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ATS Американське торакальне товариство 
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JRS Японське респіраторне товариство 
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ТФР тромбоцитарний фактор росту 

ХБЛ хірургічна біопсія легень 
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Передмова мультидисциплінарної робочої групи 

Ідіопатичний легеневий фіброз (ІЛФ) відноситься до групи ідіопатичних 

інтерстиційних пневмоній (ІІП), подібними ознаками яких є: переважне 

ураження інтерстиційної тканини, прогресуючий фіброзуючий процес у легенях, 

що супроводжується задишкою, яка наростає з часом, і рестриктивними 

порушеннями вентиляційної функції легень.  

Наказом МОЗ України № 2664 від 24.12.2019  ідіопатичний легеневий 

фіброз включено до Переліку рідкісних (орфанних) захворювань, що призводять 

до скорочення тривалості життя хворих або їх інвалідизації та для яких 

існують визнані методи лікування.  

Дана клінічна настанова (КН) розроблена відповідно до Методики розробки 

та впровадження медичних стандартів медичної допомоги на засадах доказової 

медицини, затвердженої наказом Міністерства охорони здоров’я України від 

28.09.2012 № 751 «Про створення та впровадження медико-технологічних 

документів зі стандартизації медичної допомоги в системі Міністерства 

охорони здоров’я України», зареєстрованим в Міністерстві юстиції України 

29.11.2012 за №2001/22313 (зі змінами) та адаптована для системи охорони 

здоров’я України на основі консенсусного документа Американського 

торакального товариства (ATS), Європейського респіраторного товариства 

(ERS), Японського респіраторного товариства (JRS) і Латиноамериканської 

торакальної асоціації (ALAT) «An Official ATS/ERS/JRS/ALAT Statement: 

Idiopathic Pulmonary Fibrosis: Evidence-based Guidelines for Diagnosis and 

Management» (2011) [1] та його оновлених розділів «An Official 

ATS/ERS/JRS/ALAT Clinical Practice Guideline: Treatment of Idiopathic 

Pulmonary Fibrosis. An Update of the 2011 Clinical Practice Guideline» (2015) [2], 

“Diagnosis of Idiopathic Pulmonary Fibrosis: An Official ATS/ERS/JRS/ALAT 

Clinical Practice Guideline» (2018) [3] та Idiopathic Pulmonary Fibrosis (an 

Update) and Progressive Pulmonary Fibrosis in Adults An Official 

ATS/ERS/JRS/ALAT Clinical Practice Guideline (2022) [4], що обрані робочою 

групою як приклад найкращої практики надання медичної допомоги пацієнтам з 

ІЛФ і ґрунтується на даних доказової медицини стосовно ефективності та 

безпеки медичних втручань, фармакотерапії та організаційних принципів її 

надання. 

Усі документи, які були розглянуті при створенні даної КН, оцінені за 

допомогою міжнародного опитувальника з експертизи та оцінки настанов 

AGREE II з метою вибору прототипу найкращої методологічної якості.  

Адаптація клінічної настанови передбачає внесення до незмінного тексту 

оригінальних Настанов коментарів робочої групи, у яких відображено 

можливість виконання тих чи інших положень КН в реальних умовах системи 

охорони здоров’я України, доступність медичних втручань, наявність 

реєстрації в Україні лікарських засобів, що зазначені в КН, відповідність 

нормативній базі щодо організації надання медичної допомоги.  
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Відповідно до 7 статті 44 Закону України «Основи законодавства України 

про охорону здоров'я» нові методи профілактики, діагностики, лікування та 

лікарські засоби, які знаходяться на розгляді в установленому порядку, але ще не 

допущені до застосування, незареєстровані лікарські засоби можуть 

використовуватися в інтересах вилікування особи тільки за умови отримання 

письмової згоди та інформування хворого або його законного представника про 

цілі, методи, побічні ефекти, можливий ризик та очікувані результати 

лікування.  

Запропонована клінічна настанова не повинна розцінюватись, як стандарт 

медичного лікування. Це рекомендаційний документ з найкращої медичної 

практики, призначений, в першу чергу, для практикуючих лікарів. Дотримання 

положень КН не гарантує успішного лікування у кожному конкретному випадку; 

її не можна розглядати як посібник, що включає усі необхідні методи 

діагностики та лікування або виключає інші.  

Основна мета настанови полягає у забезпеченні клініцистів 

рекомендаціями консенсусного документу ATS/ERS/JRS/ALAT, що базуються на 

доскональному огляді опублікованих доказів з використанням GRADE-

методології [7]. Настанова дає можливість клініцистам інтерпретувати ці 

рекомендації у контексті індивідуальних особливостей пацієнтів та приймати 

відповідні рішення щодо всіх аспектів ведення хворого з типовим ІЛФ.  

Клінічна настанова має на меті надання допомоги лікарю і пацієнту в 

прийнятті раціонального рішення в різних клінічних ситуаціях, є інформаційною 

підтримкою для підвищення якості клінічної практики на основі доказів 

ефективності застосування певних медичних технологій, ліків та 

організаційних ресурсів медичної допомоги. Клінічна настанова не відміняє 

індивідуальної відповідальності фахівців з охорони здоров’я за прийняття 

належних рішень відповідно до обставин та стану конкретного пацієнта. 

Фахівець з охорони здоров’я також відповідає за перевірку правил та положень, 

застосованих до лікарських засобів та медичних виробів, чинних на момент 

призначення таких медичних технологій. Остаточне рішення стосовно вибору 

конкретної клінічної процедури або плану лікування повинен приймати лікар з 

урахуванням клінічного стану пацієнта та можливостей для проведення 

діагностики та лікування у конкретному закладі охорони здоров’я.  

Остаточне рішення стосовно вибору конкретної клінічної процедури або 

плану лікування повинен приймати лікар з урахуванням клінічного стану 

пацієнта, можливостей для проведення діагностики та лікування у 

конкретному закладі охорони здоров’я. 



9 

 

An Official ATS/ERS/JRS/ALAT Statement: Idiopathic Pulmonary Fibrosis: 

Evidence-based Guidelines for Diagnosis and Management» (2011) 

Вступ 

Якість доказів визначали відповідно до критеріїв АТS GRADE3  

(табл. 1 і 2). GRADE-підхід дозволяє ідентифікувати всі значущі для пацієнта 

результати диференціюючи критичні результати від значних, але не критичних. 

Рекомендації залежать від доказів та якості кожного значущого результату. З 

кожного питання всі доступні докази були градуйовані за рівнем якості (високий, 

помірний, низький і дуже низький).  

Згідно якості доказів GRADE рекомендації є або «настійними (сильними)» 

або «умовними (слабкими)». Фактори, що визначають силу рекомендації, 

включають силу доказів, результати досліджень та пов'язану з ними значущість 

для пацієнтів, бажані і небажані наслідки, вартість та вплив лікування на 

забезпечення рівності в питаннях охорони здоров'я, можливість проведення 

лікування і його прийнятність для важливих зацікавлених сторін, а також 

потенційні проблеми моніторингу та впровадження лікування.  

Таблиця 1. Визначення якості доказів (рівень доказів) 
Ступінь 

доказовості 
Дизайн дослідження 

Якість доказів нижче, 

якщо 

Якість доказів 

вище, якщо 

Висока РКД Обмеження якості 

дослідження: 

•Непрямі докази 

•Важливе протиріччя   

•Розріджені або неточні 

дані 

•Висока ймовірність 

упередженості 

публікації 

• Сильна 

асоціація, 

відсутність 

факторів 

змішування 

• Доказ 

дозозалежного 

ефекту (градієнту) 

Помірна Спрощене РКД або 

вдосконалене наглядове 

дослідження 

Низька Добре організоване 

наглядове дослідження з 

контрольною групою 

Дуже низька Інші (опис випадку або серії 

випадків) 

Таблиця 2. Оцінка якості доказів та наслідки 
Високий 

(⊕⊕⊕⊕) 

Подальші дослідження навряд чи змінить нашу впевненість в оцінці ефекту. 

 

Помірний 

(⊕⊕⊕○) 

Вірогідні подальші дослідження, може мати важливий вплив на нашу 

впевненість в оцінці ефекту і може змінити якість. 

Низький  

(⊕⊕○○) 

Подальші дослідження дуже ймовірно, матимуть важливий вплив на нашу 

впевненість в оцінці ефекту і, швидше за все, змінить якість. 

Дуже низький 

(⊕○○○) 

Ми дуже невпевнені щодо якості. 

Значення доказових рекомендацій для клініцистів для лікування 

пацієнтів з ІЛФ 

Протягом останнього десятиліття з'являється все більше доказів, що 

стосуються клінічного ведення пацієнтів з ІЛФ. Група експертів розглянули 
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велику кількість опублікованої літератури. Наразі рекомендації надаються на 

основі надійної та прозорої методології. Оскільки процес є прозорим, надані 

рекомендації розширюють можливості клініциста зіткнутися з пацієнтом з 

типовим ІЛФ для прийняття найбільш відповідних рішень до цінностей та 

уподобань пацієнта. Значення сили рекомендації для різних зацікавлених сторін 

наведено в табл. 3.  

Рекомендації проти певних втручань особливо важливі, якщо група 

експертів занепокоєна тим, що існуюча практика потребує змін і якщо дані 

вказують на те, що від втручання може бути більше шкоди, ніж користі часто 

використовується. Слід підкреслити, що науково обґрунтовані рекомендації є 

для типових Пацієнтів. Для окремих пацієнтів іноді найкращим рішенням може 

виявитися не те, що рекомендовано науково обґрунтованими настановами. 

Факторами, що впливають на такі рішення, спершу пов'язані з цінностями та 

вподобаннями пацієнтів. Деякі пацієнти можуть бути готові прийняти можливі 

несприятливі наслідки, навіть якщо очікувана користь невелика; інші – ні. 

