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ПЕРЕДОВАЯ 

Понятие интерстициальных болезней легких 
объединяет гетерогенную группу заболеваний, 

при которых первично поражается интерстиций, аль-
веолы и периальвеолярные ткани. Заболевания харак-
теризуются прогрессирующей дыхательной недо-
статочностью, рестриктивными функциональными 
нарушениями, рентгенологическими признаками дву-
сторонней диссеминации изменений в легких.

Так как поражение при интерстициальных болез-
нях легких не ограничивается только интерстицием, 
на практике нередко используют термины «диффуз-
ные заболевания легких», «диффузные паренхима-
тозные заболевания легких», «диссеминированные 
заболевания легких». Хотя эти названия более точно 

отражают специфику патологии, все-таки в настоя-
щее время общеупотребимыми терминами являются 
«интерстициальное заболевание легких» или «интер-
стициальная болезнь легких». Известно более 200 
заболеваний, имеющих признаки интерстициальных 
болезней легких. В связи с этим в МКБ-10 нет единой 
рубрики, объединяющей эти заболевания, и они пред-
ставлены в различных подклассах и даже классах.

Большинство интерстициальных болезней легких 
относят к редким заболеваниям с тяжелым течением 
и неблагоприятным прогнозом, так как в их исходе 
нередко формируется необратимый легочный фиброз 
и тяжелая дыхательная недостаточность. Прогресси-
рующий фиброз легочной ткани отмечается у 18–32% 
всех больных с интерстициальными болезнями лег-
ких [1]. Это прежде всего идиопатический легочный 
фиброз, а также другие идиопатические пневмониты, 
хронический гиперсенситивный пневмонит, саркои-
доз, поражение легких при иммуновоспалительных 
ревматических заболеваниях, васкулитах [2–7].

Интерстициальные болезни легких в детском воз-
расте существенно отличаются от этой патологии 
у взрослых. Некоторые болезни взрослых не встре-
чаются у детей, например идиопатический фибро-
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ткани и развивается выраженная дыхательная недостаточность. Единственным способом спасения жизни больного остается 
трансплантация легких.
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зирующий альвеолит (обычная интерстициальная 
пневмония), которым страдают преимущественно 
пациенты старше 50 лет. Вместе с тем целый ряд 
интерстициальных болезней легких наблюдается 
как у взрослых, так и у детей (идиопатические интер-
стициальные пневмонии: неспецифическая интерсти-
циальная пневмония, острая интерстициaльная пнев-
мония – синдром Хаммана–Рича). При этом тяжесть 
некоторых интерстициальных болезней может суще-
ственно различаться у взрослых пациентов и детей. 
Существуют также формы, которые диагносцируются 
исключительно у детей раннего возраста, в том числе 
новорожденных. К ним, в частности, относятся легоч-
ный гликогеноз (инфантильный сотовый интерсти-
цильный пневмонит); нейроэндокринные гиперпла-
зии, различные нарушения, связанные с генетически 
обусловленными дефектами сурфактанта [8, 9].

Общепринятая классификация интерстици-
альных болезней легких у детей не разработана. 
Однако условно эти болезни разделяют на заболе-
вания с известной этиологией – интерстициальные 
болезни легких, развившиеся в результате инфек-
ционных, токсических, лекарственных воздействий 
или под влиянием неблагоприятных факторов окру-
жающей среды (к ним относятся гиперсенситив-
ный пневмонит или экзогенный аллергический аль-
веолит, токсические и лекарственные альвеолиты), 
и заболевания с неустановленным этиологическим 
фактором (идиопатические интерстициальные пнев-
монии, саркоидоз). Кроме того, выделяют так назы-
ваемые вторичные интерстициальные болезни лег-
ких, развивающиеся при иммуновоспалительных 
ревматических заболеваниях, васкулитах, тяжелых 
заболеваниях нервной, эндокринной систем, желу-
дочно-кишечного тракта, других систем и органов. 

