
Эпидемиология
Распространенность ЛАП в разных

странах колеблется от 4 до 40 случаев

на 1 млн населения, заболеваемость

оценивается на уровне 0,2 на 1 млн.

Аутоиммунный ЛАП  наблюдается в

90% случаев [8].

В 2001 году Seymour J.F. и Presneill

J.J. опубликовали детальный обзор ли�

тературы, включающий описание 410

больных ЛАП [15]. В ретроспективном

исследовании, проведенном во Фран�

ции, представлен анализ 41 случая [5].

В 2008 году японскими учеными опуб�

ликованы материалы эпидемиологи�

ческого исследования, включающего

248 пациентов [8]. 

Несмотря на то что аутоиммунный

ЛАП наблюдается в 90% случаев, эта

форма заболевания редко ассоциирует�

ся с другими аутоиммунными болезня�

ми. По данным Seymour J.F. и Presneill

J.J. [15], только у 7 (1,7%) из 410 паци�

ентов были выявлены другие аутоим�

мунные болезни.

ЛАП встречается у мужчин в два раза

чаще, чем у женщин; средний возраст

пациентов составляет 51 год [5]. Более

половины больных (56%) являются ку�

рильщиками [8, 15].

Этиология и патогенез
В развитии заболевания ключевую

роль играет нарушение обмена сурфак�

танта – белково�липоидного комплек�

са, секретируемого пневмоцитами II

типа. Сурфактант уменьшает поверх�

ностное натяжение альвеол и предот�

вращает их коллапс в конце выдоха, а

также принимает участие в механизмах

антиинфекционной защиты.

Сурфактант инактивируется путем

перехода в поверхностно�неактивные

агрегаты, основная часть которых по�

вторно используется пневмоцитами II

типа. Остальная часть сурфактанта ка�

таболизируется альвеолярными макро�

фагами (АМ). Этот процесс регулирует�

ся цитокинами, ключевым из которых

является гранулоцитарно�макрофагаль�

ный колониестимулирующий фактор

(GM�CSF). Нарушение взаимодействия

GM�CSF с клеточными рецепторами

ведет к тому, что клетки�мишени не по�

лучают сигнал для расщепления сур�

фактанта, в связи с чем происходит его

избыточное накопление в альвеолах.

При аутоиммунной форме ЛАП в жид�

кости бронхоальвеолярного лаважа

(БАЛ) и в сыворотке крови определяют�

ся аутоантитела против GM�CSF в высо�

ких концентрациях [10], которые блоки�

руют его активность, в связи с чем АМ не

получают сигнала для катаболизма сур�

фактанта [7]. Аутоиммунный механизм

ЛАМ был подтвержден в эксперименте:

введение обезьянам антител к GM�CSF

индуцировало развитие ЛАП, не отличи�

мого от такового у человека [13]. 

Вторичный ЛАП встречается при

острой миелоидной и лимфоидной

лейкемии, лимфоме, заболеваниях сое�

динительной ткани, пневмоцистной

инфекции у больных СПИДом. При

этих заболеваниях уменьшается чис�

ленность АМ и снижается их функцио�

нальная способность к утилизации

сурфактанта. 

Опубликованы многочисленные со�

общения о развитии ЛАП после вдыха�

ния минеральной пыли (кремний,

тальк, цемент, каолин), металлических

частиц (алюминий, титан). Получены

экспериментальные модели на живот�

ных, демонстрирующие развитие ЛАП

после ингаляции порошка никеля,

кремния, титана, кварца, индия, алю�

миния [4]. Частицы металлов вызывали

приток АМ в альвеолярные простран�

ства, за которым следовала пролифера�

ция пневмоцитов II типа и накопление

фосфолипидов. АМ переполнялись

фосфолипидным материалом, а альве�

олы заполнялись липопротеиновыми

включениями.

