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特发性肺问质纤维化26例临床分析 

黎友伦，昊亚搏 

(重庆医科大学临床学院肺科 重庆 400016) 

【摘 要】目的：对住院的特发性肺问质纤~t[-Ig(IPF)患者26例进行临床分析。方法：对该病的临床表现．影象学，纤支镜检 

查．肺功能特点，诊断和治疗i 亍分析讨论。结果：特发性肺问质纤维化患者早期诊断困难 误诊率高，达57．妣 。以激素和 

氧疗为主的综合治疗有一定效果。~iec：特发性肺问质纤维化诊断有赖于典型的临床表现，胸部X线片和高分辨C『r检查，病 

理组织检查示寻常间质性肺炎(uJ P]有助于确诊 
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ClinicaI analysis of idiopathic pulmonary fibrosis in 26 cases 

LIY0ulun etat 

(Department o{PulmonaryDiseases,College ofClinicalMedicine,ChongqingMedical University) 

【Abstract】Objective：To analysis the clinical aspects of idiopathic pulmonary fibrosis(IPF1 in 26 cases in our 

hospita1．Methods：26 patients with IPF were diagnosed between Jan．1 999 and Jun
． 200 1．Clinical symptoms． 

radiographic and computed tomography features ofthe chest，arterial blood-gas，fiberbronchoscopy，lung function 

testing，diagnosis and treatment were analyzed．Results：The diagnoses of patients with IPF were diffi cult in the 

early stage and easily misdiag nosed．accounting for 57．8％ of the tota1
．Therapies with steroids and oxygen Eil'e 

partially effective． Conclusion：Diagnosis of IPF depends on clinical manifestation
，
conventional chest 

radiographs and high·resolution CT scans，and lung function testing Pathologic biopsy with usual interstitial 

pneumonia(UI P]contributes to diagnosis． 
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特发性肺间质纤维化 (IPF)发病近年有逐渐 

增多的趋势，多数早期表现不典型，医务人员认识 

不够，诊断困难，误诊率高。为提高对IPF的认 

识，减少误诊。本文对l999年1月至2001年6H经临 

床，病理检查确诊的IPF26例进行临床分析。报告 

如下。 

1 资料与方法 

1 I —般资料及诊断依据 

男性17f~'J，女性9例，年龄28～8I岁，平均62．0±13 4 

岁。其中60岁以上者16例(61．5％)，男性中吸烟10例，吸烟量 

10～3o支／日，时间12—44年，平均32年。病程最长1O年， 

最短2O天，平均14．5月。其中发病>1年者5例(19 2％)．>3月 

者1 8例(69．2％)，>1月24例(92．3蛳。诊断标准为：①临床表 

现有进行性加重的呼吸困难 干咳。体格检查有呼吸浅速， 

紫绀，Velcm罗音，杵状指。@x线胸片及cr检查示双肺弥 
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主要研究方向：匣性阻塞性肺嫡。 

漫性、边缘和下肺野为主分布，呈磨玻璃状、小结节状或阐 

状、线『刊状、蜂窝状、肺大疱影。晚期有肺容积缩小，以下 

肺野显著 可见蜂窝肺．膈上抬。进一步行胸部高分辨cT 

(HRC_r)检查明确。④肺功能检查以限制性通气功能障碍为 

主 包括肺总量(TLC)、肺活量(vc 降低．第一秒用力呼气 

量佣 力肺活量(FEV~FVo正常 弥散功能(DLCO)下降。④ 

纤支镜行支气管肺泡灌洗液(BALF)检查示中性粒细胞和肺泡 

巨噬细胞增加为主，可见嗜酸性粒细胞和淋巴细胞。@经纤 

支镜或开胸肺括检有助于确 “。本组26例均符台IPF诊断标 

准。 

I，2 临床表现 

均有进行性呼吸困难、咳嗽 其中1 2例有严重的呼吸困 

难、活动受限、端坐。咳嗽伴咯脓痰14例，8例咯大量脓 

痰，经抗感染治疗后咯痰减少 干嚷无痰12倒，干咳以活动 

后为甚。台井双侧反复气胸3例。体检：呼吸浅速10例，最 

快jz~_40～60~／mln 紫绀11倒，明显消瘦6例，发热4例。胸 

廓对称性缩小6例，VeIcro罗音18例，杵状指9例。 

I．3 室验堂硷查 

1．3 I X线检查 全部病例均作胸片检查，表现为双中下肺 

野为主的问质毛磨玻璃样改变、纤维或网点状小结节影，直 
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径l～3mn．蜂窝状肺4例伴有小囊性空腔影 肺门淋巴结增 