Многие интерстициальные поражения легких 
у детей служат проявлением иммунодефицитных 
состояний [7]. Кроме того, у детей выделяют интер-
стициальные болезни легких, которые возникли 
в результате нарушения роста и развития легочной 
ткани во внутриутробном периоде и раннем детском 
возрасте, в том числе интерстициальные болезни, 
обусловленные наследственными факторами [9–12]. 
Следует отметить, что на основании проведенных 
в последние годы наблюдений за детьми с интер-
стициальными болезнями легких были выделены 
отдельные их формы у новорожденных и детей млад-
шего возраста [9, 11, 12]. 

Согласно классификации, предложенной в 2010 г. 
A. Clement и соавт. [8], у детей выделяют четыре 
основные группы интерстициальных болезней 
легких, связанные: 1)  с внешним воздействием; 
2)  с системным заболеванием; 3)  с нарушением аль-
веолярной структуры; 4)  специфичные для младен-
цев. Для большинства нозологических форм, диа-
гностированных в детском возрасте, этиологический 
фактор остается неизвестным.

О распространенности интерстициальных болез-
ней легких у детей судить трудно, хотя большинство 
клиницистов и исследователей сходятся во мнении, 
что это редкая патология, а отдельные нозологии 
относятся к крайне редким. По некоторым данным 
заболеваемость у детей колеблется от 0,13 до 16,2 
на 100 тыс. детей [9].

Поскольку интерстициальные болезни легких – 
большая и разнообразная группа заболеваний, их 
патогенез может существенно различаться. Однако 
общее для них то, что основу составляет структур-
ное ремоделирование или перестройка интерстици-
альной ткани, разделяющей альвеолы, приводящее 
к нарушению газообмена. Эти процессы при интер-
стициальных болезнях легких у детей могут быть след-
ствием генетических мутаций, нарушений развития, 
ремоделирования в ответ на повреждение в резуль-
тате воспаления, инфекций, аутоиммунных реакций, 
воздействия вдыхаемой органической и неоргани-
ческой пыли. Вслед за этим запускаются достаточно 
стереотипные изменения легочной интерстициаль-
ной ткани в виде воспалительной инфильтрации 
различной степени выраженности, продуктивного 
альвеолита, что в последующем приводит к форми-
рованию фиброза, темпы прогрессирования которого 
могут быть различными. Течение интерстициальных 
заболеваний легких у детей осложнено тем, что пато-
физиологические процессы протекают в развиваю-
щемся организме [8].

При интерстициальных болезнях легких в фор-
мировании патофизиологических реакций задей-
ствованы клетки воспаления практически всех типов, 
включая эозинофилы, тучные клетки, нейтрофилы, 
альвеолярные макрофаги, описана их способность 
к взаимодействию с фибробластами и другими клет-
ками. Медиаторы, высвобождаемые клетками вос-
паления, в частности интерлейкин-1 (IL-1)  и транс-
формирующий фактор роста бета (TGF-β), являются 
мощными активаторами ремоделирования, опосре-
дованного фибробластами, которые перемещаются 
в область повреждения и воспаления в легочной 
ткани, где пролиферируют и создают коллагеновый 
матрикс. При большинстве интерстициальных болез-
ней легких также отмечена пролиферация альвеоло-
цитов II типа и их миграция в очаг повреждения. Эти 
процессы считаются ключевыми в запуске фибро-
зирования [13].

Фиброзное ремоделирование – основной пато-
физиологический механизм при интерстициальных 
болезнях легких, результирующий в конечной стадии 
формированием «сотового легкого». Принципиально 
важно, что установлены общие механизмы прогрес-
сирования фиброза легочной ткани при различных 
интерстициальных болезнях легких [13]. 