Врожденная форма ЛАП обусловле�

на мутациями генов, кодирующих

структуру белков сурфактанта В и С

или βс�цепи рецептора для GM�CSF

[4].

Патоморфологическая характеристика
В случаях аутоиммунного ЛАП гис�

тологические срезы демонстрируют

альвеолярные пространства и ряд мел�

ких бронхиол, заполненных аморф�

ным, гранулярным эозинофильным

материалом. Клеточный детрит, вклю�

чающий АМ в состоянии дегенерации,

слущенные пневмоциты и осколки хо�

лестерина  часто обнаруживаются в

срезах ткани. Возможно наличие гипер�

плазии пневмоцитов II типа очагового

характера. Эозинофильный материал

внутри альвеол по своим гистохими�

ческим свойствам обычно является

ШИК�положительным с использова�

нием диастазы, муцикарминотрица�

тельным и оказывает положительную

реакцию при иммуногистохимическом

исследовании с протеинами А, В и С

сурфактанта. Обычно альвеолярная ар�

хитектоника сохранена, хотя могут

присутствовать минимальные проявле�

ния воспаления неспецифического ха�

рактера. Усиление признаков интер�

стициального воспаления должно вы�

зывать подозрение на присоединение

инфекционного процесса [1]. 

При длительном течении заболева�

ния может развиться интерстициаль�

ный фиброз. Альвеолы, граничащие с

очагами внутриальвеолярных скопле�

ний протеина, могут проявлять вторич�

ные эмфизематозные изменения.

В случаях врожденного ЛАП внутри�

альвеолярный материал встречается не�

часто и при иммуногистохимическом

исследовании отрицателен в отноше�

нии протеина В сурфактанта (в случа�

ях, обусловленных генетическим дефи�

цитом протеина В сурфактанта). При

этом бывают проявления нарушенной

альвеолярной структуры, в частности,

в виде утолщенных межальвеолярных

перегородок, примитивного типа стро�

ения альвеол и изменений пневмоци�

тов по типу регенеративной гиперпла�

зии. Следует отметить, что в некоторых

случаях врожденного ЛАП могут обна�

руживаться явления десквамативной

интерстициальной пневмонии по дан�

ным трансбронхиальной биопсии лег�

кого, тогда как типичные морфологи�

ческие проявления для ЛАП могут

присутствовать только в субплевраль�

ных участках легких.

При вторичном ЛАП, развившемся

вследствие воздействий внешней сре�

ды, в гистопрепаратах могут быть гис�

тологические доказательства частичек,

вызвавших эту патологию.

Клинические проявления
Почти в одной трети случаев отмеча�

ется бессимптомное течение ЛАП, а

диагноз устанавливают после обследо�

вания по результатам профилактичес�

кой рентгенографии. Клинические

симптомы ЛАП неспецифичны: одыш�

ка наблюдается в среднем в 39% случа�

ев, сухой или со скудной мокротой ка�

шель – в 21% [5, 8]. Боль в груди,

уменьшение массы тела, слабость и ли�

хорадка являются относительно редки�

ми проявлениями ЛАП. Кровохар�

канье отмечается только в случаях ин�

фекционных осложнений [5]. Цианоз и

утолщение ногтевых фаланг пальцев

встречаются примерно у 30% больных.

Данные физикального обследования

легких обычно соответствуют норме.

Рентгенологические признаки
Рентгенография органов грудной полости

На рентгенограммах у больных ЛАП

определяются симметричные била�

теральные затенения, расположенные

преимущественно в прикорневых и

базальных легочных полях (рис. 1).

Асимметричные или односторонние

изменения с преимущественным рас�

пределением в верхних отделах встре�

чаются в 15�20% случаев.

Корреляция между клиническими

и рентгенологическими данными от�

сутствует: выраженные рентгенологи�

ческие изменения могут сопровож�

даться скудной клинической симпто�

матикой [4].