Таблиця 3. Інтерпретація сильних та умовних рекомендацій для 

зацікавлених сторін (пацієнти, клініцисти та вище керівництво в області охорони 

здоров'я)  
Значення 

для: 

Сильний Слабкий 

Сильний так Сильний ні Слабкий так Слабкий ні 

Пацієнтів Більшість людей у 

цій ситуації бажали 

б втручання, і лише 

невелика частка ні 

Більшість людей у 

цій ситуації не 

захотіли б втручання, 

і лише невелика 

частка захотіла б 

Більшість людей 

у цій ситуації 

хотіли б 

втручання, але 

багато хто ні 

Більшість 

людей у цій 

ситуації не 

хотіли б 

втручання 

Клініцистів Більшість пацієнтів повинні отримати 

рекомендований курс дій 

Будьте більш готові допомогти 

пацієнтам прийняти рішення, 

яке відповідає власним 

цінностям пацієнта 

Законодавців Рекомендація може бути прийнята як 

політика у більшості ситуацій, у тому числі 

для використання як показників 

ефективності. 

Розробка політики 

потребуватиме значних 

обговорень та участі різних 

зацікавлених сторін. 

Визначення 
ІЛФ – це специфічна форма хронічної прогресуючої фіброзуючої 

інтерстиційної пневмонії невідомої етіології, що виникає переважно в осіб 

літнього віку, обмежується легенями та асоціюється з гістопатологічними і/або 

рентгенологічними ознаками звичайної інтерстиціальної пневмонії (ЗІП). 

Визначення ІЛФ вимагає виключення інших відомих причин інтерстиційної 

пневмонії, таких як інші ІІП та ІЗЛ, пов’язані з впливом факторів навколишнього 

середовища, застосуванням лікарських засобів або системним захворюванням. 

ЕПІДЕМІОЛОГІЯ 
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Показники захворюваності та поширеності ІЛФ в значній мірі залежать від 

віку. Так, захворюваність ІЛФ серед осіб старше 70 років в 10 разів перевищує 

аналогічний показник в загальній популяції [8]. 

Показники поширеності ІЛФ коливаються від 2 до 29 випадків на 

100 000 осіб у загальній популяції. Широкий діапазон цих цифр, ймовірно, 

пояснюється попередньою відсутністю єдиного визначення, яке 

використовувалося для виявлення випадків ІЛФ, а також відмінностями в 

дизайні та популяції досліджень. Аналіз, заснований на даних заяв на оплату 

медичних послуг у рамках великого плану медичного обслуговування у США, 

дав оцінку поширеності від 14,0 до 42,7 на 100 000 осіб залежно від 

використовуваного визначення випадку. За останні роки кількість хворих ІЛФ 

збільшується. Невідомо, чи впливають на частоту виникнення і поширеність ІЛФ 

географічні, етнічні, культурні чи расові фактори. 

Коментар робочої групи: Найбільш точні дані про захворюваність та 

поширеність ІЛФ отримані в дослідженні, проведеному в США вік > 50 років, 

наявність патерну ЗІП при патогістологічному вивченні біоптатів легень або 

достовірних ознак ЗІП-патерну при комп’ютерній томографії (КТ). В 

результаті встановлено, що захворюваність ІЛФ склала 8,8 випадків на 

100 000 населення в рік, поширеність – 27,9 випадків на 100 000 [186]. 

Оскільки епідеміологічні дослідження захворюваності та поширеності 

ІЛФ, що засновані на активному виявленні хворих, вимагають значних 

економічних витрат, в Україні до цього часу вивчення захворюваності та 

поширеності ІЛФ не проводилося.  

Клінічна картина 

Наявність ІЛФ слід підозрювати в усіх пацієнтів, у яких виникає 

незрозуміла хронічна задишка при фізичному навантаженні, при цьому часто 

спостерігається кашель, хрипи в нижніх відділах легень на вдиху та симптом 

барабанних паличок [28, 29].Частота виникнення захворювання зростає зі 

збільшенням віку, причому типові ознаки виникають на шостому та сьомому 

десятиліттях життя. Випадки розвитку ІЛФ у віці до 50 років нечисленні й 

згодом у таких пацієнти можуть спостерігатися явні ознаки основного 

захворювання сполучної тканини (ЗСТ), що мало субклінічний перебіг на 

момент діагностування ІЛФ. Повідомляється, що у чоловіків ІЛФ виникає 

частіше, ніж у жінок, а більшість пацієнтів мають куріння сигарет в анамнезі [29].    

Потенційні фактори ризику 
Хоча ІЛФ за визначенням – захворювання невідомої етіології, описані 

потенційні фактори ризику. 

Куріння сигарет. Куріння значною мірою асоціюється з розвитком ІЛФ, 

особливо у осіб зі стажем паління понад 20 пачко-років [9, 10]. 

Вплив факторів навколишнього середовища. Значно підвищений ризик 

пов’язаний з експозицією пилу металів (латунь, свинець, сталь) та пилу деревини 
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(сосна). Вплив факторів оточуючого середовища підтверджує наявність в 

лімфатичних вузлах хворих ІЛФ підвищеної кількості неорганічних частинок на 

автопсії [11, 12]. 

Мікробні агенти. У кількох дослідженнях вивчалася можлива роль 

хронічної вірусної інфекції в етіології ІЛФ [13‒19]. Більшість досліджень було 

зосереджено на вірусах Епштейна-Барр (EBV) та гепатиту C. І білок, і ДНК EBV 

були виявлені в легеневої тканини пацієнтів з ІЛФ, зазвичай в  альвеолярних 

епітеліальних клітинах [13, 15]. 

Проте попередня імуносупресивна терапія у багатьох пацієнтів, яка може 

робити інфекцію потенційним ускладненням, а також висока поширеність EBV 

в загальній популяції поки не дозволяють зробити остаточних висновків про роль 

інфекції в ІЛФ [14, 16, 19]. 

Гастроезофагальний рефлюкс. Результати декількох досліджень показали, 

що гастроезофагальний рефлюкс, у зв’язку із мікроаспірацією, є фактором 

ризику ІЛФ [20‒22]. 

Генетичні фактори. Є повідомлення щодо сімейної форми ІЛФ (наявність 

захворювання у 2 і більше біологічних членів сім’ї), хоча кількість таких 

випадків становить менше 5% [23‒27]. Значна географічна концентрація 

випадків  сімейного легеневого фіброзу серед жителів Фінляндії підтверджує 

значимість генетичних факторів у розвитку ІЛФ [25]. 

Коментар робочої групи: Етіологія ІЛФ невідома. Проте окремі ланки 

патогенезу ІЛФ досить широко обговорюються у літературі. З погляду членів 

мультидисциплінарної робочої групи у настанові доцільно привести ключові 

ланки патогенезу ІЛФ схематично описані у роботі du Bois R. M. (2010).  

Внаслідок впливу якого-небудь невстановленого фактору пошкоджується 

нормальний структурний прошарок, який розділяє порожнину альвеоли від 

просвіту капіляру. Він складається із епітеліальних клітин, базальної мембрани 

і ендотеліальних клітин капіляру. Далі включаються репаративні процеси із 

вивільненням епітеліально-клітинних медіаторів і проникненням факторів 

крові, включаючи фактори коагуляції, в просвіт альвеол. Процес набуває 

організуючого характеру, з ініціюванням рубцювання, та на якомусь етапі 

процес фіброзування виходить з під контролю. Причини ушкодження, в рівній 

мірі як і причини прогресуючого фіброзування, до нинішнього часу не 

встановлені.  

Природний перебіг ІЛФ 
Природний перебіг ІЛФ описується як прогресуюче зниження суб’єктивних 

та об’єктивних показників легеневої функції від дихальної недостатності або 

ускладненого супутнього захворювання аж до смерті. Наявні результати 

лонгітюдних досліджень не дозволяють чітко оцінити медіану виживаності при 

ІЛФ. У ретроспективних лонгітюдних дослідженнях медіана виживаності 

становила від 2 до 3 років з моменту встановлення діагнозу. Однак у пацієнтів із 

збереженою легеневою функцією така оцінка може бути заниженою. 
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Існує кілька можливих варіантів природного перебігу ІЛФ. Для кожного 

конкретного пацієнта природний перебіг непередбачуваний на момент 

встановлення діагнозу. У більшості пацієнтів спостерігається повільне 

поступове прогресування протягом багатьох років. Стан деяких залишається 

стабільним, тоді як у інших відбувається прискорене зниження. Деякі пацієнти 

можуть зазнати гострого респіраторного погіршення. Невідомо, чи ці різні 

варіанти природного перебігу представляють різні фенотипи ІЛФ, чи на 

природний перебіг впливають географічні, етнічні, культурні, расові або інші 

фактори. На перебіг захворювання можуть впливати інші супутні захворювання, 

такі як емфізема та легенева гіпертензія (ЛГ). 

Загострення ІЛФ 
Гостре респіраторне погіршення щорічно відбувається у невеликої кількості 

пацієнтів з ІЛФ (приблизно 5–10 %). Такі епізоди можуть виникати на тлі 

поширених захворювань, таких як пневмонія, легенева емболія, пневмоторакс 

або серцева недостатність. Коли неможливо встановити причину гострого 

зниження респіраторної функції, використовується термін «гостре загострення 

ІЛФ». Наразі незрозуміло, чи гостре загострення ІЛФ є просто проявом 

неідентифікованого респіраторного ускладнення (такого як легенева емболія, 

інфекція), що сприяє гострому погіршенню у пацієнта з ІЛФ, чи є властивим 

прискоренням патобіологічних процесів, залучених до ІЛФ. Останні дані 

профілювання експресії генів у пацієнтів із гострим загостренням ІЛФ не 

вказують на інфекційну етіологію. 