Известно, что интенсивность процессов воспа-
ления и фиброзирования генетически обусловлена. 
У пациентов с интерстициальными болезнями 
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легких установлено усиление экспрессии генов, 
oтветственных за синтез провоспалительных цито-
кинов, в частности ИЛ-1 и фактора некроза опу-
холи альфа (TNF-α). Предполагается наличие гене-
тической предрасположенности к избыточному 
фиброзообразованию в легких (в ответ на неспе-
цифическое повреждение эпителия) и, следова-
тельно, к развитию интерстициальных болезней 
легких. В то же время прогноз заболевания в боль-
шей степени зависит от аномальной репаративной 
реакции, чем от индуцированных воспалением 
повреждений [13]. 

Имеются данные о связи интерстициальных 
заболеваний легких, в том числе у детей, с поли-
морфными мутациями генов сурфактантных белков. 
Патологические варианты ассоциированных с сур-
фактантом генов SFTPB, SFTPC, ABCA3 и NKX2.1 
связаны с отложением липопротеина в альвеолах, 
различной степенью клеточных нарушений и интер-
стициальным ремоделированием [9, 10]. В последнее 
десятилетие появились данные о васкулопатии, свя-
занной с наследственным дефектом гена – стимуля-
тора интерферонового ответа (STING1), дебютирую-
щей в младенческом возрасте (SAVI) [7, 14].

В связи с этим при интерстициальных заболева-
ниях легких стали чрезвычайно актуальными моле-
кулярно-биологические исследования в целях поиска 
врожденных мутаций, обусловливающих формиро-
вание интерстициальных поражений, усиление экс-
прессии генов, определяющих интенсивность фибро-
пролиферативных процессов, или супрессию генов, 
сдерживающих эти процессы. 

Понимание генетического контроля реакций 
повреждения, воспаления и фиброза может способ-
ствовать значительному прогрессу в борьбе с рас-
сматриваемыми заболеваниями. Важно понимать, 
что фиброз существует не при всех формах интерсти-
циальных заболеваний легких у детей. 

При всем разнообразии клинических форм этих 
заболеваний для всех них характерны общие клини-
ческие симптомы, позволяющие их диагностировать 
[9, 10]. Однако у детей респираторные симптомы могут 
быть нечеткими и длительное время расцениваться 
как проявления других форм патологии. Болезнь часто 
начинается исподволь. Порой клинические симптомы 
отсутствуют даже при наличии рентгенологической 
симптоматики. Поэтому нередко от начала заболева-
ния до установления окончательного диагноза про-
ходят месяцы и даже годы. А это чревато клинически 
значимым ремоделированием легких еще до установ-
ления диагноза [7, 9, 10, 12]. 

Вместе с тем тахипноэ и одышка – главные сим-
птомы практически всех интерстициальных болезней 
легких. Часто они служат самыми ранними призна-
ками. Одышка носит неуклонно прогрессирующий 
характер. Как правило, заболевание сопровождается 
сухим непродуктивным кашлем. 

Цианоз – более поздний и менее постоянный при-
знак болезни, возникает или усиливается при физи-
ческой нагрузке, у маленьких детей – при кормле-
нии. В процессе болезни формируются внелегочные 
проявления: значительное похудание детей, отстава-
ние в росте.

Частым и прогностически неблагоприятным 
признаком интерстициальных болезней легких 
как у взрослых, так и у детей, служат утолщение кон-
цевых фаланг пальцев по типу барабанных палочек, 
деформация ногтей в виде часовых стекол («пальцы 
Гиппократа»). С большим постоянством отмечаются 
различные деформации грудной клетки. У некоторых 
детей наблюдается лихорадка.

Достаточно характерны физикальные изменения 
в легких. У большинства больных прослушиваются 
нежные крепитирующие, так называемые целлофа-
новые хрипы [8–10]. 

Важное диагностическое значение при интер-
стициальных болезнях легких имеет исследование 
функции внешнего дыхания. Как правило, преобла-
дает рестриктивный тип вентиляционных наруше-
ний. Вместе с тем рестриктивные растройства у детей 
нередко сочетаются с обструктивными изменениями.

