
ПЕРЕДОВА СТАТТЯ 5

Український пульмонологічний журнал.  2021, № 3

Ю. І. Фещенко, В. К. Гаврисюк, Н. Г. Горовенко, Я. О. Дзюблик, І. В. Ліскіна

ЕВОЛЮЦІЯ ПРИНЦИПІВ ДІАГНОСТИКИ І ТЕРАПІЇ 

ІДІОПАТИЧНОГО ЛЕГЕНЕВОГО ФІБРОЗУ У ПОЛОЖЕННЯХ МІЖНАРОДНИХ 

КЛІНІЧНИХ НАСТАНОВ

ДУ «Національний інститут фтизіатрії та пульмонології  імені Ф. Г. Яновського НАМН України»
         Національний університет охорони здоров’я України імені П. Л. Шупика

ЭВОЛЮЦИЯ ПРИНЦИПОВ ДИАГНОСТИКИ И ТЕРАПИИ  

ИДИОПАТИЧЕСКОГО ЛЕГОЧНОГО ФИБРОЗА В ПОЛОЖЕНИЯХ 

МЕЖДУНАРОДНЫХ РУКОВОДСТВ

Ю. І. Фещенко, В. К. Гаврисюк, Н. Г. Горовенко,

Я. А. Дзюблик, И. В. Лискина

Резюме
Идиопатический легочный фиброз (ИЛФ) — это специфическая 

форма хронической прогрессирующей интерстициальной  фибрози-
рующей пневмонии неизвестной природы, наблюдаемая в основном у 
лиц старше 50 лет, ограниченная поражением легких и ассоциирован-
ная с гистологическим и/или рентгенологическим паттерном обычной 
интерстициальной пневмонии.

Распространенность ИЛФ, по данным эпидемиологических иссле-
дований, проведенных в разных странах, колеблется от 1,25 до 63 
случаев на 100 000 населения. При этом ИЛФ характеризуется чрезвы-
чайно неблагоприятным прогнозом — средняя продолжительность 
жизни больных от момента установления диагноза составляет от 2,5 
до 3,5 лет.

В 2000 году Американское торакальное общество (ATS) и 
Европейское респираторное общество (ERS) опубликовали первое 
международное положение по диагностике и лечению ИЛФ — 
American Thoracic Society, European Respiratory Society. Idiopathic 
pulmonary fibrosis: diagnosis and treatment. International consensus 
statement.

Опыт научных исследований, накопленный в последующие 10 
лет, обусловил необходимость уточнения критериев диагностики 
заболевания и пересмотра некоторых принципов лечения боль-
ных. В связи с этим в 2011 году было опубликовано новое руковод-
ство по диагностике и ведению ИЛФ, принятое Американским 
торакальным обществом, Европейским респираторным общест-
вом, Японским респираторным обществом (JRS) и 
Латиноамериканской торакальной ассоциацией (ALAT) — An 
Official ATS/ERS/JRS/ALAT Statement: Idiopathic Pulmonary Fibrosis: 
Evidence-based Guidelines for Diagnosis and Management. В 2015 
году опубликованы раздел «Лечение», а в  2018 году — раздел 
«Диагностика» в новой редакции.

В представленном нами обзоре рассмотрены принципы и алго-
ритмы диагностики и терапии ИЛФ, их изменения за период времени 
с момента опубликования первого Положения.

Суммируя результаты обзора, можно заключить, что эволюция 
принципов диагностики, в результате которой были существенно 
сужены показания к хирургической биопсии легкого для верификации 
диагноза, была обусловлена бурным развитием технологий в области 
компьютерной томографии легких. Возможности КТ в настоящее 
время возросли настолько, что по результату морфологической диаг-
ностики этот метод стал успешно конкурировать с методом гистопато-
логического исследования.

Изменения принципов терапии были вызваны пересмотром 
механизмов патогенеза ИЛФ. За период с 2000 года большинство спе-
циалистов пришло к выводу, что основным звеном патогенеза являет-
ся все же не воспаление, а процесс фиброзирования, который вначале 
выполняет защитную функцию, а затем по каким-то, пока не установ-
ленным, причинам приобретает неконтролируемый прогрессирую-
щий характер. В связи с этим на смену глюкокортикостероидам, обла-
дающим мощными противовоспалительными свойствами, пришли 
антифибротические препараты.

В публикации представлен также обзор результатов основных 
рандомизированных клинических исследований безопасности и 
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Abstract
Idiopathic pulmonary fibrosis (IPF) is specific form of chronic progres-

sive interstitial fibrosing pneumonia of unknown nature, mainly occurring 
in patients > 50 years of age, limited to the lungs and associated with his-
tological and/or radiological pattern of usual interstitial pneumonia. 

Epidemiological studies estimate that prevalence of ILF in different 
countries varies between 1,25 and 63 cases per 100  000 persons. Along 
with that, ILF is characterized by unfavorable prognosis — median survival 
time ranges within 2,5−3,5 years from the time of diagnosis.

In 2000 American thoracic society (ATS) and European respiratory 
society (ERS) published first international statement on diagnosis and 
treatment of ILF — American Thoracic Society, European Respiratory 
Society. Idiopathic pulmonary fibrosis: diagnosis and treatment. 
International consensus statement.

Data from studies, accumulated during next 10 years of research, 
determined the necessity of update of certain diagnostic criteria and prin-
ciples of therapy. In this regard, a new guideline for diagnosis and treat-
ment of IPF was published in 2011 and approved by ATS, ERS, Japanese 
Respiratory Society (JRS) and Latin American Thoracic Association (ALAT) 
— An Official ATS/ERS/JRS/ALAT Statement: Idiopathic Pulmonary Fibrosis: 
Evidence-based Guidelines for Diagnosis and Management. A new update 
on “Treatment of IPF” was published in 2015, and chapter “Diagnosis” was 
updated later in 2018.

Current literature review focuses on the principles and algorithms of 
IPF treatment and the changes in guidelines, occurred from the time of 
first Statement published.   

Summarizing review results, we can conclude, that evolution of diag-
nostics principles, which limited the indications for surgical lung biopsy for 
the purpose of diagnosis verification, is caused by explosive technological 
advances in the field of chest computed tomography. The capability of 
computed tomography has grown to such an extent, that in terms of mor-
phological diagnosing this method can compete with histological exami-
nation. 

The changes in management principles were evoked by the revision 
of IPF pathogenesis mechanisms. Since 2000, most of the experts con-
cluded, that fibrosis, rather than inflammation, was the leading link of 
pathogenesis. A fibrosing process, initially playing a reparative role, further 
due to unknown reasons, gains an uncontrolled progressive character. 
Accordingly, antifibrotic compounds, such as pirfenidone and nintedanib, 
came to substitute glucocorticosteroids, known for their powerful anti-
inflammatory potential.

The publication also presents the review of most relevant random-
ized clinical trials on safety and efficacy of antifibrotic drugs — pirfenidone 
and nintedanib.
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