Традиційно критерії гострого загострення ІЛФ включали незрозуміле 

посилення задишки протягом 1 місяця, ознаки гіпоксемії, що визначається 

погіршенням або серйозним порушенням газообміну, новими 

рентгенографічними альвеолярними інфільтратами та відсутністю 

альтернативного пояснення, такого як інфекція, легенева емболія, пневмоторакс 

або серцева недостатність. Гостре загострення може виникнути в будь-який 

момент під час ІЛФ і іноді може бути його справжнім проявом. Спостерігається 

посилення кашлю, гарячка та/або збільшення кількості мокротиння. Хоча 

фактори ризику гострого загострення ІЛФ невідомі, повідомляється про гостру 

респіраторну декомпенсацію після торакальної хірургічної операції і 

бронхоальвеолярного лаважа (БАЛ). Незрозуміло, чи є ці явища являють собою 

справжні гострі загострення чи ускладнення відповідних процедур. 

Гістологічно гостре загострення ІЛФ проявляється гострим або 

організуючим дифузним альвеолярним пошкодженням (ДАП), або, рідше, 

організуючою пневмонією в зонах відносно збереженої легеневої тканини на 

відстані від найбільш фіброзних ділянок. Окремі випадки свідчать про те, що 

проблеми із забором зразків у деяких пацієнтів можуть призвести до того, що 

зразки демонструватимуть лише неускладнену ЗІП або організуючу фазу ДАП 

без гістологічних ознак основної ЗІП в досліджуваному зразку. 
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Idiopathic Pulmonary Fibrosis (an Update) and Progressive Pulmonary 

Fibrosis in Adults An Official ATS/ERS/JRS/ALAT Clinical Practice Guideline 

(2022) 

Патогістологічні ознаки ЗІП  

Патогістологічні критерії, що характеризують ЗІП та ймовірну ЗІП було 

переглянуто і підтверджено. Діагноз ЗІП, встановлений за допомогою біопсії, 

ґрунтується на поєднанні таких ознак: 1) вогнищевий щільний фіброз з 

порушенням архітектоники (тобто утворення деструктивних рубців та/або 

стільниковість), 2) схильність до субплевральної та парасептальної паренхіми 

легень, 3) вогнища фібробластів, а також 4) відсутність ознак, які дозволяють 

припустити альтернативний діагноз. Коли присутні всі ці ознаки, можна з 

упевненістю установити патерн ЗІП. «Ймовірна ЗІП» ґрунтується на результатах 

біопсії, яка виявляє деякі з цих ознак, за відсутності характеристик, що 

дозволяють припустити альтернативний діагноз. 

“Diagnosis of Idiopathic Pulmonary Fibrosis: An Official 

ATS/ERS/JRS/ALAT Clinical Practice Guideline» (2018) 

Ми рекомендуємо класифікувати патогістологічні результати біопсії за 

категоріями «ЗІП», «ймовірний ЗІП», «невизначений для ЗІП» та 

«альтернативний діагноз» (табл. 4). 

Таблиця 4. Патогістологічні патерни ЗІП 
ЗІП Ймовірна ЗІП Невизначена 

(сумнівна) ЗІП 

Альтернативний 

діагноз 

Щільний фіброз з 

архітектурним 

спотворенням (тобто 

деструктивне рубцювання і 

/ або стільниковість) 

 

Переважає субплевральний 

і/або парасептальний 

розподіл фіброзу 

 

Неоднорідне (плямисте) 

ураження паренхіми 

фіброзом 

 

Вогнища фібробластів 

 

Відсутність ознак, які 

передбачають 

альтернативний діагноз 

Деякі 

гістологічні 

ознаки з 

стовпчика 1 

присутні, але не 

в тій мірі, щоб 

встановити 

певний діагноз 

ЗІП/ІЛФ 

Відсутність 

ознак, які 

передбачають 

альтернативний 

діагноз 

або 

 

Тільки 

стільниковість  

Фіброз з або без 

архітектурного 

спотворення, з 

особливостями  або 

на користь патерна, 

відмінного від ЗІП, 

або на користь ЗІП, 

що вторинна по 

відношенню до 

іншої причини * 

 

Деякі гістологічні 

ознаки з стовпчика 

1 присутні, однак з 

ознаками, які 

передбачають 

альтернативний 

діагноз** 

Ознаки 

гістологічних 

патернів інших ІІП 

(таких як відсутність 

вогнищ фібробластів 

або м'який фіброз) у 

всьому матеріалі 

біопсії 

 

Гістологічні 

знахідки, які 

вказують на інші 

захворювання 

(гіперсенситивний 

пневмоніт, ЛКГ, 

саркоїдоз, ЛАМ) 

ЗІП ‒ звичайна інтерстиціальна пневмонія, ІЛФ - ідіопатичний легеневий фіброз; ІІП ‒ 

ідіопатичні інтерстиціальні пневмонії; ЛАМ ‒ лімфангіолейоміоматоз, ЛКГ — Лангерганс-

клітинний гістіоцитоз. 
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* Гранульоми, гіалінові мембрани (крім випадків, пов'язаних із загостренням ІЛФ, яке може 

бути проявом у деяких пацієнтів), виражені зміни в центральних відділах дихальних шляхів, 

області інтерстиціального запалення без асоційованого фіброзу, виражений хронічний 

фіброзний плеврит, організуюча пневмонія. Такі особливості можуть бути неочевидні або 

непомітні непідготовленому оку, і їх часто необхідно спеціально шукати. 

**Ознаки, які повинні викликати побоювання щодо ймовірності альтернативного діагнозу, 

включають запальний інфільтрат клітин далеко від ділянок стільникових змін, виражену 

лімфоїдну гіперплазію і чітко бронхіолоцентричний розподіл, що може включати велику 

перібронхіолярну  метаплазію. 

Коментар робочої групи: У 2000 році Американське торакальне 

товариство і Європейське респіраторне товариство опублікували першу 

міжнародну угоду по діагностиці та лікуванню ІЛФ [187]. Положення 

передбачало обов'язкову верифікацію діагнозу методом хірургічної біопсії 

легень. Ця рекомендація була заснована на результатах оцінки достовірності 

діагностики ІЛФ на основі клінічних симптомів, даних рентгенографії та 

комп'ютерної томографії органів грудної порожнини в порівнянні з 

результатами біопсії. Так, достовірність діагнозу, заснованого тільки на 

клінічних даних, склала 62 %, а застосування рентгенографії і КТ підвищувало 

точність діагностики всього до 76 %. Досвід наукових досліджень, накопичений 

з моменту опублікування у 2000 році угоди по ІЛФ, зумовив необхідність 

уточнення критеріїв діагностики захворювання і перегляду деяких принципів 

лікування хворих. Перш за все, це було пов'язано з розвитком технологій в 

області комп'ютерної томографії. За наступні 10 років діагностичні 

можливості КТ зросли настільки, що за результатом морфологічної 

діагностики цей метод став успішно конкурувати з методом 

патогістологічного дослідження. У зв'язку з цим у наступні роки було 

розроблено критерії КТ-діагностики ІЛФ, чутливість якої сягала 90‒100 %. 

Ознаки патерну ЗІП на КТВРЗ 

Найпоширеніші ознаки ЗІП на КТВРЗ включають стільниковість, тракційні 

бронхоектази і тракційні бронхіолоектази, які можуть спостерігатися на тлі 

помутніння за типом «матового скла» (ПМС) та легкої ретикуляції. 

Стільниковість відноситься до кластерних кістозних повітряних просторів 

з типовим діаметром кіст 3‒10 мм, але іноді і більше, з товстими, чітко 

окресленими стінками. Це зазвичай поєднується з ретикулярними змінами 

внаслідок тракційних бронхо- і бронхіолоектазів [31]. Стільниковість частіше 

представлена скупченнями кіст в кілька шарів, але іноді субплевральні кісти 

можуть бути розташовані в один шар, що створює труднощі для диференціальної 

діагностики з парасептальною емфіземою і бронхіолоектазами [32]. 

Тракційні бронхоектази і бронхіолоектази є ключовою ознакою легеневого 

фіброзу, вони варіюють від тонких нерівностей бронхіальної стінки до значного 

спотворення архітектури з варікозоподібними розширеннями [33‒37]. 

Бронхіолоектази частіше розташовані субплеврально по сусідству зі 

стільниковими кістами. 
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Симптом «матового скла» ‒ це ділянка помутніння паренхіми із 

збереженням на його тлі бронхо-судинного малюнку. Діагностичне значення для 

ЗІП ділянки «матового скла» набувають в тому випадку, якщо на них 

накладається ніжний сітчастий малюнок внаслідок бронхіолоектазів [47]. 

Виділено чотири діагностичні категорії, які складаються з КТ-симптомів 

(табл. 5 доповнена у 2022 році). Ці категорії включають ЗІП-патерн (рис. 1), 

ймовірний ЗІП-патерн (рис. 2), невизначений (сумнівний) ЗІП-патерн (рис. 3) і 

альтернативний діагноз (рис. 4).  
 

Рис. 1. Комп'ютерна томографія 

високої роздільної здатності (КТВРЗ), що 

демонструє патерн ЗІП. Поперечні 

(аксіальні) зрізи КT (А, В, D), корональна 

реконструкція (С), що показують 

наявність стільникових змін з 

субплевральним і базальним 

переважанням. Відзначено одночасна 

присутність м'якого «матового скла» (D). 

Збільшене зображення лівої нижньої 

частки, що показує типові характеристики 

стільників, що складаються зі скупчень 

кістозних повітряних просторів з чітко 

окресленими стінками і варіабельним 

діаметром, які видимі в одному або 

декількох шарах (стрілки) [3]. 

 

 
 

 

Рис. 2. КТВРЗ-патерн ймовірної ЗІП. 

