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摘要 ：  2022 年 5 月美国胸科学会（ATS）、欧洲呼吸学会（ERS）、日本呼吸学会（JRS）、拉丁美洲胸科

协会（ALAT）四大学会联合发表成人特发性肺纤维化（IPF）（更新）和进行性肺纤维化（PPF）临床实践指

南，该指南对 2018 版 ATS、ERS、JRSALAT 发布的 IPF 临床实践指南进行部分更新，并提出了 PPF 的定义。

在2022 版成人IPF 和PPF 临床实践指南发布近1周年之际，该文重新审视并解读指南变更对间质性肺疾病临

床研究及实践的影响，进一步探讨未来IPF、PPF领域可能的发展方向及热点。

关键词 ：  间质性肺疾病 ；特发性肺纤维化 ；进行性肺纤维化；指南

中图分类号 ：  R563 文献标识码 ：  A

Interpretation of “Idiopathic pulmonary fibrosis (an update) and 
progressive pulmonary fibrosis in adults: an official ATS/ERS/JRS/

ALAT clinical practice guideline (2022 edition)”*

Yu Na, Zhou Jia-wei, Li Xia, Zhang Ting, Liu Zi-yan

(The First Hospital of China Medical University, Department of Pulmonary and Critical Care Medicine, 

Institute of Respiratory Disease, Shenyang, Liaoning 110001, China)

Abstract:  In May 2022, American Thoracic Society (ATS), European Respiratory Society (ERS), Japanese 

Respiratory Society (JRS) and Latin American Thoracic Society (ALAT) jointly published “Idiopathic pulmonary 

fibrosis (an update) and progressive pulmonary fibrosis in adults: an official ATS/ERS/JRS/ALAT clinical practice 

guideline”, which partially updated the guideline released by ATS/ERS/JRS/ALAT in 2018 and put forward a new 

definition of “progressive pulmonary fibrosis (PPF)”. On the anniversary of the publication of the 2022 guideline, 
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this article rethinks and interprets the impact of the amendments to the guideline on the clinical research and practice 

concerning interstitial lung diseases, and further discusses the potential direction of development and future trends in 

the field of idiopathic pulmonary fibrosis (IPF) / PPF.
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guideline