Компьютерная томография 
высокого разрешения (КТВР) 

КТВР является основным инстру�

ментом в диагностике ЛАП. КТВР�

признаки позволяют уверенно предпо�

ложить наличие ЛАП, хотя и не явля�

ются патогномоничными. Преоблада�

ют изменения по типу «матового стек�

ла», септальная ретикулярность и па�

ренхимальные уплотнения (рис. 2) [4].

Ретикулярность часто накладывает�

ся на зоны «матового стекла», форми�

руя паттерн, напоминающий покры�

тие мостовой (crazy paving�паттерн),

характерный для ЛАП. Затенения так�

же напоминают географическую карту,

на которой пораженные области не�

посредственно граничат со здоровой

тканью. Значительные уплотнения па�

ренхимы обычно ассоциированы с ин�

фекцией и наблюдаются редко. Внут�

ригрудные лимфоузлы, как правило,

не увеличены.

Необходимо отметить, что crazy

paving�паттерн встречается и при дру�

гих патологических состояниях – отеке

легких, кровоизлияниях в паренхиме,

инфекциях (микоплазменной и пнев�

моцистной) и бронхиолоальвеолярном

раке [9].

Бронхоальвеолярный лаваж
Важное значение в диагностике

ЛАП имеет исследование жидкости

БАЛ [19]. Типичным для ЛАП являет�

ся молочный цвет жидкости БАЛ при

условии, что лаваж выполнен в пора�

женном участке легкого с высоким со�

держанием липопротеинового мате�

риала [4].

Легочный альвеолярный протеиноз (ЛАП) – редкое заболевание легких, характеризующееся накоплением в
альвеолах сурфактантоподобного липопротеинового вещества. Выделяют три формы заболевания: аутоиммунный
(ранее именовался первичным, или идиопатическим), вторичный и врожденный ЛАП [4].
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Редкие интерстициальные 
заболевания легких: 

легочный альвеолярный протеиноз

Рис. 1. Аутоиммунный ЛАП. 
Двусторонние диффузные затенения 

в прикорневых и базальных отделах [4]

Рис. 2. Аутоиммунный ЛАП. КТВР: ретикулярность
на фоне «матового стекла», формирующая crazy

paving#паттерн. Пораженные зоны непосред#
ственно граничат с интактными участками парен#

химы (географическое распределение) [4]
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Положительная реакция содержимо�

го лаважа при окрашивании реактивом

Шиффа (PAS�реакция) является доста�

точно специфичной для ЛАП. Клеточ�

ный состав жидкости БАЛ характери�

зуется увеличением общего количества

клеток (свыше 300 тыс. клет. × мл�1) с

преобладанием лимфоцитов (в сред�

нем – 57%) и высоким содержанием

пенистых макрофагов с включением

эозинофильных гранул [19]. 

Антитела к GM*CSF
Наличие антител к GM�CSF являет�

ся специфичным для аутоиммунной

формы ЛАП. Применяются два метода

их определения – метод ELISA (золо�

той стандарт) и функциональный тест,

основанный на способности сыворот�

ки, содержащей антитела к GM�CSF,

ингибировать пролиферацию клеток

TF1�линии, очень чувствительной к

активности GM�CSF [13]. 

Антитела к GM�CSF в низких кон�

центрациях могут определяться у здо�

ровых лиц и у больных острой миело�

идной лейкемией. Концентрация анти�

тел >19 мг×мл�1 является специфичной

для аутоиммунного ЛАП, а концентра�

ция <10 мг×мл�1 позволяет уверенно

исключить этот диагноз [17].

Функция внешнего дыхания и газовый
состав крови

У 10�30% больных ЛАП нарушений

функции внешнего дыхания при спиро�

метрии не наблюдается [4]. В большин�

стве случаев регистрируется рестриктив�

ный тип вентиляционных расстройств.

