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%%!摘要"%特发性肺纤维化"4B4<C3D=4;C>52<@3?EF4G?<H4H%IJK#是一种慢性进行性纤维化性间质性肺炎%组

织学和胸部高分辨率#$"=4A=1?LH<5>D4<@ #$%!"#$#表现为普通型间质性肺炎">H>354@DL?HD4D435C@L>2<@43%MIJ#&

K5L4H;=@L?协会新发表了关于IJK的!"#$诊断标准%将原先 .*'' 年美国胸科学会"N2L?4;3@ $=<?3;4;O<;4LDE%

N$O#'欧洲呼吸学会"->?<CL3@ "LHC4?3D<?EO<;4LDE%-"O#'日本呼吸学会"P3C3@LHL"LHC4?3D<?EO<;4LDE%P"O#和

拉丁美洲胸科学会"Q3D4@ N2L?4;3@ $=<?3;4;NHH<;43D4<@%NQN$#制定的指南中可能 MIJ型更名为很可能 MIJ

型%为临床医师提供了更为简洁的IJK临床诊断方式&

%%!关键词"%特发性肺纤维化$%高分辨率#$$%诊断$%K5L4H;=@L?协会
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%%特发性肺纤维化"4B4<C3D=4;C>52<@3?EF4G?<H4H%IJK#

是一种慢性进行性纤维化性间质性肺炎%表现为进

行性加重的呼吸困难%其肺组织学和胸部高分辨率

#$"=4A=1?LH<5>D4<@ #$%!"#$#表现为普通型间质性

肺炎" >H>354@DL?HD4D435C@L>2<@43%MIJ#& 目前诊治

主要遵循 .*''年由美国胸科学会"N2L?4;3@ $=<?3;4;

O<;4LDE%N$O#'欧洲呼吸学会"->?<CL3@ "LHC4?3D<?E

O<;4LDE%-"O#'日本呼吸学会"P3C3@LHL"LHC4?3D<?E

O<;4LDE%P"O#和拉丁美洲胸科学会"Q3D4@ N2L?4;3@

$=<?3;4;NHH<;43D4<@%NQN$#共同制定的 IJK诊治指

南(')

& 该指南首次提出根据 MIJ的 !"#$特征性

表现可以作为诊断 IJK的独立手段%具有 MIJ典型

!"#$表现的患者%其诊断可以不必进行肺活检组

织病理诊断& .*'' 年 IJK诊治指南将 !"#$的影

*6'*
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像学诊断分为 6 级%包括确定MIJ型'可能MIJ型和

不符合MIJ型"见表 '#&

表 '%.*''年IJK诊治指南MIJ型!"#$的诊断分级标准!'"

确定MIJ型

"符合以下7项特征#

可能MIJ型

"符合以下6项特征#

不符合MIJ型

"符合以下任何'项特征#

'R以胸膜下'肺

基底部分布为主

.R异常的网状影

6R蜂窝样改变伴

或不伴牵拉性支

气管扩张

7R无不符合MIJ型

中的任何一项"见

第 6 栏#

'R以胸膜下'肺基

底部分布为主

.R异常的网状影

6R无不符合MIJ型

中的任何一项"见

第 6 栏#

'R以中上肺分布为主

.R以支气管血管周围

为主

6R磨玻璃影多于网状影

7R大量微结节影 "两

侧%上肺叶为主#

+R孤立的囊性病变"多

发%两侧分布%远离蜂

窝区#

(R弥漫性马赛克灌注S

气体陷闭"两侧分布%

累加 6 个肺叶及以上#

)R支气管肺段'叶实变

%%自 .*'' 年IJK诊治指南颁布以来%在 IJK诊断

和治疗领域不断有大型临床试验完成%新的研究成

果不断涌现& 基于可用的新数据和累积经验%.*')年

K5L4H;=@L?协会在+柳叶刀呼吸病学,"Q3@;LD"LHC4?XLB#

上发表了关于 IJK的 !"#$诊断标准---K5L4H;=@L?

协会白皮书"以下简称白皮书#%对 IJK的 !"#$诊

断标准提出了新的分类方法和建议& 白皮书提出将

!"#$的影像学诊断修改为 7 级%包括典型 MIJ型

"见图 '#'很可能MIJ型"见图 .#'不确定MIJ型和

非MIJ型"见表 .#& 其中最主要的修改是将原先的

可能 MIJ型 " C<HH4G5LMIJ#更名为很可能 MIJ型

"C?<G3G5LMIJ#

(.)