Очень важный признак интерстициальных забо-
леваний легких – гипоксемия, которая может опре-
деляться во время сна, появляться при кормлении 
маленького ребенка, а иногда на фоне физических 
упражнений или тестов (например, тест 6-минут-
ный ходьбы у детей старшего возраста и подростков). 
Гипоксемия сопровождается гипокапнией, отра-
жающей особенности дыхательного паттерна боль-
ных – частого поверхностного дыхания (rapid shallow 
breating). Гиперкапния появляется в далеко зашедших 
стадиях болезни. Основной механизм гипоксемии – 
вентиляционно-перфузионный дисбаланс, снижение 
диффузионной способности легких.

Изменение лабораторных показателей, как пра-
вило, неспецифичны, но могут выявляться при неко-
торых интерстициальных заболеваниях легких.

– При легочном кровотечении и гемосидерозе 
наблюдаются анемия и ретикулоцитоз.

– При гиперсенситивном пневмоните в плазме 
крови определяются специфические IgG, преципи-
тирущие антитела к причиннозначимым аллергенам. 

– Для ислючения заболеваний соединительной 
ткани или аутоиммунных болезней следует опреде-
лить маркеры ревматических расстройств, включая 
ревматоидный фактор (RF), антитела к ядерным 
антигенам (ANA) / антитела к двухцепочечной ДНК 
(анти-dsDNA), антинейтрофильные цитоплазмати-
ческие антитела (ANCA) и антитела к базальной мем-
бране (GBM).

– Уровни ангиотензинпревращающего фермента 
(АПФ) и лизоцима могут быть повышены у пациен-
тов с саркоидозом, хотя признаки не относятся к спе-
цифичным.
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– В комлексное обследование детей с интерсти-
циальными заболеваниями легких должны быть вхо-
дить тесты для исключения иммунодефицита. 

– Тестирование на вирус иммунодефицита чело-
века (ВИЧ) показано при наличии лимфоцитарной 
интерстициальной пневмонии или диссеминирован-
ного гистоплазмоза.

– Результаты анализов кала на скрытую кровь 
должны быть проанализированы при подозрении 
на легочное кровотечение при идиопатическом 
легочном гемосидерозе, других легочных геморраги-
ческих синдромах.

Большим достижением в изучении интерстици-
альных болезней легких в последние десятилетия 
стали доказательства их наследственной природы. 
В связи с этим требуется тщательное изучение семей-
ного анамнеза пациентов. Исследования в области 
генетики позволили уточнить механизмы развития 
и формирования некоторых форм этих заболеваний 
в детском возрасте. Речь, в частности, идет о заболе-
ваниях, связанных с патологией сурфактантных бел-
ков, острой интерстициальной пневмонией, легоч-
ным альвеолярным протеинозом, васкулопатиями. 

Генетическое тестирование все чаще используется 
для выявления мутаций, связанных с измененной 
продукцией (SFTPB, SFTPC, ABCA3 и NKX2.1), нару-
шением метаболизма или усиленным разрушением 
сурфактанта (CSF2FA, CSF2RB, SLC7A7, MARS, GATA2 
и OAS1). Тестирование на мутации в генах  SFTPB 
и ABCA3 следует проводить при необъяснимо тяже-
лом респираторном дистрессе у новорожденных, осо-
бенно если имеются случаи тяжелых легочных забо-
леваний в семье.

В последнее десятилетие большое внимание уде-
ляется моногенному заболеванию, относящемуся 
к васкулопатиям новорожденных. Болезнь ассо-
циирована с мутацией гена TMEM173 (в настоящее 
время принято название гена STING1), кодирую-
щего белок STING (Stimulator of interferon genes) – 
синдром SAVI (STING-Associated Vasculopathy with 
onset in Infancy). Он относится к группе интерферо-
нопатий, в развитии которых участвует интерфе-
рон-β. В симптомокомплексе болезни важное значе-
ние имеют интерстициальные изменения легочной 
ткани [14]. Вместе с сотрудниками НИИ ревмато-
логии им. В.А. Насоновой мы наблюдали семью, 
в которой у двух детей и отца имелись интерстици-
альные поражения легочной ткани и при этом были 
выявлены дефекты гена TMEM173 [7].

