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Резюме
У 2000 році Американське торакальне товариство (ATS) та 

Європейське респіраторне товариство (ERS) опублікували перше між-
народне положення з діагностики та лікування ІЛФ — American 
Thoracic Society, European Respiratory Society. Idiopathic pulmonary 
fibrosis: diagnosis and treatment. International consensus statement. у 
2011 році була опублікована нова настанова з діагностики та ведення 
ІЛФ, що прийнята ATS, ERS, Японським респіраторним товариством 
(JRS) та Латиноамериканською торакальною асоціацією (ALAT) — An 
Official ATS/ERS/JRS/AL: Idiopathic Pulmonary Fibrosis: Evidence-based 
Guidelines for Diagnosis and Management,  в 2015 році — розділ 
«Лікування», а у 2018 році — розділ «Діагностика» у новій редакції.

Відомо, що у частини пацієнтів з такими інтерстиційними захво-
рюваннями легень (ІЗЛ), як ідіопатична неспецифічна інтерстиційна 
пневмонія, системна склеродермія, пневмоконіози, хронічна форма 
гіперсенситивного пневмоніту, саркоїдоз, процес фіброзування може 
набувати прогресуючого неконтрольованого характеру з симптомо-
комплексом, позначеним як прогресуючий легеневий фіброз (ПЛФ). 
Крім того, в останні роки опубліковані результати успішного застосу-
вання антифібротичної терапії при деяких фіброзуючих ІЗЛ, відмінних 
від ІЛФ (дослідження INBUILD, SENSCIS), що спонукало до зміни пара-
дигми в бік єдиного підходу до антифіброзної терапії.

Все це дало підставу для розширення показань до застосування 
антифібротичної терапії з включенням до їх переліку інших ІЗЛ із симп-
томокомплексом ПЛФ. У зв'язку з цим експертами ATS, ERS, JRS та ALAT 
у травні 2022 року опублікована нова настанова An Official ATS/ERS/
JRS/ALAT Clinical Practice Guideline. Idiopathic Pulmonary Fibrosis (an 
Update) and Progressive Pulmonary Fibrosis in Adults, в якої, поряд з 
частковими змінами принципів діагностики та терапії ІЛФ, представле-
ні визначення, критерії діагнозу та рекомендації щодо лікування ПЛФ 
при інших фіброзуючих ІЗЛ.

Таким чином, за прототип Адаптованої клінічної настанови 
«Ідіопатичний легеневий фіброз і прогресуючий легеневий фіброз у 
дорослих» взято базовий консенсусний документ ATS, ERS, JRS і ALAT 
«An Official ATS/ERS/JRS/ALAT Statement: Idiopathic Pulmonary Fibrosis: 
Evidence-based Guidelines for Diagnosis and Management» (2011) та 
його оновлені розділи «An Official ATS/ERS/JRS /ALAT Clinical Practice 
Guideline: Treatment of Idiopathic Pulmonary Fibrosis. An Update of the 
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Abstract
In 2000 American Thoracic Society (ATS) and European Respiratory 

Society (ERS) published first international statement on diagnosis and 
treatment of idiopathic pulmonary fibrosis (IPF) — American Thoracic 
Society, European Respiratory Society. Idiopathic pulmonary fibrosis: diag-
nosis and treatment. International consensus statement. In 2011 there was 
published new statement on diagnosis and treatment of IPF, approved by 
ATS, ERS, Japan Respiratory Society (JRS) and Latin American Thoracic 
Society (ALAT) — An Official ATS/ERS/JRS/AL: Idiopathic Pulmonary 
Fibrosis: Evidence-based Guidelines for Diagnosis and Management, in 
2015 — section «Treatment», and in 2018 — section «Diagnosis» an 
update.

