или склеромы. Значительное распространение получила гипотеза об 
ж хондрозах и экзостозах трахеи и бронхов как генетически детерминирован- 
иых пороках развития. Однако против последней точки зрения свидетель
ствует то обстоятельство, что подобные изменения не наблю даю тся, как правило, 
у маленьких детей, а выявляются преимущественно в среднем и пожилом 
возрасте.

Наиболее оправданным представляется мнение А. И. Абрико
сова (1947), полагавшего, что в одних случаях стимулом к 
разрастанию хряща (из надхрящницы) с метаплазией в кость яв
ляются воспалительные и другие раздражения, а в других слу
чаях хондроостеопластическая трахеобронхопатия представляет 
собой следствие порочного формирования соединительной ткани 
трахеи и бронха.

L. Aschoff (1910) предполагал, что при развитии остеоиластической трахео- 
натии первоначально происходит метаплазия субэпителиальных клеток соедини 
тельной ткани, в дальнейшем в этих клетках отклады ваю тся соли кал ь
ция. Однако содерж ание кальция и фосфора, а такж е активность щелоч 
ной фосфатазы  при этом заболевании оказались нормальными. Отдельные 
.і вторы сообщают о том, что хондроостеопластическая трахеобронхопатия 
м ож ет быть следствием  ло к ал ьн о го  ам и лоидоза  стенки тр ах еи  и 
бронхов [Алексеев В. Г., Синопальииков А. И., 1985, и д р .]. G. Rose и соавт. 
(1974) на основании изучения 10 наблюдений выделили начальную стадию 
хондроостеопластнческой трахеобронхопатии, обозначенную ими как л ей коп л а



кическое поражение, переходящее затем в хрягцевую ф азу  и заверш аю щ е^-* 
образованием костной ткани. Авторы такж е предполагаю т, что это заболева
ние является эволютивиой стадией трахеобронхиального амилоидоза (см. соот
ветствующий раздел}.

Как указывают Н. Eckert и соавт. (1978), особенно часто 
поражаются нижние 2/з  трахеи, реже — главные бронхи. По 
данным R. Lundgren и N. L. S t je rnberg  (1981), из 9 наблюдав 
шихся ими больных у 4 поражение ограничивалось трахеей и 
главными бронхами, а у 2 одновременно было обнаружено 
также в долевых бронхах. У остальных 3 больных были пора 
жены и более дистальные отделы бронхиального дерева. Как 
правило, изменения выявляются в хрящевой и лишь изредка и 
мембранозной части трахеи и бронхов [Виноградова Т. П., 1985; 
Way S. Р. В., 1967 et a!.; Lundgren. R., S tje rnberg  N. L., 1981} 
Явления хондроостеопластической трахеобронхопатии могуч 
наблюдаться в гортани [M agnussen P., Rotemark G., 19741.

П а т о л о г и ч е с к а я  а н а т о м и я .  В соединительной 
ткани стенки дыхательной трубки как непосредственно под эпи
телием, так и в глубоких слоях ее, хрящевой и костной (губчн- 
гой) ткани, развиваются островки. Этот процесс может касаться 
только некоторых отрезков трахеи или захватывать всю ее или 
даж е распространяться на бронхи, реже — в нижние отделы гор 
тани. Хряш и кость образуются почти исключительно в передне- 
боковых отделах трахеи, в которых имеются хрящевые кольца, 
тогда как задний, перепончатый отдел остается свободным oi 
поражения. Микроскопически на внутренней поверхности трахеи 
или бронхита выявляются белые островки и переплетающиеся 
тяжи, приподнимающие слизистую оболочку и на ощупь имею 
щие костную консистенцию. В подслизистой ткани видны раз
личной формы островки, состоящие или только из губчатой кос
ти, содержащей костный мозг, или частью из хряща, а частью из 
губчатой кости. Эти костные и костно-хрящевые островки иногда 
связаны с хрящевыми кольцами трахеи. Слизистая оболочка над 
костно-хрящевыми разрастаниями обычно приподнята, и э п т г  
лий ее часто метаплазирован в многослойный плоский [Абрико 
сов А. И., 1947J.

Описанные возвышения в отдельных случаях приобретают ви;і 
сталактитов [Whitehouse, 1968]. Трахея и бронхи могут быть су
жены и ригидны. При поражении крупных бронхов могут раз
виваться рецидивирующие пневмонии, ателектазы дистально рас 
положенных отделов легких и их вторичные осложнения в виде 
фиброза и бронхоэктазий.

К л и н и ч е с к и е  п р о я в л е н и я  хондроостс пластичес
кой трахеобронхопатии наблюдаются относительно редко. В час
ти случаев она характеризуется нарастающей одышкой при 
физическом усилии, кашлем с выделением мокроты, кровохар
каньем. Выраженность и тяжесть симптомов определяются на
личием обструктивных изменений в трахее и бронхах, а также



і <м ким и осложнениями, как ателектаз, бронхоэктазии, рециди 
пирующие респираторные инфекции.

В связи с относительной редкостью клинических симптомов 
ыболевание, как правило, выявляется при профилактическом 
или случайном рентгенологическом исследовании или бронхо
скопии.

Вместе с тем у значительной части больных хондроостеоплас- 
гической трахеоброихопатией при р е н т г е н о л о г и ч е с к о м  
и с с л е д о в а н и и  патологических изменений может не обнару
живаться. У некоторых больных выявляются патологические сдви
ги. обусловленные осложнениями, в первую очередь инфекционно
го происхождения. Возможность установления изменений при 
)Том заболевании значительно повышается при проведении рентге- 
нотомографии в прямой и боковой проекции. В относительно ран 
них стадиях заболевания могут быть выявлены начальные из
менения стенки бронхов и трахеи в виде небольшого ее уплот
нения. При более длительном течении болезни и дальнейшем ее 
прогрессировании уплотнение стенок трахеи и бронхов представ
ляется более заметным. Нередко могут быть обнаружены  неров
ность и бугристость этих стенок, а такж е сужение просвета как 
трахеи, так и крупных бронхов. Томография с использованием 
двух проекций помогает не только установить поражение, но 
и облегчить определение его распространенности. Патологические 
изменения могут быть выявлены и с помощью суперэкспони- 
рованных жестких снимков, а такж е бронхографии, которая в по
добных случаях дает наиболее полную информацию о протя
женности поражения бронхиального дерева. Томография обеспе
чивает наиболее благоприятные условия для обнаружения участ
ков обызвествления и окостенения в стенках трахеи и бронхов, 
облегчая тем самым диагностику. Таким образом, детальное 
рентгенологическое исследование позволяет констатировать пато
логические изменения в трахее и бронхиальном дереве и оценить 
их протяженность. Однако лишь в редких случаях при клини
ческой диагностике можно основываться только на его резуль
татах, как справедливо отмечают Т. П. Виноградова (1985), 
R. Lundgren, N. L. S tje rnberg  (1981).

В то же время при б р о н х о с к о п и и  могут быть обнару
жены весьма характерные для хондроостеопластической трахео- 
бронхоскопии признаки. Так, уже при введении ригидного бронхо 
скопа часто ощущается типичный скребущий звук, который обус
ловлен соприкосновением тубуса бронхоскопа с участками окос 
тенения на стенке трахеи и крупных бронхов [Eckert Н. et а!.. 
1978]. Г. И. Лукомский и соавт. (1982) следующим образом 
описывают изменения, обнаруживаемые при бронхоскопии у 
больных хондроостеопластической трахеоброихопатией: 1) вид 
слизистой оболочки трахеи и бронхов: диффузное уплотнение 
На бледной или красного цвета слизистой оболочке видны очень 
плотные белесоватые и желтоватые бугорки, расположенные 
по ходу хрящевых колец. Местами образуются свисающ ие в про



свет «сталактиты», перекрывая просвет трахеи и главных брон
хов. Слизистая оболочка «безжизненная», плотно «припаян
ная» к подлежащим тканям; 2) вид и качество секрета: скуд
ный, густой, светло-желтый, в виде отдельных капелек и маз
ков; 3) эластичность стенок трахеи и бронхов: трахея и бронхи 
ригидны, плотны на ощупь. Ощущаются шероховатость и 
«скрип» слизистой оболочки; 4) кровоточивость слизистой оболоч
ки при инструментальной пальпации: умеренно выражена; 5) вид и 
подвижность устьев сегментарных и субсегментарных бронхов: 
осмотр затруднен из-за бугристых образований в крупных брон
хах, устья отечны, подвижность снижена; 6) вид сосудистого 
рисунка: не прослеживается; 7) вид и характер складчатости 
слизистой оболочки: не просматриваются; 8) дистония: не выра
жена.

Д и а г н о з  может быть верифицирован с помощью гисто
логического исследования биопсийного материала, полученного 
при бронхоскопии. Как правило, при микроскопии биоптата 
находят хрящевые и костные образования, в которых не выявля
ются остеобласты. В расположенной поблизости слизистой 
оболочке трахеи и бронхов имеет место метаплазия эпителия в 
плоскоклеточный. Между участками уплотнения часто вы
является круглоклеточная инфильтрация [Eckert Н. et al., 
1978].

Данные, получаемые при перкуссии и аускультации у больных 
хондроостеопластнческой трахеобронхопатией, в основном опре
деляются осложнениями, связанными с бронхиальной обструкци
ей (гиповентиляция, ателектаз), и нередко присоединяющейся 
респираторной инфекцией (рецидивирующие и хронические 
бронхиты, пневмонии, бронхоэктазии). Присоединением инфек
ционных осложнений могут объясняться такж е и изменения в ге
мограмме, поскольку основной патологический процесс выражен
ными сдвигами в картине периферической крови, как правило, не 
сопровождается.

Нарушения вентиляционных показателей усиливаются по 
мере увеличения протяженности поражения и при вовлечении 
дистальных отделов бронхиального дерева. Имеют значение так
же выраженность бронхиальной обструкции, нарастающая при 
эволютивном течении процесса, и возникновение инфекционных 
осложнений. У большинства больных с нарушениями вентиля
ционных показателей выявляется обструктивный, реже — сме
шанный тип изменений. Однако при преимущественном пораже
нии верхних отделов бронхиального дерева и трахеи, особен
но в относительно ранних стадиях, нарушений ФВД может не 
быть.

По нашему мнению, ведущее значение в развитии хондро- 
остеопластической трахеобронхопатии имеют генетические ф ак
торы, хотя исключить вероятность ее возникновения вслед
ствие наличия хронического воспалительного процесса также 
не представляется возможным. Однако, по-видимому, гораздо



Рис. 11.14. Обзорная рентгенограмма легких больного хондроостеопла- 
стической трахеобронхопатией, осложненной хроническим бронхитом 
и рецидивирующей пневмонией. На фоне обогащенного и деформиро
ванного легочного рисунка видны множественные очаговые и фокусные 
тени с нечеткими контурами, местами с обызвествлением. Утолщение 
плевры.

чаще инфекционный процесс в бронхолегочном аппарате вы
ступает не в качестве этиологического фактора, а как ослож
нение этого поражения. При этом в большинстве случаев по
водом для выявления хондроостеопластической трахеобронхо
патии, как правило, является присоединение осложнений инфек
ционного характера (рис. 11.14, 11.15), которые доминируют в 
рентгенологической картине. Значительно меньшую роль в об
наружении заболевания играют профилактические или случайные 
рентгенологические и бронхологические обследования.

Д и ф ф е р е н ц и а л ь н а я  д и а г н о с т и к а  д о л ж н а  
проводиться в первую очередь с хроническим бронхитом и хрони
ческими воспалительными заболеваниями в легких, в первую 
очередь с туберкулезом.

Основные л е ч е б н ы е  м е р о п р и я т и я  при хондро
остеопластической трахеобронхопатии состоят в воздействии на 
инфекционные осложнения с помощью антибиотикотерагши. Од
нако при выраженном стенозе трахеи или крупного бронха, 
обусловленном этим заболеванием, может возникнуть вопрос об 
оперативном вмешательстве.



Рис. П .  15. Обзорная рентгенограмма легких больного хондроостеопла 
стической трахеоброихопатией, локализующейся в периферических брон 
хах, осложненной хронической пневмонией и бронхитом (диагноз под 
твержден гистологически после операции лобэктомии). В нижней доле 
правого легкого грубая деформация легочного рисунка с наличием 
широких линейных теней, образующих фигуры различной формы (в том 
числе кольцевидные). Тени высокой интенсивности. Умеренно выражен 
ный пневмосклероз средней доли.

П р о г н о з  при хондроостеопластической трахеобронхопатии 
определяется тремя факторами: распространенностью поражения 
трахеи и бронхиального дерева, выраженностью бронхиальной 
обструкции, наличием и выраженностью осложнений.
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РЕНТГЕНОДИАГНО СТИ КА Д И Ф Ф У ЗН Ы Х  
(Д И С С Е М И Н И РО В А Н Н Ы Х ) ПО РА Ж ЕН И Й  
ЛЕГКИ Х

К диффузным (диссеминированным) поражениям лег
ких относят патологические состояния, при которых наблюдаются 
распространенные изменения в обоих легких в виде рассеяния 
очагов, увеличения объема интерстициальной ткани или сочета
ния этих процессов [Илькович М. М., Кокосов А. Н., 1981; Со
колов В. А., 1983; Reeder М. М., Felson В., 1975; Freund- 
lich J. М., 1979; P are  J. A. P., F raser R. G., 1983]. Большинство 
поражений по своей природе диффузны с самого начала, а не 
являются результатом постепенного развития и роста одиноч
ного очага. В последние годы все более часто выявляются диф
фузные процессы в легких, что связано как с действитель
ным учащением ряда заболеваний этой группы, так и с массо
выми рентгенофлюорографическими обследованиями населения. 
Кроме того, широкие круги рентгенологов ныне уже ознакомлены 
с типичными чертами диффузных поражений, все реже при
нимают их за возрастные фиброзы и хронические интерстици
альные пневмонии.

Диффузные поражения представляют собой эту обширную и 
неоднородную группу заболеваний легких, различных по этио
логии; клиническим и рентгенологическим проявлениям, пато
логоанатомическому субстрату. Они могут быть выражением 
эмбриопатий и наследственных болезней, действия на легочную 
ткань многих физических и химических факторов, расстройств 
микроциркуляции, органоспецифических иммунологических реак
ций, некоторых воспалительных, обменных и опухолевых процес
сов. Согласно перечню, опубликованному нами в 1972 г., рас
пространенные диссеминации встречаются при 154 заболеваниях. 
В настоящее время этот список может быть расширен.

Несмотря на многообразие и существенные различия этих 
болезней, их сближает диффузность поражения. Особенно пока
зательна рентгенологическая картина. Нередко именно она ока
зывается отправным пунктом при планировании диагностических 
исследований. Достаточно четко определены исходные патогене
тические пути: процесс начинается с альтеративно-продуктивной 
реакции альвеолярных перегородок (альвеолит, образование 
гранулем), васкулита или рецидивирующего интерстициального 
отека, а завершается продуктивно-склеротическими изменениями 
в строме легких. Сходна патофизиологическая основа диффуз
ных заболеваний легких: они вызывают расстройство газооб
мена с нарушением диффузии газов через альвеолярно-капилляр
ную мембрану. Это означает, что нарушение ФВД развивается 
по рестриктивному типу, и лишь в фазе выраженного пневмо- 
склероза отмечаются признаки обструкции дыхательных путей.



Клиническая симптоматика диффузных поражений легких не 
слишком богата. У значительной части больных наблюдаются 
лишь прогрессирующая одышка, чувство стеснения в груди, 
небольшой кашель, крепитация над пораженными отделами лег
ких. В фазе фибротизации, когда повышается давление в МКК и 
возникает перегрузка правого сердца, к легочной недостаточнос
ти присоединяется застойная сердечная недостаточность.

В комплексной диагностике диффузных поражений, которая 
базируется на сопоставлении данных анамнеза, осмотра, лабо
раторных и инструментальных исследований, рентгенологическое 
исследование занимает особое место, так как является единствен
ным методом прижизненного обнаружения легочной диссемииа- 
ции. При скрытом течении процесса рентгенолог первым выяв
ляет поражение легких, а при наличии клинических признаков 
легочного заболевания рентгенологические данные позволяют 
оценить распространенность и характер процесса, его ослож
нения, состояние внутригрудных лимфатических узлов.

Удельный вес рентгенодиагностики неодинаков при разных 
заболеваниях и в различных фазах их развития. Иногда уверен
ное распознавание возможно при беглом взгляде на рентгено
грамму, в частности при альвеолярном микролитиазе. В иной же 
ситуации (например, в начальной фазе альвеолита) отчетливые 
клинические признаки болезни совместимы с нормальной рент
генологической картиной легких. Это лишь подчеркивает обяза
тельность индивидуального подхода к больному. Необходимо ис
пользовать различные методы исследования, не переоценивая 
значение каждого из них. Вместе с тем рентгенолог должен 
иметь высокую квалификацию.

Часто рентгенологи в протоколах ограничиваются чисто описательной карти
ной, не пы таясь дать детальную  морфологическую, функциональную й динами
ческую характеристику процесса и наметить пути дифференциальной диагностики. 
Вероятно, это связано е общепринятым мнением о том, что распростра
ненные диссеминации и фиброзы обусловливают трафаретны е рентгеновские 
изображ ения, лишенные специфических черт, так что нередко лиш ь биопсия 
позволяет расш иф ровать природу болезни. П одтверж дая трудности отличитель
ного распознавания, мы все же присоединяемся к тем авторам, которые утвер
ждаю т, что во многих случаях диагноз может быть поставлен на основании 
клинико-рентгенологического исследования |Соколов В. Л., 1983: L illington G. А., 
Jam plis R. W., 1977]. Но для этого надо использовать все возможности каждого 
метода, в том числе рентгенологического, и при распространенных изменениях в 
легких делать упор не на констатацию диффузного процесса, а па поиск р аз
личий, которые в конечном счете и определяют успех дифференциальной диагнос
тики. Д ля  этого, разум еется, необходимо соблюдение правильной методики 
рентгенологического исследования.