&

%!"#$示胸膜下分布为主蜂窝影"长黑箭#$网格影"蓝长箭#%牵

拉性支气管扩张"长白箭#或细支气管扩张%可见肺大疱"蓝箭头#&

患者肺移植手术%移出肺病理为MIJ

图 '%典型MIJ型!"#$表现

!"#$示胸膜下分布为主网格影"黑长箭#%外科肺活检病理为MIJ

图 .%很可能MIJ型!"#$表现

表 .%K5L4H;=@L?协会建议MIJ型的!"#$诊断分类标准!."

典型MIJ型 很可能MIJ型 不确定MIJ型 非MIJ型1提示其他诊断

分布%% 以基底部"偶尔弥漫分
布#和胸膜下为主%分
布通常不均一

以基底部和胸膜下为主$

分布通常不均一
多变或弥漫分布 以上或中肺为主的纤维化$

以支气管血管周围为主%伴有胸膜下散在分布

病变特点 蜂窝影$

网格影伴有外周牵拉性
支气管扩张或细支气管
扩张!

$

缺少提示其他诊断的特
点

网格影伴有外周牵拉性
支气管扩张或细支气管
扩张!

$

缺少蜂窝影$

缺少提示其他诊断的特
点

具有肺纤维化的证据%

同时伴有部分提示非
MIJ型不显著的特点

具备以下各项中任一项!

实变影为主
纯磨玻璃影广泛"无急性加重#

广泛的马赛克征和呼吸相清晰的小叶气体陷闭
弥漫性结节或囊状病变

提示其他疾病!

*胸膜斑块"考虑石棉尘肺#$

*食道扩张"考虑#$W#

*锁骨远端侵蚀"考虑类风湿关节炎#

*淋巴结广泛肿大"考虑其他病因#

*胸腔积液%胸膜增厚"考虑#$WS药物#

%注!

!网格影"网状影#与磨玻璃影叠加通常为纤维化& 纯磨玻璃影需要考虑急性加重'过敏性肺泡炎或其他可能%不支持MIJ或IJK& #$W!

结缔组织病

%%K5L4H;=@L?协会关于间质性肺疾病"4@DL?HD4D435

5>@AB4HL3HL%IQW#和循证医学的国际多学科委员会

参与了这项工作& 这个委员会由 ') 名专家组成%包

括了 & 名肺病学家'( 名放射学家和 6 名病理学家&

此外还有 ' 名医学图书专家"OQY#参与其中& 因为

.*'' 年N$OS-"O指南的文献复习截止到 .*'*1*+%

因此%委员会通过面对面会议和每月一次的电话会

议的方式%复习了自 .*'*1*+1*' Z.*'(1*71.& 期间

发表的最新相关文献&

白皮书开篇首先强调了临床评估的重要性%建

议首先通过获取特异性的临床信息对结缔组织病相

关性IQW'慢性过敏性肺炎'药物性肺损伤和石棉尘

肺等进行鉴别& 因此%首先通过仔细的临床评估%着

重询问有无粉尘'职业暴露'吸烟史'结缔组织疾病

的伴随症状等对于排除其他类型的间质性肺病可以

起到至关重要的作用& 年龄 [(* 岁%男性%既往有

吸烟史被认为是存在IJK的高危因素&

.*'' 年IJK指南中将IJK的!"#$影像学诊断

分为确定MIJ型'可能MIJ型'不符合MIJ型 6 种类

型"见表 '#& 确定MIJ型的胸部!"#$特征性表现

*7'*
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为以胸膜下'肺基底部分布为主的网格影和蜂窝影%

伴或不伴牵拉性支气管扩张%磨玻璃样改变不明显%

其中蜂窝影是诊断确定MIJ型的重要依据& 当胸部

!"#$显示病变呈胸膜下'肺基底部分布%但只有网

格改变%没有蜂窝影时%为可能MIJ型& 确定MIJ型

与可能MIJ型的区别主要在于有无蜂窝影& 当胸部

!"#$示肺部病变分布特征和病变性质与上述情况

不符时为不符合MIJ型%如广泛微结节气体陷闭'非

蜂窝状改变的囊状影'广泛的磨玻璃影'实变影%或

沿支气管血管束为主的分布特点%均提示其他疾病&

因此%!"#$在 IJK的诊断中至关重要%通过 !"#$

进行分型和评估直接决定了患者下一步的诊治方向&

近年来许多研究证实%采用!"#$诊断典型MIJ型

具有较高的特异性%为 /7^ Z'**^%然而诊断的敏

感性偏低%只有 76^ Z)&^

(6 Z&)