Характерным для ЛАП является наруше�

ние структуры общей емкости легких

(TLC) с резким (до 30�50% от должных

величин) уменьшением остаточного объ�

ема легких (RV) вследствие заполнения

альвеолярного пространства липопроте�

иновым субстратом. При этом уменьше�

ние TLC и жизненной емкости легких

(VC) выражено в меньшей степени (до

60�70%). У всех пациентов отмечаются

нарушения диффузионной способности

легких, уменьшение показателя DLCO

достигает 40�50% [5]. В большинстве слу�

чаев наблюдается гипоксемия.

Хирургическая биопсия легкого
Для диагноза обычно достаточно на�

личия характерных изменений жидкос�

ти БАЛ в сочетании с типичными

КТВР�признаками. Необходимость

проведения биопсии легкого возникает

в случаях присутствия типичного crazy

paving�паттерна при выполнении КТВР

в сочетании с неубедительными резуль�

татами исследования жидкости БАЛ.

Достаточно информативным методом

является трансбронхиальная биопсия

легкого. По сведениям Inoue Y. и соавт.

[8], из 203 больных аутоиммунным

ЛАП окончательный диагноз был уста�

новлен на основании результатов от�

крытой биопсии легкого в 8% случаев,

трансбронхиальной биопсии – в 42%.

Лечение
Стандартным методом симптомати�

ческого лечения больных ЛАП являет�

ся общий лаваж легкого. Современное

патогенетическое лечение проводится

по двум направлениям – повышение

клиренса сурфактанта путем введения

экзогенного GM�CSF и снижение

уровня антител к GM�CSF с помощью

препарата ритуксимаб и плазмафереза.

Общий лаваж легкого
Классический лечебный БАЛ выпол�

няется под общей анестезией в опера�

ционной или специальном помещении,

оснащенном оборудованием для ин�

тенсивной терапии. Проводится раз�

дельная интубация обоих легких, при

этом одно легкое подвергается лаважу, а

другое подключается к аппарату искус�

ственной вентиляции. Лаваж осущес�

твляется путем введения и последую�

щего отсасывания 1 л теплого (37°С)

физиологического раствора. Процесс

повторяется до тех пор, пока жидкость

не становится менее мутной. Обычно

требуется около 15 л раствора. Лаваж

второго легкого может быть выполнен

через 24�48 ч [5]. 

Наиболее частыми осложнениями

являются снижение сатурации крови

кислородом, судороги, пневмоторакс,

плевральный выпот и лихорадка, свя�

занные с присоединением инфекции.

Ретроспективные данные свидетель�

ствуют о том, что лечебный лаваж лег�

ких существенно улучшает выживае�

мость больных. В 85% случаев после

проведения общего лаважа легких па�

циенты демонстрируют клиническое

улучшение, положительную динамику

рентгенологических и функциональ�

ных данных. В частности, уже через не�

сколько дней после проведения лечеб�

ного БАЛ наблюдается значительное

увеличение RV, TLC, DLCO и РaO2.

Примерно в 50% случаев достаточно

проведения одной процедуры, осталь�

ные пациенты нуждаются в повторном

лечебном БАЛ [15].

Опубликованы положительные ре�

зультаты применения лечебного лава�

жа одной доли легкого с помощью

фибробронхоскопии под местной ане�

стезией [5, 6].

GM*CSF*заместительная терапия
Препарат, содержащий GM�CSF,

применяют ингаляторно или путем

подкожных инъекций [14]. В открытом

исследовании эффективности GM�

CSF�заместительной терапии [18] уста�

новлено, что применение препарата

путем подкожного введения было эф�

фективным у 12 из 25 больных ЛАП

(48%). При этом улучшение наступало

медленнее по сравнению с темпами по�

ложительной динамики клинических и

функциональных данных после прове�

дения лечебного БАЛ.

Более эффективным является инга�

ляционное применение GM�CSF – по�

ложительный эффект достигается в 68�

91% случаев [16].