Д ля распознавания диссеминированных поражений произво
дят обзорные рентгенограммы органов грудной полости в прямой 
и боковой проекциях. Снимки должны быть выполнены при 
высоком напряжении генерирования рентгеновского излучения 
и короткой выдержке. Проанализировав снимки, рентгенолог 
может расширить рамки исследования. Ценным дополнением 
служат прицельные снимки, особенно с прямым увеличением



рентгеновского изображения. Они помогают обнаружить очаги 
в верхушках легких, изменения междольковых перегородок и 
внугридольковой соединительной ткани в периферических и 
иаддиафрагмальных отделах легких. Определенную помощь в 
выявлении мелких очагов и перестройки легочного рисунка 
оказывает электрорентгенография (ЭРГ) [Дубинина В. П. и др.,
1984). К.-Х.Ротте (1978) установил, что на томограммах лучше 
определяются очаги диаметром 3—5 мм, но не видны более мел
кие образования. Д ля  их выявления целесообразно прибегать к 
послойным снимкам, полученным при малых (до 10°) углах по
ворота рентгеновской трубки, т. е. к зонографии. Трудно пере
оценить также значение томографии, особенно компьютерной или 
магнитно-резонансной, при изучении состояния внутригрудных 
лимфатических узлов, трахеи и крупных бронхов. По клиничес
ким показаниям больным с диффузными поражениями легких 
проводят также исследования других органов с использованием 
всех необходимых лучевых методов (рентгенологический, радио
нуклидный, ультразвуковой, магнитно-резонансный).

Общая рентгенологическая семиотика диффузных 
(диссеминированных) поражений легких

Рентгенологическая картина диффузных поражений зависит 
от патологоанатомических изменений в легких. Они всегда охва
тывают как альвеолярный эпителий, так и интерстициальную ткань 
и эндотелий капилляров, но характер, степень и распределение 
очагов варьируют в широких пределах. При всех альвеолитах от
мечаются три фазы: интерстициальный отек, инфильтрация и 
пролиферация с вероятным исходом в интерстициальный фиброз. 
Патоморфологическим субстратом всех гранулематозов является 
образование гранулем, которые тоже проходят определенные ста
дии. При системных заболеваниях соединительной ткани 
развивается васкулит или интерстициальный «пневмонит» (либо 
их комбинация).

Начальная ф аза  альвеолита может не отображаться на 
рентгенограммах. В этот период диагностика основывается на 
данных цитологического анализа Ж Б А Л  и результатах сцинти- 
графии с радионуклидом галлия. В нормальной легочной тка
ни b7G a  не задерживается и на сцинтиграмаах не обусловли
вает видимых теней. При альвеолитах, в особенности с лимфо
цитарным составом инфильтрации, отмечается накопление радио
фармпрепарата в легких.

При гранулематозных заболеваниях очаги должны достигнуть 
определенной величины и густота их рассеяния должна быть т а 
кой, чтобы они стали заметны на рентгенограммах. Если размер 
очага меньше 0,5 мм и на 1 см3 легочной ткани прихо
дится меньше шести очагов, то они ускользают от глаза рентге
нолога [Emery J., Lorberi Y., 1950]. Перспективы более раннего



распознавания открываются при линейном препарировании изоб 
ражений на ЭВМ.

По мере увеличения мелких очагов и объема интерстицизль 
ных уплотнений меняется фон легочных полей на рентгенограм 
мах: регистрируется некоторое снижение прозрачности этих по 
лей — симптом матового стекла. С помощью лупы удается разли 
чить крошечные тени (при раннем милиарном туберкулезе) или 
нежную сетчатость рисунка (например, при раннем асбестозе) 
Дальнейшая динамика рентгенологической картины зависит оі 
преобладания гранулематозных или интерстициальных измене 
ний. В соответствии с этим принято различать три рентгеноло 
гических синдрома: о ч а г о в о е ,  или у з е л к о в о е  ( н о д у -  
л я р н о е ) , диссеминированное поражение, с е т ч а т у ю  (р г 
т и к у л я р н у ю )  перестройку легочного рисунка и с е т ч а т о 
у з е л к о в о е  ( р е т и к у л о н о д у л я р н о е )  поражение [Ree
der М. М., Felson В., 1975; Pare  J. А. P., F rase r  R. G., 1983| 
Важно, что при любом из указанных синдромов изменения 
охватывают все доли легких, хотя распределение очагов или 
изменений интерстиция не обязательно строго симметрично и 
может превалировать в верхних, средних или нижних отделах 
легких.

Диссеминированное очаговое поражение. При этом типе диф 
фузного поражения на рентгенограммах определяется рассеяние 
множественных очагов (узелков) в обоих легких (рис. 12.1), 
Субстрат этих очагов различен: гранулемы, фиброзные узелки, 
разрастания опухолевой ткани, спавшиеся ацинусы, крово
излияния и др. В зависимости от диаметра очагов различают 
милиарную (0,5—2 мм), мелкоочаговую (2— 4 мм), среднеочаго
вую (4—8 мм) и крупноочаговую (8— 12 мм) диссеминацию. 
Милиарная диссеминация обычно отличается густым и равномер
ным распределением однотипных очагов во всех отделах легких. 
Сами очаги имеют округлую форму и относительно резкие очер
тания. Милиарный тип рассеяния выявляется при туберкулезе, 
пневмокониозе, гистиоцитозе X, грибковых поражениях, остром 
бронхиолите и гиалиновых мембранах в раннем детстве, а также 
при ряде более редких заболеваний.

При мелко- и среднеочаговых диссеминациях чаще отмечает
ся не вполне симметричное рассеяние очагов с преобладанием их 
в определенных зонах (например, в средних и нижних отделах 
легочных полей). Очаги могут иметь округлую, овальную или 
полигональную форму, четкие или нерезкие контуры. Иногда име
ется тенденция к слиянию их. При известковых включениях тень 
очагов становится неоднородной и очень интенсивной. Подобного 
рода диссеминации встречаются при туберкулезе, пневмокониозе, 
саркоидозе, некоторых формах пневмоний, грибковых поражени
ях, контузии легких и геморрагиях другой природы, отеках лег
ких, а такж е системных и опухолевых заболеваниях. Что касает
ся крупноочаговых диссеминаций, то они наблюдаются преиму
щественно при опухолевых и паразитарных поражениях, но



Рис. 12.1. Рентгенограмма легких при диссеминированном очаговом 
поражении (милиарный туберкулез). Густое рассеяние однотипных 
очагов в обоих легких.

встречаются также при туберкулезе, саркоидозе и силикотубер- 
кулезе (рис. 12.2).

Проводя дифференциальную диагностику узелковых пораж е
ний, всегда следует принимать во внимание состояние окруж а
ющей очаги легочной  ткани, корней легких, плевры, внутригруд- 
ных лимфатических узлов, диафрагмы, сердца и крупных сосу
дов.

Сетчатый (ретикулярный) тип диффузного поражения легких.
На рентгенограммах этот тип выражается в сетчатости (ячеис
тости) легочного рисунка (рис. 12.3). Его субстратом является 
увеличение объема жидкости или тканей в так называемом 
интерстициальном пространстве легких. Строма легкого, как из
вестно, бывает двух типов — фиброзная и ретикулярная [Еси
пова И. К., 1975]. Первая составляет основу междолевых, меж- 
сегментарных и междольковых прослоек, а такж е наружные 
слои адвентиции ветвей легочной артерии, крупных вен и круп
ных бронхов. В норме фиброзная ткань в некоторой степени 
участвует в образовании легочного рисунка, который в основном 
формируется артериями и венами. При увеличении объема фиб
розной ткани легочный рисунок усиливается, как это, например, 
наблюдается при хроническом бронхите.

Ретикулярная ткань является каркасом альвеолярных перего-



Рис. 12.2. Посмертная рентгенограмма легких при острой казеозной 
дольковой туберкулезной пневмонии. Крупноочаговое диссеминирован
ное поражение легких.

родок, стенок мелких бронхов и бронхиол и в норме не влияет 
на изображение легочного рисунка. Но при поражении рети
кулярной ткани прозрачность легочных полей снижается, а на 
рентгенограммах возникают новые элементы рисунка — своеоб
разная сетчатость, петлистость, ячеистость, напоминающая мно
гослойную паутину. Эта паутина как бы заслоняет обычный ле
гочный рисунок, он кажется ослабленным, так как его крупные 
элементы видны хуже, чем в норме. В зависимости от толщины 
стенок ячеек различают мелкую (тонкую), среднюю и грубую 
сетчатость [Раге J. А. P., F rase r  R. G., 1983]. Чтобы обнаружить 
мелкую сетчатость в легочных полях, целесообразно использо
вать методику прямого увеличения рентгеновского изображения. 
Вообще же сетчатая перестройка рисунка лучше вырисовывается 
в паракостальных отделах, где в норме почти не прослеживаются 
элементы легочного рисунка, а также на боковых снимках в 
позадигрудинном пространстве [Васильчук И. В., 1984].

Сетчато-узелковый (ретикулонодулярный) тип диффузного 
поражения легких. Нередко рентгенологу приходится встречаться 
со смешанным типом изменений при диффузных процессах в 
легких. На рентгенограммах определяется сочетание сетчатой 
перестройки и многочисленных очаговых теней, распределенных



Рис. 12.3. Фрагмент рентгенограммы правого легкого при сетчатой 
(ретикулярной) перестройке структуры легких. Разрастание внутри 
аольковой соединительной ткани отображено густой сетыо проецирую 
іцихся друг на друга мелких ячеек, за изображением которых теряется 
тень крупных артерий и вен легкого.

по легочным полям (рис. 12.4). Происхождение этих теней неоди 
наково. Они могут быть отражением истинных узелков, как, 
в частности, при гематогенно-диссеминированном туберкулезе, 
саркоидозе, раковом лимфангите. В других случаях очаговые те 
ни представляют собой осевые сечения элементов интерстици-



Рис. 12.4. Фрагмент рентгенограммы легких при сетчато-узелковой 
(ретикулонодулярной) перестройке их структуры. Множественные оча
говые образования на фоне мелкой сетчатости легочного рисунка.

альной сетки. Различить эти два варианта легко, если размеры 
очагов и элементов рисунка различны (например, крупные очаги 
на фоне мелкой сетки). Если эти размеры сопоставимы, то 
необходимо тщательно проследить распределение и очертания 
очагов. Их цепочечное расположение по ходу теней сосудов и 
отсутствие боковых ответвлений указывают на истинные узелки. 
Однотипность теней, их повсеместное наложение на точки пере
сечения элементов рисунка, непосредственная связь с этими эле
ментами заставляют предполагать, что очаги представляют собой



Рис. 12.5. Фрагмент рентгенограммы «сотового» легкого. Грубые фиб
розные тяжи, участки уплотнения легочной ткани, плевральные утол
щения и спайки, множественные дольковые вздутия, создающие картину 
наслаивающихся одна на другую тонкостенных полостей.



лишь проекцию на пленку ортоградно идущих сосудов и утол» 
щенных междольковых перегородок.

Нормальный легочный рисунок при ретикулонодулярном типе* 
исчезает. В частности, бросается в глаза отсутствие малососу* 
дистых зон в легочных полях. Известно, что артериальные со* 
суды отходят от корня легкого отдельными пучками, направлен 
ными в соответствующие доли, а затем и в сегменты. В связи 
этим на рентгенограммах здоровых людей клиновидные участк 
закономерно чередуются с большим числом сосудистых теней и 
малососудистыми зонами. При диффузных поражениях последние 
заполняются изображениями сетки и очагов (Линденбра- 
тен Л. Д., Наумов Л. Б., 1972].

Сотовое легкое. Финалом многих узелковых и интерстици
альных диффузных процессов бывает так называемое сотовое 
легкое («end-stage lung» в англоязычной литературе). Легочная 
ткань пронизана грубыми фиброзными тяжами, между которыми 
находятся участки бронхиолярной эмфиземы и мелкие кисты, выс
тланные бронхиолярным эпителием. Междольковые перегород
ки резко утолщены, многие альвеолы и ацинусы облитери- 
рованы. На рентгенограммах определяется полная дезорганиза
ция легочной структуры (рис. 12.5). Нормальный рисунок заме
щен идущими в разных направлениях линейными тенями раз
ной ширины, с неровными очертаниями, местами прерывистыми; 
на их фоне теряется структура ребер, а контуры последних де
лаются как бы зазубренными. Участки уплотнения различной 
формы и величины чередуются с мелкими толстостенными поло
стями. Картину д о п о л н я ю т  просветы бронхов с уплотненными 
стенками, плевральные наслоения, рубцовая деформация корней 
легких, перемещения долевых границ, органов средостения и 
диафрагмы в результате рубцовой тяги. Процесс может ослож
ниться развитием очаговых и пластинчатых ателектазов СП.

Этапы дифференциальной диагностики 
и частная рентгеносемиотика диффузных 
(диссеминированных) поражений

Дифференциальная диагностика диффузных поражений лег
ких — одна из труднейших проблем пульмонологии, так  как 
приходится разграничивать чрезвычайно большое число нозоло
гических форм. Почти каж дая из них по мере развития прини
мает разные обличья и обусловливает вариабельные клиничес
кие проявления — от стертых до тяжелых. Большинство из этих 
болезней может протекать со сходными, как две капли воды, 
рентгенологическими картинами. Наряду с этим одна и та же бо
лезнь может обусловливать совершенно различные рентгеноло
гические изменения.

Общепризнанного алгоритма рентгенологической дифферен
циальной диагностики диффузных поражений не существует.



Авторы зарубежных руководств, в том числе специально посвя
щенных дифференциальной диагностике болезней легких, ограни
чиваются тем, что различают типы перестройки легочной струк
туры (нодулярный, ретикулярный, ретикулонодулярный, сотовый), 
п перечисляют болезни, при которых эти типы встречаются (Tesc
hendorf W. et al., 1975; Lillington G. A., Jam plis  R. W„ 1977; P a 
ir  J. A. P., F rase r  R. G., 1983]. К искомому алгоритму ближе 
мсего предложение В. А. Соколова (1983) составлять дифферен
циально-диагностические ряды с учетом частоты диссеминирован- 
ных поражений.

Бывают случаи, когда рентгенолог ставит точный диагноз уже 
при беглом взгляде на рентгенограмму. Но в принципе не сле
дует полагаться на редкую удачу. Углубленный анализ клини
ческих и рентгенологических данных — единственно верный путь 
и диагностике и единственный способ максимально уменьшить 
досадные просчеты и неточности. Незаменима следующая о б- 
Ш а я  п р и н ц и п и а л ь н а я  с х е м а  р е н т г е н о л о г и 
ч е с к о г о  и с с л е д о в а н и я  б о л ь н о г о .

1. Ознакомление с жалобами больного и историей заболева
ния,

2. Ознакомление с данными других клинико-лабораторных 
исследований.

3. Составление плана рентгенологического исследования.
4. Проведение рентгенологического исследования.
5. Анализ рентгенологических данных.
6. Сопоставление рентгенологических данных с результатами 

других клинических исследований (клинико-рентгенологический
анализ и синтез).

7. Сопоставление полученных данных с результатами преды
дущих рентгенологических исследований (выяснение динамики
процесса).

8. Формулировка заключения.
Придерживаясь этой схемы, мы считаем целесообразным 

наметить следующие э т а п ы  д и ф ф е р е н ц и а л ь н о й  д и 
а г н о с т и к и  диффузных поражений легких:

1. Идентификация (распознавание) синдрома диффузного 
(диссеминированного) поражения легких: а) разграничение нор
мального и патологического состояния, б) исключение других 
распространенных поражений легких;

2. Выделение болезней с патогномоничной рентгенологической 
картиной (распознавание по «особой примете»);

3. Нозологическое определение путем сопоставления данных 
клинического и рентгенологического исследований; а) перебор 
«частых» болезней, б) клинико-рентгенологические параллели 
ири редких заболеваниях;

4. Выяснение природы диффузного поражения с помощью 
дополнительных исследований или наблюдения за течением бо
лезни.

Идентификация синдрома диффузного поражения легких. На



данном этапе врач должен удостоверить наличие диффузного 
поражения. Это элементарная задача при развитых формах 
заболевания, когда грубая перестройка легочной структуры оче
видна. Иное дело, начальные стадии. В первую очередь надо 
разграничить норму и патологическое состояние, что осуществля
ют путем скрупулезного анализа легочного рисунка. К сож але
нию, не все врачи умеют отличать измененный легочный рисунок 
от многогранных конституциональных, возрастных и индивидуаль
ных вариантов нормы.

У здорового человека легочный рисунок представляет собой главным обра
зом теневое изображ ение кровеносных сосудов и соединительнотканных просло
ек. располагаю щ ихся в воздухосодержащ ей легочной ткани. Рисунок всегда 
исчезает в тех местах, где легкое теряет воздушность. В норме рисунок состоит 
из прямых или дугообразных разветвляю щ ихся полосок, кружков и овалов. Все 
эти фигуры — теневое отображ ение артерий и вен, проходящих в легких под 
разными углами к направлению пучка рентгеновского излучения. В прикорневой 
зоне, где находятся самые крупные сосуды, рисунок богаче, а элементы его 
крупнее. К периферии калибр сосудов уменьш ается, и в наружной зоне легоч
ных полей заметны лиш ь очень мелкие сосудистые веточки. Достаточно 
проследить за  любой артерией, исходящей из корня легкого, чтобы убедиться 
в ее непрерывности, правильности ветвления, постепенном снижении калибра, 
ровности и четкости контуров. С другой стороны, найдя на периферии тень вены, 
нетрудно уловить ее соединение с соседней веной и затем установить место, 
где вены собираются в крупные стволы, впадаю щ ие в венозный синус и з а 
тем в левое предсердие.

При разграничении нормального и измененного легочного 
рисунка надо иметь в виду, что у здорового человека характер 
ветвлений и калибр сосудов подвержены значительным индивиду
альным колебаниям. Однако для него всегда типичны правиль
ность ветвления, веерообразное отхождение элементов рисунка от 
корня к периферии, непрерывное уменьшение размеров этих 
элементов от прикорневой до наружной зоны, резкость конту
ров и отсутствие ячеистости. Округлые тени осевых сечений 
сосудов нетрудно отличить от истинных очагов, так как тень 
сосуда всегда находится в области перекреста полосок, обус
ловленных разветвлениями этого сосуда. К тому же она имеет 
правильную форму, ровные очертания, совершенно однородна 
и по диаметру соответствует калибру сосуда в данной зоне лег
кого.

С возрастом объем интерстициальной ткани возрастает. Н аб
людаются «огрубение» рисунка, более четкая выявляемость его 
в наружных зонах. Надо учитывать возраст пациента, а также 
то, что характерные для старческого периода жизни изменения 
распространяются на оба легочных поля и поражают однооб
разием и «гармоничностью» рисунка. Кроме того, при возрастных 
фиброзах видимость крупных и средних сосудов в общем не 
уменьшается, тогда как при сетчатой перестройке их тени в из
вестной мере скрадываются обогащенным рисунком.