& 有一项大样本研

究评估了 (. 例可能 MIJ型和 +77 例确定 MIJ型患

者%尽管所有可能 MIJ型患者的 !"#$中缺乏典型

的蜂窝影%但这部分患者具有IJK典型的临床表现%同

时排除了MIJ的其他继发性因素$这部分可能MIJ型

患者在预后'临床和实验室检查特征方面均与确定

MIJ型保持一致(()

& _?>BL@ 等())对 .*** Z.**/ 年

期间经过外科肺活检确诊为 MIJ的 77 例患者的

!"#$表现进行了回顾性的分析%并将 !"#$表现

分为典型MIJ型'缺乏蜂窝影的纤维化型"K@<!#'

微小纤维化型"K24@#和磨玻璃型"__̀ C#& 结果也

显示具有蜂窝影的典型MIJ型和缺乏蜂窝影的纤维

化型两者间的临床症状'病理表型几乎一致&

近期有研究者利用早前一项随机'双盲'多中心

的关于安立生坦的
!

期临床试验 N"$-XIO1IJK所

筛选的疑似 IJK患者%来评估 !"#$的预测价值&

在这项试验中%!"#$作为筛选的一部分%外科肺活

检作为标准临床诊疗的一部分%研究者计算了!"#$

不同分型相对于组织学证实的MIJ的阳性预测值和

阴性预测值& N"$-XIO1IJK试验结果显示%连续筛

选的 ' *&) 例患者中有 6'+ 例患者兼有 !"#$和外

科肺活检组织学结果%符合确定 MIJ型 !"#$标准

的患者 ''' 例%其中 '*& 例经组织学证实为MIJ"阳

性预测值为 /)R6^%/+^'"!/.R6 Z//R7#$符合可

能MIJ型患者 &7 例%其中 )/ 例经外科肺活检组织

学证实为 IJK患者%阳性预测值达 /7R*^"&(R)^ Z

/&R*^#

(/)

& #=>@A等('*)研究了 .*' 例经外科肺活

检确诊的IJK患者%其中 !"#$没有蜂窝影%!"#$

定为可能MIJ型的 67 例患者中%经组织学证实为

MIJ的 .& 例%!"#$诊断符合率为 &.R7^&

在尼达尼布近期的 I\JMQOIO 试验汇总分析中

不仅包括了确定 MIJ型%还包括通过 !"#$判定的

可能MIJ型& 结果显示%纳入的 ' *(' 例患者在合

并蜂窝影的确定MIJ型和缺乏蜂窝影的可能MIJ型

亚组间在疗效方面没有显著性差异& 同样%在安慰

剂对照组中也同样观察到缺乏蜂窝影的可能MIJ型

和经外科肺活检确诊IJK亚组间在疾病进展等方面

没有差异& 同样%尼达尼布在延缓肺功能用力肺活

量"K]##下降速率方面在缺乏蜂窝影的可能MIJ型

和经#$确定MIJ型或活检证实的MIJ组间相似('')

&

这些研究提示%相当比例"&.R7^ Z/7R*^#!"#$

为可能MIJ型(/%'*)