Ритуксимаб и плазмаферез
Иммуносупрессивная терапия, осо�

бенно кортикостероидами, не только

неэффективна при ЛАП, но и может

представлять риск возникновения ин�

фекционных осложнений. Теоретичес�

ки плазмаферез может быть эффектив�

ным в отношении концентрации анти�

тел к GM�CSF и улучшать течение за�

болевания, как при синдроме Гудпас�

чера. Однако учитывая, что аутоим�

мунный механизм наиболее распрост�

раненной формы ЛАП был установлен

сравнительно недавно, сведения об ус�

пешном применении плазмафереза у

больных ЛАП представлены в литера�

туре в единичных сообщениях [11].

Ритуксимаб, представляющий собой

комплекс моноклональных антител к

CD20 антигену В�лимфоцитов, спосо�

бен улучшать течение ЛАП за счет сни�

жения концентрации антител к GM�

CSF. Положительный эффект препара�

та наблюдается примерно у 80% боль�

ных [2, 3].

GM�CSF�заместительная терапия

и лечение ритуксимабом являются

методами, альтернативными общему

лаважу легких, и применяются в слу�

чаях неэффективности БАЛ или на�

личия противопоказаний к его прове�

дению.

Течение и прогноз
В работе Inoue Y. и соавт. [8] пред�

ставлены данные о естественном тече�

нии ЛАП без клинических проявлений

у 39 пациентов, которым не проводи�

лось лечение. У 11 больных (28%) на�

блюдалось спонтанное улучшение, у 3

(7%) – ухудшение и у 25 (64%) – ста�

бильное течение. Однако, по наблюде�

ниям Tazawa R. и соавт. [16], у 9 из 11

больных со спонтанной ремиссией че�

рез короткое время развилось ухудше�

ние течения ЛАП.

В связи с широким применением ме�

тода лечебного лаважа легких пятилет�

няя выживаемость у больных аутоим�

мунным ЛАП достигает почти 95% [8].

Собственные наблюдения
За период с 2009 по 2011 год в Наци�

ональном институте фтизиатрии и

пульмонологии им. Ф.Г. Яновского

НАМН Украины диагноз ЛАП был

установлен у 4 мужчин в возрасте от 31

до 35 лет и у одной женщины 39 лет.

Диагноз был подтвержден результа�

тами гистологического исследования

биоптатов легкого (открытая биоп�

сия – 1, трансбронхиальная – 4).

Основным субъективным проявле�

нием болезни была одышка: при вы�

полнении привычной физической на�

грузки – у 2 пациентов, при незначи�

тельной нагрузке – у 2, в состоянии по�

коя – у 1. У 4 больных наблюдался ред�

кий сухой кашель, 2 пациента отмечали

потерю массы тела на 5�6 кг за послед�

ние 6 мес.

В 2 случаях заболевание началось

остро: внезапно повысилась темпера�

тура тела до 39°С, появилась сильная

одышка, кашель с выделением скудной

мокроты. Лечились в терапевтическом

стационаре по месту жительства с диаг�

нозом внебольничной двусторонней

пневмонии. После проведения анти�

бактериальной терапии состояние

больных улучшилось, однако одышка и

изменения на рентгенограммах сохра�

нялись, в связи с чем пациенты были

направлены в НИФП им. Ф.Г. Яновс�

кого для уточнения диагноза и лече�

ния.

У 3 пациентов (2 мужчин и 1 женщи�

на) первые проявления болезни в виде

незначительной одышки при физичес�

кой нагрузке появились 3�4 года назад.

Одышка медленно прогрессировала.

Пациентка обратилась к врачу, после

рентгенологического обследования

был установлен диагноз пневмонии, в

связи с чем безуспешно лечилась на

протяжении месяца и в итоге была на�

правлена в НИФП с диагнозом «сарко�

идоз?». Мужчины по поводу одышки к

врачу не обращались до тех пор, пока

не присоединилась инфекция нижних

дыхательных путей, которая проявля�

лась в виде высокой температуры тела,

резкого усиления одышки. Лечились в

стационаре с диагнозом двусторонней

пневмонии, после чего были направле�

ны в НИФП для уточнения диагноза. 

