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РЕДКИЕ ЗАБОЛЕВАНИЯ

Эпидемиология
По данным анализа случаев ИГЛ в пе�

риод с 1950 по 1979 годы, проведенного

в Швеции [18], заболеваемость ИГЛ со�

ставляет 0,24 на 1 млн детей в год. По ре�

зультатам ретроспективного исследова�

ния японских ученых [20], заболевае�

мость ИГЛ достигает 1,23 случая на

1 млн в год. ИГЛ составляет в среднем

8% в структуре интерстициальных забо�

леваний легких у детей по данным био�

псии [6].

ИГЛ в основном наблюдается у детей

(80% всех случаев), преимущественно в

первое десятилетие жизни с одинаковой

частотой у мальчиков и девочек [19, 24].

Среди взрослых (20%) первая атака ИГЛ

отмечается обычно в возрасте до 30 лет,

преобладают мужчины [7, 24].

Этиология и патогенез
Этиология ИГЛ неизвестна. Обсужда�

ется несколько теорий возникновения

заболевания – генетическая, аутоим�

мунная, аллергическая, экологическая и

метаболическая [17]. Все они приводят к

единому заключению: тот или иной па�

тологический фактор вызывает струк�

турное повреждение альвеоло�эндотели�

альной мембраны, что является основ�

ной причиной внутриальвеолярного

кровоизлияния.

После однократного кровоизлияния

альвеолярные макрофаги в течение

36�72 ч конвертируют железо гемоглоби�

на в гемосидерин [14, 23]. Гемосидерин�

содержащие макрофаги находятся в лег�

ких в течение 4�8 недель [15]. Если си�

дерофаги определяются в паренхиме

легких в более поздние сроки, это свиде�

тельствует о рецидивирующем или пер�

систирующем внутриальвеолярном кро�

вотечении. 

Патоморфологическая характеристика
При макроскопическом исследовании

легкие увеличены в размерах, уплотне�

ны, на разрезе – бурого цвета. При мик�

роскопии межальвеолярные перего�

родки утолщены за счет отека и отложе�

ния фибрина (рис. 1), определяется оби�

лие внутриальвеолярных сидерофагов

(рис. 2), импрегнация железом межаль�

веолярных перегородок и, в первую

очередь, эластических волокон, что ве�

дет к их истончению и фрагментации.

Мелкие сосуды расширены, извиты, с

участками некроза стенок. В просветах

альвеол, в перибронхиальной, перивас�

кулярной и интралобулярной соедини�

тельной ткани определяются макрофа�

ги, содержащие гемосидерин. В фазе

обострения в паренхиме легких выявля�

ются участки свежих кровоизлияний с

гемолизом. Повторные обострения при�

водят к развитию распространенного

пневмофиброза [1].

Гистохимическое исследование выяв�

ляет резкое повышение (в 100�200 раз)

содержания железа в тканях легких.

При электронно�микроскопическом

исследовании определяются наруше�

ния структуры базальной мембраны ка�

пилляров межальвеолярных перегоро�

док [1, 17].

Клинические проявления 
Клиническая симптоматика варьирует

от острого обильного кровохарканья до

хронического кашля и одышки, повтор�

ного кровохарканья, общей слабости

или только анемии [24]. У взрослых в

клинической картине, как правило, пре�

обладают респираторные симптомы, у

детей клинические проявления ИГЛ

часто ограничиваются задержкой физи�

ческого развития, анемией и реже – ре�

цидивирующим кровохарканьем [16].

Клиническое течение ИГЛ включает две

фазы – острую и хроническую. Острая фа�

за, именуемая обострением ИГЛ, соответ�

ствует эпизоду внутриальвеолярного кро�

воизлияния и проявляется кровохаркань�

ем, кашлем, одышкой. Кровохарканье на�

блюдается в анамнезе болезни почти у

100% больных ИГЛ из числа взрослых.

В редких случаях кровоизлияние в альвео�

лы не имеет клинических проявлений.

Хроническая фаза характеризуется

медленным разрешением указанных вы�

ше симптомов. В хроническую фазу ИГЛ

могут наблюдаться такие симптомы, как

бледность кожи, уменьшение массы те�

ла, гепатоспленомегалия.

Аускультативно в острой фазе болезни

могут определяться влажные хрипы, при

развитии пневмосклероза появляются

трескучие хрипы [17].