%经外科肺活检证实病理仍然为

MIJ型$!"#$为可能 MIJ型患者在预后'临床'实

验室检查特征及对治疗反应等方面与确定MIJ型患

者并无差异& 因此%基于此类大样本的临床研究及

观察%大大提升了我们对缺乏蜂窝影而为可能MIJ型

IJK诊断的信心及依据& K5L4H;=@L?协会此时提出新的

MIJ型!"#$特征的分类方法%将原先的可能MIJ型更

名为很可能MIJ型& 很可能MIJ型的!"#$特征表现

为呈基底部'胸膜下分布%网格影和外周牵拉性"细#支

气管扩张%缺少蜂窝影%缺少提示其他疾病的特征&

当评估此类患者 MIJ的可能性时%年龄 [(* 岁%既

往或当前的吸烟史%缺乏其他引起纤维化的因素会

增加IJK的可能性&

据 .*'' 年IJK指南%在!"#$上准确识别蜂窝

影对于诊断和判断纤维化型IQW非常重要& 蜂窝影在

#$上被定义为成簇的厚壁囊状气腔%直径6 Z+ 22%但

偶尔可达 .+ 22& 通常认为%#$上可见的蜂窝影与

大体组织标本中的囊腔一致%但研究发现其同样可

能与牵拉性支气管扩张的病灶相对应& 在组织学标

本中很多微小蜂窝常常超出了 #$的分辨率范围%

而与#$上的蜂窝影缺乏对应的关联& 在不同的观

察者中%对于蜂窝影的诊断差别很大%尤其是与肺气

肿'牵拉性支气管扩张等进行鉴别的时候& 在一项

大型研究中%观察者对大约 'S6 的患者中是否存在

蜂窝影存在分歧%特别是当存在合并牵拉性支气管

扩张%大的囊腔%叠加小叶间隔旁或小叶中央肺气肿

的情况时('.)

& 近期的研究认为%牵拉性支气管'细

支气管扩张是肺纤维化的重要标志%并且是MIJ预

后的重要指标('6)

& 在MIJ患者的!"#$中%牵拉性支

气管扩张主要分布在肺的外周%在影响气道后%气道会

形成不规则静脉曲张样改变%同时合并网格影'磨玻璃

影%可以与没有合并纤维化的单独支气管扩张进行鉴

别& 此外%牵拉性支气管扩张还是纤维化型非特异性

*+'*
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间质性肺炎"@<@1HCL;4F4;4@DL?HD4D435C@L>2<@43%\OIJ#

的显著特征%但这部分患者牵拉的支气管多位于偏

中央的位置& 外周聚集的牵拉性支气管扩张或细支

气管扩张可以与蜂窝影在 #$上表现非常相似%特

别是位于肺部基底部的时候& 蜂窝影和牵拉性支气

管扩张也常常同时存在& 有学者认为%部分蜂窝影

的囊腔包含支气管的标记%可能代表了终末期的牵

拉性支气管扩张('7)

& 总之%观察者对于牵拉性支气

管扩张的识别和一致程度要明显优于蜂窝影& 因

此%白皮书在很可能 MIJ型的 !"#$特征中增加了

同时伴有外周牵拉性"细#支气管扩张& 蜂窝影将

不再成为诊断IJK的必备条件&

此外%白皮书还新增了一类不确定MIJ型%这一

类型主要包括存在网格影等纤维化的成分%虽然缺

乏纤维化的高危因素%但仍不能排除 IJK的可能&

对这类!"#$表现患者%建议外科肺活检进一步明

确病理诊断& 白皮书还将胸膜下空隙征明确列出%

作为非MIJ型的#$表现%尤其常见于 \OIJ中& 除

了胸膜下空隙征之外%同时合并胸膜下钙化'胸腔积

液及心包积液等同样提示合并非 IJK疾病的可能&

因此%除了关注肺纤维化容易合并的网格影'牵拉性

支气管扩张等征象%其他不支持的征象同样重要&

IJK的预后差%生存期短%需要及早地进行治

疗%包括进入临床试验或进行肺移植的评估%因此及

时将IJKSMIJ从其他同样容易形成MIJ的疾病中鉴

别出来是非常重要的& 采用!"#$对怀疑IJK的患

者进行评估及诊断的目的就在于及时获得确定的IJK

诊断%而避免或减少外科肺活检的进行& K5L4H;=@L?协

会提出将MIJ的!"#$影像学特征重新分型%有利

于临床医师更好地把握 IJK疾病的诊断过程%尤其

是外科肺活检的时机选择%同时尽量减少创伤性大

的外科肺活检& 在 .*'' 年指南推荐中%对怀疑 IJK

的患者中!"#$分型为可能MIJ型及非MIJ型的都

需要病理明确& 但众所周知%外科肺活检对患者是

有创伤和风险的%而且并不是所有的 IJK患者都需

要进行外科肺活检病理来明确诊断& 目前越来越多

的证据表明%!"#$中的蜂窝影并非是诊断 IJK的

唯一准绳%蜂窝影也不再是避免组织活检的先决条

件& 因此%K5L4H;=@L?协会白皮书中提出%即使缺乏

蜂窝影%但具有其他征象的很可能 MIJ型同样被认

为可以直接诊断为 IJK%而不需要进行外科肺活检

明确诊断&

在近期发表的IJK诊断指南中%虽然N$OS-"OS

P"OSNQN$采纳 K5L4H;=@L?协会提出的有关 MIJ型

!"#$分类方式('+)