Поражения, по рентгенологической картине сходные с диф
фузными процессами. Сразу необходимо исключить локальные и 
односторонние изменения. Затем отграничивают двусторонние



поражения самой легочной паренхимы. Они выражаются в уп
лотнении легочной ткани, в наличии на снимках затемнений 
разной формы и величины. Чтобы не пропустить уплотнений, ко
торые являются осложнением диффузного процесса, необходимо 
строго оценивать фон, выявлять двустороннюю диссеминацию 
или сетчатую перестройку рисунка. Наконец, надо исключить 
полнокровие легких.

Двустороннее артериальное полнокровие всегда обусловлено врожденным 
пороком с левоправым сбросом крови (дефекты перегородки сердца, синдром 
Эйзенменгера, открытый артериальный проток и д р .). На рентгенограммах 
обнаруж иваю тся увеличение корней обоих легких и усиленный легочный рисунок, 
поскольку расш ирена легочная артерия и все ее ветви. Однако правильность 
ветвления элементов рисунка не наруш ается, контуры сосудов резкие, четко 
прослеживается уменьшение калибра их к периферии. При рентгеноскопии бро
сается в глаза глубокая пульсация сосудов в корнях легких. Картину дополняет 
асимметричное увеличение тени сердца.

Венозное полнокровие легких связано с недостаточностью сердечной дея 
тельности. Диагностику упрощают клинические и рентгенологические данные, 
свидетельствующие о наличии митрального порока или слабости левого желудоч 
ка П розрачность легочных полей понижена. В случае преобладания абсолютной 
или относительной недостаточности митрального клапана отмечается перераспре
деление кровотока снизу вверх, что проявляется расширением вен верхних долей 
при относительно узких просветах вен нижних долей. Если преобладает митраль
ный стеноз, то наблю даю тся расш ирение крупных ветвей легочной артерии и, 
наоборот, сужение средних и мелких артерий. Прогрессирование венозного полно
кровия ведет к развитию интерстициального отека легких. Эго состояние боль
шинство авторов причисляют к диффузным поражениям легких, и оно рассмотре
но ниже.

Таким образом, первый этап — дифференциация синдромов. 
Его результатом является констатация наличия или отсутствия 
диффузного поражения легких. Нозологическое же определение 
осуществляется на последующих этапах.

Болезни с патогномоничной рентгенологической картиной. 
Иногда удается по рентгенологическим признакам сразу с боль
шой вероятностью установить природу диффузного поражения 
легких. Мы называем такой путь диагностики распознаванием «по 
особой примете». Однако подобные ситуации не слишком часты. 
К ним можно отнести уникальные рентгенологические картины 
при альвеолярном микролитиазе, кистозной гипоплазии легких, 
кардиогенном пневмосклерозе и гемосидерозе, олеогранулематозе 
после бронхографии и с некоторыми оговорками при опреде
ленных формах саркоидоза и карциноматоза.

Рентгенологические проявления а л ь в е о л я р н о г о  м и к -  
р о л и т и а з а  (см. также главу 11) действительно неповторимы: 
на протяжении обоих легочных полей вырисовываются мельчай
шие, очень интенсивные и многочисленные крупинки — микроли
ты (рис. 12.6). Они имеют неправильную форму, резко кон- 
турированы, не сливаются. Прозрачность легочных полей пони
жена, особенно в нижних отделах, поскольку тысячи песчинок 
проецируются на рентгенограмму, образуя плотную тень. Ее пе
ресекают идущие в основном по ходу сосудов и бронхов грубые.



Р и с. 12.6. Рентгенограммы легких при альвеолярном микролитиазе.
а — обзорная рентгенограмма; 6 — ее фрагмент в натуральную величину. На фоне диф 
фузиого пневмосклерозе многочисленные мельчайшие микролиты (стрелкой показаны 
идентичные участки с микролитом на а и б ).



Рис. 12.7. Фрагмент рентгенограммы легких при кистозной гипоплазии. 
Множественные тонкостенные полости разной величины составляют 
основу легочной ткани, создавая рисунок, напоминающий соты.





Рис. 12.9. Рентгенограмма легких при кардиогенном пневмосклерозе 
Сетчато-узелковая перестройка легочной структуры, застойное полно
кровие легких при митральном пороке.

фиброзные тяжи. Д иаф рагм а  расположена низко, размеры сер
дечной тени уменьшены.

Почти столь же патогномонична рентгенологическая картина 
при двусторонней распространенной к и с т о з н о й  г и п о п л а 
з и и  л е г к и х .  При этом врожденном заболевании нормальная 
легочная ткань замещена тонкостенными полостями, содержа 
щими воздух. Внутренняя поверхность полостей ровная, между 
ними нет очаговых образований. Н аслаиваясь  одна на другую, 
полости создают причудливый сотовый рисунок, за которым теря
ется изображение артерий и вен легких (рис. 12.7). Позрачность 
периферических отделов легочных полей повышена. Поражає і 
несоответствие между более чем скромным анамнезом и скудны 
ми данными перкуссии и аускультации, с одной стороны, и яркой 
рентгенологической картиной — с другой.

Ка р д и о г е н н ы й п н е в м о с к л е р о з  и в т о р и ч н ы й  
г е м о с и д е р о з  (см. такж е главу 9) распознают, выянлнн

Р и с . 12.8. Рентгенограммы легких при кардиогенном пневм осклгртс
а — обзорная рентгенограмма; б — ее фрагмент в натуральную величину. КомПипН).........і
ный митральный норок сердца. Сердце митральной формы, значительно унеЛ И Чени  In 
стойное полнокровие легких. Сетчатая перестройка легочного рисунка. Перегори шині.и 
л и н и и  в нижненаружных отделах легочных полей (показано стрелкой нм идгнгмчнии 
участках а и б ).



Р и с . 12.10. Фраг
мент рентгенограм 
мы легких при кар 
диогенном пневмо 
склерозе и гемоси 
дерозе. Немногочис 
ленные очаги кост
ной плотности нм 
фойе сетчатого л е
гочного рисунка.

сочетание диффузного интерстициального процесса в легких с 
картиной поражения сердца. К диффузному пневмосклерозу при 
водит многократно повторяющийся интерстициальный» отек. 
Следовательно, в основе имеется митральный порок или кардио
склероз с рецидивами сердечно-сосудистой недостаточности. 
Первоначально обнаруживается мелкая сетка, на фоне которой 
выделяются расширенные крупные и средние сосуды, радиарно 
отходящие от увеличенных корней легких [Линденбратен Л. Д., 
1984]. В наружной зоне, над диафрагмой, вырисовываются узкие 
перегородочные линии — признак отека и в дальнейшем склеро
за междольковых перегородок (рис. 12.8). Со временем сетчатость 
становится грубой, но изображение сосудистых стволов со
храняется (рис. 12.9). Длительное нарушение гемодинамики при 
митральном пороке может привести к образованию довольно 
плотных очажков (гемосидероз) или д аж е мелких окост^ений 
[Крымова К. Б., 1966] (рис. 12.10). Постепенно нарастает дезор*



ганизация структуры легких, преимущественно в нижних отде
лах: грубые тяжи, вздутые дольки, расширенные сосуды создают 
сложный переплет теней и просветлений. Этому способствуют 
повторные застойные пневмонии, пластинчатые ателектазы, плев
ральный выпот и наслоения.

Вряд ли можно с чем-либо спутать картину о л е о г р а н у 
л е  м а т о з а, развившегося вследствие длительной задержки 
контрастного вещества в ацинусах и альвеолах после бронхо
графии. На рентгенограмме определяется сочетание сетчатого 
рисунка с множественными маленькими и очень интенсивными 
очагами. Распознавание облегчается фактом бронхографии в 
анамнезе. Однако в настоящее время редко используют кон
трастные вещества в форме жировых эмульсий (типа йодолипо- 
ла) и к тому же стремятся не допустить заполнения альвеол, 
тем более на больших территориях.

Рентгенологическая картина с а р к о и д о з а  многолика. Но, 
безусловно, при отдельных формах этой болезни возможна быст
рая диагностика. Подобное положение возникает в тех случаях, 
когда на рентгенограммах обнаруживаются крупные резко очер
ченные бронхопульмональные и трахеобронхиальные лимфати
ческие узлы с обеих сторон в комбинации с симметричным мел
коочаговым обсеменением легких на фоне нежной сетчатости 
(рис. 12.11, а) .  Очаги расположены цепочками по ходу элементов 
рисунка, имеют четкие слегка неровные контуры. На передней 
рентгенограмме очаги видны главным образом в средних отде
лах, причем число их обычно убывает по направлению от корня 
к периферии легочного поля. Боковые снимки показывают преи
мущественную локализацию очагов в передних сегментах. Д и а г 
ноз подтверждают данные сцинтиграфии (рис. 12.11,6). Все же 
в таких случаях не следует спешить с установлением диагноза. 
Необходимо внимательно изучать анамнез (например, для ис
ключения пневмокониоза) и данные клинического обследова
ния, от которых зависит диагностический поиск на следующем 
этапе.

При к а р ц и н о м а т о з е  определяется рассеяние множест
венных плотных узелков в легочных полях. Сама по себе эта 
диссеминация неотличима при малых или средних размерах 
очагов от многих других диссеминированных процессов. Однако 
если при этом на снимках выявляются метастазы опухоли в реб
рах или позвонках (что бывает нередко!), то наличие карцино- 
матоза практически не вызывает сомнений.

Нозологическое определение путем сопоставления клиничес
ких и рентгенологических данных. На этом этапе дифферен 
циальная диагностика становится напряженной и особенно ск а 
зываются общая медицинская подготовка врача и его умение л о 
гически осмыслить факты. Ведь нет рентгенограммы «вообще». 
Всегда врач анализирует рентгенограмму конкретного больною 
со всей неповторимостью симптоматики. Клинико-рентгенолої и 
ческий анализ и синтез — это каждый раз творческий процесс,
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шенья которого можно различать лишь условно. Но это надо 
сделать, чтобы не упустить важные для анализа детали.

Прежде всего по рентгенограммам необходимо установить тип 
диффузного поражения: диссеминированное очаговое, сетчатая 
перестройка, сетчато-узелковый тип, сотовое легкое. После этого 
следует проанализировать рентгенологические симптомы, т. е. 
оценить состояние грудной клетки, топографоанатомические в за 
имоотношения органов грудной полости, положение, форму, вели
чину и контуры сердца и крупных сосудов, положение, 
форму и очертания диафрагмы. Обнаруженные отклонения от 
нормальной картины могут пролить свет на природу диффузного 
процесса в легких.

Затем наступает наиболее ответственный момент — педантич
ное изучение патологических изменений в легких. При диссеми- 
нации очагового типа оценивают распределение узелков в легоч
ных полях, число, форму, размеры, контуры, интенсивность и 
структуру тени очагов, состояние окружающей их легочной 
ткани, корней легких, плевры. При интерстициальных пораж е
ниях определяют распространенность процесса, видимость и ка 
либр крупных артерий и вен, характер сетчатой перестрой
ки структуры легких (мелкая, средняя, грубая), ширину элемен
тов сетки, наличие очаговых образований, перегородочных линий, 
плевральных наслоений и т. д. Уже на этом этапе у рентгенолога 
зарождается или прочно складывается мнение о возможной 
природе болезни. Оно тут же проверяется, подтверждается или 
подвергается сомнению в свете анамнеза и клинической картины. 
Анамнестические сведения, клинические и рентгенологические 
симптомы все время сопоставляются, как бы «примериваются» 
одни к другим.

Роль рентгенологического анамнеза в диагностике дифф уз
ных поражений легких мало освещена в литературе. Отчасти это 
связано с тем, что не всегда удается получить для сравнения 
рентгенограммы, выполненные в прошлом. Между тем изучение 
прежних снимков порой дает основания для установления пред
положительного диагноза. Примером может служить выявление 
очагового туберкулезного поражения или туберкулезного брон- 
хаденита, послужившего источником гематогенного обсемене
ния. Другой пример — наличие вначале небольшой раковой опу
холи в легком, которая в дальнейшем осложнилась карциномато- 
зом. Диффузные поражения — не стационарная, а динамичная 
категория. Именно рентгенограммы разных лет объективно отра
жают эволюцию болезни. Это способствует точной диагностике 
и вместе с тем определению фазы процесс и прогноза.

В прошлом клиницисты говорили, что анамнез — это полови
на диагноза. Но чтобы поставить диагноз полностью, следует, 
сопоставив рентгенологические и анамнестические сведения и 
наметив диагностическую гипотезу, перейти к оценке совокуп
ности рентгенологических данных и результатов клинического 
осмотра, лабораторных и инструментальных исследований. Обыч



но все ясно в тех случаях, когда у больного с уже у с т а н о и 
л е н н ы м  к л и н и ч е с к и м  д и а г н о з о м  на рентгенограм 
мах определяется диффузное поражение легких. Такая ситуация 
нередка при системных заболеваниях, лимфомах различной при 
роды, полицитемии и макроглобулинемии, нейрофиброматоз*. 
гистиоцитозе X, амилоидозе, детских инфекциях (корь, коклюш, 
ветряная оспа), бруцеллезе. Рентгенологические находки допол
няют клинический диагноз и характеризуют степень изменений 
в легких.

Важное значение приобрели серологические исследования и 
цитоиммунодиагностика. Часто заключительным аккордом дині 
ностики является цитологическое, биохимическое, иммунологи 
ческое и бактериологическое изучение Ж БА Л . Однако все эти 
исследования не избавляют рентгенолога от необходимости ан.і 
лизировать собственно рентгенологические признаки. В часі 
ности, не исключено сочетание двух заболеваний, из которых 
клинически распознано только одно. Кроме того, даж е опытный 
клиницист не гарантирован от неверного заключения, и его вре
менная ошибка не должна быть закреплена рентгенологом.

Перебор «частых» болезней. Число диффузных (диссеминиро
ванных) процессов столь велико, что метод их последователь
ного перебора практически неприемлем. Целесообразнее восполь
зоваться перебором частых вариантов. Конечно, понятие «частые 
болезни» относительно. Заболевания, нередко регистрируемые в 
одних странах, почти не встречаются в других (например, гисто- 
плазмоз или кокцидиоидомикоз исключительно редки в СССР, но 
дают эпидемические вспышки на американском континенте). 
Болезни новорожденных и детские инфекции лечат в педиатрн 
ческих учреждениях. В противотуберкулезных диспансерах пре
обладают больные соответствующего профиля. Тем не менее на 
основании данных литературы и собственных наблюдений мы 
считаем возможным представить перечень наиболее часто встре
чающихся болезней. Их дифференциальная диагностика, по- 
видимому, заслуживает более подробного описания, чем семиоти
ка редких состояний.

Д и с с е м и н и р о в а н н ы е  о ч а г о в ы е  п о р а ж е н и и  
характерны для острых и хронических форм туберкулеза, острых 
пневмоний, пневмокониозов, кардиогенного отека, саркоидоза и 
карциноматоза. Преимущественно интерстициальные поражения 
с сетчатой или сетчато-очаговой перестройкой легочного рисунка 
наблюдаются при хроническом гематогенно-диссеминированном 
туберкулезе, острых пневмониях, пневмокониозах, саркоидозе, 
кардиогенном пневмосклерозе, токсических и идиопатичееком 
фиброзирующих альвеолитах, эндогенных аллергических альвео- 
литах, раковом лимфангите. Сотовое легкое является конечной 
стадией саркоидоза, гистиоцитоза X, идиопатического фибрози- 
рующего альвеолита и некоторых пневмокониозов.

Заболеваемость очаговыми диссеминациями в различных ре
гионах колеблется. Но, как и раньше, первой задачей пульмо-



полога остается исключение туберкулеза. Д ля  о с т р о г о  ми-  
л и а р  н о г о  т у б е р к у л е з а  характерна однообразная, но 
демонстративная картина — симметричное густое и равномерное 
обсеменение обоих легочных полей однотипными очагами (см. 
рис. 12.1). На снимках отображаются далеко не все очаги, кото
рые обильно усеивают легочную ткань, а главным образом р ас
положенные в ближайших к пленке слоях легких. Порой созд а
ется впечатление, что больше всего поражены средние и нижние 
отделы в срединной и прикорневой зонах, а • в верхушках и 
кортикальных слоях легких высыпания беднее [Помельцов К. В., 
1965; Александрова А. В., 1983]. Каждый очаг, видимый на рент
генограмме, это суммарная тень проецирующихся одна на д р у 
гую туберкулезных гранулем и окружающей их измененной ин
терстициальной ткани. При милиарной форме диаметр очагов 
варьирует от 0,5 до 2 мм. При тщательном рассмотрении сним
ка удается заметить, что многие очаги формируют как бы це
почки вдоль линейных теней сосудов. Впрочем легочный рисунок 
ослаблен, так как перекрыт диссеминацией.

Рентгенологическая картина мил парного туберкулеза отнюдь 
не статична. Очаги выявляются на рентгенограммах лишь спус
тя 8—20 дней и более после острого начала болезни. Вначале их 
очертания могут казаться расплывчатыми, но затем становятся 
резкими. А до выявления очагов самый зоркий глаз отметит лишь 
равномерное и слабое понижение прозрачности легочных полей, 
нерезкое усиление мелких элементов легочного рисунка и низкое 
положение диафрагмы из-за вздутия легких.

Дифференцировать острый милиарный туберкулез приходится 
главным образом у маленьких детей с о с т р ы м  б р о н х и о- 
л и т о м  и м е л к о о ч а г о в о й  п н е в м о н и е й .  Рентгеноло
гические различия очевидны: при бронхиолите и бронхопневмо
нии очаги обнаруживаются через несколько часов после острого 
начала болезни, а при туберкулезе через много дней. При пнев
мониях очаги теснее располагаются в средних и нижних отде
лах, неодинаковы по величине и форме, имеют нерезкие очерта
ния, склонны к слиянию, причем легочный рисунок усилен за 
счет инфильтрации перибронхиальной ткани |Линденбратен Д. С., 
Линденбратен Л. Д., 1957]. Поперечник срединной тени сужен, 
диафрагма стоит низко из-за острого вздутия легких. Корни лег
ких расширены в связи с инфильтрацией (при туберкулезе они 
невелики, хотя при гематогенной диссеминации в периоде пер
вичной инфекции лимфатические узлы в корнях могут быть уве
личены). При пневмониях, осложнивших течение к о р и ,  к о к 
л ю ш а  и л и  в е т р я н о й  о с п ы ,  встречаются милиарные и 
мелкоочаговые формы. Помимо симптомов основной инфекции, 
определяют острое вздутие легких, заметное усиление рисунка, 
полиморфные очаги, которые находятся преимущественно в ме 
диальных зонах и отсутствуют в верхушках. Корни легких уве
личены, тень их недифференцирована. Нередко встречаются 
участки обтурационной эмфиземы и ателектаза на почве



гнойного бронхиолита. Аспирационные пневмонии новорожден* 
ных характеризуются преобладанием очагов в нижнезадннх 
отделах и развитием множественных мелких ателектазов.

