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Интерстициальные болезни легких (ИБЛ) – это группа заболеваний имеющие сходные клинические проявления и являются одной из частых видов патологии  в финале, которого формируется необратимый легочный фиброз и «сотовое легкое», клинически проявляющиеся тяжелой легочно-сердечной недостаточностью, что требует постоянной адекватной терапии. Вопросы патогенеза и особенности патоморфологии различных форм ИБЛ, в частности интерстициальных пневмоний и идиопатического легочного фиброза по настоящее время изучены недостаточно. Учитывая однотипность клинических проявлений интерстициальных заболеваний легкого с банальными пневмониями, а также отсутствием современных диагностических возможностей во многих лечебных учреждениях с целью дифференциальной диагностики, нередко пациенты получают необоснованную антибактериальную терапию, которая не дает должного эффекта и тем самым усугубляет прогноз болезни [1,2,3,4]. 
Целью исследования явилось выявить клинико-морфологические особенности идиопатических интерстициальных пневмоний и идиопатического легочного фиброза.

Материал и методы исследования: объектом исследования были 123 пациента, находившихся на стационарном лечении в клинике АО «Национального научного медицинского центра» г.Астаны с нетипичными проявлениями двухсторонней пневмонии в период 2004-2010г.г. Размах возрастной группы был в пределах от 15 лет до 75, средний возраст составил 42,01+13,61 года, среди них 70% были лица трудоспособного возраста.. Среди обследованных преобладали лица женского пола (75%), в группе ИБЛ наблюдались преимущественно мужчины (83%).  Всем больным проводились общеклинические, биохимические, функциональные, рентгенологические исследования и компьютерная томографии легкого высокого разрешения, по показаниям 19 пациентам проведена малоинвазивная видеоторакоскопическая биопсия легкого. Выделены 2 группы больных: первая – с идиопатическими интерстициальными пневмониями 83 больных, вторая группа – сравнения, представленные 40 пациентами с интерстициальным поражением легкого при системной склеродермии. Морфологическая верификация клинического диагноза проводилась на базе учебно-научной патоморфологической лаборатории кафедры патологической анатомии и судебной медицины Карагандинского государственного медицинского университета с использованием специализированного компьютеризированного комплекса «Leica microsystems», микроскопе «Leica DM1000», который  предназначен для изучения гистологических микропрепаратов с последующим цифровым цветным фотографированием при увеличении 100, 200 и 400. 

Результаты исследования показали, что проведенное комплексное обследование больных с использованием современных инновационных методов позволили выявить среди 83 пациентов с идиопатическими интерстициальными пневмониями 18 случаев с идиопатическим легочным фиброзом, 35 - с другими вариантами идиопатических интерстициальных пневмоний, 19 наблюдений были с гранулематозным вариантом поражения легкого в виде саркоидоза и 11 наблюдений с  редкими формами ИБЛ. На основании гистологического исследования материала биопсий легкого проведена морфологическая верификация клинического диагноза. При этом выявлены следующие редкие формы ИБЛ по 3 случая лимфангиолейомиоматоза, синдром Чарга-Стросса и лангергансклеточный гистиоцитоза-Х, по 1 наблюдению - альвеолярный протеиноз и  криптогенная организующаяся пневмония. 
У больных с идиопатической интерстициальной пневмонией при гистологическом исследовании биопсийного материала со слизистой бронха отмечена гиперсекреция покровного эпителия слизистой бронха с формированием бокаловидных клеток, умеренная лимфоидная инфильтрация собственного слоя слизистой бронха и полнокровие сосудов капиллярного типа. В отдельных участках слизистой бронха выявлено формирование сосочковых выростов с участками десквамации покровного эпителия, в их просветах наблюдалось скопление наличие серозного экссудата с примесью пластов десквамированного эпителия, лимфоцитов и единичных эозинофилов, гладкомышечные клетки стенки бронха гипертрофированы (рис. 1а). 
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	Рисунок 1.  Идиопатическая интерстициальная пневмония: а - катарально-десквамативный эндобронхит с бокаловидной гиперплазией эпителия. Идиопатический легочный фиброз: б - перибронхиальный фиброз, гипертрофия мышечного слоя, бронхиолоспазмы. в -  пневмофиброз, гиалиноз артериол, стадия «сотового легкого»: г - сотовое легкое. Окраска: гематоксилином и эозином. Ув.:  а,б Х 400; б – Х 100.


При микроскопическом исследовании ткани легкого с идиопатическим легочным фиброзом, полученного при видеоторокоскопической биопсии отмечено формирование пневмофиброза, бронхиолы спазмированы, их просвет приобретал фестончатый характер, слизистый слой атрофичен, гладкомышечные клетки стенки бронхов гипертофированы. В перибронхиальной зоне отмечено хаотическое разрастание грубоволокнистой соединительной ткани. В поле зрения микроскопа отмечено сближение нескольких деформированных бронхиол в зоне интерстициального фиброза (рис. 1б). Типичных сосудов (ветвей легочных артерий вен), которые в норме должны сопровождать бронхиолы разных генераций не выявлялись, что является подтверждением деструктивных изменений с перестройкой сосудов, в других участках отмечалось наличие очагов ангиоматоза с причудливыми очертаниями сосудистых образований (рис. 1в). В перибронхиальной зоне наблюдалось формирование лимфоидных фолликулов, без зональной дифференцировки. В интерстиции легкого наблюдались  изменения сосудов в виде артериолосклероза и артериологиалиноза с облитерацией их просвета. В отдельных участках в периваскулярной зоне выявлялась очаговая лимфоидная инфильтрация. Характерным признаком было развитие выраженного пневмофиброза и формирование «сотового легкого», что проявлялась формированием ячеисто-сотовых структур округлых форм, от мелких до крупных полостных образований различных очертаний (рис.1г). 
Следует полагать, что в патогенезе прогрессирования склеротических изменений легкого ведущее значение принадлежит поражению стромальных сосудов ведущее к тканевой гипоксии и активации процесса фибриллообразования, тем самым формированию интерстициального пневмофиброза  и «сотового легкого», при этом эквивалентом выявленных патоморфологических изменений в клинике является прогрессирование легочной недостаточности. Установлено, что соотношение площади «матового стекла» и «сотового легкого» могут служить критерием оценки интерстициального процесса в легком. Компьютерно-томографическими критериями при ИБЛ для диагностики индиопатических интерстициальных пневмоний являются симптомы «сотового легкого» (35,9+5,99%) как проявление  фиброзно-кистозной трансформации ткани легкого, который более выражен при идиопатическом легочном фиброзе и составляют 93,75+0,61%, другим высокоинформативным признаком был симптом «матового стекла» (81,25+4,88%, р<0,05). Среди компьютерно-томографических симптомов при  идиопатическом легочном фиброзе типично утолщение стенок бронхов – 87,5+0,51, утолщение плевры, шварты – 75,+0,67 и расширение ствола легочной артерии – 62,5+0,75. 
Таким образом, проведенный анализ данных клиники заболевания и результатов компьютерной томографии с морфологической верификации дают основания объективной оценки характера патологического процесса и дифференциальной диагностики индиопатических интерстициальных пневмоний. 
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