%但N$OS-"OSP"OSNQN$仍然未

将很可能MIJ型视同确定 MIJ型%可不需要外科肺

活检进行病理诊断& 但K5L4H;=@L?协会和N$OS-"OS

P"OSNQN$均采纳这种分类方式%从命名本身来看%

其可以提高IJK的临床诊断效率%有助于减少外科

肺活检有创操作%可以使怀疑 IJK的患者直接进入

治疗的选择层面%从而大大缩短了患者从诊断到治

疗的时间& 笔者认为%虽然从.可能/到.很可能/只

是一字之差%但它对今后临床 IJK诊治策略会有重

要的影响%此举将引导医师考虑如何能够更多依靠

!"#$而不依赖外科肺活检明确 IJK的诊断%减少

患者的花费%降低肺活检相关死亡率和增加安全系

数& 毕竟IJK患者外科肺活检术后 6* B 的死亡率

仍偏高& 当然针对新增加的不确定 MIJ型%由于存

在不确定的因素%笔者认为此类患者可能仍然需要

外科肺活检的介入%甚至需要多学科的讨论%从而得

出最终的诊断&

因此%IJK的!"#$的分级诊断从.可能MIJ型/

到.很可能MIJ型/%是基于近年大样本临床研究的

结果%为临床医师提供了更为简洁的 IJK临床诊断

方式& IJK及时和准确的诊断至关重要%它直接决

定了后面起始治疗的时机%并能减少患者诊治的风

险和医疗资源的花费&
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'%"3A=> _% #<553?B !"% -A3@ PP% LD35:N@ <FF4;435N$OS-"OSP"OS
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5>@AG4<CHE% .*** 0.**/! !"#$C3DDL?@H3@B C?<C<HLB ;53HH4F4;3D4<@

*('*

#=4@LHLP<>?@35<F\LV#54@4;35XLB4;4@L%P3@>3?E.*'/%]<5>2L'.%\>2GL?'%%



HEHDL2(P):NP"N2P"<L@DAL@<5% .*'6% .**"+#! b7+& 0b7():

&%b35H= OQ% #353@B?4L55<Q% OUL?aL553D4\% LD35:I@DL?<GHL?UL?3A?LL1
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4HLB% ;<@D?<55LB D?435(P):Q3@;LD"LHC4?XLB% .*'7% ."7#! .)) 0
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'*%#=>@AP!% #=3V53N% JL5TD<NQ% LD35:#$H;3@ F4@B4@AH<FC?<G31

G5L>H>354@DL?HD4D435C@L>2<@4D4H=3UL3=4A= C?LB4;D4ULU35>LF<?=4H1
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7+* 07+/:
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N2P"LHC4?#?4D#3?LXLB% .*')% '/+"'#! )& 0&+:

'.%b3D3B3@4$% O3d34K% P<=d<= $% LD35:I@DL?<GHL?UL?U3?43G454DE4@
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'6%-BLENP% WLU3?3TNN% ,3?dL?"J% LD35:K4G?<D4;4B4<C3D=4;4@DL?1

HD4D435C@L>2<@43H! !"#$F4@B4@AHD=3DC?LB4;D2<?D354DE(P):->?

"3B4<5% .*''% .'"&#! '+&( 0'+/6:

'7%J4;4>;;=4O% $<23HHLDD4O% "3U3A543#% LD35:K?<2.D?3;D4<@ G?<@1

;=4L;D3H4H/ D<=<@LE;<2G4@A4@ 4B4<C3D=4;C>52<@3?EF4G?<H4H! 3

HCL;D?>2<FG?<@;=4<53??L2<BL54@A35H<4@ ?3B4<5<AE0 (P):,X#

J>52XLB% .*'(% '("'#! &):

'+%"3A=> _% "L2E1P3?B4@ X%XEL?HPQ% LD35:W43A@<H4H<FIB4<C3D=4;

J>52<@3?EK4G?<H4H:N@ F̀F4;435N$OS-"OSP"OSNQN$ #54@4;35

J?3;D4;L_>4BL54@L(P):N2P"LHC4?#?4D#3?LXLB% .*'&% '/&
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