Сложнее ситуация при о с т р о м  и п о д о с т р о м  
г е м а т о г е н н о - д и с с е м и н и р о в а н н о м  т у б е р к у л  е 
з е  в з р о с л ы х .  Отличить заболевание от милиарного тубер
кулеза можно на основании клинических данных. Кардиогенньїіі 
отек исключают ввиду отсутствия поражения сердца. К тому же 
нет типичной картины полнокровия легких. Диагноз пневмоконн 
оза отпадает, если нет соответствующего профессионального 
анамнеза. Однако для дифференциации туберкулеза, острой 
пневмонии, саркоидоза и карциноматоза приходится провести ме
тодически последовательный анализ рентгенограмм. При свежей 
туберкулезной диссеминации легочные поля усеяны однотип 
ными мономорфными очагами. Легочный рисунок ослаблен, тени 
корней не увеличены [Помельцов К. В., 1965]. При острой 
пневмонии очагов меньше, они разной величины и формы, ле
гочный и корневой рисунок усилен. При саркоидозе редко ветре 
чается равномерное обильное обсеменение легких. Обычно очаго 
вые тени вырисовываются на фоне сетчатой перестройки легоч 
ного рисунка, причем тяготеют к средним отделам легких. У 
большинства больных определяются увеличенные лимфатические 
узлы в корнях легких. Карциноматоз тоже способен обусловить 
равномерное рассеяние в легких мелких четко контурированных 
узелков. Разграничить острую и подострую туберкулезную дис- 
семинацию помогают онкологический анамнез, малосимптомное 
течение, увеличение корневых лимфатических узлов, наличие ме
тастазов в других органах и в скелете. Однако в отдельных 
случаях рентгенологическая дифференциация оказывается безре
зультатной и требуются дополнительные исследования.

Рентгенологическую диагностику х р о н и ч е с к о г о  г е м а -  
т о г е н н о - д и с с е м и н и р о в а н н о г о  т у б е р к у л е з а  
проводят более уверенно. Волны обсеменения сменяют одна дру
гую. В периоды ремиссии очаги уменьшаются, часть их. 
в особенности в нижних отделах легких, рассасывается. Рубце
ванию очагов сопутствует склероз интерстициальной ткани. П ов
торные вспышки ведут к появлению новых очагов и конгломера
ции их. В результате на рентгенограммах определяется дву
стороннее, но неравномерное поражение легких (рис. 12.12). 
Большинство очагов локализуется в верхушечном и заднем сег
ментах и в верхнем сегменте нижней доли (по данным В. А. Со
колова, в 90,8 % случаев ) . Очаги разнообразны по величине 
и форме, находятся среди мелкосетчатого рисунка [Помель* 
цов К. В., 1965]. Почти всегда можно обнаружить фиброзные 
изменения в верхушечно-подключичных областях. Возникновение 
распада ведет к образованию тонкостенных каверн. В этой стадии 
нетрудно исключить предположение о карциноматозе. Д ля  сар
коидоза подобное распределение очагов и их полиморфность 
нехарактерны, как и отсутствие лимфаденопатии.



Р и с. 12 . 12 . Рентгенограмма легких при хроническом гематогенно-диссе- 
минированном туберкулезе. Множественные полиморфные двусторонние 
очаги, наиболее густо расположенные в верхней доле правого легкого, 
где на уровне I ребра имеется небольшая тонкостенная полость. Очаги 
бронхогенной диссеминации в среднем отделе левого легкого. Д и ф ф уз
ный сетчатый пневмосклероз.

Дифференциальная диагностика диссеминированных очаговых 
поражений может быть представлена в виде алгоритмической 
схемы (схема 12.1). Однако следует отметить, что эта схема пред
назначена главным образом для предварительной ориентировки 
в типичных случаях. В ней не учтены все возможные анамнес
тические, клинические и рентгенологические данные, поэтому она 
не избавляет от необходимости анализа конкретных симптомов 
болезни у каждого пациента. В схеме не отражены также различ
ные стадии рассматриваемых патологических процессов.

Перебор диагностических вариантов в подгруппе преимущест
венно интерстициальных поражений с сетчатой и сетчато-очаго
вой перестройкой сопряжен с немалыми препятствиями и может 
быть успешным только при безупречном знании семиотики пневмо
кониозов, саркоидоза, аллергических, токсических и идиопатичес- 
ких альвеолитов и ракового лимфангита.



Дифференциальная диагностика

Острый милиарный или гематогенно-диссеминированный 
губернулез, нардиогенный отек, «арциноматоз

Клинина

Нардиогенный отек, 
нардиогенный пневмоснпероз

Нарциноматоз 
(онкологический анамнез^

Распознавание п н е в м о к о н и о з а  основывается прежде 
всего на данных о многолетней работе пациента в контакте с неор
ганическими пылями (см. такж е главу 8). Но анамнестические све
дения не всегда выручают. Профессиональный стаж может ока 
заться недолгим, а эффект противопылевых мероприятий на про 
изводстве не вполне ясным. Труднее диагностика в тех случаях, 
когда у работника пылевой профессии развивается не пневмокони
оз или не только пневмокониоз, но и другое диссеминированное 
поражение легких. В связи с этим столь значительна роль рентгено
диагностики, тем более что в ранних стадиях пневмокониоза кли
нические проявления более чем скудны.

Рентгенологическая картина пневмокониозов далеко не так од
нообразна, как может показаться на первый взгляд. В зависимости 
от характера пыли и реактивности больного первыми уловимыми 
симптомами являются то преимущественно интерстициальные, то



наиболее частых очаговых диссеминаций в легких Схема 12 I

Равномерность распределения очагоа

Неравномерное

Острая пневмония, хроничесний гематогенно-диссеминированный 
туберкулез, пнеамококиоз. карциноматоз. саркоидоз

Клиника

О страя Стертая

I I
Острая пневмония Остальные заболевания этой подгруппы

Многолетняя работа в пылевых условиях

Да

Пневмокониоз

Нет

Хронический гематогенно-диссеминированный 
туберкулез, карциноматоз, саркоидоз

Локализация и хараитер очагов в легких

Полиморфные, преимущественно 
в верхних отделах

Мономорфные, преимущественно в 
средних и нижних отделах

Хроничесний гематогенно- 
диссеминированный туберкулез

Нарциноматоз, сарноидоз

Двустороннее увеличение лимфатических узлов в корнях легних

Да

Саркоидоз Нарциноматоз 
(онкологический анамнез!)



Рис. 12.13. Рентгенограмма легких при силикозе. В обоих легочных 
полях от тени ключиц до диафрагмы вырисовываются мельчайшие очаго
вые образования. Небольшое уплотнение корней легких и мелкая (?ет- 
чатость в прикорневых отделах.

главным образом очаговые изменения [Виннер М. Г., Соко
лов В. А., 1975; Александрова А. В., 1983]. При силикозе наибо
лее часто это нежная сетчатость в прикорневых зонах. Посте 
пенно уплотнение межуточной ткани и соответственно перестрой 
ка легочного рисунка распространяются по легочным полям с 
некоторой тенденцией к щажению верхушки и основания лег
ких (рис. 12.13). Элементы сетки тонкие, с резкими контура
ми. На их фоне несколько скрадывается изображение крупных 
и средних ветвей легочной артерии. Вместе с тем трудно решить, 
чем обусловлена «пятнистость» легочных полей — осевыми сече
ниями элементов сетки или мельчайшими пневмокониотическими 
очажками.

При асбестозе и талькозе сетчатость рисунка выступает пре
имущественно в нижних отделах. Очаговые образования при 
асбестозе отсутствуют, но возникают плевральные наслоения, 
иногда мощные, в которых могут быть отложения извести. Уплот
нение плевры характерно и для талькоза, но при нем обнаружи
ваются и мелкие очаговые тени. Интерстициальные изменения



преобладают при пневмокониозе шлифовальщиков, алюминозе, 
идыхании пыли вольфрама и кобальта, антракозе.

Развернутая картина силикоза и пневмокониоза шахтером 
выражается в наличии множественных очагов — пневмоконио 
тических узелков — на фоне диффузного сетчатого фиброза [Лим 
денбратен Л. Д., Наумов Л. Б., 1972]. Очаги имеют диаметр 
от 1 до б—8 мм, неправильную форму, неровные, но четкие 
очертания. Более густо они расположены в средних и нижних 
отделах (рис. 12.14). Корни легких увеличены, фиброзно уплот
нены, в них могут быть увеличены лимфатические узлы (в 78,8 % 
из большой серии наблюдений, проведенных В. А. Соколовым). 
Тени отходящих от корней сосудов теряются в густой фиброз
ной сетке и кажутся как бы обрубленными. В этой фазе обычно 
отмечаются эмфизема легких, низкое положение диафрагмы. В 
наружной зоне над диафрагмой можно заметить узкие перегоро
дочные линии — симптом уплотнения междольковых перегоро
док. Признаками повышения давления в М КК являются расши
рение крупных ветвей легочной артерии, небольшие размеры 
сердечной тени, гипертрофия мышцы правого желудочка и углуб 
ление его сокращений. Дальнейшее прогрессирование болезни 
ведет к образованию обширных фиброзных полей, крупных 
участков уплотнения (конгломераты), плевромедиастинальных и 
плевродиафрагмальных сращений. Узелковая форма поражения 
характерна для пневмокониозов, связанных с вдыханием пыли, 
содержащей соединения железа, олова, бария, церия, причем в 
этих случаях тени очагов особенно интенсивны.

По-видимому, нетрудно сформулировать основные рентгено
логические отличия пневмокониоза от гематогенно-диссеминиро
ванного туберкулеза. При преимущественно интерстициальной 
форме пневмокониоза отсутствуют или имеются в небольшом 
количестве очаговые тени, столь типичные для туберкулеза. 
У больных с преимущественно узелковой формой обращают на 
себя внимание преобладание очагов в средних и нижних отде
лах и отсутствие их в верхушках, что необычно для гематоген
ных и послепервичных форм туберкулеза. Хронический гема
тогенно-диссеминированный туберкулез знаменуется асимметрич
ным распределением очагов, их полиморфностью, а иногда и рас
падом с образованием каверн, что не свойственно силикозу. 
Умеренная гиперплазия лимфатических узлов в корнях легких — 
признак пневмокониозов. Особенно показательно для пылевых 
болезней отложение извести в краевых отделах лимфатических 
узлов — так называемое скорлупообразное обызвествление (см. 
рис. 12.14). Частота этого симптома оценивается по-разному: 
В. А. Соколов (1974) выявил его в 5 5 % ,  тогда как J. Раге и 
R. F rase r  (1983) — в 5 %  случаев. Вероятно, эта разница связа 
на с тем, что среди обследованных В. А. Соколовым было 
много больных с далеко зашедшими поражениями, в том числе 
лиц с силикотуберкулезом.

Диагноз б е р и л л и о з а  (см. такж е главу 8) основывается



Рис. 12.14. Рентгенограм
мы легких при развитом 
силикозе.
а — обзорн ая  рентгенограма 
легких.  М ножественные нневмо 
коннотические узелки и обоих 
легких на фоне диффузного  сет
чатого ф и броза ;  б — фрагмент 
рентгенограммы в натуральную 
величину.  Скорлупообразнее  
обызвествление  увеличенных 
лим фатических  узлов (показа
но стрелкой на идентичных уча
стках а и б ) .



в первую очередь на профессиональном анамнезе. Трудность 
состоит в том, что причиной болезни может быть поступление 
очень малого количества бериллия, не зафиксированное в анам
незе четко. Острый бериллиоз характеризуется картиной экзо
генного аллергического альвеолита. Классическая сетчатая 
перестройка легочного рисунка наблюдается при интерстициаль
ной форме хронического бериллиоза в результате разрастания 
коллагеновых волокон и размножения гистиоцитарных элементов 
и фибробластов в альвеолярных перегородках и вокруг кровенос
ных сосудов. На рентгенограммах определяется дифф узная 
мелкая сетчатость, иногда дополненная грубыми тяж ам и  
(рис. 12.15). При переходе процесса в гранулематозную форму 
на этом фоне возникают мелкие, а затем и сравнительно более 
крупные (диаметром 3—4 мм) очаговые тени (рис. 12.16). Отме
чаются утолщения стенок мелких бронхов, умеренная эмфизема, 
иногда незначительное увеличение корневых лимфатических у з 
лов. Подтверждением диагноза  служит положительная капель
ная проба с растворимым соединением бериллия и биопсией 
лимфатического узла. Но по картине биоптата (эпителиоидная 
гранулема) бериллиоз не всегда отличим от саркоидоза.

Диагностика с а р к о и д о з а  (см. такж е главу 3) в типич
ных случаях не вызывает трудностей, поскольку его рентгеноло
гические черты весьма отчетливы [Соколов В. А., 1974; Розен- 
штраух Л . С. и др., 1978; Александрова А. В., 1983J. Корни 
легких увеличены, в них плохо различимы артерии, но зато  в 
обоих корнях (односторонняя аденопатия при саркоидозе редка) 
выступают крупные и резко очерченные лимфатические узлы. 
Вокруг них нет перифокальной реакции. Могут быть увеличены 
другие группы внутригрудных лимфатических узлов как в средо
стении, так  и непосредственно в легких. Внутрилегочные лим 
фатические узлы, по данным А. В. Александровой (1983), обус
ловливают появление округлых теней с диаметром от 4 до 10 мм, 
чаще соответственно ходу бронхов Si.ni,IV,V.

Поражение легочной ткани начинается с альвеолита, особен
ностью которого является высокое содержание лимфоцитов в ин
фильтрированном интерстиции. В этой фазе наблюдается неж ная 
сетчатость рисунка, особенно в околокорневых областях  
(рис. 12.17). Формирование саркоидозных гранулем приводит 
к появлению на снимках очаговых теней (рис. 12.18). К аж ды й  
очаг — отражение конгломерата гранулем. У большинства боль
ных очаги мелкие , сравнительно хорошо контурированные, но 
встречаются и более крупные уплотнения. В средних и нижних 
отделах они рассеяны относительно равномерно, причем тяготею т 
по прежнему к медиальной зоне и передним сегментам, а в кр ае
вых отделах их меньше.

Против диагноза острого гематогенно-диссеминированного 
туберкулеза свидетельствуют своеобразное распределение о ч аго 
вых теней и отсутствие их в верхушках, симметричное двусто-



Рис. 12.15. Рентгенограмма легких при хроническом бериллиозе, интер
стициальная форма. Преобладает диффузная мелкая сетчатость. В ниж
них и наружных отделах легочных полей появляются очаговые тени

роннее увеличение корневых лимфатических узлов, раннее уплот
нение междолевой плевры. Рентгенологические соображения 
подтверждаются несоответствием между относительно большими 
морфологическими изменениями и стертой или скрытой клиничес
кой картиной, как правило, отрицательными туберкулиновыми 
пробами, часто положительной реакцией Квейма. При хроничес
ком гематогенно-диссеминированном туберкулезе обращают на 
себя внимание полиморфность очагов, преобладание их в вер
хушках и верхних отделах легких, причем главным образом в

Рис. 12.16. Рентгенограммы легких при гранулематозной форме хрони 
ческого бериллиоза.
а обзорн ая  рентгенограмма.  Выраженны й пневмосклероз,  на фойе которого опреде
ляю тся  множественные очаги  и более  крупные участки уплотнения; б фрагм ент  рент г с 
но грам мы в натуральн ую  величину.





Рис. 12.17. Фрагмент рентгенограммы легких при саркоидозе в фазе 
альвеолита. Нежная сетчатость легочного рисунка. Резко увеличенные 
и четко очерченные лимфатические узлы в корне легкого.



Рис. 12.18. Рентгенограмма легких при саркоидозе в ф азе  образования 
гранулем. Грубые сетчато-узелковые тени. Увеличенные лимфатические 
узлы в корнях легких. Диагноз подтвержден биопсией легкого.

задних сегментах, отсутствие выраженной аденопатии и нередкое 
наличие распада. Примерно у Уш больных саркоидозом отмечают
ся внелегочные поражения (слезных и слюнных желез, глаз, нерв
ной системы, печени, селезенки, почек, кожи, костей). Диагноз 
саркоидоза подтверждают данные о лимфоцитарном составе 
Ж Б А Л  и накопление 67Ga в легких при сцинтиграфии.

По мере перехода процесса в фазу рассасывания и уплотне
ния нарастает сетчатая перестройка. Она захватывает легочные 
поля на большом протяжении, имеет мелкоячеистый характер. 
Между линейными и дугообразными тенями уплотненной стромы 
вырисовываются вздутые дольки. Число очагов убывает, они 
теряют округлость, контуры их делаются четкими. Лимфатичес
кие узлы в корнях уменьшаются, а иногда с трудом определя
ются на рентгенограммах. Но тень корней остается увеличенной, 
малодифференцированной. Д аж е  на томограммах в корне легких 
неясно различимы очертания бронхов и сосудов [Стрепетова Т. Н. 
и др., 1975]. Уменьшение лимфатических узлов позволяет отвер
гнуть предположение о карциноматозе и гемобластозе, если не про
водилась специфическая химиотерапия этих болезней. В тех слу
чаях, когда в краевых отделах лимфатических узлов возникают



Рис. 12.19. Рентгенограмма легких при саркоидозе в ф азе фибротиза- 
ции. Выраженный пневмосклероз. Крупные участки уплотнения в легких 
и множественные очаговые образования. Плевромедиастинальный фиб 
роз. Слева над диафрагмой тень металлического шва после открытой 
би о п си и  легкого, подтвердившей диагноз.