Поперечні зрізи (A, B), корональна 

реконструкція обох легень (C), збільшене 

сагітальне зображення правої нижньої 

частки (D)  ілюструють наявність 

ретикулярного патерну − периферичні 

бронхіолоектази з субплевральним та 

базальним переважанням. Залежно від 

орієнтації відносно площини КТ-зрізу 

периферичні тракційні бронхіолоектази 

виглядають як тубулярнi (стрілки) або 

кістозні (наконечники стрілок) структури. 

Відзначено одночасна присутність 

помірного ПМС в субплевральних 

областях обох легень і відсутність 

стільникових змін [3]. 
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Рис. 3. КТВРЗ-патерн невизначеної (сумнівної) ЗІП (А−С). Поперечні зрізи показують велику 

інфільтрацію легень, що поєднує в собі стільники, ПМС від легкого до помірного ступеня, 

асиметричний розподіл між обома легенями і відсутність субплеврального переважання [3]. 

 

 
Рис. 4. КТВРЗ-патерн, що дозволяє припустити альтернативний діагноз фіброзу легень. 

Поперечні зрізи КТ (А і В), отримані на глибокому вдиху, показують дисеміновану 

інфільтрацію легень, зберігаються деякі вторинні легеневі часточки в базальних відділах 

легень. Поперечний зріз КT, отриманий на видиху (С),  підтверджує дольковую повітряну 

пастку. Всі дані свідчать про хронічний гіперсенситивний пневмоніт [31]. 
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Idiopathic Pulmonary Fibrosis (an Update) and Progressive Pulmonary Fibrosis in Adults An Official 

ATS/ERS/JRS/ALAT Clinical Practice Guideline (2022) 

Таблиця 5. Патерни ідіопатичного легеневого фіброзу на комп’ютерній томографії з високою роздільною здатністю  

 Патерн на КТВРЗ 

 Патерн ЗІП Патерн ймовірної ЗІП Невизначена ЗІП 
Результати КТ, що вказують на 

альтернативний діагноз 
Рівень 

достовірності 

відносно до 

ЗІП-гістології 

Достовірний  

(> 90 %) 

Умовна висока 

достовірность  

(70‒89 %) 

Умовна низька 

впевненість  

(51-69 %) 

Низька чи дуже низька достовірность  

(≤ 50 %) 

Розподіл Переважає 

субплевральна і 

базальна локалізація 

 

Розподіл часто 

неоднорідний (ділянки 

нормальної легені 

перемежовуються 

ділянками фіброзу) 

 

Періодичне дифузне 

поширення 

 

Можлива асиметрія 

Переважає 

субплевральна і базальна 

локалізація 

 

Розподіл часто 

неоднорідний (ділянки 

нормальної легені 

перемежовуються 

ділянками ретикуляції та 

тракційними 

бронхоектазами/ 

бронхіолоектазами) 

Дифузний розподіл 

без 

субплеврального 

переважання 

Переважає перибронховаскулярна локалізація 

із субплевральним збереженням структури  

(розглянути НСІП) 

 

Перилімфатичний розполіл  

(розглянути саркоїдоз) 

 

Верхній або середній відділ легені (розглянути 

фіброзний ГП, ЗСТ-ІЗЛ та саркоїдоз) 

 

Субплевральне збереження структури 

(розглянути НСІП або ІП, пов’язану з 

курінням) 

Ознаки на КТ Стільниковість з 

тракційними 

бронхоектазами/бронхі

олоектазами чи без них 

 

Наявність 

нерівномірного 

потовщення 

міждолькових 

перегородок 

Ретикулярний рисунок з 

тракційними 

бронхоектазами/ 

бронхіолоектазами 

 

Ймовірність легкого 

ПМС 

 

Ознаки легеневого 

фіброзу на КТ, які 

не вказують на 

конкретну 

етіологію 

Зміни в легенях 

Кісти (розглянути ЛАМ, ЛКГ, ЛІП та ДІП) 

 

Мозаїчне послаблення або «легеня сироварів» 

(розглянути ГП) 

 

Переважання ПМС (розглянути ГП, хворобу, 

пов’язану з курінням, медикаментозну 

токсичність та гостре загострення фіброзу) 
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 Патерн на КТВРЗ 

 Патерн ЗІП Патерн ймовірної ЗІП Невизначена ЗІП 
Результати КТ, що вказують на 

альтернативний діагноз 
 

Зазвичай 

перекривається 

ретикулярним 

рисунком, легке ПМС 

 

Можлива легенева 

осифікація 

Відсутність 

субплеврального 

збереження структури 

Профузні центрілобулярні мікровузлики 

(розглянути ГП або хворобу, пов’язану з 

курінням) 

 

Вузлики (розглянути саркоїдоз) 

 

Консолідація (розглянути пневмонію, що 

організується, тощо) 

Зміни в середостінні 

Плевральні бляшки (розглянути асбестоз) 

Розширений стравохід (розглянути ЗСТ) 

Скорочення: КТ — комп’ютерна томографія, ЗСТ — захворювання сполучної тканини, ДІП — десквамативна інтерстиційна пневмонія, 

ПМС — помутніння за типом «матового скла», ГП — гіперсенситивний пневмоніт, КТВРЗ — комп’ютерна томографія з високою роздільною 

здатністю, ІЗЛ — інтерстиційне захворювання легень, ІП — інтерстиційна пневмонія, ЛАМ — лімфангіолейоміоматоз, ЛІП — лімфоїдна 

інтерстиційна пневмонія, НСІП — неспецифічна інтерстиційна пневмонія. ЛКГ — Лангерганс-клітинний гістіоцитоз, ЗІП — звичайна 

інтерстиційна пневмонія.  
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Останнім часом з’являється все більше доказів того, що у пацієнтів з 

патерном ймовірної ЗІП і патерном ЗІП на КТВРЗ характеристики та клінічний 

перебіг хвороби є подібними [38‒40]. при цьому вірогідність гістологічного 

підтвердження ЗІП у пацієнтів з патерном імовірної ЗІП коливається від 80 % до 

85 % [38, 41, 42].  

Хоча патерн ЗІП та патерн ймовірної ЗІП залишаються відокремленими 

(табл. 6), діагностичні підходи для цих нозологічних одиниць подібні, а 

гістологічне підтвердження зазвичай непотрібне, якщо немає клінічного 

занепокоєння щодо альтернативного діагнозу [4] 

Таблиця 6. Діагноз ідіопатичного легеневого фіброзу, заснований на 

КТВРЗ- і гістопатологічному патернах [4] 

Підозра на ІЛФ* 

Гістопатологічний патерн 

ЗІП Ймовірна ЗІП 

Невизначений 

для ЗІП або 

біопсія не 

проводилася 

Альтернативний 

діагноз 

КТВРЗ 

патерн 

ЗІП ІЛФ ІЛФ ІЛФ Не ІЛФ 

Ймовірна ЗІП ІЛФ ІЛФ 
Можливий 

ІЛФ** 
Не ІЛФ 

Невизначена ЗІП ІЛФ 
Можливий 

ІЛФ** 

Невизначений 

ІЛФ*** 
Не ІЛФ 

Альтернативний 

діагноз 

Можливий 

ІЛФ** 

Невизначений 

ІЛФ*** 
Не ІЛФ Не ІЛФ 

* ‒ «Клінічна підозра на ІЛФ»: патерн білатерального легеневого фіброзу неясного ґенезу,  з 

симптомами або без, на рентгенограмі або КТ, бібазилярні інспіраторні хрипи, вік 

старше 60 років. (Пацієнти у віці >40 років і ˂60 років, особливо з ризиком сімейного 

легеневого фіброзу, рідко можуть мати той же клінічний сценарій, що і типовий пацієнт 

старше 60 років). 

** ‒ Діагноз ІЛФ можливий, коли яка-небудь з таких ознак присутня: 

1) помірно-різко виражені тракційні бронхоектази/бронхіолоектази (визначаються як 

незначно виражені бронхо-/ бронхіолоектази в чотирьох і більше частках, включаючи 

язичкові, що враховуються як частки, або помірно-різко виражені в двох і більше 

частках у чоловіків старше 50 років і у жінок старше 60 років 

2) ретикулярні зміни >30 % на КТВРЗ у пацієнтів старше 70 років 

3) збільшення кількості нейтрофілів і/або відсутність лімфоцитів в рідині БАЛ 

4) мультидисциплінарна дискусія (МДД) впевнено схиляється до діагнозу ІЛФ 

*** ‒ Сумнівний діагноз ІЛФ 

1) Без адекватної біопсії ІЛФ малоймовірний 

2) При адекватній біопсії може бути встановлений більш конкретний діагноз після МДД 

або додаткових консультацій. 

Діагностичний підхід 

Група експертів оновили діагностичний підхід Настанови з діагностики ІЛФ 

від 2018 р. Основна зміна в діагностичному алгоритмі полягає в тому, що 

стратегія ведення пацієнтів з патерном ймовірної ЗІП на КТВРЗ тепер співпадає 

зі стратегією для пацієнтів з ЗІП, а це означає зменшення ймовірності взяття 
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зразка легені після початкового багатопрофільного обговорення (рис. 5). 

Ключова зміна рисунка, який описує поєднання патерну на КТВРЗ та 

гістологічної картини, полягає в тому, що патерн на КТВРЗ, який свідчить про 

альтернативний діагноз у поєднанні з гістопатологічною картиною ймовірної 

ЗІП, тепер вважається патерном невизначеної ІЛФ, а не не-ІЛФ. Обґрунтуванням 

є спостереження експертів щодо того, що пацієнти з такою комбінацією 

результатів можуть мати неоднорідні патерни характеристик та результатів 

захворювання, у тому числі іноді подібні до тих у пацієнтів з ІЛФ, тому 

позначення цього патерну як «невизначеного» здається кращим перед більш 

обмежувальними вказівками, наданими в попередній настанові). 