间质性肺疾病（interstitial lung disease, ILD），是

一大类累及肺间质、肺泡和/或细支气管的肺部弥漫

性疾病总称，其分类较多，病因复杂，其中，特发性

肺纤维化（idiopathic pulmonary fibrosis, IPF）是最具有

代表性的疾病。IPF 是一种病因未明的慢性、进行

性、纤维化性间质性肺炎，以呼吸困难进行性加重

和肺功能进行性恶化为主要临床特征，影像学及组

织病理学特征主要表现为寻常型间质性肺炎（usual 

interstitial pneumonia, UIP）。既往研究对 IPF 的诊断

在部分程度上依赖于病理学，鉴于 UIP 影像学表现

的特殊性及对 IPF 患者病理取材的高风险，2022 版

美国胸科学会（American Thoracic Society, ATS）、欧洲

呼吸学会（European Respiratory Society, ERS）、日本呼

吸学会（Japanese Respiratory Society, JRS）、拉丁美洲

胸 科 协 会（Latin American Thoracic Society, ALAT）成

人 IPF（ 更 新 ）和 进 行 性 肺 纤 维 化（progressive 

pulmonary fibrosis, PPF）临 床 实 践 指 南（以 下 简 称

2022 版指南）进一步强调[1]，可基于典型 UIP 影像学

进行 IPF 的诊断。指南对 IPF 影像和组织病理学标

准进行了强调，并基于循证学证据给予 IPF 诊断和

治疗的推荐，同时提出 PPF 的定义。本文针对 IPF、

PPF 临床实践指南中一些重点问题进行解读，以便

对临床诊疗有一定指导意义。

1 IPF更新

1.1　影像学在IPF中的重要意义

2022 版指南强调了 IPF 的高分辨率计算机断层

扫 描（high-resolution computed tomography, HRCT）影

像学特征，基本与 2018 年 ATS、ERS、JRS、ALA 联合

发表的 IPF 诊治共识相近[2]。

考虑临床实践中仍存在对 IPF 基础影像学表现

诊断不清的现状，指南重申蜂窝肺、牵拉性支气管

扩张等基础影像学特征，后续将进一步基于 HRCT

影像学分类进行调整。牵拉性支气管扩张、细支气

管扩张是指由于周围组织纤维牵拉而导致的支气

管、细支气管不规则扩张。不同于因痰液、菌栓、肿

瘤等阻塞所致的支气管、细支气管扩张，牵拉性支

气管扩张、细支气管扩张意味着在影像学支气管扩

张周围应找到相应的网格影或磨玻璃影背景，提供

纤维牵拉条件，并通过 HRCT 连续显像追踪其扩张

程 度 和 范 围 ，一 般 不 会 出 现 单 一 截 面 的 支 气 管 扩

张，而应有连续的气道扩张甚至直达中心支气管。

蜂窝肺作为 UIP 的标志，囊腔直径及分布有其特征

性，一般指聚集分布，厚壁和直径相似的囊状影，直

径 3～10 mm，最大可达 2.5 cm，随着疾病进展，囊腔

直径及数量均增加。2023 年 ATS 会议上新发布的

INPULSIS 研究[3] 新增数据显示蜂窝肺程度越大，其

52 周内疾病进展或死亡的复合结局风险增加。蜂

窝肺须与间隔旁边肺气肿及伴纤维化的气腔扩大

相鉴别，间隔旁肺气肿的囊腔较大（> 1 cm），基底胸

膜及纵隔旁均可出现，影像学上缺少其他纤维化征

象；伴纤维化的气腔扩大多见于吸烟相关间质纤维

化，囊腔大于蜂窝肺，直径、形态不规则，成簇、不对

称分布，同样缺少其他纤维化征象，有学者认为其

可理解为肺气肿伴（气肿壁）肺纤维化。在通过影

像学鉴别 UIP 时，其分布特征是必须要考虑的因素，

可通过轴状位、矢状位和冠状位观察，胸膜下分布

是 UIP、IPF 典型特征，即以基底和外周分布为主。

在分布特征上，可与过敏性肺炎、结缔组织病、胸膜

肺弹力纤维增生症相关 UIP 影像表现相鉴别。过敏

性肺炎相关 UIP 以马赛克征或三密度征为特点，中

上肺野或弥漫分布；结缔组织病相关 UIP 上叶前段

分布较多，同时纤维化与正常肺组织边界分明。胸

膜肺弹力纤维增生症合并 UIP 以上叶为主，容积减

少 同 时 伴 有 致 密 纤 维 化 形 成 ，伴 有 牵 拉 性 支 气 管

扩张。

1.2　基于HRCT的影像学分类

在明确 HRCT 影像学特征基础上，依据影像表

现，2022 版指南在分类上依然将 IPF 分为 UIP 型、可

能 UIP 型、不确定 UIP 型和其他。尽管多项证据表

明影像学 UIP 型和可能 UIP 型的疾病行为和临床过

程相似，且可能 UIP 型组织病理证实为 UIP 的可能
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性为 80%～85%，但部分研究表明两种分型生存率