Лабораторные показатели
В клиническом анализе крови опреде�

ляются, как правило, признаки гипо�

хромной анемии, анизоцитоз, пойкило�

цитоз, ретикулоцитоз. При присоедине�

нии инфекции – лейкоцитоз, сдвиг лей�

кограммы влево, увеличение СОЭ. В сы�

воротке крови определяется повышение

уровня непрямого билирубина.

Анализ мокроты в диагностике ИГЛ

недостаточно чувствителен, однако на�

личие в ней эритроцитов, гемосидерин�

содержащих макрофагов является доста�

точно надежным признаком внутриаль�

веолярного кровоизлияния. Более высо�

кую диагностическую значимость имеют

результаты исследования жидкости

бронхоальвеолярного лаважа, получен�

ной из пораженного участка легкого –

в клеточном составе преобладают альве�

олярные макрофаги, содержащие гемо�

сидерин, интактные эритроциты.

Миелограмма указывает на усилен�

ный эритропоэз [1]. 

Рентгенологические признаки
Рентгенологических изменений, па�

тогномоничных для ИГЛ, нет. В течение

острой фазы ИГЛ (обострение) на рент�

генограммах в паренхиме легких обнару�

живаются инфильтраты, преимущест�

венно в нижних легочных полях с об�

ширными участками «матового стекла»

на КТВР (рис. 3, 4) [4].

В период ремиссии происходит разре�

шение инфильтратов, на их месте сохра�

няются интерстициальные ретикуляр�

ные и мелкоузелковые тени с участками

фиброза различной степени выражен�

ности [8].

Характерной особенностью рентгено�

логических изменений при ИГЛ является

их внезапное возникновение и сравни�

тельно быстрая обратная динамика [1].

Функция внешнего дыхания
Структура общей емкости легких и

показатели бронхиальной проходимости

могут быть нормальными. По мере про�

грессирования заболевания формирует�

ся рестриктивный тип нарушений вен�

тиляционной функции с умеренными

расстройствами диффузионной способ�

ности легких [5]. 

Диагноз
Алгоритм диагностики ИГЛ включает

два этапа. На первом этапе проводится

анализ доказательств диффузного альвео�

лярного кровоизлияния (diffuse alveolar

haemorrhage – DAH), к которым относят�

ся клинические симптомы (кашель,

одышка, кровохарканье, бледность ко�

жи), инфильтраты в паренхиме легких

в сочетании с участками «матового стек�

ла» при рентгенологическом исследова�

нии, вторичная железодефицитная ане�

мия и большое количество эритроцитов и

сидерофагов в мокроте и жидкости БАЛ. 

Обзорная рентгенография органов

дыхания должна быть дополнена КТВР,

позволяющей более точно определить

локализацию и степень выраженности

кровотечения, выявить признаки интер�

стициального фиброза.

Для исключения других причин анемии

необходимо исследование желудка и ки�

шечника, почек и мочевыводящих путей.

Полная оценка сидеропенической анемии

предполагает исследование обмена желе�

за, которое демонстрирует низкое насы�

щение трансферрином, низкий уровень

железа в сыворотке, нормальный или по�

вышенный уровень ферритина [17].

На этом этапе необходимо также про�

ведение спирометрии, бодиплетизмо�

графии и исследования диффузионной

функции легких.

Цель второго этапа алгоритма – это

дифференциальная диагностика с дру�

гими заболеваниями, связанными с

DAH. Известно около 40 болезней и синд�

ромов, при которых может развивать�

ся DAH. Это заболевания, связанные

Редкие интерстициальные заболевания легких:
идиопатический гемосидероз легких

Идиопатический гемосидероз легких (ИГЛ) – редкое заболевание неизвестной природы, характеризующееся
рецидивирующими внутриальвеолярными кровоизлияниями.
Заболевание впервые было описано Virchow R. [26] в 1864 году под названием «бурая индурация легких». 
Более глубокая характеристика ИГЛ по материалам двух аутопсий была представлена в 1931 году Ceelen W. [9],
который обнаружил большое количество гемосидерина в легких. Первый прижизненный диагноз ИГЛ был 
установлен Waldenstrom J. [27] в 1944 году.