 

 
Рис. 5. Діагностичний алгоритм для ідіопатичного легеневого фіброзу (ІЛФ), розроблений 

шляхом консенсусу в процесі обговорення. 

*Пацієнти з рентгенологічним патерном ймовірної звичайної інтерстиційної пневмонії (ЗІП) 

можуть отримати діагноз ІЛФ після МДД без підтвердження даними біопсії легень у 

відповідній клінічній ситуації (наприклад, вік 60 років, чоловіча стать, куріння). БАЛ може 

бути доцільним для деяких пацієнтів з патерном ймовірної ЗІП. БАЛ може бути виконаний 

перед МДД у деяких пацієнтів, які проходять обстеження у досвідчених центрах. Слід 

віддати перевагу трансбронхіальній кріобіопсії легень (ТБКЛ) перед хірургічною біопсією 

легень (ХБЛ) у центрах з відповідним досвідом та/або в деяких групах пацієнтів. Подальша 

ХБЛ може бути виправданою у деяких пацієнтів з недіагностичними результатами ТБКЛ.  

Коментар робочої групи: Діагностичний алгоритм для ІЛФ широко та 

успішно використовується у Центрі легеневого фіброзу при ННЦ ФПА НАМН 
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України. Алгоритм показав досить високу ефективність у практичній роботі, а 

також при виконанні міжнародних програм клінічних випробувань 

антифібротичних препаратів. 

Однак слід зазначити, що трансбронхіальна кріобіопсія легень (ТБКЛ) 

застосовується у обмеженої кількості пацієнтів, оскільки фахівці Центру 

(бронхологи та патоморфологи) не відзначають суттєвих переваг ТБКЛ у 

порівнянні з традиційною трансбронхіальною біопсією легень (ТББЛ). 

Diagnosis of Idiopathic Pulmonary Fibrosis: An Official ATS/ERS/JRS/ALAT 

Clinical Practice Guideline» (2018) 

У таблиці 7 представлені рекомендації ATS/ERS/JRS/ALAT щодо 

застосування деяких методів діагностики. 

Таблиця 7. Рекомендації щодо застосування деяких методів діагностики 

Методи 

КТВРЗ-патерни ймовірної, 

сумнівної ЗІП та 

альтеративного діагнозу 

КТВРЗ-патерн  ЗІП 

Клітинний аналіз БАЛ Ми вважаємо, що клітинний 

аналіз БАЛ може бути 

виконаний (умовна 

рекомендація) 

Ми вважаємо, що клітинний 

аналіз БАЛ не слід виконувати  

(умовна рекомендація) 

Хірургічна біопсія легені 

(ХБЛ) 

Ми вважаємо, що ХБЛ може 

бути виконана  

(умовна рекомендація) 

Ми пропонуємо не виконувати 

ХБЛ (сильна рекомендація) 

Трансбронхіальна біопсія 

легені (ТББЛ) 

Рекомендації щодо ТББЛ (за 

або проти) не зроблено. 

Ми пропонуємо не виконувати 

ТББЛ (сильна рекомендація) 

Кріобіопсія легені Рекомендації щодо кріобіопсії 

легені (за або проти) не 

зроблено. 

Ми пропонуємо не виконувати 

кріобіопсію легені  

(сильна рекомендація) 

Медичний анамнез 

вживання ліків та впливу 

навколишнього 

середовища 

Ми пропонуємо зібрати докладну історію як прийому ліків, так 

і впливу навколишнього середовища вдома, на роботі та в інших 

місцях, де пацієнт часто буває, для виключення потенційних 

причин ІЗЛ. 

Серологічне тестування 

для виключення ЗСТ 

Ми пропонуємо серологічне тестування для виключення ЗСТ як 

потенційної причини ІЗЛ.  

Мультидисциплінарна 

дискусія 

Ми вважаємо, що МДД слід проводити для ухвалення рішення 

(умовна рекомендація) 

Біомаркери сироватки Ми пропонуємо не вимірювати сироваткові MMP-7, SPD, CCL-

18 або KL-6 з метою відрізнити ІЛФ від інших ІЗЛ  

(сильна рекомендація) 

KL-6 ‒ Кребс фон ден Лунген-6; MMP-7 ‒ матрична металопротеїназа 7;  

SPD ‒ сурфактантний протеїн D; CCL-18 ‒ хемокіновий ліганд 18.   
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«An Official ATS/ERS/JRS/ALAT Statement: Idiopathic Pulmonary Fibrosis: 

Evidence-based Guidelines for Diagnosis and Management» (2011) 

Висновки 

1. ІЛФ визначається як специфічна форма хронічної, прогресуючої фіброзної 

інтерстиціальної пневмонії невідомої причини, яка виникає переважно у 

літніх людей, обмежена легенями та пов’язана з гістопатологічною та/або 

рентгенологічною картиною ЗІП. 

2. Для діагностики ІЛФ потрібно: 

a. виключення інших відомих причин інтерстиціального захворювання 

легенів (ІЗЛ) (наприклад, вплив навколишнього середовища вдома та на 

виробництві, ЗСТ та токсичність ліків); 

b. наявність картини ЗІП на комп’ютерній томографії високої роздільної 

здатності (КТВРЗ) у пацієнтів, яким не проводили ХБЛ; 

c. специфічні комбінації КТВРЗ та ХБЛ.  

3. Точність діагностики ІЛФ підвищується завдяки міждисциплінарному 

обговоренню пульмонологами, рентгенологами та патологами, які мають 

досвід діагностики ІЗЛ. 

4. ІЛФ – смертельне захворювання легенів; його перебіг мінливий і 

непередбачуваний:  

a. більшість пацієнтів з ІЛФ відмічають поступове погіршення легеневі 

функції протягом багатьох років; у меншості пацієнтів стан залишається 

стабільним або швидко погіршується. 

b. деякі пацієнти можуть відчувати епізоди гострого респіраторного 

погіршення, незважаючи на попередню стабільність. 

5. Прогресування захворювання проявляється посиленням респіраторних 

симптомів, погіршенням результатів тесту на легеневу функцію, 

прогресуючим фіброзом на КТВРЗ, гострим зниженням дихання або смертю. 

6. Пацієнти з ІЛФ можуть мати субклінічні або явні супутні захворювання, 

включаючи ЛГ, гастроезофагеальний рефлюкс, обструктивне апное сну, 

ожиріння та емфізему. Вплив цих станів на результат лікування пацієнтів з 

ІЛФ неясний. 

Рекомендації по лікуванню 
1. Рекомендація проти використання наступних засобів для лікування ІЛФ є 

сильною: 

a. монотерапія кортикостероїдами  (⊕○○○)  

b. колхіцин  (⊕○○○)  

c. циклоспорин А  (⊕○○○)  

d. комбінована терапія кортикостероїдами та імуномодуляторами (⊕⊕○○) 

e. інтерферон γ 1b (⊕⊕⊕⊕)  
f. бозентан (⊕⊕⊕○) 
g. етанерцепт(⊕⊕⊕○) 
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2. Рекомендації проти використання наступних засобів для лікування ІЛФ є 

слабкими; тобто ці методи лікування не слід застосовувати у більшості 

пацієнтів з ІЛФ, але вони можуть бути розумним вибором для меншості: 

a. комбінований ацетилцистеїн, азатіоприн і преднізон (⊕⊕○○) 

b. монотерапія ацетилцистеїном (⊕⊕○○) 

c. антикоагуляція (⊕⊕⊕○) 

d. пірфенідон (⊕⊕○○) 

3. Рекомендація щодо тривалої кисневої терапії у пацієнтів з ІЛФ та клінічно 

значущим спокоєм – сильна (⊕○○○) 

4. Рекомендація щодо трансплантації легень відповідним пацієнтам з ІЛФ є 

сильною (⊕○○○) 

5. Рекомендації проти проведення штучної вентиляції легень у пацієнтів з 

дихальною недостатністю внаслідок ІЛФ є слабкими; тобто штучна 

вентиляція легенів не повинна використовуватися у більшості пацієнтів з 

ІЛФ, але може бути обґрунтованим вибором у меншості (⊕⊕○○) 

6. Рекомендації щодо легеневої реабілітації у пацієнтів з ІЛФ є слабкими; тобто 

легенева реабілітація повинна застосовуватися у більшості пацієнтів з ІЛФ, 

але для меншості відмова від легеневої реабілітації може бути обґрунтованим 

вибором (⊕⊕○○) 

7. Рекомендації щодо кортикостероїдів у пацієнтів із гострим загостренням ІЛФ 

є слабкими; тобто кортикостероїди слід застосовувати у більшості пацієнтів 

із гострим загостренням ІЛФ, але невикористання кортикостероїдів може 

бути обґрунтованим вибором для меншості (⊕○○○) 

8. Рекомендації проти лікування ЛГ, пов’язаної з ІЛФ, є слабкими; тобто ЛГ не 

слід лікувати у більшості пацієнтів з ІЛФ, але лікування може бути 

обґрунтованим вибором для меншості (⊕○○○) 

9. Рекомендації щодо лікування безсимптомного гастроезофагеального 

рефлюксу у пацієнтів з ІЛФ є слабкими; тобто безсимптомний 

гастроезофагеальний рефлюкс слід лікувати у більшості пацієнтів з ІЛФ, але 

відсутність лікування безсимптомного гастроезофагеального рефлюксу може 

бути обґрунтованим вибором (⊕○○○) 

Згідно з опублікованими на сьогодні доказами, перевіреної фармакологічної 

терапії ІЛФ не існує. У той час як кілька досліджень показали потенційну 

користь від деяких фармакологічних засобів, рекомендації, зроблені групою 

експекртів щодо цих агентів, були «слабкими ні». Для добре поінформованого 

пацієнта, який сильно бажає фармакологічного лікування, пропонується, що 

вибір засобу може бути зроблений з терапії, яка отримала слабку рекомендацію 

проти їх використання («слабка ні»). 