大4例．双下肺炎变和胸膜增厚各3例。CT及HRCT检查l8 

例，双中下肺问质阐状小结节影为主，蜂窝肺9例．肺大疱8 

例，肺门纵隔淋巴结肿大6例，胸膜下弧线状影和胸膜增厚 

各4例 伴肺气肿5倒 

1．3 2 肺功能和血气分析检查 肺功能以限制性通气功能障 

碍为主．包括VC降低，FEVj Vc正常，DLCO下降 血气 

分析2O例氧分压下降，二氧化碳分压下降或正常 见表I。 

1．3．3 经纤支镜和开胸肺活检 l6例行BALF检查示中性粒 

细胞和肺泡巨噬细胞增加为主、可见嗜酸性粒细胞和淋巴细 

胞 6例经纤支镜肺活检确诊。2倒开胸肺活检确诊。病理诊 

断为UIP，病变呈现时相不均一性，肺泡问质增厚，可见大量 

胶原沉积和少量炎性细胞{!曼润。 

1．4 治疗 

全部病人均用糖皮质激索，强地松每日40～80rag口 

服，5例病人短时间 (5—7天)加用甲泼尼龙每 日80— 

160rag 氧疗急性期4～8L／rain．缺氧改善后逐渐减低至1～ 

3L／min：j~续鼻导管或面罩吸氧 应用抗生索控制感染 激素 

在呼吸困难缓解2月后逐渐减量维持治疗；有5例病人联用环 

磷酰胺每 日1 00mg~服、2例病人用秋水仙碱每日0 6mg口服 

治疗 

2 结 果 

2．1 院外误诊共15例占57．8％，误诊疾病包括肺结 

核，慢性支气管炎，支气管哮喘，肺癌，肺炎，支 

气管扩张等 误诊时间1月一10年，平均13．6B。见 

表2。 

表I 肺功能和血气分析结果 

主要表现 误诊疾病 例数 误诊时间 

2．2 26例病人经激素或加用环磷酰胺和氧疗治疗后 

呼吸困难、咳嗽缓解22例，占84．6％。Velcro罗音消 

失13N，占72．2％。死亡3例，占1 1．5％ 死亡均为 

重度呼吸困难、低氧血症者。故临床表现危重者， 

预后不佳。病人平均住院时间为18．9±14．6天。 

3 讨 论 

3 1 IPF的临床特点 

IPF由Hamman和Rich于1935年在美国首次报 

道，发病率美国18岁以上成人为12／10万人，日本50 

岁以上人群为2—5／10万人 。IPF是一种原因不明的 

局限于肺部的慢性纤维性间质肺炎的一种特殊形 

式，病理学上表现为UIP，诊断依靠开胸肺活检 。 

IPF发病近年有逐渐增多的趋势，本组病例占同期 

肺科住院病人的0．5％左右。IPF按发病方式分为急 

性和慢性，男多于女，中年以上发病居多。其特点 

为 ： 中 年 以上 发 病 ， 本 组 5O岁 以上 占22例 

(84．6％)，男：女=1．5：1。表现为进行性加重的呼 

吸困难，咳嗽或咯痰。体格检查有呼吸浅速，紫 

绀，Velcro罗音，杵状指。有较典型的影象学特征 

和肺功能改变。 

3．2 误诊原因 

IPF临床误诊率高，不易早期诊断，文献报道 

误诊率达80％ 本组误诊为57．8％ 误诊时间最长 

达10年之久，最短时间1月。主要误诊疾病有肺结 

核，慢性支气管炎，支气管哮喘，肺癌，肺炎，支 

气管扩张等。误诊原因有：①不能正确认识进行性 

呼吸困难的特点，对病史询问不详细。该病早期出 

现干咳、呼吸困难、活动受限 台并肺部感染时呼 

吸困难加重 给予抗感染治疗后症状减轻或暂时消 

失，多被认为治愈，未经复查或随访。本组误诊肺 

结核6例，抗痨治疗长者达2年，多次痰抗酸杆菌和 

结核菌培养阴性，胸片肺部病灶无吸收而出现蜂窝 

肺改变。有3例因早期诊断为慢性支气管炎和支气 

管哮喘，此后{安J慢性支气管炎和支气管哮喘诊治， 

误诊时间达5～1O年，最终因症状加重不能用慢性 

支气管炎或支气管哮喘解释，CT检查成典型双肺中 

下野网状和蜂窝状改变而诊断。②Vdcro罗音，紫 

绀，杵状指等表现，很易被医生忽视或将Velcro罗 

音误认为一般的细湿罗音，不能区分两种不同性质 

但听诊又相似的罗音。故仔细了解体征，对可能病 

人行胸片、CT或肺功能检查以明确诊断。④影象学 
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表现多样化。x线胸片早期肺纹增多呈网状并夹有 