Рентгенологические методы обследования груд-
ной клетки относятся к важнейшим в диагностике 
интерстициальных болезней легких. Рентгенограмма 
грудной клетки часто бывает первым скрининговым 
исследованием. Неоспоримое значение в диагно-
стике этих заболеваний у детей имеет компьютерная 
томография высокого разрешения ВРКТ (high-resolu-
tion computed tomography). 

Несомненно, что различные нозологические 
формы интерстициальных болезней легких имеют 
свои отличительные рентгенологические и рент-
генокомпьютерно-томографические (РКТ) осо-
бенности [15, 16]. Однако всем им присущи общие 
признаки. Так, при всех формах на ранних стадиях 
болезни выявляются преимущественно усиление 
и деформация легочного рисунка, понижение про-
зрачности легочных полей по типу матового стекла, 
мелкоочаговые тени, ретикулярные тени и центро-
лобулярные узелки. Как правило, изменения носят 
двусторонний характер. По мере прогрессирования 
процесса деформация легочного рисунка становится 
более выраженной, выявляются нарушения легочной 
архитектоники, тракционные бронхоэктазы, полост-
ные образования, уменьшение легочных объемов, 
признаки интерстициального фиброза, формируется 
картина сотового легкого [16, 17].

Динамику ВРКТ-признаков легочного фиброза 
можно оценивать при использовании полуколиче-
ственного метода, который нашел широкое при-
менение у пациентов с инфекцией COVID-19 [18]. 
Отношение объема измененной легочной паренхимы 
к общему объему легкого может быть использовано 
как для характеристики исходного РКТ-статуса, 
так и для оценки динамики процесса. В последнее 
время все большее значение в диагностике интерсти-
циальных болезней легких приобретает магнитно-ре-
зонансная томография (МРТ), поскольку этот метод 
не дает лучевой нагрузки [15]. Имеются сообщения 
об использовании МРТ для диагностики саркоидоза 
у детей [19].

Проведение эхокардиографии (Эхо-КГ) необ-
ходимо для исключения аномального легоч-
но-венозного кровообращения, которое может 
сопровождаться респираторными симптомами 
и интерстициальными нарушениями по данным 
рентгенологического и РКТ-исследований. Эхо-КГ 
помогает выявить легочную гипертензию и гипер-
трофию правого желудочка. Специальные исследо-
вания показали, что признаки легочной гипертензии 
при интерстициальных болезнях легких наблюдаются 
у пациентов почти во 64% случаев [20, 21].

Бронхоскопия с бронхоальвеолярным лаважем 
используется для диагностики и дифференциаль-
ной диагностики определенных интерстициальных 
болезней легких, включая альвеолярный протеиноз, 
легочный гемосидероз, аспирационные синдромы, 
эозинофильные синдромы, гиперчувствительный 
пневмонит, гистиоцитоз [9]. Анализ бронхоальвео-
лярной лаважной жидкости может быть использован 
также для оценки уровня сурфактантных белков B 
(SP-B) и C (SP-C). 

Исследования для исключения патологии желу-
дочно-кишечного тракта, аспирационного синдрома, 
гастроэзофагеальной рефлюксной болезни также 
должны быть включены в алгоритм диагностики 
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при интерстициальных болезнях легких у детей. Речь 
идет об ультразвуковом исследовании органов брюш-
ной полости, гастродуоденоскопии, рентгенокон-
трастного исследования с барием. Для исключения 
муковисцидоза пациентам должно быть проведено 
исследование уровня хлоридов пота и при необходи-
мости генетическое тестирование на муковисцидоз.