Трое больных до последнего времени

работали в неблагоприятных условиях:

один пациент на протяжении 7 лет ра�

ботал пайщиком в контакте с испаре�

ниями олова и кислот, второй – буль�

дозеристом по добыче глины, третий –

строителем (работа связана с запылен�

ностью). 3 пациента – курильщики со

стажем от 10 до 15 пачко�лет. Хрони�

ческих сопутствующих заболеваний в

анамнезе нет.

При поступлении в клинику у одного

больного общее состояние было сред�

ней тяжести: одышка при разговоре,

диффузный цианоз кожи и слизистых

оболочек. У остальных пациентов –

состояние удовлетворительное. Физи�

ческое состояние 2 пациентов характе�

ризовалось умеренным уменьшением

массы тела. Изменения ногтевых фа�

ланг пальцев по типу барабанных пало�

чек отмечались в одном случае, измене�

ния ногтей в виде часовых стекол – у 2

пациентов.

При аускультации легких дыхание

везикулярное, у 2 больных – ослаблен�

ное в нижних отделах.

По данным анализа крови, у 3 боль�

ных отмечался эритроцитоз с повыше�

нием уровня гемоглобина.

Результаты рентгенологического

обследования были однотипными у

всех пациентов. На обзорных рентге�

нограммах определялись симметрич�

ные билатеральные затенения, распо�

ложенные преимущественно в прикор�

невых и базальных легочных полях.

При компьютерной томографии легких

у всех больных присутствовал типич�

ный crazy paving�паттерн.

При бодиплетизмографии отмеча�

лись характерные изменения структу�

ры TLC – резкое уменьшение RV, уме�

ренное снижение TLC, незначительное

уменьшение и даже нормальная вели�

чина VC. Спирометрические показате�

ли бронхиальной проходимости соот�

ветствовали норме.

У всех пациентов наблюдались уме�

ренные и резко выраженные наруше�

ния диффузионной способности лег�

ких (от 60 до 29% от должной величи�

ны).

В 3 случаях отмечалась умеренная и

резко выраженная гипоксемия в состо�

янии покоя: РаО2 – 58, 48 и 40 мм рт. ст.

У 2 пациентов снижение напряжения

кислорода в крови было незначитель�

ным.

Всем больным произведена хирурги�

ческая биопсия легкого: трансбронхи�

альная – у 4 (к.м.н. О.И. Шпак) и от�

крытая – у 1 (д.м.н. Н.С. Опанасенко).

Результаты патогистологического ис�

следования биоптатов подтвердили

клинический диагноз ЛАП во всех слу�

чаях.

Всем больным были проведены ле�

чебные БАЛ с использованием фиб�

робронхоскопии под местной анесте�

зией (к.м.н. О.И. Шпак). Уже в первые

дни после проведения БАЛ у 4 пациен�

тов наблюдалось значительное улучше�

ние состояния – уменьшение одышки,

цианоза, степени артериальной гипок�

семии, существенное улучшение

структуры TLC и диффузионной спо�

собности легких. В одном случае (жен�

щина) заметные положительные изме�

нения в течении болезни после БАЛ не

отмечались. Пациентке даны рекомен�

дации проведения плазмафереза и по�

вторного БАЛ через 3 мес.

Оценка отдаленных результатов при�

менения лечебного БАЛ проведена у 3

пациентов (2 больных выписаны из

клиники недавно). В 2 случаях наблю�

далось полное исчезновение патологи�

ческих изменений в легких с нормали�

зацией структуры TLC, диффузионной

функции легких и газового состава кро�

ви. У одного пациента с положительны�

ми результатами непосредственно

Продолжение на стр. 28.
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после проведения БАЛ через полгода

возникло новое ухудшение состояния,

по поводу которого больной был вновь

госпитализирован для проведения пов�

торной серии БАЛ.