Лікарі, пацієнти та спонсори повинні докладати спільних узгоджених зусиль 

для проведення добре спланованих клінічних досліджень, спрямованих на 

покращення результатів, включаючи якість життя, у пацієнтів з ІЛФ. Група 

експертів визнає необхідність оновити рекомендації щодо лікування, коли 
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з’являться нові та відповідні високоякісні докази щодо використання іншого 

лікування, що стане доступним для наукового дослідження. 

Коментар робочої групи: на момент розробки клінічної настанови 

лікарський засіб за міжнародною непатентованою назвою преднізон 

зареєстровано в Україні тільки у формі ректальних супозиторіїв. В Україні 

замість преднізону використовується преднізолон. 

«An Official ATS/ERS/JRS /ALAT Clinical Practice Guideline: Treatment of 

Idiopathic Pulmonary Fibrosis. An Update of the 2011 Clinical Practice Guideline» 

(2015) 

Наступні рекомендації є новими або переглянутими порівняно з 

Настановою 2011 року, як показано в Таблиці 8: 

Таблиця 8. Порівняння рекомендацій у керівництвах щодо лікування 

ідіопатичного легеневого фіброзу 2015 і 2011 рр. 
Препарат Керівництво 2015 року Керівництво 2011 року 

Нові і переглянуті рекомендації 

Антикоагулянти (варфарин) 
Сильна рекомендація проти 

використання* 

Умовна рекомендація 

проти використанняǂ 

Комбінація преднізону  

+ азатіоприну  

+ N-ацетилцистеїну 

Сильна рекомендація проти 

використання† 

Умовна рекомендація 

проти використання† 

Селективний антагоніст 

рецепторів ендотеліну 

(амбрізентан) 

Сильна рекомендація проти 

використання† 
Не розглядалося 

Нінтеданіб, інгібітор 

тирозинкінази з однією 

мішенню 

Сильна рекомендація проти 

використання* 
Не розглядалося 

Нінтеданіб, інгібітор 

тирозинкінази з декількома 

мішенями 

Умовна рекомендація на 

користь використання* 
Не розглядалося 

Пірфенідон 
Умовна рекомендація на 

користь використання* 

Умовна рекомендація 

проти використання† 

Подвійні антагоністи 

рецепторів ендотеліну 

(мацитентан, бозентан) 

Умовна рекомендація проти 

використання† 

Сильна рекомендація 

проти використання* 

Інгібітор фосфодіестерази-5 

(силденафіл) 

Умовна рекомендація проти 

використання* 
Не розглядалося 

Рекомендації без змін  

Антацидна терапія Умовна рекомендація на 

користь використанняǂ 

Умовна рекомендація на 

користь використанняǂ 

N-ацетилцистеїн у 

монотерапії 

Умовна рекомендація проти 

використання 

Умовна рекомендація 

проти використання† 

Терапія ЛГ при ЛГ на фоні 

ІЛФ 

Повторна оцінка попередньої 

рекомендації була відкладена 

Умовна рекомендація 

проти використанняǂ 

Трансплантація легені: 

одностороння або 

Формулювання рекомендації 

щодо односторонньої або 

Не розглядалося 
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Препарат Керівництво 2015 року Керівництво 2011 року 

двостороння трансплантація 

легені 

двосторонньої 

трансплантації легень була 

відкладена 

*  помірна переконливість оцінки ефекту, 

† низька переконливість оцінки ефекту, 

‡ дуже низька переконливість оцінки ефекту. 

Коментар робочої групи: На момент розробки даної клінічної настанови 

лікарський засіб з міжнародною непатентованою назвою мацитентан в Україні 

не зареєстрований.  

Коментар робочої групи: члени МРГ вважають за доцільне акцентувату 

увагу фахівців на лікарських засобах, що не рекомендуються до застосування 

при лікуванні ІЛФ: 

‒ монотерапія кортикостероїдами. Сильна рекомендація, низька 

переконливість оцінки ефекту. За даними ретроспективних досліджень, 

монотерапія кортикостероїдами не впливає на виживання хворих з ІЛФ [1, 

2], а їх тривале використання може супроводжуватися серйозними 

побічними ефектами [3, 4]. 

‒ цитостатики, як у вигляді монотерапії, так і в комбінації з ГКС. Сильна 

рекомендація, низька переконливість оцінки ефекту Немає достовірних 

доказів про поліпшення виживання хворих на ІЛФ, які отримували 

цитостатики (аналоги азотистого іприту – циклофосфамід та інші 

імунодепресанти – азатіоприн) у вигляді монотерапії, і при комбінації з 

кортикостероїдами [5, 6]. Терапія цитостатиками може 

супроводжуватись розвитком серйозних побічних ефектів. 

‒ монотерапія N-ацетилцистеїном. Умовна рекомендація, низька 

переконливість оцінки ефекту. Монотерапія ацетилцистеїном порівняно з 

плацебо достовірно не покращувала жодного зі значущих для хворого 

показників, включаючи FVC (-0,18 л і -0,19 л відповідно; P = 0,77), 

виживання (4,9 % проти 2,5 %, P = 0,30) і частоту  загострень ІЛФ (2,3 % 

у кожній групі, P > 0,99) [7]. 

‒ комбінована терапія ацетилцистеїном, азатіоприном та 

преднізолоном. Сильна рекомендація, низька переконливість оцінки 

ефекту. Комбінована терапія ацетилцистеїном, азатіоприном та 

преднізолоном у порівнянні з плацебо збільшує смертність і частоту 

госпіталізацій, а також не має значущих відмінностей у відношенні зміни 

FVC, DLCO і показників якості життя [7]. 

‒ антикоагулянти (варфарин). Сильна рекомендація, низька переконливість 

оцінки ефекту. Застосування варфарину в лікуванні ІЛФ пов'язане з 

підвищенням ризику летального наслідку [8]. Ця рекомендація стосується 

тільки перорального варфарину з цільовим міжнародним нормалізованим 

відношенням 2,0-3,0 і не включає використання інших антикоагулянтів за 

іншими показаннями. Пацієнти, які мають альтернативні та/або відомі 
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показання до антикоагулянтної терапії, такі як венозна тромбоемболічна 

хвороба або фібриляція передсердь, повинні дотримуватись рекомендацій 

щодо лікування цих захворювань незалежно від наявності у них основного 

захворювання ІЛФ. 

‒ іматиніб, селективний інгібітор тирозинкінази, який подавляє 

диференціювання і проліферацію легеневих фібробластів-міофібробластів, 

а також інгібує вироблення позаклітинного матриксу шляхом пригнічення 

ТФР і сигнального шляху трансформуючого фактору роста-β. Сильна 

рекомендація, помірна переконливість оцінки ефекту. На сьогодні немає 

доказів користі іматинібу для пацієнтів з ІЛФ у відношенні запобігання 

прогресування захворювання або смертності. В контексті відсутності 

доведеної клінічної користі, в цій рекомендації велике значення надається 

небажаним явищам і суттєвій вартості лікування [9]. 

- силденафіл, інгібітор фосфодіестерази-5. Умовна рекомендація, помірна. 

переконливість оцінки ефекту. Силденафіл не показав значного 

позитивного впливу у відношенні смертності (низька переконливість) або 

загострення ІЛФ (низька переконливість). При застосуванні силденафілу 

відзначалося деяке поліпшення якості життя при оцінці за респіраторним 

опитувальником лікарні Св. Георгія (помірна переконливість) і не було 

суттєвого поліпшення інших показників: FVC (помірна переконливість), 

DLCO (низька переконливість), задишка за шкалою Борга (помірна 

переконливість), насичення крові киснем (низька переконливість) або 

дистанція в тесті з 6-хвилинною ходьбою (низька переконливість) [10, 

11]. 

‒ амбрізентан, селективний антагоніст рецепторів ендотеліну (ERA). 

Сильна рекомендація, низька переконливість оцінки ефекту. Амбрізентан 

сприяє прогресуванню захворювання, яке визначається як погіршення DLCO 

або FVC, незалежно від наявності або відсутності ЛГ (помірна 

переконливість). Крім того, амбрізентан не призводить до покращення 

показників відстані дистанції, пройденої у тесті з 6-хвилинною ходьбою, 

та якості життя [12]. 

‒ бозентан або мацитентан, подвійні антагоністи рецепторів ендотеліну 

(ERA та ERB). Умовна рекомендація, низька переконливість оцінки ефекту. 

При використанні бозентану або мацитентаму у пацієнтів з ІЛФ не 

виявлено загального впливу на смертність чи  прогресування захворювання 

(низький ступінь переконливості), а також FVC (помірна переконливість), 

частоту небажаних явищ (висока переконливість) або серйозних 

небажаних явищ (висока переконливість) [13-15]. Крім того, не 

встановлено позитивного впливу терапії бозентаном на легеневу 

гемодинаміку у пацієнтів з ІЛФ з діагностованою ЛГ за результатами 

катетеризації правих відділів серця [16 ]. 
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Для лікування пацієнтів з ІЛФ умовно рекомендовані наступні 

фармакологічні засоби.  

a. Нінтеданіб, інгібітор тирозинкінази, який діє на кілька тирозинкіназ, 

включаючи фактор росту ендотелію судин, фактор росту фібробластів та 

рецептори ТФР (⊕⊕⊕⊝, помірна впевненість у ефекті оцінюється). 

b. Пірфенідон (⊕⊕⊕⊝, помірна впевненість в оцінках ефекту 

Нінтеданіб 
Загальні відомості. Нінтеданіб (раніше відомий як молекула BIBF 1120) є 

внутрішньоклітинним інгібітором декількох тирозинкіназ, що діє на численні 

рецептори факторів росту, включаючи судинний ендотеліальний фактор росту, 

фактор росту фібробластів і ТФР.  