Диагностика большей части интерстициальных 
болезней легких основана на анализе гистологиче-
ского материала легких [12]. Биопсия легких счи-
тается «золотым стандартом» в диагностике этих 
заболеваний, позволяющим установить диагноз 
и определить возможный ответ на терапию. Однако 
важно отметить, что в некоторых случаях даже 
при оценке гистопатологической картины верифи-
цировать диагноз не удается.

Повысить информативность исследования у детей 
позволяет специально разработанный протокол [9], 
предусматривающий тесное взаимодействие между 
клиницистом, хирургом, рентгенологом и морфоло-
гом для определения места для открытой или торако-
скопический биопсии. Образец для гистологической 
оценки должен быть взят именно из области пора-
жения. Трансбронхиальные биопсии у детей неин-
формативны. Независимо от используемого метода 
образцы биопсии должны быть исследованы с при-
менением специфических методов окрашивания, 
а методы анализа должны включать световую, имму-
нофлюоресцентную и электронную микроскопию. 

Несмотря на неоспоримую ценность исследова-
ния, биопсия показана и возможна не во всех случаях. 
По данным крупных медицинских центров, биопсия 
легких проводится только у 11–12% больных с интер-
стициальными болезнями легких. Следует отметить, 
что в поздних стадиях заболевания различия в мор-
фологической картине при разных клинических фор-
мах стираются, выявляемые изменения приобретают 
сходные черты, что служит дополнительным поводом 
к отказу от этого инвазивного исследования.

Единого принципа терапии детей, больных интер-
стициальными заболеваниями легких, особенно 
неясной этиологии, в настоящее время не существует. 
Этиологическая разнородность этих заболеваний 
и отсутствие рандомизированных международных 
клинических исследований делают невозможным 
предоставление конкретных рекомендаций по их 
лечению у детей. Общие рекомендации придержи-
ваются тех же принципов, которые применяются 
ко всем детям с хроническими заболеваниями лег-
ких. К ним относятся тщательное внимание к росту 
и питанию, иммунизация (включая респираторно-
синцитиальный вирус, грипп и пневмококк) и лече-
ние вторичных инфекций; при необходимости ока-
зывается кислородная поддержка. 

Ранняя и точная диагностика интерстициальных 
болезней легких у детей важна, поскольку при ряде 
заболеваний она предполагает этиопатогенетический 

подход к терапии. Так, ключевым элементом и осно-
вой ведения пациентов с гиперсенситивным пневмо-
нитом является исключение контакта с «виновным» 
аллергеном. Гиперсенситивный пневмонит – прогно-
стически наиболее благоприятное заболевание среди 
всех интерстициальных болезней легких у детей 
при условии ранней диагностики и элиминиции при-
чинно-значимого аллергена [7].

Для лечения различных форм заболеваний 
используется целый ряд лекарственных средств. 
Применяются многочисленные стратегии лекар-
ственных воздействий. Однако ни один терапевтиче-
ский режим при интерстициальных болезнях легких 
не исследовался в условиях жесткого рандомизиро-
ванного контроля у детей.

Основу медикаментозной терапии большин-
ства интерстициальных болезней легких составляют 
системные глюкокортикостероиды. Они умень-
шают воспаление путем уменьшения проницаемости 
капилляров и подавления активности полиморфно-
ядерных лейкоцитов. Противовоспалительное дей-
ствие этих препаратов основано также на ингибиро-
вании миграции клеток воспаления (нейтрофилов 
и моноцитов) в ткань легких, ингибировании фосфо-
липазы А2, препятствии высвобождению цитоки-
нов, супрессии иммунного ответа. Положительный 
эффект от глюкокортикостероидов – хороший про-
гностический признак течения болезни. 

Как показывает наш опыт, патогенетически обос-
новано и клинически эффективно применение 
ингаляционных глюкокортикостероидов, особенно 
при гиперсенситивном пневмоните. Эти препараты 
назначаются в средних и высоких дозах в течение дли-
тельного времени, как правило, не менее 1 года [7].