отложения извести, этот признак облегчает дифференциальную 
диагностику. Дело в том, что скорлупообразное обызвествление 
лимфатических узлов имеет место только при саркоидозе и пнев 
мокониозе, тогда как при туберкулезе крупинки извести отклады 
ваются в казеозных массах и беспорядочно разбросаны по 
всему пораженному узлу. Добавим, что обызвествления очагов в 
легких при саркоидозе в противоположность туберкулезу не j 
происходит. Если было предпринято лечение кортикостероидами, 
то не следует проводить реакцию Квейма (она становится отри
цательной). Я  I  

В тех случаях, когда саркоидоз переходит в фазу фибротиза- 
ции, рентгенологическая картина меняется. От увеличенных 
и деформированных корней веером расходятся фиброзные тяжи 
[Александрова А. В., 1983]. Легочная ткань перестроена: преж
няя мелкая ячеистость заслоняется грубой сеткой (рис. 12.19). | |  
Бронхиолярные вздутия соседствуют с множественными, иногда 
крупными, участками уплотнения. Эти уплотнения преобладают 
в средних отделах, тогда как верхние и нижние вздуты. Напом-



Рис. 12.20. Рентгенограммы легкого при кардиогенном пневмосклерозе.
а — обзорн ая  рентгенограмма.  Резк ое  увеличение сердца  вследствие  атеросклеротиче
ского карди осклероза .  Грубый сетчатый пневмосклероз,  особенно  в наружных отделах 
легких;  б — зон ограм м а .  Отчетливо вы деляю тся  тени р асш иренн ы х  сосудов, главным 
образом  вен.





Рис. 12.22. Фрагмент рентгенограммы при обструктивном бронхите. С ет
чатый пневмосклероз, на фоне которого вырисовываются просветы брон
хов с утолщенными стенками.

Рис. 12.21. Рентгенограммы легких при раковом лимфангите у больного
раком желудка.
а обзорн ая  рентгенограмма.  С етч ато -узелков ая  перестройка легочного  рисунки Пер. 
городочные линии.  И нф ильтри рованн ы е  корни легких. Изменения затрагиваю ! преиму
щественно нижние и средние отделы легких; б — фрагмент рентгенограммы в илтуриль 
ную величину. Четко видны многочисленные перегородочные линии п иижненнружиоН  
части  легочного поля (п ока за н о  стрелкой па идентичных участках а н б)



ним, что при пневмокониозах и силикотуберкулезе конгломераты 
обнаруживаются преимущественно в верхних отделах. Впрочем, 
Y. H iraga и соавт. (1981) наблюдали 17 больных саркоидозом 
со сморщиванием верхних и вздутием нижних долей легких.

Диффузный пневмосклероз не может не сказаться на функции 
МКК. Увеличивается диаметр легочной артерии и ее крупных 
ветвей, расширяется легочный конус, усиливаются сокращения 
правого желудочка сердца. Отмечаются симптомы адгезивного 
плеврита: утолщение медиастинальной и костальной плевры, 
плевродиафрагмальные сращения. В этой ситуации саркоидоз 
необходимо дифференцировать от болезней, обусловливающих 
картину сотового легкого. Проще всего исключить кистозную 
гипоплазию (см. выше). При хроническом диссеминированном 
туберкулезе всегда определяются специфические очаговые об
разования в верхних отделах и очень часты каверны, тогда как 
при саркоидозе полости очень редки и имеют иное происхожде
ние. Кроме того, в анамнезе обычно фигурирует туберкулезное 
поражение с бактериовыделением. Профессиональный анамнез 
и различия в локализации конгломератов являются опорными 
пунктами при дифференциации саркоидоза и пневмокониоза.

К а р д и о г е н н ы й  п н е в м о с к л е р о з  способен обгус- 
ловить сетчатую или сетчато-очаговую картину легочных полей. 
Его идентификации, помимо клинических данных, способствует 
ряд рентгенологических симптомов: равномерность поражения, 
сочетание мелкой сетчатости с радиально расходящимися от 
корней и постепенно суживающимися лентовидными тенями, из
менение величины и формы сердца (рис. 12.20).

Д ля  р а к о в о г о  л и м ф а н г и т а  тоже характерно двусто
роннее поражение с преобладанием изменений в нижних и 
средних отделах легких (рис. 12.21). На снимках выявляются 
извилистые полоски, связывающие периферию легочных полей с 
прикорневой зоной. В нижненаружных отделах могут быть видны 
горизонтальные полоски — тени утолщенных междольковых пе
регородок и плевральных наслоений. Часто определяются увели
ченные лимфатические узлы в корнях легких и средостении. 
Распознавание облегчается, если на фоне лимфангита возникают 
опухолевые узелки. Д ля  диагностики весьма важны наличие в 
анамнезе или в момент обследования опухоли и такие клиничес
кие признаки, как нарастающая одышка, отсутствие или скудное 
отделение мокроты, высокая стойкая СОЭ, исхудание и т. п.

Многолетний и тяжело протекающий о б с т р у к т и в н ы й  
б р о н х и т  ведет к сетчатому фиброзу легочной ткани. У этих 
больных выразителен анамнез, а особенностью рентгенологичес
кой картины является комбинация вздутия легких, малого крове
наполнения сердца и Л Г  с перибронхиальным склерозом (рис. 
12.22). Примечательно, что сильно поражается фиброзная сое
динительная ткань. Определяются крупноячеистая перестройка 
легочной структуры, преимущественное поражение нижнемеди
альных отделов легких, просветы бронхов и их утолщенные
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Рис. 12.23. Рентгенограмма легких при экзогенном аллергическом аль- 
веолите в фазе грубой склеротической перестройки легочной ткани, пре
имущественно в нижних отделах. Склеротическая деформация корней 
легких.

стенки (перибронхиальный склероз), расширение крупных и су
жение мелких ветвей легочной .артерии, низкое положение и 
уплощение диафрагмы, в том числе уплощение ее заднего ската, 
относительно малые размеры сердечной тени.

Сетчатую и сетчато-очаговую перестройку легочного рисунка 
вызывает большая группа поражений, которые принято относить 
к э к з о г е н н ы м  а л л е р г и ч е с к и м  а л ь в е о л и т а м  
(см. также главу 1). В первой фазе заболевания на рентгеио 
граммах легкие могут оставаться прозрачными или вырисовы 
ваются очень мелкие множественные очаги или даж е участки ин 
фильтрации в средних и нижних отделах. Рентгенологические 
симптомы более стойки, чем клинические (если не применялись 
кортикостероиды). Повторные запыления ведут к рецидиву сими 
томов и могут завершиться сетчатым фиброзом. Д ля  него харак 
терны мелкая ячеистость и маленькие очаговые тени. Однако н 
тяжелых случаях, если лечение не проводится, то может развить 
ся выраженный пневмосклероз с грубой перестройкой легочной 
структуры в средних и нижних отделах, бронхиолярной эмфизе





Рис. 12.25. Фрагмент рентгенограммы при синдроме Г у ж е р о — Шег- 
рена. Диффузная сетчатость легочного рисунка.

Рис. 12.24. Рентгенограмма легких при прогрессирующем системном
склерозе (склеродермии).
а — обзорн ая  рентгенограмма.  С етч ато -узелков ая  перестройка легочной структуры, 
особенно в нижних отделах; б фрагм ент  рентгенограммы в натуральную величину 
Н а д  ди аф рагм ой  типичная  для  склеродермии м елкоки стозная  перестройка рисунки (пи 
к а за н о  стрелкой на идентичных участках  а и б ) .



мой, плевральными иаслоениями, фиброзной деформацией корней | 
(рис. 12.23). Следует подчеркнуть, что без адекватных анамне- j 
стических данных и иммунологических проб рентгенологическая 
диагностика может оказаться несостоятельной.

К сетчато-очаговой перестройке легочной структуры могут 
привести эндогенные аллергические альвеолиты и близкие к ним 
состояния (см. также главу  9). Выяснить, какая из ревматиче
ских болезней лежит в основе видимых на рентгенограмме изме
нений, обычно удается лишь по клиническим признакам. Впро
чем при узелковом периартериите интерстициальный фиброз 
возникает нечасто. При этом на фоне диффузных изменений ле
гочного рисунка иногда выделяются участки уплотнения (ин
фаркты) и тонкостенные полости. Поражение плевры чаще встре
чается при ревматоидном полиартрите и системной красной вол
чанке (Рыбакова И. И., 1983).

Напротив, при прогрессирующем с и с т е м н о м  с к л е р о 
з е  ( с к л е р о д е р м и я )  изменения в легких развиваются час
то и на большой территории. Они имеют некоторые особенности: 
на рентгенограммах комбинируются довольно грубые фиброзные 
тяжи со своеобразной перестройкой структуры легких в нижних 
отделах (рис. 12.24). Здесь определяются многочисленные мелкие 
ячейки с плотными стенками, придающие рисунку вид пористой 
губки («ноздреватость»). Могут быть и небольшие гладкостен
ные кисты в нижненаружных отделах (кистозный пневмофиб
роз). При рентгенологическом исследовании пищевода и желудка 
часто находят их расширение, понижение тонуса и двигательной 
функции, сглаживание складчатого рельефа слизистой оболочки. 
Встречаются при склеродермии и поражения опорно-двигатель
ного аппарата — остеолиз концевых фаланг, отложения извести 
в мягких тканях (интерстициальный кальциноз).

В последние годы участились описания легочных изменений 
при синдроме Гужеро— Шегрена и синдроме Гудпасчера. При 
первом из них у части больных на снимках легких регистрируется 
нарастаю щая книзу диффузная ячеистость (ячейки средней вели
чины) (рис. 12.25), очаговые тени отсутствуют.

Изменения легких при синдроме Гудпасчера постоянны. На 
рентгенограммах легких первоначально определяются мелкие 
очаговые тени, но постепенно все больше проступают сетчатость 
и общее однообразное усиление рисунка в нижних и средних 
отделах (рис. 12.26).

В распознавании т о к с и ч е с к и х  а л ь в е о л и т о в  (см. 
такж е главу 8) решающее значение имеет анамнез. Вдыхание 
ядовитых паров и газов вначале приводит к острому трахеоброн- 
хиту и отеку легких. Рентгенологически в этой фазе обнаружива
ют вздутие легких, полнокровие и отек легочной ткани с мелкими 
ателектазами и очагами кровоизлияния (рис. 12.27, а ) .  В даль
нейшем возможен переход в очаговую и сливную пневмонию 
(химический пневмонит). Все эти явления могут пройти практи
чески бесследно, но могут стать основой развития фиброзирую-



Рис. 12.26. Рентгенограмма легких при синдроме Гудпасчера. Д иффуз
ный фиброз на почве васкулнта а нижних и средних отделах легких.

щего альвеолита, в особенности при повторных аппликациях. 
В средних и нижних отделах легочных полей возникает сетчатый 
рисунок (рис. 12.27,6). Характерными чертами являются утол
щение стенок бронхов и появление видимых просветов их вслед
ствие перибронхиального фиброза. Примененная с лечебной 
целью пролонгированная ингаляция кислорода в высокой кон
центрации также может оказать подобное действие и вызвать 
диффузный интерстициальный пневмонит и сетчатый пневмоскле
роз [Lillington G. A., Jam plis  R. W., 1977].

Поражение легких при лекарственной болезни представляет 
собой вариант токсического альвеолита. Такие поражения наи
более часты при лечении цитостатиками (циклофосфан, миело 
сан, метотрексат и др.),  олеомицином, ганглиоблокаторами, 
анорексическими препаратами. Заподозрить токсическую реак
цию удается по нарастающей одышке, повышению температуры, 
появлению сухого кашля. Изменения редко захватывают значи
тельные объемы легочной ткани. Первоначально определяются 
явления интерстициального или  альвеолярного отека. Затем 
становится виден мелкосетчатый рисунок с относительно толсты-





Рис. 12.28. Рентгенограмма легких при фиброзирующем альвеолите на 
почве лекарственного воздействия. Диффузный сетчатый фиброз с не
равномерным поражением легких (преимущественно нижних отделов 
и кортикальных слоев).

ми стенками самих ячеек. Чащ е процесс ограничивается только 
нижними или кортикальными отделами легких, характеризуется 
неравномерностью поражения, но встречаются и достаточно 
обширные поражения (рис. 12.28).

В последнее время особое внимание привлекает и д и о п а- 
т и ч е с к и й  ф и б р о з и р у ю щ и й  а л ь в е о л  и т  (см. также 
главу 12). По клиническому течению выделяют остро и подостро 
протекающие формы, хронические формы и формы со стертой 
симптоматикой.

В острой фазе болезни на рентгенограммах улавливается 
понижение прозрачности легочных полей за счет густой паутино
подобной сетки с нерезкими очертаниями и очень мелких очаго

Рис. 12.27. Рентгенограммы при токсическом альвеолите, вызванном 
вдыханием ядовитых паров.
а — обзорн ая  рентген ограмма  легки х  в острой ф а зе .  Полнокровие н отек легочной гклнн, 
главным образом в средних и нижних отделах,  б — фрагмент рентгенограммы н-гкнх 
при токсическом альвеолите  в хронической фазе .  Н а  фозе сетчатого ф и б р о з  легочной 
ткани выделяются просветы бронхов,  хорошо видимые нз-за пернбронхиплыюго скле
роза .





вых теней. Процесс диффузный, хотя его проявления могут быть 
заметнее в нижних отделах. В наружной зоне над диафрагмой 
могут являться тонкие и короткие перегородочные линии.

Затем разрастаются альвеолярный эпителий, ретикулиновые 
и коллагеновые волокна и образуются эпителиально-клеточные 
гранулемы. Болезнь прогрессирует, гормональные препараты 
вызывают лишь временное улучшение [Смирнов И. П. и др., 
1978]. Рентгенограммы иллюстрируют это нарастанием сетчатой 
перестройки рИсунка (рис. 12.29). Сетка становится все более 
грубой, увеличиваются число и размеры очаговых теней. 
А. В. Александрова и соавт. (1980) на основании наблюдений 
за  11 больными  различают несколько вариантов рентгенологиче
ской картины. В одном из них преобладают широкие ленто
видные уплотнения по ходу крупных и средних бронхов и сосу
дов, тогда как в кортикальных слоях отмечается резкое уменьше
ние числа мелких сосудистых разветвлений, видны тени уплотнен
ных междольковых перегородок и между ними эмфизематозные 
вздутия. Другой вариант отличается сетчатой структурой легоч
ного рисунка из-за уплотнения перилобулярной и периацинозной 
ткани. Ячейки при этом крупнее в верхних и наружных отделах.

Д ля идиопатического фиброзирующего альвеолита считается 
типичным высокое положение диафрагмы. Интерстициальный 
фиброз, облитерирующий эндартериит и поражение капиллярно
го русла ведут к Л Г  и появлению рентгенологических признаков 
легочного сердца. С помощью ангиографии было показано, что 
число дольковых и терминальных ветвей легочной артерии умень
шено, а сами ветви деформированы [Полак И., 1978]. Одно
временно отмечается гиперваскуляризация в связи с разрастани
ем бронхиальных артерий. Клетчатка в воротах легких уплотне
на. В ней могут определяться увеличенные лимфатические узлы, 
но главным образом на томограммах, так как степень их увели
чения невелика. А. В. Александрова и соавт. (1980) подчеркива
ют возможность выраженного плевролегочно-медиастинального 
фиброза — утолщения костальной и медиастинальной плевры, 
уплотнения стенок и деформаций трахеи и крупных бронхов, фиб
роза медиастинальной клетчатки, перемещения крупных сосудов. 
В финале идиопатического фиброзирующего альвеолита наблю
дается картина сотового легкого.

Дифференциальная рентгенологическая диагностика идиопа
тического фиброзирующего альвеолита от саркоидоза может 
быть и легкой, и крайне сложной. Поражение легких при саркои- 
дозе редко имеет столь диффузный, равномерный и симметрич
ный характер, как при фиброзирующем альвеолите. Истинные

Рис. 12.29. Рентгенограммы легких при идиопатическом фиброзирующем 
альвеолите.
а обзорн ая  рентгенограмма;  б — фрагм ент  рентгенограммы в н атуральн ую  величину 
Груба я  м елкоячеистая  перестройка легочного рисунка (п о казан а  стрелкой на идентичных
у ч а с т к а х  а и б ) .



Рис. 12.30. Рентгенограмма легких при карциноматозе. Оба легких густо 
усеяны однотипными плотными очагами средней величины.

очаговые образования более свойственны саркоидозу, так как 
обусловлены конгломератами гранулем. Ввиду преимущественно 
нейтрофильного характера инфильтрации задерж ка 6'G a  в легких 
при фиброзирующем альвеолите отсутствует или незначительна, 
в то время как для саркоидоза в активной стадии она очень 
характерна, о чем сказано выше.

Диффузное р а к о в о е  п о р а ж е н и е  легких встречается 
в виде карциноматоза, ракового лимфангита и бронхиолоальвео
лярного рака. Д ля всех трех форм типично малосимптомное на
чало болезни, но неуклонное ухудшение состояния больного. 
Он предъявляет жалобы на слабость и утомляемость, нарастаю
щую одышку, нередко болевые ощущения в груди, незначитель
ное повышение температуры тела. Развитие бронхиолоальвеоляр
ного рака может сопровождаться обильным выделением светлой 
пенистой мокроты.

Мысль о карциноматозе возникает при опухолях в анамнезе 
(наличие в прошлом или настоящем рака молочной железы, 
желудка, почки, щитовидной железы, шейки матки, поджелудоч
ной железы и т .д . ) .  В случае гематогенного метастазирования



Рис. 12.31. Рентгенограмма легких при раковом лимфангите (ортоград 
пая форма) у больного раком желудка. Извилистые полоски, направлен
ные к корням легких. Поражены главным образом средние и нижние 
отделы легких.

в легких определяется мелкая диссеминация, напоминающая т а 
ковую при остром гематогенно-диссеминированном туберкулезе 
(рис. 12.30). ЕсЛи раковые узелки равномерно усеивают оба лег
ких, то дифференциальная рентгенодиагностика по снимкам о р 
ганов грудной полости затруднена и основывается на различиях 
в клиническом течении. Хронический гематогенно-диссеминиро 
ванный туберкулез • можно отвергнуть без больших трудностей, 
так как при раке очаги однотипны и нет преобладающего пори 
жения верхушечнозадних сегментов, равно как распада и обр.і 
зования каверн. Со временем раковые очаги увеличиваются 
Они сохраняют ровные очертания, что наглядно видно на послом 
ных снимках, но постепенно сетчатость рисунка усиливается м 
счет реактивных изменений в интерстициальной ткани.