Резюме доказів. Лікування нінтеданібом у пацієнтів з ІЛФ оцінювалося в 

трьох РКД, опублікованих у двох окремих звітах [29,30]. Перше РКД було 

дослідженням 2 фази з безпеки та ефективності, в якому вивчалися чотири різні 

дози нінтеданібу (50 мг на добу, 100 мг на добу, 150 мг на добу і 150 мг двічі на 

добу) у порівнянні з плацебо [29]. Суттєвої різниці між групами у відношенні 

смертності не спостерігалося. Відсоток пацієнтів зі зниженням FVC більш ніж на 

10 % протягом 12-місячного періоду спостереження був нижче при використанні 

найвищої дози нінтеданібу (р = 0,004), проте не спостерігалося значних 

відмінностей при використанні інших доз у порівнянні з плацебо. Пацієнти, які 

отримували будь-яку дозу нінтеданібу, мали менше загострень ІЛФ у порівнянні 

з контрольною групою (КР, 0,16; 95% ДІ, 0,04‒0,70). У пацієнтів, які отримували 

нінтеданіб, спостерігалося більше небажаних явищ і серйозних небажаних явищ, 

однак жодне з них не було статистично значущим. 

INPULSIS-1 (Безпека і ефективність BIBF 1120 у високих дозах у пацієнтів 

з ІЛФ) і INPULSIS-2 (Безпека і ефективність BIBF 1120 у високих дозах у 

пацієнтів з ІЛФ II) були РКД 3 фази з повторюваним дизайном, в яких взяли 

участь 1066 пацієнтів, рандомізованих в співвідношенні 3:2 для отримання 150 

мг нінтеданібу двічі на добу в порівнянні з плацебо [30]. Тривалість подальшого 

спостереження в обох дослідженнях склала 52 тижні. Якщо розглядати ці 

дослідження як одне, то не було виявлено значущої переваги нінтеданібу у 

відношенні смертності (КР, 0,70; 95% ДІ, 0,44‒1,11) або загострення ІЛФ (КР, 

0,64; 95 % ДІ, 0,39‒1,05). Однак у меншого числа пацієнтів, які отримували 

нінтеданіб, абсолютне зниження ФЖЄ за період дослідження склало більше 10% 

(КР, 1,16; 95 % ДІ, 1,06‒1,27). Крім того, скоригована річна швидкість зміни FVC 

склала 2114,7 мл при терапії нінтеданібом проти 2239,9 мл при терапії плацебо 

(різниця, 125,2 мл; 95 % ДІ, 77,7‒172,8). Значно більше пацієнтів, які отримували 

нінтеданіб, повідомили про небажані явища (КР, 1,07; 95 % ДІ, 1,03‒1,11); однак 

не було відзначено значного збільшення частоти серйозних небажаних явищ. 

Пацієнти, які отримували нінтеданіб, повідомляли про значно більшу кількість 

випадків діареї і нудоти в порівнянні з пацієнтами, які отримували плацебо. 

Об'єднаний аналіз цих досліджень [29,30] показав, що у відношенні 

смертності КР склав 0,70 (95% ДІ, 0,47-1,03; помірна переконливість), а у 
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відношенні виражених загострень – 0,47 (95 % ДІ, 0,17‒1,29; низька 

переконливість). При застосуванні нінтеданібу спостерігалася позитивна 

динаміка щодо кількості пацієнтів з абсолютним зниженням FVC більш ніж на 

10 % (КР, 1,15; 95 % ДІ, 1,06‒1,25; помірна переконливість). Значно більше 

пацієнтів, які отримували нінтеданіб, повідомили про небажані явища (висока 

переконливість), але не про серйозні небажані явища (висока переконливість). 

Рекомендація. Ми рекомендуємо лікарям використовувати нінтеданіб у 

пацієнтів з IЛФ (умовна рекомендація, помірна переконливість оцінки ефекту). 

Обґрунтування і міркування щодо практичного застосування. У цій 

рекомендації надається велике значення потенційній користі нінтеданібу у 

відношенні важливих для пацієнта наслідків, таких як прогресування 

захворювання, яке визначається за швидкістю зниження FVC, і смертність, і 

менше значення потенційно значущим побічним ефектам і очікуваній вартості 

лікування. На відміну від більш селективних інгібіторів тирозинкінази, 

нінтеданіб, як з'ясувалося, має деякі переваги з точки зору важливих для 

пацієнтів наслідків у пацієнтів з ІЛФ, хоча значного впливу на загальну 

смертність не спостерігалося. Побоювання, засновані на поточній вартості, 

можуть обмежити можливість застосування і використання. Ці міркування 

важливі, обговорювалися групою експертів в контексті рекомендації і повинні 

враховуватися при прийнятті будь-якого рішення щодо лікування. При лікуванні 

нінтеданібом часто відзначалися небажані ефекти, зокрема діарея, і пацієнти 

повинні бути проінформовані про це під час прийняття рішення щодо лікування. 

Як зазначалося раніше, при застосуванні нінтеданібу не спостерігалося 

збільшення числа серйозних небажаних явищ, і відносно невелика кількість 

пацієнтів припинили прийом препарату через небажані явища. Слід зазначити, 

що один з експертів вважав, що рекомендація повинна бути сильною 

рекомендацією "на користь"; всі інші експерти погодилися з умовною 

рекомендацією. Як і у випадку з іншими втручаннями, наявні дані стосуються 

пацієнтів з ІЛФ з легким або помірним погіршенням показників спірометрії. 

Невідомо, чи буде терапевтичний ефект відрізнятися у пацієнтів з більш 

серйозними порушеннями функції зовнішнього дихання або у пацієнтів з іншими 

супутніми захворюваннями. Серед пацієнтів, які брали участь у клінічних 

дослідженнях, деякі мали патерн на КТВРЗ, який вказував на звичайну 

інтерстіціальну пневмонію (ЗІП) (і були позначені як «ймовірний патерн ЗІП»), 

а виражений патерн ЗІП (тобто без підтвердження ЗІП за допомогою ХБЛ у 

пацієнтів, у яких КТ високої роздільної здатності не продемонструвала патерн, 

що відповідає явній ЗІП). Наявні дані не дозволяють зробити припущення щодо 

оптимальної тривалості терапії, і невідомо, як довго зберігається ефект лікування 

при поточній терапії. 

Можливості для майбутніх досліджень. Майбутні дослідження 

нінтеданібу повинні бути спрямовані на пацієнтів з ІЛФ з більш тяжкими 

порушеннями ФЗД, ніж легкі або помірні. Також необхідно більше інформації 

щодо доцільної тривалості лікування. 
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Пірфенідон  

Загальні відомості. Пірфенідон – пероральний антифібротичний препарат 

з плейотропною дією. Було доведено, що він регулює важливі профібротічні і 

прозапальні цитокінові каскади in vitro [65], а також знижує проліферацію 

фібробластів і синтез колагену в тваринних моделях легеневого фіброзу [32-34]. 

Резюме доказів. У керівному документі 2011 року повідомлялося про два 

відносно невеликі РКД, в яких пирфенідон порівнювався з плацебо у пацієнтів з 

ІЛФ із Японії, котрі мали легкі або помірні порушення ФЗД [35,36]. Одне з цих 

досліджень [35] було достроково припинено через потенційну користь, оскільки 

було встановлено, що загострення (вторинний наслідок) частіше виникали в 

групі плацебо. Аналогічним чином, незважаючи на неповний набір даних, 

користь пирфенідону була відзначена при оцінці частоти десатурації кисню під 

час тесту з 6-хвилинною ходьбою і зниження форсованої життєвої ємності (FVC) 

з часом. Друге дослідження [36] мало істотні методологічні проблеми, 

включаючи жорсткий відбір учасників і зміну первинної кінцевої точки в ході 

дослідження. Незважаючи на це, воно також продемонструвало користь терапії 

пирфенідоном в плані сповільнення швидкості зниження ЖЄ (290 мл проти 2160 

мл; р = 0,04) і поліпшення виживаності без прогресування захворювання (р = 

0,03). Результати дослідження CAPACITY [37], об'єднані результати двох 

масштабних РКД («Безпека й ефективність пірфенідону у пацієнтів з ІЛФ» і 

«Дослідження безпеки та ефективності пірфенідону в трьох групах пацієнтів з 

ІЛФ»), в яких розглядався пірфенідон для лікування ІЛФ, не були опубліковані. 

Однак попередні результати були доступні, і вони були враховані в останній 

версії керівництва. 

У дослідженні CAPACITY були представлені два незалежних протоколи 

дослідження: дослідження 004 включало 435 пацієнтів, рандомізованих в одну з 

трьох груп лікування (пірфенідон у високій дозі /(2,403 мг/добу), пірфенідон в 

меншій дозі (1,197 мг/добу) і плацебо), в той час як в дослідженні 006 було 344 

пацієнта, рандомізованих тільки дві групи лікування (пірфенідон у високій дозі 

(2,403 мг/добу) і плацебо). Результати групи низької дози пірфенідону були 

проміжними відносно більш високої дози, і щоб уникнути неоднорідності 

втручання, ми вирішили зосередитися на результатах групи високої дози 

пірфенідону в порівнянні з результатами групи плацебо в обох дослідженнях. У 

дослідженні 004 пірфенідон показав повільне зниження FVC протягом 72-

тижневого періоду лікування. У дослідженні 006 не було виявлено позитивного 

ефекту протягом того ж періоду. Важливо відзначити, що пацієнти з обох 

досліджень, яким призначили високу дозу пірфенідону, повідомляли про 

збільшення частоти нудоти, диспепсії, блювання, анорексії, світлочутливості і 

висипу в порівнянні з плацебо. У дослідженні ASCEND «Рандомізоване подвійне 

сліпе плацебо-контрольоване дослідження пірфенідону у пацієнтів з ІЛФ» 555 

пацієнтів з ІЛФ були рандомізовані в групі з високою дозою пірфенідону (2,403 

мг/добу) або плацебо [38]. На відміну від дослідження CAPACITY, дослідження 

ASCEND мало суворіші критерії відбору пацієнтів, такі як відношення FEV1/ 

FVC нижче 0,8. Із 1562 пацієнтів, які пройшли скринінг, 1007 були виключені у 
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зв'язку з цими попередньо встановленими критеріями виключення. Пірфенідон 

значно зменшив частку пацієнтів, у яких зниження FVC склало більше 10% 

протягом 52-тижневого періоду спостереження. Лікування пірфенідоном 

сприяло збільшенню дистанції в тесті з 6-хвилинною ходьбою і виживаності без 

прогресування захворювання порівняно з плацебо. Показники смертності і 

задишки не розрізнялися. Як і в попередніх дослідженнях, пацієнти, 

рандомізовані для лікування пірфенідоном, повідомляли про більшу кількість 

побічних ефектів, пов'язаних з лікуванням. 