It is known, that in part of the patients with such an insterstitial lung 
disease (ILD) as idiopathic nonspecific interstitial pneumonia, systemic 
sclerosis, pneumoconiosis, chronic hypersensitivity pneumonitis, sar-
coidosis, lung fibrosis may acquire a progressive uncontrolled character 
with combination of symptoms described as Progressive Pulmonary 
Fibrosis (PPF). Besides, in recent years there have been published data on 
successful use of antifibrotic therapy in several fibrosing ILD, other than 
IPF (INBUILD, SENSCIS studies). This has required the change of the treat-
ment paradigm in favor for a unified approach to antifibrotic therapy.

This was a rationale for an inclusion of other ILD manifested as PPF 
into the list of indications for use of antifibrotic therapy. To comply with 
this novelty the experts of ATS, ERS, JRS and ALAT in May 2022 published 
new statement An Official ATS/ERS/JRS/ALAT Clinical Practice Guideline. 
Idiopathic Pulmonary Fibrosis (an Update) and Progressive Pulmonary 
Fibrosis in Adults. In this document alongside with partial update of IPF 
diagnosis and treatment principles, there have been presented a defini-
tion, diagnosis criteria and recommendations for treatment of PPF in 
other ILD.

In summary, «An Official ATS/ERS/JRS/ALAT Statement: Idiopathic 
Pulmonary Fibrosis: Evidence-based Guidelines for Diagnosis and 
Management» (2011) and its updated sections «An Official ATS/ERS/JRS /
ALAT Clinical Practice Guideline: Treatment of Idiopathic Pulmonary 
Fibrosis. An Update of the 2011 Clinical Practice Guideline» (2015), 
“Diagnosis of Idiopathic Pulmonary Fibrosis: An Official ATS/ERS/JRS/
ALAT Clinical Practice Guideline» (2018) and Idiopathic Pulmonary 
Fibrosis (an Update) and Progressive Pulmonary Fibrosis in Adults were 
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Evidence-based Guidelines for Diagnosis and Management» 
(2011) [1] та його оновлені розділи «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].

Додаткові докази включені з інших джерел: 
1. Idiopathic Pulmonary Fibrosis in Adults: Diagnosis and 

Management. NICE Guideline. 2013. Available at: www.
nice.org.uk/guidance/cg163  [5].

2.  Jo HE, Troy AK, Keir G, et al. Treatment of idiopathic 
pulmonary fibrosis in Australia and New Zealand: A 
position statement from the Thoracic Society of 
Australia and New Zealand and the Lung Foundation 
Australia. Respirology. 2017;22:1436–1458  [6].

  ЧАСТИНА I: 

ІДІОПАТИЧНИЙ ЛЕГЕНЕВИЙ ФІБРОЗ  

Ідіопатичний легеневий фіброз відноситься до групи 
ідіопатичних інтерстиційних пневмоній, подібними озна-
ками яких є: переважне ураження інтерстиційної тканини, 
прогресуючий фіброзуючий процес у легенях, що супро-
воджується задишкою, яка наростає з часом, і рестриктив-
ними порушеннями вентиляційної функції легень.

Мета

Основна мета настанови полягає у забезпеченні кліні-
цистів 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 індивідуаль-
них особливостей пацієнтів та приймати відповідні рішен-
ня щодо всіх аспектів ведення хворого з типовим ІЛФ.

Докази 

 Якість доказів визначали відповідно до АТS GRADE-
критеріїв (табл. 1).

GRADE-підхід дозволяє ідентифікувати всі значущі 
для пацієнта результати диференціюючи критичні 

ВСТУП

У 2000 році Американське торакальне товариство 
(ATS) та Європейське респіраторне товариство (ERS) 
опублікували перше міжнародне положення з діагности-
ки та лікування ІЛФ — American Thoracic Society, European 
Respiratory Society. Idiopathic pulmonary fibrosis: diagnosis 
and treatment. International consensus statement. у 2011 
році була опублікована нова настанова з діагностики та 
ведення ІЛФ, що прийнята ATS, ERS, Японським респі-
раторним товариством (JRS) та Латиноамериканською 
торакальною асоціацією (ALAT) — An Official ATS/ERS/
JRS/AL: Idiopathic Pulmonary Fibrosis: Evidence-based 
Guidelines for Diagnosis and Management,  в 2015 році — 
розділ «Лікування», а у 2018 році — розділ «Діагностика» 
у новій редакції.