存在差异，可能 UIP 型患者生存率可能较高，对组织

病理学的 IPF 诊断预测价值较低，同时影像学与其

他类型肺纤维化有更多的重叠，后期有误诊风险。

基于上述原因，指南未将 UIP 型和可能 UIP 型合并，

提高了可能 UIP 型的 HRCT 诊断价值，并做了部分

诊断流程上的修改，即通过多学科会诊，如 HRCT 表

现为 UIP 型或可能 UIP 型，可以不依赖于组织学诊

断 IPF。目前如尼达尼布、吡非尼酮等抗纤维化药

物 适 应 证 仍 为 IPF，大 量 新 药 研 发 亦 集 中 在 IPF 领

域，这一变更将为更多表现为可能 UIP 型的患者提

供早诊断早治疗时机，同时因其具有 PPF 特点将此

类型患者纳入重点关注和随访人群中，以便后续获

得更好的康复和医疗照拂。

1.3　IPF的治疗

既往指南提出将抗酸剂应用于所有 IPF 患者以

延缓肺功能下降，2022 版指南建议无须常规应用抑

酸制剂，尤其是相关抗反流手术。多项证据表明，

抗酸药物对疾病的进展、肺功能、不良反应及预后

无显著影响，仅推荐在有胃食管反流证据的患者中

对症使用。对于吡非尼酮、尼达尼布等抗纤维化药

物治疗仍列首选推荐地位。近年针对 IPF 治疗药物

的研发一直在进行，除重组人穿透素 2 之外，磷酸二

酯酶 4B 抑制剂相关药物已进入 IPF 治疗 3 期临床[4]，

作为靶向抑制结缔组织生长因子的全人源化单克

隆抗体，潘瑞鲁单抗于 2020 年 8 月在国内获批临床

试验，DI MARTINO 等[5]通过实施随机效应模型评价

尼达尼布、吡非尼酮和潘瑞鲁单抗疗效，发现潘瑞

鲁单抗疗效较好。

2 PPF定义

2.1　PPF与进行性纤维化表型的间质性肺疾病

IPF 已知特征为持续进展型肺纤维化，因其临

床模型的单一性，大量研究集中在 IPF 患者，但临床

上仍有其他类型 ILD 的疾病进程与 IPF 类似或重叠，

表 现 为 持 续 进 展 ，如 纤 维 化 型 非 特 异 性 间 质 性 肺

炎、具有自身免疫特征的间质性肺炎、结缔组织病

相 关 间 质 性 肺 病（connective tissue disease-associated 

interstitial lung disease, CTD-ILD）、纤 维 化 性 过 敏 性

肺炎（fibrotic hypersensitivity pneumonitis, f-HP）、结节

病（4 期）、部分药物诱发间质性肺炎等。为使更多

纤维化持续进展的具有同等疾病行为特征的疾病

进行临床归类，获得更好的诊断识别和医疗干预，

2018 年 WELLS 等[6]提出“进行性纤维化表型”这一概

念，将尽管接受治疗但病情仍在恶化的非 IPF 纤维

性疾病的患者亚群归为进行性纤维化表型，具有进