Об'єднані результати цих досліджень [35-38] свідчать про поліпшення 

показника смертності при використанні пірфенідону (ВР, 0,70; 95 % ДІ, 0,47‒

1,02; помірна переконливість). Пірфенідон сприяв сповільненню швидкості 

зниження FVC (стандартизована середня різниця, 0,23; 95 % ДІ, 0,06‒0,41; 

висока переконливість). У цю об'єднану оцінку не увійшли позитивні результати 

одного дослідження [38] через неоднорідність звітності, що зробило об'єднання 

в це дослідження неможливим. Об'єднаний аналіз показав збільшення частоти 

фоточутливості (висока переконливість), стомлюваності (помірна 

переконливість), дискомфорту в шлунку (помірна переконливість) та анорексії 

(висока переконливість) у пацієнтів, які отримували пірфенідон. 

Рекомендація. Ми рекомендуємо лікарям використовувати пірфенідон у 

пацієнтів з ІЛФ (умовна рекомендація, помірна переконливість оцінки ефекту). 

Обґрунтування і міркування щодо практичного застосування. Нові дані, 

що з'явилися після виходу попередньої версії цього керівництва, дозволили дати 

умовну рекомендацію на користь лікування. Тільки один експерт вважає, що 

рекомендація повинна бути сильною рекомендацією «на користь»; усі інші 

експерти, які не мають конфлікту інтересів, погодилися з умовною 

рекомендацією. У цій рекомендації надається велике значення потенційній 

користі пірфенідону у відношенні важливих для пацієнта наслідків, таких як 

прогресування захворювання, що визначається за швидкістю зниження FVC, і 

смертність, і менше значення потенційно значущим побічним ефектам і вартості 

лікування. Дані про якість життя були представлені в поодиноких дослідженнях 

пірфенідону. Побічні ефекти при застосуванні пірфенідону варіюються, і деякі 

пацієнти можуть бути не готові миритися з певними побічними ефектами навіть 

в умовах позитивного ефекту від лікування, що оцінюється за показником FVC. 

Рішення повинно прийматися спільно, і пацієнти, які починають лікування, 

повинні бути проінформовані про всі можливі побічні ефекти. Крім того, 

пірфенідон в даний час є дуже дорогим препаратом, і це необхідно враховувати 

в процесі прийняття рішення, особливо в разі, коли пацієнти безпосередньо 

несуть фінансовий тягар лікування. З огляду на різні критерії включення в 

дослідження пірфенідону, ці результати не обов'язково можуть бути застосовні 

до пацієнтів з ІЛФ з більш серйозними порушеннями ФЗД або до пацієнтів з 

іншими значущими супутніми захворюваннями. Отримані дані не дозволяють 

зробити висновок щодо оптимальної тривалості терапії, і невідомо, як довго 

зберігається ефект лікування при поточній терапії. 
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Можливості для майбутніх досліджень. Майбутні дослідження повинні 

бути спрямовані на вивчення тривалості лікування та ефекту пирфенідону у 

пацієнтів з ІЛФ з більш вираженими змінами на спірометріїї і у пацієнтів із 

супутньою обструкцією дихальних шляхів з FEV1/ FVC менш ніж 0,8 або у 

пацієнтів із супутньою емфіземою. 

Коментар робочої групи: Незважаючи на докази ефективності 

антифібротичних препаратів (уповільнення темпів прогресування ІЛФ) та 

прийнятний профіль безпеки, найгострішою проблемою їх застосування в 

Україні є висока вартість цих засобів.  

Наказом МОЗ України від 24.12.2019 № 2664 «Про затвердження Змін до 

Переліку рідкісних (орфанних) захворювань, що призводять до скорочення 

тривалості життя хворих або їх інвалідизації та для яких існують визнані 

методи лікування» ІЛФ включено до рідкісних (орфанних) захворювань. 

У настанові 2022 року внесено зміни щодо антацидной терапії: «Ми 

пропонуємо не лікувати пацієнтів з ІЛФ антацидними препаратами з метою 

покращення респіраторних результатів (умовна рекомендація, докази дуже 

низької якості)». Відповідно до настанов щодо ГЕР антацидні препарати та 

інші втручання можуть бути доцільними для пацієнтів як з ІЛФ, так і з 

симптомами гастроезофагеальної рефлюксної хвороби (ГЕРХ) з метою 

покращення наслідків, пов’язаних із гастроезофагеальним рефлюксом (ГЕР). 

Крім того, не була рекомендована антирефлюксна операція для покращення 

респіраторних результатів у пацієнтів з ІЛФ: «Ми пропонуємо не направляти 

пацієнтів з ІЛФ на антирефлюксну операцію з метою покращення 

респіраторних результатів (умовна рекомендація, докази дуже низької 

якості)». Відповідно до настанов щодо ГЕР антирефлюксна операція може 

бути доцільною для пацієнтів з ІЛФ та симптомами ГЕРХ з метою покращення 

результатів, пов’язаних з ГЕР. 
(Джерело: Idiopathic Pulmonary Fibrosis (an Update) and Progressive Pulmonary Fibrosis 

in Adults an Official ATS/ERS/JRS/ALAT Clinical Practice Guideline (2022)). 

Висновки 

Незважаючи на відсутність медикаментозних втручань, які отримали сильні 

рекомендації з лікування, були представлені умовні рекомендації з лікування 

новими препаратами, такими як пірфенідон і нінтеданіб. 

Клініцисти, які займаються лікуванням пацієнтів з ІЛФ, повинні приймати 

індивідуальні рішення спільно зі своїми пацієнтами, як це пропонується в 

умовних рекомендаціях, і повинні обережно підходити до порівняння відносної 

чистої користі від одного втручання з іншим. Значні відмінності в умовах 

включення, заснованих на фізіологічних і анатомічних змінних, між 

дослідженнями, включеними в ці резюме доказів, а також варіабельність в рівні 

переконливості загальної достовірності наявних оцінок ефекту, є важливими 

факторами, які необхідно враховувати клініцисту при лікуванні пацієнта з ІЛФ. 

Можливості комбінованих, послідовних або додаткових схем лікування з 

використанням препаратів, включених до цього керівництва, на сьогодні не 
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вивчені, тому рекомендації не представлені. Для вирішення цих важливих 

питань необхідні майбутні прямі порівняльні РКД терапевтичних втручань. Крім 

того, невідома тривалість позитивного ефекту від застосування цих нових 

препаратів. Необхідні подальші дослідження для більш точного визначення 

оптимальної тривалості терапії. Можна сподіватися, що результати таких 

очікуваних і поточних досліджень допоможуть знайти відповідь ці питання 

найближчим часом. 

Важливо відзначити, що у переважній більшості випадків пацієнти з ІЛФ 

старше 60 років і вважаються літніми людьми, і у них проявляється все більше 

супутніх захворювань, які вимагають швидкого виявлення та визначення 

стратегії лікування. До них відносяться такі захворювання, як ЛГ, емфізема, 

обструкція дихальних шляхів, ГЕРХ, апное уві сні, ішемічна хвороба серця та 

ожиріння. 

Паліативна терапія таких симптомів, як задишка, кашель і слабкість, а також 

симптоматична терапія невиліковно хворих необхідні пацієнтам з ІЛФ в кінці 

життя. У майбутніх дослідженнях необхідно розглянути ці питання в якості 

кінцевих точок при оцінці відповіді на нові стратегії лікування. 

Трансплантація легень показана для підгрупи пацієнтів з ІЛФ, які 

відповідають критеріям; проте неясно, чи є одностороння або двостороння 

трансплантація легень кращою з точки зору довгострокових результатів. 

Оскільки в більшості центрів клінічне рішення щодо односторонньої або 

двосторонньої трансплантації легень визначається декількома складними і на 

перший погляд довільними факторами, необхідні подальші багатоцентрові 

дослідження для визначення найбільш оптимального використання донорських 

легень, щоб максимально ефективно використовувати наявні органи. 

Нарешті, підходи до персоналізованої медицини, такі як стратифікація 

лікування за анатомічними, клінічними або фізіологічними біомаркерами, 

виявленим в периферичній крові або в легенях (тканини або БАЛ), а також 

дослідження з використанням фармакогеноміки і фармакоекономіки, варті 

майбутнього вивчення. Це дозволить лікарям, які лікують пацієнтів з ІЛФ, краще 

зрозуміти роль все більш складних і дорогих лікувальних заходів, спрямованих 

на поліпшення результатів лікування пацієнтів з цим захворюванням. 

Найголовніше, що при продовженні спільних клінічних та фундаментальних 

досліджень на високому рівні, цілеспрямованих зусиллях і достатній кількості 

ресурсів і коштів надії на запобігання прогресуванню захворювання і, в 

кінцевому рахунку, на лікування цієї хвороби будуть виправдані.
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