Суммируя результаты клинических

наблюдений, можно сделать следую�

щие выводы.

Практически все пациенты с патоло�

гическими процессами в легких неяс�

ного генеза и неуспешными результа�

тами лечения направляются из облас�

тей в НИФП. В связи с этим нам предс�

тавилось возможным приблизительно

определить показатель заболеваемости

ЛАП в Украине. Этот показатель соста�

вил 0,3 на 1 млн населения в год, что

несколько превышает уровень заболе�

ваемости ЛАП в Европе (0,2 на 1 млн).

Все больные были примерно одного

возраста (31�39 лет), среди них преоб�

ладали мужчины (4 из 5).

Три пациента работали в условиях

запыленности и загазованности окру�

жающего воздуха, что не исключает

вторичную природу ЛАП.

Основным субъективным проявлени�

ем болезни была одышка, у 4 пациентов

наблюдался редкий сухой кашель.

В 4 случаях из 5 к диагнозу ЛАП при�

вело инфекционное осложнение бо�

лезни, только в одном случае поводом

для обращения к врачу была одышка.

По данным опроса, период от появ�

ления первых симптомов ЛАП до мо�

мента установления диагноза составля�

ет в среднем 3�4 года.

Клинические симптомы, результаты

анализа крови не патогномоничны для

ЛАП, они являются отражением рес�

пираторной недостаточности (одышка,

цианоз, симптомы «барабанных пало�

чек» и «часовых стекол», компенсатор�

ный эритроцитоз и повышение уровня

гемоглобина, гипоксемия).

Результаты обзорной рентгенографии

органов грудной полости и компьютер�

ной томографии были однотипными

у всех больных (симметричные билате�

ральные затенения преимущественно в

прикорневых и базальных легочных по�

лях, crazy paving�паттерн на КТВР).

Отличительным признаком ЛАП яв�

ляется характер изменений структуры

общей емкости легких – умеренное

снижение TLC за счет резкого умень�

шения RV, при этом VC уменьшается

незначительно. У всех пациентов зна�

чительно нарушена диффузионная

функция легких.

Лечебный лаваж легких был эффек�

тивным у 4 из 5 пациентов, вместе с тем

в одном случае наблюдался рецидив за�

болевания.

Ниже приведено более детальное

описание одного из случаев.

Больной Б., 35 лет, поступил в отде�

ление интерстициальных заболеваний

легких НИФП с жалобами на одышку в

покое, сухой кашель, общую слабость.

Со слов пациента, заболел остро ме�

сяц назад, когда повысилась темпера�

тура тела до 39�40°С, появилась силь�

ная одышка, малопродуктивный ка�

шель. С диагнозом внебольничной

двусторонней пневмонии лечился по

месту жительства – вначале в отделе�

нии интенсивной терапии, затем в те�

рапевтическом отделении. После ан�

тибактериальной терапии самочув�

ствие больного несколько улучши�

лось, однако продолжала беспокоить

одышка, сохранялись изменения на

рентгенограмме, в связи с чем был

направлен в НИФП для уточнения ди�

агноза и определения дальнейшей так�

тики лечения.

Из анамнеза жизни известно, что

раньше ничем не болел, работал буль�

дозеристом в карьере по добыче глины.

Курит около 20 лет в среднем по одной

пачке в день. Травм и операций не бы�

ло, наследственность не отягощена.

Объективно: состояние средней тя�

жести. 

Одышка при разговоре, диффузный

цианоз кожи и слизистых оболочек.

Дистальные фаланги пальцев в виде ба�

рабанных палочек, ногти – часовых сте�

кол. Перкуторный тон над легкими не

изменен, аускультативно дыхание ос�

лаблено, хрипов нет. Тоны сердца ясные,

тахикардия до 100 в 1 мин. Печень не

увеличена, периферических отеков нет.