Раковый лимфангит связан с распространением оиух<>лпи.і\ 
клеток по лимфатическим путям. Н. И. Рыбакова (1983) рп їли 
чает две формы процесса — ретроградную и ортоградную И Игр 
вом случае метастазы первично поражают лим ф атически» ' у им.і 
в корнях легких и уже оттуда раковые клетки нродмт .по и н



Дифференциальная диагностика наиболее частых диффузных поражений легких

Да

Пневмонониоз, тонсичесний 
альвеолит, экзогенный 

аллергический альвеолит

Острое начало в связи ингаляцией

Сетчато-очаговая перестройка, очаги 
преимущественно в средних отделах

Пневмонониоз 
(многолетняя работа в условиях 

воздействия минеральных пылей)

Сетчатвя перестройка, преиму ществеино 
в средних и нижних отделах

Экзогенный аллергичесний альвеолит 
(работа в условиях повторного действия 

пыли органического происхождений)

Саркоидоз. рановый лимфангит 

Характер изменений в легких

Мелная сетчатость с цепочечным 
расположением очагов

Извилистые полосни, 
мелние ОчэМ НИ

Сарноидоз Рановый лимфангит
(оинологичесний анамнез!)



с сетчатой и сетчато-очаговой перестройкой легочного рисунка Схема 12.2

Ингаляционные поражения в анамнезе

Нет
I

Идиопатичесний фиброэирующий альвеолит. нардиогенный 
пневмосклероз, острая пневмония, раковый лимфангит, 

саркоидоз, хроничесний гематогенно-диссеминированный 
туберкулез, эндогенный аллергичесний альвеолит

I
Нлиника

О строе начало и течение Стертое или волнообразное течение

I I
Острая пневмония Остальные заболевания этой подгруппы

Наличие системного заболевания соединительной ткани

Да H e t

I
Остальные заболеванияЭндогенный аллергический альвеолит

Застойное полнонровие легких и изменения сердца

ш  Ш

Нардиогенный пневмосклероз Остальные заболевания

Характер очагов в легних

Полиморфные, преимущественно Однотипные, преимущественно в 
в верхних отделах средних и нижних отделах

ш
Остальные заболевания 

Массивное увеличение лимфатических узлов а корнях легних

Хроничесний гематогенно- 
диссеминированный туберкулез

Идиопатичесний аллергичесний альвеолит, 
раковый лимфангит, саркоидоз (реже)

!
Характер изменений а легних

-—  Мелкая
Выраженная Извилистые полоски, сетчатосгь с цепочечным

сетчатость рисунка мелние очажки р а с п о ло ж е н ие  очагов

Идиопатичесний Раковый лимфангит Сарноидоз
фиброэирующий альвеолит (онкологичесний анамнез!)



против тока лимфы в легочную ткань. На рентгенограммах в кор 
нях легких определяются пакеты лимфатических узлов, от кото 
рых радиарно отходят линейные тени по ходу бронхов и сосудов, 
образующие далее сетчатый рисунок. При второй форме опухоли 
распространяется из субплеврально расположенных мелких мета 
стазов по лимфатическим щелям к корням легких. В нижних н 
средних отделах легких вырисовываются тонкие извилистый 
теневые полоски с нерезкими очертаниями, в общем направлен 
ные в сторону ворот легких (рис. 12.31). Аденопатия при этой 
форме отсутствует или появляется поздно. В нижненаружных 
отделах часто выделяются узкие перегородочные линии. При 
развитии раковых узелков по ходу транспорта опухолевых эле 
ментов на снимках на фоне петлистого рисунка возникают очаго 
вые тени. Дифференциация от саркоидоза и фиброзирующего 
альвеолита столь же трудна, сколь и ответственна. Надежными 
опорными пунктами служат онкологический анамнез и нахожде
ние атипических клеток в мокроте. Некоторую помощь оказывают 
такие симптомы, как преимущественная локализация изменений 
в нижних отделах и своеобразная ориентация элементов рисунка 
к корням легких.

Маски бронхиолоальвеолярного рака различны — от одиноч
ного инфильтрата до громадных двусторонних уплотнений легоч
ной ткани [Картавова А. В. и др., 1978]. Одной из форм является 
сочетание раковых узелков с распространением опухоли вдоль 
сосудисто-бронхиальных пучков, преимущественно по лимфатиче
ским щелям. Стелющийся тип роста обусловливает на рентгено
граммах грубую петлистость рисунка, а узелки опухоли — рас
сеянные в петлях очаги. Как и при раковом лимфангите, пре
обладают изменения в нижних отделах легких, но не отмечается 
гиперплазии лимфатических узлов. При повторных исследованиях 
обнаруживается соединение отдельных очагов в более крупные. 
При этой форме выявляют атипические клетки в мокроте и тем 
более в Ж БА Л .

Судя по нашему опыту, рентгенологу при дифференциации 
«частых» диффузных поражений легких от сетчатой и сетчато
очаговой перестройки легочной структуры может оказывать по
мощь алгоритмическая схема (схема 12.2), в отношении кото
рой остаются в силе те же оговорки, что и для схемы 12.1.

Клинико-рентгенологические параллели в случае редких забо
леваний. Перебор «частых» болезней обеспечивает точное рентге
нологическое распознавание у большинства больных. Однако 
наблюдаются случаи, когда врач предполагает возможность 
редкого заболевания. Трудности диагностики вполне объяснимы. 
Рентгенологическая картина редких болезней обычно лишена ка
ких-либо характерных черт. Описания их рентгенологической 
семиотики в современных руководствах скудны и нередко проти
воречивы, а рентгенолог едва ли располагает достаточным 
опытом диагностики этих многочисленных патологических состоя
ний.
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Различительные рентгенологические признаки диффузных (диссеминированных) поражений легких

Нозологическая
форма

Ведущий рентгено
логический синдром

Преимущественная
локализация

Наличие и характер 
очагов

Легочный
рисунок

Дополнительные
признаки

Генетически детермини
рованные и наследствен
но обусловленные заболе
вания
Альвеолярный микроли- 
тиаз

Диссеминания оча
гов

Нижние и средние 
отделы

Равномерно рас
пределенные мель
чайшие обы звест
вления (микроли
ты)

Грубые фиброзные 
тяж и

Нет

Альвеолярный иротеиноз Очаговое пораж е
ние

Средние отделы 
(фигура «бабоч
ки»)

Сливаю щ иеся, д и а 
метром 0,1— 0,5 см

Не изменен Э

Амилоидоз первичный Сетчато-очаговое
поражение

Диффузное пора
жение

От мелких до круп
ных

Умеренно усилен »

Болезнь гиалиновых мем
бран

То же То же Мелкие с нерезки
ми контурами

Сетчатость Возможны СП и
медиастинальная
эмфизема

Кистозная гипоплазия Сотовое легкое Различная Нет Сотовый из-за мно
жественных воз
душных полостей

Кортикальные от
делы легких ВЗДУ' 
ты

Муковисцидоз Сетчато-очаговое
поражение

Верхние отделы Мелкие Усилен за  счет 
фиброза, эмфизема

Нет

Неврофиброматоз Сетчатое пораж е
ние

Диффузное пора
жение

Нет Сетчатый фиброз, 
иногда буллы

Нет

Туберозный склероз Очаговое пораж е
ние

Нижние отделы Мелкие Могут вы являться 
мелкие тонкостен
ные полости

Обызвествления в 
головном мозге



Преимущественная
локализация

Наличие и характер 
очагов

Легочный
рисунок

Дополнительные
признаки

Средние и нижние 
отделы

Д иффузное пора
жение

В зоне бронхогра
фии

Средние и нижние 
отделы

Д иффузное пора
жение
В зоне облучения 
Средние и нижние 
отделы

Распространенное 
поражение, иногда 
в верхних долях

Множественные, 
диаметром 1— 4

М елкие и средние 
с нерезкими конту
рами
М елкие интенсив
ные

При силикозе оча
ги диаметром 1 — 
8 мм с резкими 
краями

Мелкие, склонные 
к слиянию 
Возможны мелкие 
Преимущественно 
крупные (кровоиз
лияния, ателекта
зы)
Диаметром 2— 4 мм

Грубая сетчатость. 
эмфизема

Не изменен

М елкая ячеистость

Сетчатость от неж 
ной до грубой, эм 
физема

Н еж ная сетчатость, 
эмфизема
Грубая сетчатость 
Полнокровие, эм
физема

В хронической ста 
дии ф иброзная сет
чатость

Могут быть увели
чены лимфатиче
ские узлы в кор
нях легких

Нет

Могут выявляться 
увеличенные лим
фатические узлы, 
утолщения плевры 
(особенно при аб- 
сцестозе и талько
зе)
Нет

Распространенное
поражение

Средние и нижние 
отделы

Диффузное или 
околокорневое по
ражение

Различные отделы

Средние и нижние 
отделы

Околокорневые, з а 
тем средние и ниж 
ние отделы 
Все отделы

Околокорневые, з а 
тем нижние отде
лы. Возможно ми- 
лиарное пораж е
ние

Мелкие с нерезки
ми контурами

Диаметром 2—
5 мм, склонные к 
слиянию
Главным образом 
при ассоциации с 
бактериальной ин
фекцией
Крупные, нерезко 
очерченные

Мелкие

Разной величины

Д иаметром 0 ,5—
3 мм с нерезкими 
контурами

Диаметром 0,5—
1.5 мм

Усилен за  счет ин
ф ильтрации интер- 
стииия 
То же

Усилен

Усилен за  счет л и 
нейных и сетчатых 
элементов 
М елкая сетчатость

То же

Усилен

Инфильтрация 
корней легких

Нет

Нет

Могут быть увели
чены лимф атиче
ские узлы в кор
нях легких 
Нет

Могут быть увели
чены лим фатиче
ские узлы в кор
нях легких 
Увеличены лимфа- 
ти чес кие узлы в 
корнях легких
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OsЄ
Нозологическая

форма
Ведущий рентгено
логический синдром

Повреждения и ингаля
ционные поражения лег
ких
Бериллиоз хронический 'О чаговое либо сет

чатое поражение

Контузия легких Очаговое пораж е
ние

Олеогранулематоз Сетчато-очаговое
поражение

Пневмокониозы То же

П ролонгированная инга
ляция кислорода 
Радиационный пневмонит 
Бронхоальвеолиты ток
сические

Сетчато-очаговое 
поражение 
То же 

»

Экзогенные аллергиче
ские альвеолиты

Очаговое пораж е
ние в острой ста
дии

Бактериальные, вирус
ные, паразитарны е пора
жения
Бронхиолнт Сетчато-очаговое

поражение

Бронхопневмония мелко
очаговая

То же

Пневмонии вирусные Понижение про
зрачности или сет
чатое поражение

Пневмония микоплаз- 
менная

Сетчато-очаговое
поражение

Инфекционный мононук
леоз

То же

Пневмония пневмоцист - 
ная

Очаговое пораж е
ние

Пневмомикозы (аспер- 
гиллез, кандидоз, крип- 
тококкоз и др.)

То же

Токсоплазмоз » »



Преимущественная
локализация

Наличие и характер 
очагов

Легочный
рисунок

Дополнительные
признаки

Тотальное равно
мерное поражение

Многочисленные, 
мелкие с четкими 
контурами

Ослаблен Нет

То же То же >

Неравномерное по Разной величины и М елкая сетка М ожет выявляться
ражение, преиму
щественно в верх- 
незадних отделах

плотности деструкция

Распространенное, 
но без поражения 
верхушек

Мелкие » Нет

Все отделы Диаметром 4—
10 мм, округлые и 
овальные

Умеренно выражен В дальнейшем 
обызвествления в 
мышцах и голов
ном мозге

Средние и нижнне Разной величины, Усилен М ожет быть не
отделы, кортикаль склонные К СЛИЯ большой плев
ные отделы НИЮ ральный выпот

Средние и нижние 
отделы

Очаги диаметром 
0 ,5— 1,5 мм, в пе
риод кровотечения 
крупные тенк

М елкая сетчатость Нет

Нижние отделы Нет То же

Распространенное Мелкие, но могут » »
поражение сливаться

Нижние отделы Немногочисленные, 
склонные к слия
нию

Усилен

Средние и нижние Диаметром 1— Усилен
отделы 4 мм, с нерезкими 

контурами
Средние и нижние 
отделы

Обычно нет
У

»

То же Немногочисленные
мягкие

»

Нижние отделы Обычно нет М елкая сетчатость, 
субплевральные 
мелкие кисты

Чаш е средние Нерезко очерчен
ные

М елкая сетчатость

Ю О Б Р А Ш Е Н И Я  И О БМ ЕН А Ж И Д К О С Т И  В Л ЕГ К ИХ

Средние и нижние 
отделы

Мелкие, могут быть Полнокровие, пе
окостеневшие регородочные ли 

нии

Могут быть увели
чены лимфатиче
ские узлы в кор
нях легких и сре
достении
Нередко плеврит

Нет

Высокое полож е
ние диафрагмы , 
увеличение серд
ца, ограниченный 
плеврит, перикар
дит
П ораж ение костей 
(остеолиз конце
вых ф аланг)
Нет

Рентгенологиче
ские признаки 
митрального по
рока сердиа
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Нозологическая
форма

Ведущий рентгено
логический синдром

Туберкулез милиарный Густое обсеменение 
очагами

Туберкулез острый гема
тогенно-диссеминирован
ный

Д иссеминация о ча
гов

Туберкулез хронический
гематогенно-диссеминн-
ровянный

Сетчато-очаговое 
поражение

Ш истосоматоз (бильгар- 
циоз)

Очаговое пораж е
ние

Цистицеркоз То же

•Лекарственная болезнь
Л екарственная болезнь Сетчато-оча говое 

поражение

Болезни с преимущест
венно аутоиммунным ме
ханизмом развития
Гемосидероз первичный Сетчато-очаговое

поражение

Д ерматомиозит, поли
миозит
Некротизнруюший анги-
ит

Ревматоидное легкое

Синдром Гудпасчера

Болезнь Гужеро — Шег- 
ре на
Системная красная вол
чанка

Системная склеродермия 

Узелковый периартеринт

Гемосндероз кардноген
ный

Сетчатое пораж е
ние
Очаговое пораж е
ние

То же

Очаговое, затем 
сетчато-очаговое 
поражение 
Сетчатое пораж е
ние
Сетчато-очаговое
поражение

Сетчатое пораж е
ние

Очаговое пораж е
ние

НАРУШ ЕНИЯ KPOf

Сетчато-очаговое
поражение



Наличие и характер 
очагов

Легочный
рисунок

Дополнительные
признаки

Нет То же Рентгенологиче
ские признаки ми
тральной болезни 
или левож елудоч
ковой недостаточ
ности

Диаметром 1 —
1.5 мм, четко очер
ченные

Нет

М елкая сетчатость

Картина интерсти
циального отека

Эмфизема легких, 
рентгенологиче
ские признаки Л Г, 
легочного сердца

Нет

Мелкие мягкие 
очаги, участки оте
ка

М елкая сетчатость »

Нет Расширенные мел
кие вены и артерии

Нет Сетчатость

Диаметром 1—
10 мм с резкими 
контурами

Сетчатость В 10 % случаев 
плевральный вы
пот

Наличие и характер 
очагов

Легочный
рисунок

Дополнительные
признаки

Мелкие, главным 
образом в терми
нальной стадии

Диаметром 1 —
3 мм, позднее бо
лее крупные 
Округлые (диаметр 
1— 3 мм) с резки
ми краями 
Диаметром 0,5—
1,5 мм с четкими 
контурами 
Небольшие с чет
кими контурами

Отдельные, в позд
них ф азах  болезни

Симметрично рас
пределенные, ди а
метром 1,5— 3 мм 
с нерезкими конту
рами

Усилен

М елкая сетчатость, 
мелкие кисты, «со
товое» легкое 
Ослаблен, с мелкой 
сетчатостью

М елкая сетчатость

Р ади арно расходя
щиеся полоски, пе
регородочные л и 
нии

Ослаблен из-за 
сетчатости. внача
ле нежной, затем 
грубой
М елкая сетчатость

Могут выявляться 
увеличенные лим
фатические узлы в 
грудной полости, 
плевральный вы
пот
Плевральные на
слоения. В позд
ней стадии СП 
Нет

Увеличены внутри- 
грудные лим ф ати
ческие узлы 
Часто увеличены 
внутригрудные 
лимфатические уз-

Нет

В 75 % случаев 
увеличены лим ф а
тические узлы .в 
корнях легких



<>0
9 

80
9

Нозологическая
форма

Ведущий рентгено
логический синдром

Преимущественная
локализация

Кардиогенный пневмо
склероз

Сетчатое пораж е
ние

Диффузное пора
жение

Облитерирующий эндар- 
териит легких

Очаговое пораж е
ние

То же

Транзнторное тахипноэ 
новорожденных

Сетчатое пораж е
ние

» »

Тромбоэмболия ж ировая Сетчато-очаговое
поражение

Различные отделы

Эритремия

Поражения при метабо
лических нарушениях

Сетчатое пораж е
ние

Все отделы

Интерстициальный ф иб
роз при ХАГ 
Опухолевые поражения 
и гемобластозы 
Бронхиолоальвеолярный 
рак (диффузная форма)

Сетчатое пораж е
ние

Сетчато-очаговое
поражение

Все отделы

Средние и нижние 
отделы

Нозологическая
форма

Ведущий рентгено
логический синдром

Преимущественная
локализация

Гемобластозы (втом  чис
ле лимфомы)

То ж е Нижние с распро
странением на ос
тальные отделы

Гистноцитоз X 

К арциноматоз 

М акроглобулинемия 

Раковый лимфангит

Очаговое, затем 
сетчато-очаговое 
поражение 
Очаговое пораж е
ние

Сетч ато-оч а говое 
поражение

Сетчатое или сет
чато-очаговое по
раж ение

Диффузное, боль
ше в верхних отде
лах
Во всех отделах, 
гуще в средних и 
нижних
Во всех отделах с 
преобладанием в 
средних и нижних 
Нижние, затем 
средние отделы

Идиопатические пораж е
ния
Иднопатический фнбро- 
зирующий альвеолит

Сетчатое пораж е
ние

Нижние, затем ос
тальные отделы

Саркойдоз Сетчато-очаговое
поражение

Околокорневые зо
ны, наружные и 
передние сегменты



В табл. 12.1, составленной по данным литературы и собствен 
ным наблюдениям [Горкина М. Е., Кузнецова М. А., 1966; Му- 
шина Л. Н., 1972; Розенштраух Л. С и др., 1978; Семенко 
ва Е. Н., 1979; Илькович М. М., 1981; Новикова Э. 3., 1982; Лии 
денбратен Л. Д . 1984; Uchlinger А., 1968; Teschendorf W. el a I.. 
1975; Lillington G. A., Jam plis R. W., 1977], суммированы неко 
торые показатели ряда диффузных (диссеминированных) пора 
жений легких, в том числе редких. Если результаты клиниче 
ского осмотра и лабораторных тестов помогают рентгенологу 
правильно расшифровать сущность легочных изменений, то трак
товка рентгенологической картины в свою очередь облегчает 
дальнейший выбор диагностических методов .
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Медицина, 1983. с. 279— 298.