Відомо, що у частини пацієнтів з такими інтерстицій-
ними захворюваннями легень (ІЗЛ), як ідіопатична 
неспецифічна інтерстиційна пневмонія, системна скле-
родермія, пневмоконіози, хронічна форма гіперсенси-
тивного пневмоніту, саркоїдоз, процес фіброзування 
може набувати прогресуючого неконтрольованого 
характеру з симптомокомплексом, позначеним як про-
гресуючий легеневий фіброз (ПЛФ). Крім того, в останні 
роки опубліковані результати успішного застосування 
антифібротичної терапії при деяких фіброзуючих ІЗЛ, 
відмінних від ІЛФ (дослідження INBUILD, SENSCIS), що 
спонукало до зміни парадигми в бік єдиного підходу до 
антифіброзної терапії.

Все це дало підставу для розширення показань до 
застосування антифібротичної терапії з включенням до 
їх переліку інших ІЗЛ із симптомокомплексом ПЛФ. У 
зв'язку з цим експертами ATS, ERS, JRS та ALAT у травні 
2022 року опублікована нова настанова An Official ATS/
ERS/JRS/ALAT Clinical Practice Guideline. Idiopathic 
Pulmonary Fibrosis (an Update) and Progressive Pulmonary 
Fibrosis in Adults, в якої, поряд з частковими змінами 
принципів діагностики та терапії ІЛФ, представлені 
визначення, критерії діагнозу та рекомендації щодо 
лікування ПЛФ при інших фіброзуючих ІЗЛ.

Таким чином, за прототип Адаптованої клінічної 
настанови «Ідіопатичний легеневий фіброз і прогресую-
чий легеневий фіброз у дорослих» взято базовий кон-
сенсусний документ ATS, ERS, JRS і ALAT «An Official ATS/
ERS/JRS/ALAT Statement: Idiopathic Pulmonary Fibrosis: 

2011 Clinical Practice Guideline» (2015), “Diagnosis of Idiopathic 
Pulmonary Fibrosis: An Official ATS/ERS/JRS/ALAT Clinical Practice 
Guideline» (2018) та Idiopathic Pulmonary Fibrosis (an Update) and 
Progressive Pulmonary Fibrosis in Adults. An Official ATS/ERS/JRS/ALAT 
Clinical Practice Guideline (2022).

Ключові слова: ідіопатичний легеневий фіброз, прогресуючий 
легеневий фіброз, визначення, діагностика, лікування, антифібротична 
терапія.

Укр. пульмонол. журнал. 2023;31(1):5–33.

Фещенко Юрій Іванович
Директор ДУ “Національний інститут  фтизіатрії і пульмонології 
ім. Ф. Г. Яновського Національної академії медичних наук України»
Академік НАМН України, професор
10, вул. М. Амосова, 03680, Київ,
Teл.:380 44 275-04-02, факс: 380 44 275-21-18, admin@ifp.kiev.ua

used a the prototype documents for creation of Adapted clinical guide-
line  «Idiopathic pulmonary fibrosis and progressive pulmonary fibrosis 
in adults».

Key words: idiopathic pulmonary fibrosis, progressive pulmonary 
fibrosis, definiition, diagnosis, treatment, antifibrotic therapy.

Ukr. Pulmonol. J. 2023;31(1):5–33.

Yurii I. Feshchenko
Director of National Institute of phthisiology  and pulmonology named after 
F. G. Yanovskii National Academy of medical sciences of Ukraine
Academician of NAMS of Ukraine, professor
03038, Kyiv, 10, M. Amosova str.
Tel.: 380 44 275 0402, fax: 380 44 275 2118, admin@ifp.kiev.ua