Цитостатические препараты используют в каче-
стве терапии второй линии в отсутствие клинического 
и функционального эффекта в ответ на терапию глю-
кокортикостероидами или в качестве дополнитель-
ного вспомогательного средства при тяжелом либо 
быстро прогрессирующем течении заболевания. 
У детей с интерстициальными болезнями легких 
используют азатиоприн, метотрексат, циклофосф-
амид, циклоспорин и микофенолат мофетил.

Биологические методы лечения, наиболее часто 
используемые у детей, включают гранулоцитарно-
макрофагальный колониестимулирующий фак-
тор (GM-CSF) для лечения легочного альвеоляр-
ного протеиноза, моноклональные антитела, такие 
как ритуксимаб, для терапии аутоиммунных заболе-
ваний легких и васкулитов; внутривенный иммуно-
глобулин (IVIG); ингибиторы TNF-α, антагонисты 
IL-1 и IL-6 при некоторых аутоиммунных заболева-
ниях, сопровождающихся интерстициальным пора-
жением легких [22, 23].

У пациентов с прогрессирующим легочным 
фиброзом требуется назначение своевременной 
антифибротической терапии. Основные надежды 
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в терапии фиброза при интерстициальных болезнях 
легких в последние годы связывают с двумя препара-
тами: пирфенидоном и нинтеданибом. 

Пирфенидон – пероральный антифибротиче-
ский препарат, дающий множественные эффекты 
(регулирует профибротические и провоспалитель-
ные цитокиновые каскады, уменьшает пролифера-
цию фибробластов и синтез коллагена). Разрешен 
для терапии идиопатического легочного фиброза 
у взрослых пациентов. Нинтеданиб (ингибитор 
тироксинкиназ) относится к препаратам с дока-
занной эффективностью при лечении идиопатиче-
ского легочного фиброза и других интерстициаль-
ных болезней легких с прогрессирующим легочным 
фиброзом [1, 24]. Эффективность и безопасность 
этих препаратов у детей с интерстициальными 
болезнями легких пока не изучена. Перспектив-
ными направлениями терапии являются поиски 
новых более эффективных антифиброзных препара-
тов, ингибиторов цитокинов, использование препа-
ратов сурфактанта, генная терапия.

Трансплантация легких в настояшее время рас-
сматривается как наиболее значимое достижение 
в области терапии и сохранения жизни пациентов 
с интерстициальными болезнями легких с прогрес-
сирующим легочным фиброзом. Отчет Междуна-
родного регистра трансплантации сердца и легких 
(ISHLT) от 2016 г. показывает, что во всем мире еже-
годно проводится более 100 трансплантаций легких 

у детей [25]. Согласно отчету ISHLT о регистрации 
трансплантаций за 2018 г. медиана выживаемости 
после трансплантации легких составляет 7 лет [26]. 
В России пересадка легких у детей за редким исклю-
чением не проводится. Тем не менее в нашей клинике 
мы уже более 2 лет наблюдаем подростка после пере-
садки легких ввиду тотального фиброза вследствие 
гиперсенситивного пневмонита [27].

Таким образом, проблемы диагностики, особен-
ностей течения, прогрессирования и современных 
подходов к терапии интерстициальных болезней 
легких в детском возрасте в настоящее время состав-
ляют предмет интенсивных исследований и диктуют 
необходимость комплексного подхода с привлече-
нием специалистов из разных областей клинической 
медицины, использования высокоинформативных 
методов диагностики, высокоразрешающей ком-
пьютерной томографии, лабораторных, морфологи-
ческих и функциональных методов обследования. 
Следует признать, что своевременная диагностика 
и терапия интерстициальных болезней легких у детей 
необходимы для обеспечения оказания им адекват-
ного высокотехнологичного современного уровня 
медицинской помощи, повышения качества их 
жизни, предотвращения их ранней инвалидизации 
и смертности. Интерстициальные болезни легких, 
безусловно, одно из актуальнейших направлений 
пульмонологии детского возраста и клинической 
медицины в целом.
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