行性纤维化表型间质性肺疾病（progressive fibrosing 

interstitial lung disease, PF-ILD）。研究表明，PF-ILD

与 IPF 发病机制相似[7-8]，涉及肺泡上皮损伤、血管内

皮损伤、纤维增殖和修复失衡等因素。

但既往不同的临床研究中给予的 PF-ILD 定义

不统一，有关研究[9-10]中针对 PF-ILD 定义为尽管既

往接受治疗，在筛查前 24 个月仍至少符合以下 ILD

进 展 标 准 中 的 1 项 ：① 用 力 肺 活 量（forced vital 

capacity, FVC）占预计值百分比（以下简称 FVC%预

计 值）相 对 下 降 ≥ 10%；②FVC% 预 计 值 相 对 下 降

5%～< 10%，且呼吸道症状恶化或影像学显示纤维

化程度增加；③呼吸道症状恶化且影像学显示纤维

化程度增加。而 MAHER[11] 将 PF-ILD 定义为 FVC%

预计值≥ 45%，一氧化碳弥散量（diffusing capacity for 

carbon monoxide, DLCO）占预计值百分比（以下简称

DLCO% 预 计 值）≥ 30%，HRCT 及 过 去 12 个 月 的

HRCT 显示纤维化> 10%。RELIEF 研究[12]将 PF-ILD

定义为尽管既往接受治疗，胶原血管病相关肺纤维

化，cHP 纤维化型非特异性间质性肺炎、慢性过敏性

肺 炎 、石 棉 相 关 肺 纤 维 化（asbestos-related lung 

fibrosis, ALF）患者及未接受特殊治疗的 ALF 患者在

6～24 个月内 FVC 测量 3 次后计算斜率，FVC%预计

值的年下降率≥ 5%，则定义为疾病进展。这种计算

斜率的方式以及较长的 24 个月评估周期在临床可

操作性上较差，各组人群存在一定差异性，横向比

较存在一定争议。

PPF 定义为除 IPF 之外，已知或未知病因的经影

像学证明为肺纤维化的 ILD 患者，在过去 1 年内，病

情 变 化 符 合 以 下 3 项 标 准 中 至 少 2 项 ，即 可 诊 断

PPF：①呼吸道症状恶化 ；②有疾病进展的呼吸生

理证据（a. 随访 1 年内 FVC%预计值绝对下降≥ 5%；

b. 随访 1 年内校正血红蛋白后的 DLCO%预计值绝对

下降≥ 10%）；③一种或多种疾病进展的影像学证据

（a. 牵拉性支气管扩张和细支气管扩张的范围或严

重程度增加；b. 伴有牵拉性支气管扩张的新增磨玻

璃影；c. 新发细小网格影；d. 网状结构异常的范围或
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粗糙度增加；e. 新出现的或增多的蜂窝影；f. 肺叶容