结节状或片状影 晚期肺内 粗大网状影伴结节影 

广泛分布，中下肺野显著。因早期仅作x线胸片检 

查误诊为COPD，粟粒型结核、肺泡癌或矽肺等。 

故对有进行性呼吸困难者，胸片、CT、特别是 

HRCT检查在IPF的诊断中具有重要价值。④部分患 

者不易获得病理学资料，因晚期患者呼吸困难明 

显、紫绀，不能承受或不愿行纤支镜或开胸肺活 

检。 

3．3 避免误诊的措施 

3,3．1 提高对IPF的认识 IPF的发病率El渐增多， 

对本病认识提高及诊断手段改进无疑是一个重要原 

因。凡对进行性呼吸困难、紫绀、Velcro罗音和典 

型胸部x线片及CT特征应考虑~qIPF。排除其它已 

知原因的间质性肺病和易混淆的COPD、哮喘、肺 

结核、肺泡癌等 

3,3．2 重视影象学的特殊征象 近年来，cT特别是 

HRCTJ~ IPF的诊断敏感性大大提高 。它可显示 

少量的问质增生及小叶间隔的细微结构，且常能看 

到普通x线不能发现的病变。对有呼吸困难症状而 

胸片正常或仅有磨玻璃影、浅淡片状影等早期征象 

者，能提供可贵资料。它分辨率高，扫描层面不重 

叠，除能更清晰显示胸片上看到的磨玻璃影 阿结 

影外，还能显示胸片上看不到的小片磨玻璃影，与 

胸膜垂直的胸膜下线影，胸膜下弧形影，血管支气 

管影增粗，边缘模糊，以及局限性胸膜增厚，后者 

常与肺部病变相连，可沿纵隔面分布，至心脏边缘 

呈毛茸状。病变多集中于下外后基底段。有人提出 

可籍CT所见的病变形态与分布特征而确诊，敏感性 

相当好，可以骱#bx线检查之不足，以避免侵人性 

肺活检或提供肺活检的准确部位 。。 

3．3．3 重视纤支镜肺活检或开胸肺活检 对临床考 

虑IPF证据不足时，尽可能做肺活检明确诊断。1PF 

早期病理改变为肺泡上皮细胞增生，见巨噬细胞、 

淋巴细胞、中性粒细胞等炎性细胞浸润，肺泡壁增 

厚，毛细血管扩张。晚期病理改变为肺泡隔明显增 

厚、间质胶原纤维增多、毛细血管减少等 。本组 

1 6例经纤支镜6例行肺活检和2例开胸肺活检均提示 

UIP，病变呈现时相不均一性，肺泡间质增厚，可 

见大量胶原沉积和少量炎性细胞浸润。 

3．4 浩疗 

IPF尚无特殊疗法，肾上腺糖皮质激素是主要 

治疗药物。急性期用强的松40～80mg／日口服，随 

着病情改善逐渐碱量维持，服药时间1年以上。急 

性期病情特别危重者，可加用甲泼尼龙8O一160mg／ 

日静脉滴注。本组病人用肾上腺糖皮质激素治疗， 

自觉症状好转22例，Velcro罗音消失13例 但x线 

仅有病灶部分吸收，纤维化表现无改变。有5例病 

人并用细胞毒免疫抑制剂环磷酰胺，有一定效果 

国内用中药治疗IPF在积极研究中，如活血化淤药 

川芎嗪、丹参酮有一定预防纤维化作用 。 

总之，IPF早期临床表现不典型，大部分多年 

误诊。HRCT影像更加清晰，能显示病变分布特 

征、细微结构和胸片上看不到的影像，经纤支镜或 

开胸肺活检能达到病理确诊。本病尚无特殊疗法， 

有效新药有待于进一步开发。 
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