Александрова А. В. Саркоидоз. — В кн.: Клиническая рентгеиорадиология. Т. 1. 
Рентгенодиагностика заболеваний органов грудной полости. — М.: Медицина, 
1983, с. 149— 160.

Александрова А. В. Туберкулез. — В кн.: Клиническая рентгенорадиология. Т. 1. 
Рентгенодиагностика заболеваний органов грудной полости. М.: Медицина, 
1983, с. 1 6 1 -1 9 3 .

Васильчук И. В. Рентгенологические изменения при некоторых диссеминирован
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Д .: 1984, с. 37— 39.
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Диссеминированные процессы в л егк и х .— Л .. 1984, с. 39— 41.
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проблемы пульмонологии. — Л ., 1982, с. 58— 71.

Илькович М. М., Васильчук И. В., Двораковская И. В ., Левашов Ю. И. Идиопа- 
тнческий гемосидероз легких. — Пробл. туб., 1981, №  8 , с. 22—24.
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логия. Т 1. Рентгенодиагностика заболеваний органов грудной полости. — 
М.: Медицина. 1983, с. 247—262.
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М едицина, 1982' с. 95— 114.
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П РЕД М Е ТН Ы Й  УКАЗАТЕЛЬ

Агам ма глобул и нем и я 214 
Агенезия долм легкого 136
— легкого 132, 134
— — клиника 135 
Азатиоприн 21, 37, 62, 85. 122
— повреждаю щ ее действие 54 
Азидотимиднн 263 
В-активин см. Миелопид
Т-активин 234
Алкоголизм, поражение органов ды ха

ния 457
-------------  — лечение 462
Аллергические заболевания легких 7 
-------------  причины 7
— реакции, типы при ингаляции а н 

тигенов органических пылей 11
Аллергия лекарственная 32 
Альвеолит аллергический, вызванный 

лекарствами 47
— — экзогенный 7, 34, 64
— — — диагностика 19
— — — — диф ференциальная 20
— — — диагностические критерии 20
— — — — — дополнительные 20
— — — --------обязательны е 20
— — — диспансеризация 21
— — — иммунодиагностика 19
— — — иммунопатологические меха

низмы развития 15
— — — классификация этиологичес

кая 9
— — — клиническая картина 18 
  лечение 20
— — — патогенез 11
--------  — признаки 8
------------- профилактика 21
— — — рентгенологическая картина 

589
—   схема развития фиброза лег

ких 15
— — — этиология 9
— вызванный молоком 10
— интерстициальный гранулематоз

ный см. Альнеолиты аллергические 
экзогенные

—  летнего типа, возбудитель 9
— склерозирующий 64
— токсический. рентгенологическая 

картина 593
— фиброзирующий 39
— — вызванный лекарствами 48
— — диффузный при ревматоидном 

артрите 401
--------  идиопатический 64
— — — диагностика 73 
  диспансеризация 86
— — — дифференциация с бронхо

альвеолярным раком 81

— — --------— гемосндерозом нлно
патическим 82

— — — — — гистиоцитозом 82
— — — — — гранулематозом В еге

нера 82
— — — -------- коллагенозами 81
 —  лейомиоматозом 82
— — — --------пневмокониозом 81
------------------------ пневмонией 80
— — — — — протеинозом легких 

альвеолярным 82
------------------------ саркоидозом легких 81
 —  — — синдромом Гудпасчера

82
— — — клиническая картина 72
— — — лечение 82
— — — патогенез 66
------------- патологическая анатомия 70
 —  прогноз 88
— — рентгенологическая картина 

594
— — — этиология 65
— — токсический 64 
Альвеолярная вентиляция, показатели

эффективности 78 
Альвеолярно-артериальная разница 

кислорода 77 
Альвеолярный микролитиаз, рентгено

логическая картина 561 
Амилоидоз бронхолегочный изолиро 

ванный 533
— — первичный 530
--------— классификация 532
-------------  лечение 536
— — — осложнения 535 
  — прогноз 537
Аминазин, повреждаю щ ее действие 67 
р-Аминопропионитрил 62 
Аминорекс 199 
Аминофнллин 62 
Амиодаром 41. 42
— повреждаю щ ее действие 58 
Амиодароновое «легкое» 50, 58 
Амиотрофический склероз боковой 16,1 
Амфотерицин В 42
— повреждаю щ ее действие 55 
Ангиит аллергический 30 
Ангиоматоз геморрагический см. ('иы>1

ром Ослера — Рандю 
Ангиопульмонография при гиіЮ ішпии 

легкого кистозной 152 
Ангиотензинпревра таю щ ий  ф ерм ии 

93
Аневризмы артериовенозиые л и  мн.. 

диагностика 185
— — — клинические признаки 185
— — — лечение 186
— легочной артерии 134



Анергия 13
Аномалии бронхов 132
— легочной паренхимы 132 
Ансамицин 262, 263 
Антибиотики, влияние на легочный го-

меоетаі 42 
Антимониотунгстат 262 
Антиоксидантная система 43 
Антиоксиданты 61, 195 
Антипротеазная система 44 
Антитела моноклональные 260
— специфические, недостаточность 222 
Антител недостаточность, терапия з а 

местительная 231
Антракоз 328
— лечение 331
— трудоспособность больных 331 
Аортография по Сельдингеру 168, 181 
Аплазия доли легкого 136
— легкого 132, 134
— — клиника 136 
Аполактоферрин 61
Артрит ревматоидный, поражение лег

ких 400 
Артюса феномен 12 
Асбестоз 300
— диагностика 303
— лечение 304
— осложнения 303
Аспергиллез аллергический бронхоле

гочный 29, 30, 34
-------------  диагностика 43

возбудитель 9
— инвазивный 34
— источник 9 
Аснергнллема 34 
Астероидные тельца 94, 114 
Астматический бронхит 383
— синдром lg E -опосредованный 8 
А так си я— телеангиэктазия 214, 224 
А цетилсалициловая кислота 48

- повреждаю щ ее действие 56 
N-Ацетилцистеин 62 
Ацикловир 262 
Аэвит 195

Багассоз, возбудитель 9
Белок катионный эозинофильный 25
— основной большой 25 
Бериллиоз 8 , 309
— диагностика 318
— лечение 319
— профилактика 320
— рентгенологическая картина 579
— трудоспособность больных 320 
Биопсия открытая 79
Биоптаты трансбронхиальные при 

С П И Д е 259 
Бисептол 263
— курс лечения 264 
Биссиноз 332

— возбудитель' 9
— диагностика 333
— лечение и профилактика 334 
Блеомийин 41
— повреждающ ее' действие 51 
Болезнь (и) Вебера — Ослера — Ран

дю 133
— Гирке 189
— гранулематозная хроническая 229
— Куссмауля - 1 М ейера 38, 414
— миеломная 452
— оргаиой дыхания у спортсменов 474
— Ослера — Ш арко 64
— рабочих''кофейных плантаций 10
— Рустицкого — К алера 452
— тяжелых цепей 452
— Хаммеиа — Рича 64, 197
— Хенда —' Ш юллера — Крисчена 

512
— ш лифовальщ иков риса К) 
Бромокриптнн, повреждаю щ ее дейст

вие 57
Бронх трахеальный 130, 133, 134
— — диагностика 179 
Бронхиальная астма атопическая 29,

30
--------— Ig E -зависимая 34
— — генерализованная 36
— — гинерэозиноф ильная 22 
  истинная 33
— — неатопическая 29, 30
--------профессиональная 376, 381
--------  — диагностика 384
— — — клиническая картина 383
— — — лечение 388 
 профилактика 389
—   атопическая 381
--------  у спортсменов 480
--------форма третья 382
— проходимость, показатели при аль

веолите фиброзируюшем идиопати- 
ческом 77

Бронхиолит облитеративиый. вы зван
ный' медикаментами 49

— острый, рентгенологическая карти
на 571

— — токсический 358 
Бропхиолоальверлит аллергический эк 

зогенный см. Альвеолиты аллерги
ческие экзогенные

Бронхит(ы) астматический 383
— обструктивний, рентгенологическая 

картина 588
— острые у спортсменов 478
— пылевой 334, 341
-------- генез бронхоспазма 341
-------- диагностика 348
— -*■ клиника1'346
— — Леч'ение 351
— -  осложненный эмфиземой 343
— — патогенез 337



— — профилактика 352
— — состав секрета бронхов 341
— — трудоспособность больных 353 
  этиология 335
— токсический острый 357 
  хронический 370
— — — диагностика 372
--------  — лечение 374
--------— осложнения 373
--------  — трудоспособность больных

375
— хронический, классификация 343 
Бронхов заболевания профессиональ

ные, классификация 344
Бронхография при муковисцидозе 206 
Бронхолегочные поражения, лечение 

антибактериальное 238
при первичных иммунодефи

цитах 230
— — особенности при тотальной не- 

достаточ ностн и м м у ногл обул и нов 
220

— — при иммунодефицитах первичных 
213

--------— — частичных гуморальных
223

Бронхоскопия при гипоплазии легкого 
кистозной 153 

Бронхоэктазы 132
Бусульфан, повреждаю щ ее действие 

52
Бутадион 123

Вальденстрема макроглобулинемия 452 
Варикозное расширение легочных вен 

134
— — — — диагностика и лечение 

186
Вегенера гранулематоз 8 
Веноглобулин 231
Вентиляционные тесты при альвеолите 

фиброзирующем идиопатическом 77
--------  — саркоидозе 101
Верошпирон 86
Вещества токсические раздраж аю щ е

го действия 354 
-------- — — вызывающ ие острые ин

токсикации 355 
Виибластин, повреждаю щ ее действие

54
Вираж туберкулиновой пробы 116 
Вирус иммунодефицита человека 243
— Эпстайна — Б арра 91, 248, 252 
Внрусоносительство при С П И Д е 249 
Витамин D 86
— Е 61, 86 , 122, 195 
Возбудитель болезни «легкие банщ и

ка» 9
— — — выращ иваю щ их грибы 9 
 жителей Новой Гвинеи II
— — — зерноводов 9

— — — изготавливаю щ их солод 9
— — — мукомолов 9
-------------  производителей детергентом
— — — птицеводов 9 
 — рубщиков клена 9
— — — — секвойи 9
— — — сыроделов 9
— — — утопленника 9
-------------  фермера 9
Волчанка лекарственная 40 
Волчаночный пневмонит 405 
«В ялая» кожа см. Прогерия

Галоперидол 48
— повреждаю щ ее действие 57 
Гамартомы 133, 134
— диагностика 174
— лечение 175
— локализация 174 
Гамартохондромы 130 
Гамимун 231 
Гемобластозы 449
— нарапротеинемические 452
— — лечение 453
Гемодинамика малого круга кровооб

ращ ения при альвеолите фибрози
рующем идиопатическом 79 

Гемосидероз вторичный, рентгенологи 
ческая картина 566

— легочный идиопатический 504
-------------  лечение 508
Гемосорбция 21
Гепчи проба 471 
Героин 42, 48
Герпетическая инфекция при С П И Д е

252
Гетерополианион-23 262 
Гибсона и Кука метод исследования 

электролитов 207 
Гиперкальциемия и гиперкальциурия 

при саркоидозе 93 
Гипертензия легочная первичная 199 
Гиперэозинофнлии, основные патогене

тические механизмы 27 
Гипогаммаглобулиыемия врожденная с 

дефицитом В-клеток 218 
------------- нормальным или повышен

ным уровнем 219 
Гипокортицизм 125 
Гипоксемия серая 361
— синяя 361
Гипоиммуноглобулинемия 214 
Гипоплазия легкого 132
— — кистозная 130, 134
 —  диагностика бронхографичп

кая 151
— — — — дифференциальная I Г>*1
— — — — клиническая 148
— — — — рентгенологический 1Г*0 ,

565
— — — лечение оперативное 156



--------— морфогенез 145
— — простая 134
— — — клиническая картина 138
 —  лечение 140
Гиппократа пальцы 72 
Гистамин 27
Гистиоцитоз X 8
— диагностика диф ференциальная 525
— классификация гистологическая 514
— клиническая картина 516
—  поражение легких 511 
Гликогеноз
— нефрогемальный см. Болезнь Гирке
— I типа см. Болезнь Гирке 
Глутатион пероксидаза 61 
«Готическое» небо 197 
Гранулематоз аллергический см. Синд

ром Ч ардж а — Ш траусса Вегене
ра, поражение легких 418

— — — — лечение 421
— гистиоцитарный см. Г истиоцитоз X

Д ека рис см. Левамизол 236 
Д ексазон см. Дексаметазон 
Дексаметазон 122 
Десмозии 195 
Д есф ерал 510
Дерматомиозит, поражение легких 412
— — — лечение 413 
Деферроксамин 21, 61 
Дивертикулы бронхов 133
— трахеи и бронхов 134
-------- — диагностика 182
Диметилсульфоксид 61 
Диметилтиомочевина 61 
Д исплазия легких фиброзная 64 
Дитразин 36
Диуретики, повреждаю щ ее действие 58 
Дифеннн, повреждаю щ ее действие . 56 
а-Дифторметилорнитин 264 
Диффузные поражения легких, рентге

нологические признаки различитель
ные 603 

Добавочное легкое 134
— — клиническая симптоматика 166
— — лечение 166 
Долихоцефалия 197 
Дыхание «ватное» 193

Е-розетки у больных саркоидозом 117

Ж идкость бронхоальвеолярного лава- 
ж а, исследование броихитическое 
при саркоидозе 115

— — — цитограмма при саркоидозе 
114

«Зеркальные легкие» 134, 175

Изопринозин 260, 261 
Иммунитет и спорт 476

Иммунитета клеточного дефекты 223
— — — при С П И Д е 259 
И ммунная система 44
Им му но А Г 231
Иммуноглобулин для внутривенного 

введения 232 
IgA  недостаточность селективная 221 
IgG  недостаточность отдельных под

классов 222 
Иммунодефициты вирусиндуцирован- 

ные 218
— первичные, клинико-лабораторные 

формы 213
— — приобретенные см. Иммунодефи

циты с поздним началом
— с поздним началом 217 
Иммунодиагностика при аллергических

экзогенных альвеолитах 19 
«Иммунокомпетентность» 214 
Иммунологическая недостаточность 

комбинированная тяж елая  223
— -  общ ая  вариабельная 214, 217, 

219
Иммуномодулирующая терапия 233 
Иммунореконструкция 230 
Иммуносорбция 21 
Иммунотерапия заместительная 233 
Иммуноцитов схема развития 244 
Ингибитор эластазы-7623 195 
Индометацин 122, 123 
Инозин-пранобекс 261 
Интерлейкин 260, 261 
Интерстициальные заболевания лег

ких, классификация 8 
Интерферон а-А 262
— у  260
— для применения парентерального 

235
Интерфероны рекомбинантные 233 
Иридоциклит, ирит при саркоидозе 105

Калъцинаты 93, 108 
Кальцитрин 86
Кальция обмен, нарушения при с ар 

коидозе 93 
Кандидозы при С П И Д е 251 
Каннабиоз см. Лихорадка «пенько

вая»
Канцерогены профессиональные 375 
Каолиноз 305 
Каптоприл 21
Карбамазепин, повреждаю щ ее дейст

вие 56 
Карбокониозы 328
Кардиальная астма и отек легких 431
 —  —  диагностика 433
 —  — лечение 433
— — — — профилактика 435 
Кармустин 42, 53
К арциноматоз легких, рентгенологи

ческая картина 567, 598



К аталаза  61
Катетер-браш -биопсия 111 
Керли линии 75
Квейма проба при саркоидозе І І 6 
Кетоконазал 238 
Кинины 27
Кислота липоевая 195 
Киста (ы) легкого 130, 134
— — бронхогенные, лечение 173
— — — осложнения 171
— — — признакЙ клинические 170
— — — — морфологические 170
— острое вздутие 171
— нагноение 171
— солитарные 132
Кистозный фиброз поджелудочной ж е

лезы см. Муковисцидоз 
Кожно-слизистый кандидоз 214
— — — клинические симптомы 228 
К оллагеназа нейтрофилов 191 
Колхицин 41, 48
— повреждаю щ ее действие 60 
Кониотуберкулез 273 
Коринфар 37
Кортикостероиды при саркоидозе 120 
Криптококкоз 248
— при С П И Д е 251 
Криптоспоридоз 251 
Кристаллы Ш арко — Лейдена 25 
Купренил 21
— повреждаю щ ее действие 59

Л азерная  нефелометрия 19 
Л евамизол 236 
Л егкие банщ ика 9
— изготавливаю щ их солод 9
— обратное расположение, признаки 

клинические и рентгенологические 
176

— поражения при болезнях печени 445 
  почек 437
--------  — гемобластозах парапротеине-

мических 452
— — — лимфогранулематозе 453
— — — муковисцидозе 201
— — — наследственных заболевани

ях 188
 —  прогерии 199
— —  — ревматизме 397
— — — — диагностика 399
— — — сахарном диабете 442
— — — синдроме М арф ана 197
 —  — Ослера — Рандю 211
— — — — Черногубова — Э лерса — 

Д анлоса 198
— при наследственном дефиците а г  

ингибитора протеаз 190
— производителей детергентов 9
— рубщиков клена 9 
  секвойи 9
Л егкое выращ иваю щ их грибы 9

— «вялое» 194
— добавочное 134
— жителей Новой Гвинеи 21
— зерноводов 9
— мукомолов 9
— нюхающих адиурекрии 10
— птицеводов 9
— работающих с рыбной мукой 10
— рабочих птицефабрик 10
— скорняка 10
— содержателей грызунов 10
— сыроделов 9
— утопленника 9
— фермера 9 
Л егочная гипертензия 425 
  лечение 430
— эозииофилия криптогениая 29 
  лекарственная 30
— — тропическая, диагностика 35 
Легочные синдромы при ревматических