积进一步缩小）。需要强调的是，PPF 诊断需排除

IPF，且 PPF 不是一种单独的疾病类型，与潜在的基

础疾病无关，只是一种定义，PPF 的提出强调部分

ILD 类型与预后相关。

对比 PPF 与 PF-ILD 定义的差别：①PF-ILD 源于

临床试验，而非官方指南，不同临床试验定义不统

一。基于 2022 版指南提出的 PPF 概念更加标准化，

便于将此类具有相同特征的 ILD 患者归类。②PPF

不再强调“具有 ...... 表型”这类偏基因组的词汇，而

强化临床“肺纤维化”概念。③时间标准变严，随访

评估时间缩短，从原有 6～24 个月，规范为 1 年，加

强随访意识，便于及早发现。④肺功能评估更加直

观易操作，按既往 PF-ILD 肺功能诊断标准，FVC%预

计 值 相 对 下 降 ≥ 10% 或 5%～10% 合 并 其 他 条 件 。

以相对下降 5% 举例，假设基线 FVC%预计值为 60%

的 ILD 患者，后续 FVC%预计值降至 57% 即可符合

标准；如满足 PPF 诊断标准，FVC%预计值需要降

至 55%，肺功能标准更严格，亦更严谨。⑤PPF 对纤

维化影像学诊断的描述更为细化，包括新发磨玻璃

影和支气管扩张，肺容积缩小等。⑥2022 版指南中

对部分疾病的措辞亦更加严谨：如 f-HP，纤维化性

结节病、纤维化性机化性肺炎等，强调纤维化表现

对不同类型 ILD 患者临床特征及预后的影响。

近年来多项研究也在探讨不同定义/诊断标准

对诊疗的影响，为探讨 PPF 定义提出后对既往诊断

PF-ILD 数据的影响，一项多中心队列研究[13]回顾性

分析 PPF 队列及既往不同临床试验数据，探索不同

定 义 下 的 患 者 临 床 特 征 和 生 存 率 是 否 存 在 差 异 。

结 果 显 示 ，不 同 PPF 定 义 队 列 的 患 者 基 线 特 征 和

ILD 亚型组成比例相似，但根据指南定义的 PPF 队

列 1 年和 3 年无移植生存率分别为 91% 和 68%，与

INBUILD 试验定义相同，uILd 试验定义分别为 91%

和 75%，RELIEF 试验定义分别为 89% 和 66%。上述

研究结果提示，不同 PPF 诊断标准下临床特征和预

后价值相似，但指南定义的 PPF 诊断窗较 PF-ILD 前

移，诊断所需的随访时间由 2 年缩短为 1 年，提示此

类疾病需要早期积极干预。

2.2　PPF治疗

在有关 PPF 治疗的讨论中，对使用尼达尼布提

出了有条件的建议，但对于是否使用吡非尼酮，建

议进行更多的研究[1]。继指南提出后，GHAZIPURA

团队[14-15]分别发表了尼达尼布和吡非尼酮对 PPF 患

者疗效的荟萃分析，结果显示尼达尼布可明显改善

FVC 下降程度（治疗组平均 107 mL/年），并在亚组分

析中显示不同类型 PPF 患者 FVC 年下降量差异性较

大，UIP 型 FVC 年下降程度远高于非 UIP 型（UIP 型：

128.2 mL/年；非 UIP 型，75.3 mL/年），职业相关间质

性肺病肺功能下降最明显，达 252.8 mL/年，非特异

性间质性肺炎为 141.7 mL/年，结缔组织病相关 ILD

为 106.2 mL/年，过敏性肺炎为 72.9 mL/年。吡非尼

酮的荟萃分析同样显示可改善肺功能 FVC 下降程

度、6 min 步行距离等。尽管两项荟萃分析所纳入的

循证学证据均较低，但提示未来针对 PPF 治疗应依

据不同的病因和影像学表型进行相关研究和探索，

期待后续的临床研究及真实世界数据支持。

于 2023 年 ATS 会议上报告的一项在德国进行

的 前 瞻 性 注 册 登 记 研 究（INSIGHTS-ILD）[16] 显 示 ，

PPF 患 者 中 最 常 见 的 疾 病 类 型 是 过 敏 性 肺 炎

（25.6%），其 次 是 纤 维 化 性/特 发 性 间 质 性 肺 炎

（21.1%），其 他 类 型 CTD-ILD（14.2%），系 统 性 硬 化

症 相 关 ILD（12.2%），类 风 湿 关 节 炎 相 关 ILD

（12.2%），无法分类的 ILD（11.8%）。上述人群目前

常用的治疗方式仍以口服激素为主（61.4%），抗纤

维化治疗比例达 51.2%，其余硫唑嘌呤、甲氨蝶呤、

霉酚酸酯使用占比为 11%～13%，可见抗纤维化药

物逐渐成为 PPF 治疗的主流，但近 50% 应用比例说

明抗纤维化治疗 PPF 仍待普及和探索。

3 PF、PPF研究热点

2023 年 ATS 年会中针对 IPF 和 PPF 领域主要集

中在大数据影像识别及建模、基因组学研究新药探

索及呼吸康复等领域，下文就几项热点问题进行简

要回顾和阐述。

3.1　基因组学

在 2022 版指南中，针对基因组学在未能明确分

类的 ILD 患者中的诊断价值持保留意见，强调冷冻

肺活检在组织病理诊断中的重要价值，相较于外科

肺活检的风险及经纤维支气管镜肺活检小标本取

材，冷冻肺活检诊断率较高，严重并发症较少，其中

气胸发生率为 9%，各种类型出血发生率为 30%，严

重出血、手术性死亡、急性加重、呼吸道感染等较罕

·· 4
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见。近 1 年来，基于合格取材标本的基因组学研究

