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Резюме
Ідіопатичний легеневий фіброз (ІЛФ) являє собою хронічне про-

гресуюче летальне інтерстиційне захворювання легень невідомої 
природи, яке характеризується гіперпроліферацією сполучної тка-
нини із формуванням рубців та подальшим спотворенням легеневої 
архітектоніки. Обмежений вибір та недостатня ефективність реко-
мендованої антифіброзної терапії зумовлюють потребу створення та 
впровадження у практику охорони здоров’я нових препаратів.

Метою даного огляду є ознайомлення лікарів різних спеціаль-
ностей із можливостями сучасної фармакотерапії, станом розробки 
та виведення на ринок нових препаратів.

Результати. Серед багатьох молекул із антифіброзним потен-
ціалом, які реалізують свій ефект таргетуючи різноманітні сигнальні 
шляхи проліферації сполучної тканини, найбільш наближеним до 
клінічного впровадження є інгіботор фосфодіестерази 4В нерандо-
міласт. Цей препарат довів свою ефективність та безпеку у двох 
дослідженням 3 фази. Багато інших препаратів із мультипотентни-
ми антифіброзними властивостями, такі як трепростиніл, булокси-
бутіб, памревлумаб, саракатініб та інші, потребують поглибленого 
вивчення у клінічних умовах.

Висновок. Аналіз перспектив фармакотерапії ІЛФ свідчить про 
зацікавленість цією проблемою провідних вчених та клініцистів 
світу та дає надію на створення нових ефективних антифіброзних 
препаратів.

Ключові слова: антифіброзні препарати, ідіопатичний легене-
вий фіброз, фармакотерапія. 
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IDIOPATHIC PULMONARY FIBROSIS: 

NEW PHARMACOTHERAPY HORIZONS

Y. O. Dziublyk, O. G. Sych

Abstract
Idiopathic pulmonary fibrosis is a chronic progressive lethal inter-

stitial lung disease of unknown cause, characterized by excessive pro-
liferation of connective tissue and scarring of lung with subsequent 
deformation of lung architectonics. Limited choice and inadequate 
efficacy of recommended antifibrotic medications require a develop-
ment and introduction into health care practice of new drugs.

This review aims to acquaint the physicians of different specialties 
with possibilities of current pharmacotherapy, state of development 
and introduction into the market of novel drugs.

Results. Among various molecules with antifibrotic potential, tar-
geting different signaling pathways of connective tissue proliferation, 
phosphodiesterase 4B inhibitor nerandomilast is about to receive a 
clinical use authorization. This drug proved its efficacy and safety in 
two phase 3 clinical trials. Many other drugs with polypotent antifibrot-
ic effects, such as treprostinil, buloxibutib, pamrevlumab, saracatinib, 
require deeper clinical evaluation.

Conclusion. The analysis of perspective IPF pharmacotherapy 
options confirms an interest of scientists and physicians in IPF and 
gives hope for development of new efficacious antifibrotic drugs.

Key words: antifibrotic of drugs, idiopathic pulmonary fibrosis, 
pharmacotherapy. 
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Ідіопатичний легеневий фіброз (ІЛФ) являє собою 
хронічне прогресуюче летальне інтерстиційне захворю-
вання легень невідомої природи, яке характеризується 
гіперпроліферацією сполучної тканини із формуванням 
рубців та подальшим спотворенням легеневої архітекто-
ніки [1]. На жаль, встановлення діагнозу ІЛФ часто відбу-
вається вже на прикінцевій стадії патологічного проце-
су, що завершується формуванням так званої «стільнико-
вої легені», радіологічний патерн якої полягає у поєд-
нанні кластерів кистозних утворень із субплевральним 
розташуванням, тракційних бронхоектазів та сітчастих 
фіброзних змін. Фахівцям респіраторної медицини 

добре знайома клінічна картина на цій стадії захворю-
вання, яка характеризується наявністю ціанозу шкіри, 
деформацією дистальних фаланг пальців, інспіраторни-
ми хрипами, які нагадують шурхіт целофанової плівки, 
або звук роз’єднання застіжки «липучки». 

Респіраторна недостатність, що суб’єктивно сприй-
мається пацієнтом, як тяжка задишка часто у поєднанні 
із сухим виснажливим кашлем, а об’єктивно проявляєть-
ся порушенням газового складу крові навіть у стані спо-
кою, стрімко прогресує. Перебіг даного захворювання, 
так само як й інших хронічних хвороб, може переривати-
ся періодами загострення, коли симптоматика стрімко 
посилюється. Такі гострі респіраторні погіршання/заго-
стрення потребують надання стаціонарної допомоги із 
використанням оксигенотерапії та респіраторної під-