болезнях 396
— — — — — лечение 400
 —  — — осложнения 400
— эозинофилии 22
— — классификация 29
— — патогенез 23
— — патоморфология 27
— — причины вторичные 22
— — — первичные 22
— — простые 29
— — с астматическим синдромом 29
— — — системными проявлениями 29, 

30
Легочный альвеолярный микролитиаг«

495
— — — диагностика 497
— — — лечение 503
--------  протеиноз 485
-------------  диагностика 488
— — — лечение 493 
Лейкинферон 235 
Л ейкоз острый 449 
Л ейкомасса 231 
Лейкотриены 24, 27 
Лейомиоматоз легких 527
— — диагностика дифференциальна» 

529
— — лечение 530
Л екарства, влияющие на легочный го

меостаз 41
— повреждаю щ ие паренхнму легких

39
Лекарственные поражения паренхимы 

легких, лечение 61 
Л идокаин 41
— повреждаю щ ее действие 58 
Лизоцим 93
Л имфаденопатия ангиоблнсгическнм 

250
— генерализованная 257 
Л имфангит раковый, реитгенологичес

кая картина 588, 599



Лимфангиэктазии легких 134
-  — врожденные, лечение 186 
Лимфогранулематоз 453 
Лимфома головного мозга 250 
Лимфоцитоплазмаферез 260 
Липополисахариды 61 
Лихорадка «пеньковая» 10 
Лучевая болезнь, варианты 391

Viaиту проба при саркоидозе 116 
Уіелфалан 41
-  повреждаю щ ее действие 53 
5-Меркаптопурин, повреждаю щ ее дей

ствие 54
Деталлоконнозы 307 
Детилпреднизолон 61 
Детиндол 61
Аетод блокирования активации Т.г  

лимфоцитов 263
-  ДН К -зондов 260
-  ELISA 260 

иммуноблоттинга 260
-  иммуноферментный 19
-  хемилюминесцентной оценки актив

ности макроф агов 19
Аетотрексат 42, 122, 123
-  повреждаю щ ее действие 54 
Днастения злокачественная 463 
Лиелопид 235
Ликобактерноз при С П И Д е 252 
Лиокардит Абрамова — Ф идлера 37 
Аитомицин, повреждаю щ ее действие 

52
Аорозова — Ю нглинга — Пертеса 

кистоподобный остит 105 
Луковисцидоз 201
-  клиническая картина 205
-  лечение 208
-  морфология 204
-  осложнения 208
-  патогенез 202
-  профилактика 209
-  течение 207 
Лукодин 209

Іалоксон 57 
Іапотон 48
Іаследственньїй дефицит а і -ингибито

ра протеаз 190
-  — — — клиническая картина 193
-  — — — лечение 195
-  — --------патогенез 190
-  — --------первичная профилактика

196
(атрия нуклеинат 235 
Іейтротоксин эозинофильный 25 
Іепарной вены доля 130, 134
-  — — диагностика 180 
1ервно-мышечные заболевания 463 
Астероидные противовоспалительные

средства, повреждаю щ ее действие 
56

Нефелииоз 306 
Низофал 238 
Нитраты 37
Нитрозомочевины производные, повре

ж даю щ ее действие 53 
Нитрофураны 42
— повреждаю щ ее действие 54

Обратное расположение легких 175 
Оксиданты, процессы образования и 

разруш ения 43 *
Оксипролин 195
— легочный 15
Олеграиулематоз, рентгенологическая 

картина 567 
Оливиноз 306
Опиаты, влияние на легочный гомео

стаз 42
повреждаю щ ее действие 57 

Оппортунистические инфекции 250
--------при С П И Д е 251
О РВ И  у спортсменов 477 
Острые интоксикации токсическими ве

щ ествами 355 
--------  — — диагностика 365
— — — — лечение 366
— — — — трудоспособность боль

ных 368
Отек Квинке 34
— легких некардиогениый 39
— — — вызванный медикаментами 

48
- при кардиальной астме, лечение 

434
— — — острой почечной недостаточ

ности 440
— — — — — — лечение и профи

лактика 441
— — токсический 360
— — — лечение 367
— — — осложнения 362 
Отравление бериллием 364
— окислами азота 365
— сероводородом 365 
—■ фосгеном 364

Панангин 86 
П анартериит 414 
П анзинорм-форте 209 
Панкреатин 209
Парапротеинемнн доброкачественные 

452
Паротит при саркоидозе 105 
Г1АСК, повреждаю щ ее действие 55 
Пеницилламин 21, 42, 62, 83
— побочные явления 84
— повреждаю щ ее действие 59 
Пенициллин, повреждаю щ ее действие

55
Пентамидин 263
— курс лечения 264



П ерикардит при саркоидозе 105 
П ероксидаза эозинофильная 24 
Пирементамии 263 
Пиридоксин 86
Пирогова — Л ангхаиса гигантские 

клетки 92, 94 
П лазм аф ерез 21
Плазмоцитома генерализованная 452 
Плеврит волчаночный 406
— при ревматоидном артрите 401
— ревматический 399
— саркоидный 103 
Пневмокониоз(ы) 269
— вызванный цементной пылью 306
— диагностика 273 

интерстициальный 278
— классификация 270

при воздействии органической пыли 
331
рентгенологическая картина 574

— слюдяной 307 
угольщиков 328

— узелковый 274 
ш лифовальщ иков и наждачников

' 326
-------- — — лечение 327
— электросварщ иков и газорезчиков 

323
— — — — лечение 325 
Пневмоннт гиперчувствительный см.

Альвеолиты аллергические экзоген
ные

— лейкозиый, лечение 451 
Пневмония (и) гипостатическая 435

интерстициальная острая 405
— — хроническая 406
— Л ибова 71
— мелкоочаговая, рентгенологическая 

картина 571
— микобактериальная 255 

обрабатываю щ их паприку, возбуди
тель 9

— острые прн сахарном диабете 443
— — у спортсменов 479 

пневмококковая 254
— пневмоиистная 253, 258
— — лечение 263
— ревматическая 399

— токсические острые 363
— — — вторичные 363
— — — первичные 363
— цитомегаловирусная 254
— эозинофильная неясной этиологии 

30
— — паразитарная 30
 —  с астматическим синдромом

30
— — — —  системными проявления

ми 30
— — хроническая 29
— — — диагностика 33

-------- — лечение 33
Пневмопатия лекарственная 7
— остеопластическая 538

диагностика дифференциальная
541

— — лечение 542 
 формы 539
Пневмосклероз кардногенный, рентге

нологическая картина 565, 588
— радиационный 393
— токсический 373

— — диагностика 374
— — лечение 374
— хронический, трудоспособность 

больных 375
Пневмоторакс 73, 172
— спонтанный наследственный 196
— — у спортсменов 482 
Поликистоз 142 
Полькортолон 122
Пороки развития легких 129
— — — классификация J3J 
Потовая проба 207 
Преднизолон 20, 122
Препараты замороженных эритроцитов 

231
Пресоцил 123 
Прогерия 199 
Прогнатия 197
Прокарбазнн, повреждаю щ ее действие

54
П ротеазная система 44 
Профессиональные заболевания легких 

268
при воздействии факторов 

физических 390 
-----------------------------  химических 35
— — — пылевой этиологии 268
--------— — — профилактика 299
--------— радиационные 392
Псевдосиндром Гудпасчера 83, 85 
Пульс-терапия 21
Пуркинье клетки 29 
Пыль кварцсодерж ащ ая 338
— льна 340

Радиационное поражение легких 391
— — — диагностика 392
— — — лечение 393
— — — профилактика 394 
Райсберга доля см. Непарной асны

доля
Реакция бласттрансформации лим ф о

цитов J9
— встречного иммуноэлектрофорсщ  19
— преципитации по Оухтерлони 19
— торможения миграции лейкоцитов 

19
Реаферон 235
Ревматизм, поражение легких 397
— — — лечение 403



Режим разобщ ения при первичных 
иммунодефицитах 237 

Рентгенодиагностика поражений л ег 
ких диссеминированных очаговых 
552

-  — — диффузных 549
------- — — дифференциальная 558
-  —  — — тип сетчато-узелковый 

554
------- — — — сетчатый 553
Рентгенологическое исследование, схе

ма 559
3ентгенопневмополиграфия по Амосо

ву 274 
А один 209 
>еопирин 123
Аспираторный дистресс-синдром взро

слых 48
-------новорожденных 189
’ибоварии 262

Ззбероз, 9
Залаэопнрин. повреждаю щ ее действие

55
Зандоглобулин 231
Заркоидная эктазия сосудов слизистой 

оболочки бронхов 111 
Заркоидные бляшки 111
-  гранулемы 94, 101, 103, 111 
Заркоидоз 8 , 89
-  атипичные формы 110
-  биопсия легкого открытая И З
-  — прямая 111
-  — траисбронхиальная внутрилегоч- 

ная 111
-  гемограмма 100
-  диспансерное наблюдение 120, 126
-  — — по группам учета 127
-  исследование бронхологическое 102, 

111
-  — гистологическое 114 
 радиоизотопное ПО
-  — рентгенологическое 107, 567, 579
-  — цитологическое 113
-  классификация 117, 119
-  клиническая картина 99
-  лечение 120
— — кортикостероидами 120
------  — показания 122
-----------  противопоказания 122
-  нарушения иммунологические 115 

патогенез 91
-  патоморфология 94
-  поражение глаз 105
------ ж елез околоушных и слюнных

105
- — желудочно-кишечного тракта 

104
- — костей кисти 105 
- скелета 104
----- лимфатических узлов 103

— — перикарда 103
— — печени и селезенки 104
— проба Квейма 116 
 Манту 116
— — туберкулиновая 116
— пункция трансбронхиальная лим 

фатических узлов средостения 111
— стадии болезни 117
— схемы лечения преднизолопом 122
— Ц И К  в крови 115

цитограмма эндопульмональная 114
— этиология 90
С аркома Капоши легочная форма 248
— — при С П И Д е 255 
Сахарный диабет 442 
Свищи артериовенозные 134 
 множественные J34
— бронхонищеводные 132
— трахео- и бронхопищеводные 134
 —  врожденные, диагностика 183
------------- — лечение 184
— — — — симптоматика 183 
Секвестрация легкого 132 
  внедолевая 134
— — внутридолевая 134, 167 
Секвойоз, возбудитель 9
Секрет бронхов при пылевом бронхи

те 341 
Сероно фактор 234 
Сидероз 320 
Сидеросиликоз 320 
Силикатозы 300
Силикоартрит см. Силикоз ревматоид

ный
Силикоз 8 , 283
— трудоспособность больных 299 
Силикотуберкулез 293 
Симпатомиметики 45
— повреждаю щ ее действие 59 
Симптомы, подозрительные на С П И Д

250
Синдром Айерсы см. Гипертензия ле

гочная первичная
— аллергической капиллярно-альвео

лярной блокады 398
— Вайнгартена 29, 35

- васкулита при ревматизме 398
— Вильямса — Кемпбелла 134
— Вискотта — Олдрича 214, 226 

гепатолиенальный 104
— гипериммуноглобудинемии Е 227
— гиперэозинофильный миелопроли- 

феративный 29
— Гордона 29
— Гудпасчера 8, 39, 45, 49, 59 
 поражение легких 421
— — рентгенологическая картина 592
— ди Георге 224
— диффузного поражения легких, 

рентгенологическая идентификация 
559



— Дресслера 435
- Зиверта — К артагенера 176

— Каплана 291, 402
— компрессионный при саркоидозе 113
— кулис 107
— легочно-плевральный при ХЛГ. л е 

чение 448
— легочно-ренальный см. Синдром 

Гудпасчера
— Л ера — Кнндберга 29, 33
— Л еф грена 100

— Л еф ф лера 8 , 28, 29
— Л еф ф лера II 36
— Л уи-Б ар см. Атаксия — телеангиэк- 

тазия
— М аклеода, диагностика 165
— М арф ана 197
— Мунье — Куна см. Трахеобронхоме- 

галия
— недостаточности антител 218
— — иммуноглобулинов 218, 221
— Н езелофа 214
— неподвижных ресничек 210
— обтурациоиный 346
— Ослера —  Рандю  134, 211
— PIE  22
— Рейно 72
— Скеддинга 64
— «сотового легкого» 41
— телеангиэктатический геморрагиче

ский см. Синдром Ослера — Рандю
— токсический, вызванный ингаляцией 

органической пыли 12
— Фанкони см. Муковисцидоз
— Хеерфордта 105
— HES 36
— Ч ардж а — Ш траусса 8 , 22, 38
— Черногубова -  Э лерса — Д ан л о са  

198
— Ш арпа 413
— Ш егрена, рентгенологические изме

нения 592
— «эмфизема — бронхит» 343 
Системная красная волчанка, пораж е

ние легкил 404
— склеродермия, поражение легких 

408
Системное соединительнотканное заб о 

левание, поражение легких 413 
Соединительнотканный матрикс легких, 

система восстановления 45 
Соли золота 42
--------повреждаю щ ее действие 59
Сотовое легкое 74, 80, 96, 142, 155, 558 
С П И Д  240
— варианты течения 248
— диагностика клиническая 257
— — с помощью неиивазивных мето 

дов 258
— поражения легких 253
— профилактика 264

— смертность при легочных пораж е
ниях 256

— терапия антивирусная 260
— — иммуномодулирующая 260
— у детей 249
— факторы риска 242 
Стенозы бронхов 132
— легочной артерии 134
— трахеи и бронхов 134
— — — врожденные, диагностика 181
— — — — лечение 182
--------  — —  органические 181
------------- — функциональные 181
С ульф аметоксззол 263 
Сульфаниламиды, повреждаю щ ее дей

ствие 55
С упе ро кс и дд ис м утаз а 61 
Сурамин 262 
Сурфактант 46

Талькоз 304 
Тербуталин 42, 59 
Тетрада Ф алло 184
Іизерцин, повреждаю щ ее действие 57
Тималин 234
Т н м о з и и  234, 261
Тимомиметики 233
Тимопеитин 234
Тимопептиды синтетические 233 
Тимопоэтин 262 
Тимоптин см. Тимотропин 
Тимотропин 234 
Тиосульфат натрия 8 6 , 123 
Тиффно индекс 77, 207 
Т-клетки 245 
Токаинид 58
Токсоплазменная инфекция при 

С П И Д е 251 
Томография компьютерная при синдро

ме Маклеода 165 
ТП-5 синтетический 234 
Транквилизаторы, повреждаю щ ее дей 

ствие 57
Трансплантация клеток, костного мозга 

230
Трахеит оссифицируюший хронический 

см. Трахеобронхопатия хондростео- 
пластическая 

Трахеобронхомегалия 134 
Трахеобронхопатия хондроостеопласти 

ческая 542 
Трахеобронхоскопия при трахеоброп 

хомегалин 159 
Трахеография с напылением ганпинш  

181
Трахеопатия остеопластичсскаи см 

Трахеобронхопатия хондроосггопли 
стическая 

Триамцинолон см. Полькортолон 
Триггерные зоны 46. 57 
Тромбоэмболия легочной артерии 428



Т-супрессоры в патогенезе гиперчувст- 
внтельного пневмонита 13 

Туберкулез гематогенно-диссеминиро- 
ванный хронический, рентгенологи
ческая картина 572

— «лекарственный» 40
— милиарный острый, рентгенологи

ческая картина 571
— стероидный 123

Туберкулиновая проба при саркоидозе 
U6

TFX-Польфа 234
Т-хелперы в патогенезе гиперчувстви- 

телы ю го пневмонита 13

Узелковый периартериит 37
— — поражение легких 414 
Узелковые поражения легких при рев

матоидном артрите 401

Ф агоцитоза дефекты 227 
Ф актор анафилаксии хемотаксический 

эозинофильный 23 
стимулирующий миграцию эозино- 

филов 24
Ф В Д при гипоплазии легкого кистоз

ной 153
— — наследственной эмфиземе 194
— — синдроме М аклеода 165 
Феномен Гордона 26
— десенсибилизации 13
— понедельника 18 
Ф естал 209
Ф иброз легких наследственный идио- 

патический 197 
Форсированный диурез 62 
Ф оскарнет 262 
Ф осфолипидоз легких 39, 50 
Ф ункциональное состояние системы 

внешнего дыхания спортсменов 467

Хин га мин 122
Хлорамбуцил, повреждаю щ ее действие 

52
Хлорметилкетоны 195 
Хлорпротиксен, повреждаю щ ее дейст

вие 59 
Хлорфентермин 42 
Хондрогамартома см. Гамартома

Циклоспорин А 15, 21
--------при С П И Д е 261
Ц иклофосфамид 21, 42 
Ц иклофосфан 42
— повреждаю щ ее действие 53 
Цитидиндифосфохолин 62 
Цитограмма эндопульмональная при

саркоидозе 1(4 
Ц итозар 48
Ц итозин-араби нозид, повреждаю щ ее 

действие 54

Ц итомегаловирусная инфекция 248
— при С П ЇЇД е 252

Ш аумана базофильные включения 94
— тельца I 14 
Ш танге проба 471

Эйлера — Л ильестранда рефлекс 69 
Э кспертиза трудоспособности при ан 

тракозе и антракосиликозе 331
-------- — бронхите пылевом,)353
------------------ токсическом хроническом

375
— — — отравлениях острых 368
— — — пневмосклерозе токсическом 

375
-  — — радиационных поражениях 

легких 394 
Экссудат плевральный 73 
Экстракорпоральные методы лечения 

21
Экхондроз множественный см. Трахе- 

обронхопатия хондроостеопластичес- 
кая 

Э ластаза  62
— нейтрофилов 191 
Э мфизема легких 343

врожденная долевая 134
— — односторонняя 134 

гигантская 132
— гипертрофическая см. Эмфизема 

врожденная долевая
— лобарная см. Эмфизема врожден

ная долевая
— наследственная диагностика 194
— новорожденных лобарная 133
— обструктивная см. Эмфизема врож

денная долевая
— первичная 190
— юношеская см. Эмфизема первич

ная
Эндобронхиальные санации 352 
Эндобронхит от воздействия аэрозоля 

сварочного 339
— — — пыли кварцсодерж ащ ей 338
— — — — органической 339 
Эндобулин 231 
Эндокардит Л еф ф лера 28
— фибробластический пристеночный 

36
Энцефаломиелорадикулополиневропа- 

тия острая 463 
Эозинофилия легочная 7
— тропическая 29 
Эозинофильная инфильтрация 28 
Эозинофилы, роль в формировании з а 

щитных реакций 26
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