已成为研究热点。基因组学可能有助于识别有家

族性特发性肺纤维化风险的个体，准确分类患者，

阐明与疾病发病机制有关的关键途径，并最终开发

更有效的靶向疗法。但迄今为止，还没有关于何时

以 及 应 该 对 IPF 患 者 进 行 哪 些 基 因 检 测 的 临 床

指南[17]。

在最新 2023 年 ATS 会议中，韩国报告一项基于

全国健康保险数据的研究[18]，纳入 10 182 例 IPF 患

者，中位随访期 3.1 年，发现吸烟状态与 IPF 病死率

及住院率存在一定相关性；令人警醒的是，研究结

果表明相较于既往吸烟者和当前吸烟人群，非吸烟

者总体病死率及住院总次数最高，非吸烟者总体病

死率为 47.2%，既往吸烟者为 44.3%，当前吸烟者为

37.9%；非 吸 烟 者 住 院 总 次 数 8.3 次 ，既 往 吸 烟 者

7.0 次，当前吸烟者 8.1 次。提示非吸烟患者可能因

病因不明确而影响生存结局，这一研究为 IPF 基因

组学研究的必要性提供佐证。笔者推测，正如无诱

因所致静脉血栓栓塞症需要长期预防性抗凝一样，

未来应更加深入对 IPF 基因组学进行研究，亦为后

续治疗提供方向。

基于动物实验和细胞实验数据，一些蛋白被提

出 与 肺 纤 维 化 形 成 相 关 ，如 分 泌 型 磷 蛋 白 1

（secreted phosphoprotein 1, SPP1）编 码 骨 桥 蛋 白 ，在

IPF 中高表达并表现出促纤维化作用[19-20]。高表达

SPP1 的巨噬细胞和肌成纤维细胞有助于 IPF 的形

成[21-22]。研究表明，沉默 SPP1 能减弱博来霉素诱导

的肺纤维化[23]。内皮糖蛋白又称为 CD105，是一种

膜 糖 蛋 白 ，可 作 为 转 化 生 长 因 子 β（transforming 

growth factor-beta, TGF-β）超家族的Ⅲ型辅助受体，

并促进细胞因子 TGF-β 的两种信号通路，被认为是

纤 维 化 发 展 的 关 键 蛋 白[24]。 叉 头 框 蛋 白 M1

（forkhead box M1, FOXM1）作为转录调节因子，可以

直接或间接调节细胞分化、增殖、代谢和凋亡以及

干细胞多能性的维持[25]，减少炎症反应和细胞凋亡，

促进组织修复和再生。针对 FOXM1 的单一或联合

疗法可能有效治疗肺纤维化和炎症等疾病[26]，可能

为临床药物提供研究方向。除此之外，还有 CD90

（一种锚定在糖磷脂酰肌醇上的糖蛋白）、CD73（一

种与糖基磷脂酰肌醇偶联的糖蛋白）[27]、CD9（一种

跨膜糖蛋白）[28-29]、整合素 α3 等[7]被认为参与纤维化

形成过程中的炎症趋动、细胞-细胞外基质间相关

作用，进一步影响肺成纤维细胞的增殖、迁移等，但

其具体作用机制仍有待进一步研究。

3.2　肺康复

2013 年 ATS、ERS 官方声明将运动肺康复分为 3

个方面：全身运动训练、神经肌肉电刺激和吸气肌

训练。肺康复目前被推荐为其他慢性肺部疾病，如

慢性阻塞性肺疾病的非药物治疗手段，可改善临床

症状、生活质量及呼吸功能。以 IPF 和 PPF 为代表

的 PF-ILD 由于存在呼吸困难进行性加重、呼吸功能

下降及活动后血氧下降，目前也被纳入慢性呼吸系

统疾病进行呼吸康复及随访管理。尽管大量证据

支持肺康复对 ILD 患者的疗效[30]，呼吸训练可改善

IPF 患者的肺功能，提高生活质量[31]，甚至肺康复完

成度、症状改善及步行测试也与慢阻肺患者改善程

度相关[32]。ATS、ERS 指南目前对于肺康复治疗 IPF

仍处于弱推荐，尤其对转诊及肺移植患者有效。在