При рентгенографии органов груд�

ной клетки выявлены резко выражен�

ные инфильтративные интерстициаль�

ные изменения преимущественно в

нижних долях легких (рис. 3А).

Результаты многосрезовой компью�

терной томографии (МСКТ) легких: в

легких с обеих сторон субтотально оп�

ределяются участки снижения про�

зрачности легочной ткани – симптом

«матового стекла», которые сливаются

в причудливые фигуры, напоминаю�

щие географическую карту (рис. 4 А).

При газовом анализе крови выявлена

резко выраженная гипоксемия (РаО2 40

мм рт. ст., SаО2 77%). Результаты кли�

нического анализа крови свидетель�

ствовали об эритроцитозе (эритроциты

6,9×1012/л, Hb 184 г/л). Другие лабора�

торные показатели были не изменены.

При бодиплетизмографии – умерен�

ное снижение TLC за счет резко выра�

женного уменьшения RV; изменения

VC были незначительными. Диффузи�

онная функция легких была резко на�

рушена: DLCO 29,7%.

Больному проведена фибробронхо�

скопия с трансбронхиальной биопсией

легкого. Патоморфологическое заклю�

чение: морфологическая картина в

биоптате легкого характерна для альве�

олярного протеиноза (рис. 5).

После установления диагноза боль�

ному дважды проведена фиброброн�

хоскопия и лечебный БАЛ, после чего

состояние больного значительно улуч�

шилось – уменьшилась одышка, цвет

кожных покровов из цианотичного

стал бледно�розовым. Выписан из кли�

ники с рекомендациями контрольного

обследования через 3 месяца.

При повторной госпитализации че�

рез 3 месяца жалоб не предъявлял, хотя

при детальном опросе было установле�

но, что при подъеме на 4�й этаж появ�

ляется ранее не наблюдавшаяся одыш�

ка. Состояние удовлетворительное.

Цианоза нет. При аускультации дыха�

ние везикулярное, хрипов нет.

Отмечена выраженная положитель�

ная динамика рентгенологических дан�

ных (рис. 3Б), показателей бодиплетиз�

мографии и диффузионной функции

легких, показатели газового состава

крови приблизились к уровню нор�

мальных величин. 

Через 9 месяцев после первой госпи�

тализации самочувствие хорошее, жа�

лоб нет. При рентгенологическом об�

следовании отмечается полное разре�

шение патологических изменений в

легких (рис. 4Б). Результаты бодипле�

тизмографии свидетельствуют о нор�

мализации структуры общей емкости

легких – TLC увеличилась (с 39,4 до

105,2%) за счет возрастания RV (c 26,2

до 89,4%). Отмечено также восстанов�

ление диффузионной способности

легких – показатель DLCO возрос с

29,7 до 87,1%.

Таким образом, проведение лечеб�

ного лаважа легких у больного Б. было

высокоэффективным и позволило до�

стичь благоприятного исхода заболе�

вания.
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Редкие интерстициальные 
заболевания легких: 

легочный альвеолярный протеиноз
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и пульмонологии им. Ф.Г. Яновского НАМН Украины, г. Киев
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Рис. 3. Обзорная рентгенограмма органов
грудной полости больного Б.

А – до лечения, Б – через 3 мес после проведения
лечебного БАЛ.

Рис. 4. Результаты МСКТ больного Б.
А – до лечения, Б – через 9 мес после проведения

лечебного БАЛ.

Рис. 5. Результаты гистологического исследования
биоптата легкого больного Б.
(трансбронхиальная биопсия)

А – гематоксилин�эозин, 200××; Б – PAS�реакция, 200××.
Альвеолы частично заполнены слабо зернистыми

массами, содержащими единичные клетки –
альвеолоциты. Межальвеолярные перегородки мало

изменены, незначительно утолщены вследствие их
инфильтрации немногочисленными лимфоидными

клетками, моноцитами.

Продолжение. Начало на стр. 26.
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