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ПРИНЦИПИ ДІАГНОСТИКИ ІДІОПАТИЧНОГО 
ЛЕГЕНЕВОГО ФІБРОЗУ

В. К. Гаврисюк, І. В. Ліскіна
Резюме

Ідіопатичний легеневий фіброз (ІЛФ) не відноситься до категорії 
рідкісних захворювань легень — захворюваність ІЛФ порівнянна за 
рівнем захворюваності на туберкульоз в країнах Західної Європи. 
Разом із тим практикуючі пульмонологи та рентгенологи не володіють 
достатнім рівнем знань про клінічну та радіологічну семіотику цього 
захворювання.

Головним критерієм діагностики ІЛФ є присутність морфологічно-
го патерну звичайної інтерстиціальної пневмонії (ЗІП). Патерн ЗІП не є 
патогномонічним для ІЛФ, він зустрічається і при інших інтерстиціаль-
них захворюваннях легень, зокрема при дифузних захворюваннях 
сполучної тканини з ураженням легень. Тобто ЗІП-патерн не 
обов'язково вказує на наявність ІЛФ, але у всіх випадках ІЛФ обов'язкова 
присутність морфологічних ознак ЗІП.

У статті представлена детальна характеристика гістопатологічно-
го і радіологічного патернів ЗІП відповідно до положень настанови з 
діагностики та ведення ІЛФ, прийнятої Американським торакальним 
товариством, Європейським респіраторним товариством, Японським 
респіраторним товариством і Латиноамериканської торакальної асо-
ціацією — An Official ATS/ERS/JRS/ALAT Statement: Idiopathic Pulmonary 
Fibrosis: Evidence-based Guidelines for Diagnosis and Management 
(2011).

Ключові слова: ідіопатичний легеневий фіброз, діагностика, зви-
чайна інтерстиціальна пневмонія, гістопатологічний та радіологічний 
патерни.
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DIAGNOSTIC PRINCIPLES OF IDIOPATHIC 
PULMONARY FIBROSIS

V. K. Gavrysiuk, I. V. Liskina
Abstract

Idiopathic pulmonary fibrosis (IPF) doesn’t belong to a category of 
rare lung diseases. The incidence of IPF is comparable to the incidence of 
tuberculosis in Western Europe. At the same time the practicing physicians 
and radiologists do not have sufficient knowledge about clinical and 
radiological signs of this disease. 

Main diagnostic criterion for IPS is the presence of morphological 
pattern of usual interstitial pneumonia (UIP). UIP pattern is not specific for 
IPF, it may be found in other conditions, for instance in diffuse connective 
tissue diseases with lung involvement. Thus, UIP pattern is not necessarily 
indicates IPF, but its presence in all IPF cases is obligatory.

The article presents a detailed characteristics of histopathological 
and radiological UIP patterns according to the guidelines for diagnosis and 
management of IPF, approved by American Thoracic Society, European 
Respiratory Society, Japan Respiratory Society and Latin American Thoracic 
Society — An Official ATS/ERS/JRS/ALAT Statement: Idiopathic Pulmonary 
Fibrosis: Evidence-based Guidelines for Diagnosis and Management 
(2011).
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Идиопатический легочный фиброз (ИЛФ) не отно-
сится к категории редких заболеваний легких — заболе-
ваемость ИЛФ сопоставима по уровню с заболеваемо-
стью туберкулезом в странах Западной Европы. Вместе с 
тем практикующие пульмонологи и рентгенологи не 
владеют достаточным уровнем знаний о клинической и 
радиологической семиотике этого заболевания.

Идиопатический легочный фиброз — это специфи-
ческая форма хронической прогрессирующей интерсти-
циальной фиброзирующей пневмонии неизвестной при-
роды, наблюдаемая в основном у лиц пожилого и старче-
ского возраста, ограниченная поражением легких и ассо-
циированная с гистопатологическим и/или радиологи-
ческим паттерном обычной интерстициальной пнев-
монии [1].

ИЛФ характеризуется чрезвычайно неблагоприят-
ным прогнозом — средняя продолжительность жизни 
больных от момента установления диагноза составляет 
от 2,5 до 3,5 лет.

За последние 15 лет было проведено 7 крупных 
исследований по изучению заболеваемости и распро-
страненности ИЛФ с использованием как широких, так и 
узких критериев верификации диагноза. В исследова-
нии E. R. Fernandez-Perez и соавт. [2], проведенном в 
США, применялись жесткие критерии учета больных — 
возраст > 50 лет, наличие паттерна обычной интерсти-
циальной пневмонии (ОИП) при патогистологическом 
изучении биоптатов легких или достоверных признаков 
ОИП-паттерна при компьютерной томографии (КТ). В 
результате установлено, что заболеваемость ИЛФ соста-
вила 8,8 случаев на 100 000 населения в год, распростра-
ненность — 27,9 случаев на 100 000.

Этиология заболевания до настоящего времени не 
установлена. Рассматриваются потенциальные факторы 
риска — курение, пыль металлов и древесины, гастро-
эзофагальный рефлюкс, генетическая предрасположен-
ность. 

Предполагается, что вследствие воздействия како-
го-то неустановленного фактора повреждается нор-
мальный структурный слой, который разделяет полость 