В.К. Гаврисюк, д.м.н., профессор, О.В. Страфун, к.м.н., О.В. Шадрина, Е.А. Меренкова, к.м.н., И.В. Лискина, д.м.н.,
ГУ «Национальный институт фтизиатрии и пульмонологии им. Ф.Г. Яновского НАМН Украины», г. Киев
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Рис. 1. ИГЛ. Открытая биопсия легкого. Умерен;
ное неспецифическое утолщение альвеолярных

перегородок и многочисленные гемосидерин;
содержащие макрофаги в альвеолярных

пространствах (окраска – гематоксилин;эозин) [17]

Рис. 2. ИГЛ. Открытая биопсия легкого. 
Обилие внутриальвеолярных сидерофагов

(окраска – берлинская лазурь) [17]

Рис. 4. ИГЛ. КТВР: обширные области «матового
стекла», более выраженные в язычковых

сегментах и средней доле, рассеянные
мелкоузелковые образования [17]

Рис. 3. ИГЛ. Передне;задняя рентгенограмма
легких: билатеральные инфильтраты с участками

ретикулярных затенений [17]
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с легочными васкулитами/капиллярита�

ми (гранулематоз Вегенера, синдром Гуд�

пасчера, системная красная волчанка,

ревматоидный артрит, склеродермия,

синдром Шенляйн�Геноха и др.), коагу�

лопатии, митральный стеноз, карцино�

матоз легких и др. На этом этапе, наряду

со специальными лабораторными мето�

дами, часто необходимо проведение

трансбронхиальной и хирургической

биопсии легкого.

Лечение
В настоящее время отсутствуют рандо�

мизированные контролированные иссле�

дования по изучению эффективности ле�

чения больных ИГЛ, что объясняется

трудностями набора репрезентативных

групп из числа больных с редкой патоло�

гией. Рекомендации по лечению больных

основаны на результатах наблюдатель�

ных исследований, описании клиничес�

ких случаев и мнении экспертов.

В настоящее время установлено, что

применение системных глюкокортико�

стероидов (ГКС) в острой фазе ИГЛ обус�

ловливает снижение уровня смертности

больных [7, 24]. ГКС назначают в старто�

вой дозе 0,5�1,0 мг (в расчете на преднизо�

лон) на 1 кг массы тела в сутки в течение

месяца с постепенным снижением дозы

до поддерживающей (0,125 мг/кг) на про�

тяжении последующих месяцев при усло�

вии наличия регрессии легочных ин�

фильтратов и отсутствия рецидивов DAH. 

Большинство больных ИГЛ демон�

стрируют благоприятный ответ на лече�

ние системными ГКС с уменьшением

частоты обострений заболевания и тем�

пов развития фиброза в легких [22]. У де�

тей и подростков ГКС�терапия, к сожа�

лению, сопряжена с существенными по�

бочными эффектами.

Опыт применения ингаляционных

ГКС у больных ИГЛ недостаточен для ре�

комендаций относительно их назначения

данной группе пациентов [13, 25].

Недостаточная эффективность ГКС�

терапии является основанием для

включения в схему лечения иммуносуп�

рессивных препаратов [3, 20]. Оптималь�

ной комбинацией является сочетание

ГКС с азатиоприном, позволяющее уве�

личить темпы регрессии инфильтратов в

паренхиме легких и в значительной части

случаев предупредить развитие новых

обострений [3, 21].

В последние годы появились сообще�

ния о положительном влиянии плазма�

фереза на течение заболевания [2].

Прогноз
Наиболее частой причиной смерти

больных является острая респираторная

недостаточность из�за массивного DAH

или хроническая респираторная недоста�

точность и cor pulmonale вследствие тя�

желого фиброза в легких [12, 24].

В одной из серий наблюдений 68 паци�

ентов в течение 4 лет было установлено,

что 20 больных умерли, у 17 возник реци�

див обострений, у 12 пациентов отмеча�

лось хроническое течение болезни с пос�

тоянной одышкой и анемией, у 19 бо�

лезнь протекала бессимптомно [24].

В этом исследовании средние сроки вы�

живаемости после первой манифестации

ИГЛ составили 2,5 года. Среди этих 68

пациентов только 28 (41%) принимали

ГКС в виде монотерапии.

Chryssanthopoulos C. et al. [11] наблю�

дали 30 детей с ИГЛ на протяжении

5 лет. Смертность была на уровне 60%, а

средние сроки выживаемости составили

3 года (от 3 мес до 10,5 лет). Почти 87%

больных принимали ГКС, азатиоприн

и другие иммуносупрессивные препара�

ты не применялись.

Следующая серия наблюдений (17 де�

тей, больных ИГЛ) продемонстрировала

более благоприятный прогноз с 5�летней

выживаемостью 86% пациентов [22], что,

по�видимому, было обусловлено длитель�

ной иммуносупрессивной терапией.
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