开始肺康复后，IPF 患者临床症状改善明显，且耐受

性较好，但在重度 ILD 中尚无明确结论，肺康复对晚

期 ILD 队列的长期影响数据仍然很少。目前 IPF 肺

康复的证据显示，短期内对提高运动能力和临床症

状有显著影响，但长期效果不持久[33]。PAN 等[34] 对

现有基于全身运动的肺康复训练对 IPF 影响的研究

进行荟萃分析，结果显示在 IPF 患者在肺康复介入

早期（6 个月内）呼吸困难症状、运动耐量、生活质量

等均有改善，但 6 个月后上述改善难以维持，反而有

下降趋势，且 6 个月内的症状改善程度亦弱于慢阻

肺患者。提示基于全身运动的肺康复训练对 IPF 等

快速进展的疾病可能无效。专家组共识表示应根

据 PPF 的进程引入康复，并随后进行调节。PPF 患

者进行康复时应进行综合评估，综合考量患者基础

疾病状态、疾病进展情况、患者需求及康复意向、合

并症、当地可及的康复条件等。亦提出初始康复可

制订 8～12 周计划，后续维持康复取决于具体情况。

对于 PPF 伴运动不耐受的患者，应尽快开始肺康复，

旨在提高生活质量和日常生活活动[35]。

进行肺康复时，亦应实时进行评价，辅以支持

治疗。研究显示肺康复未完成或肺康复无反应与

1 年后全因死亡率明显相关[33]，而当探讨肺康复反

应 者 、无 反 应 者 和 未 完 成 者 之 间 差 异 的 基 线 特 征

时，家庭供氧处方和随之而来的低静息氧饱和度在
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两组之间存在差异。运动诱发的低氧血症是慢性

纤 维 化 间 质 性 肺 病（fibrosing interstitial lung disease, 

f-ILD）的标志[36]。针对 IPF 肺康复期间氧疗短期和

长 期 影 响 的 临 床 研 究 正 在 进 行 中

（NCT03326089）[37]，该 研 究 通 过 患 者 在 呼 吸 医 用 空

气的情况下进行恒负荷（60% 峰值工作率）循环试验

至症状限制，患者在相同时间内重复补充氧气（42±

7）%的运动试验。近红外光谱评估股外侧肌氧合血

红蛋白浓度发现运动期间补充氧气可改善 f-ILD 患

者的腿部肌肉氧合和疲劳。减轻外周肌肉疲劳以

增强运动耐量是 1 个被忽视的治疗目标，值得临床

关注。同时，研究发现无论提供何种模式的有氧运

动训练计划或类型，对 f-ILD 的呼吸性能、运动能力

和生活质量均有改善[38]。对比应用尼达尼布治疗的

患者联合肺康复治疗的效果，远期 6 min 步行试验结

果没有改善，但可提高患者运动耐力[39]。目前仍有

针 对 尼 达 尼 布 联 合 肺 康 复 治 疗 的 研 究

（NCT03717012）[33]，相关数据待发表。

综上所述，建议对 IPF、PPF 患者进行肺康复时，

应考量以下几个因素：①评估患者严重程度，重度

ILD 肺康复缺乏一定数据，需评价患者耐受性和可

完成度，避免运动继发损伤；②评估患者康复过程

中氧合状态，应考虑运动带来的低氧问题，对重度

患者，肺康复同时给予吸氧，避免运动后低氧造成

的继发损伤或康复失败，给予氧疗支持以满足康复

条件；③协同抗纤维化药物进行，为患者提供综合

治疗。

除此之外，继肺结节的影像智能识别在临床上

得到广泛应用，亦有研究团队探索通过卷积神经网

络对 ILD HRCT 的影像学进行判读，但目前仍集中在

UIP/IPF 层面[40]，且研究表明基于人工智能的深度学

习模型需与手工影像评估相互补充，作为诊断 IPF

的临床辅助工具[41]。尽管深度学习的自动化诊断模

型在肺纤维化诊断中有较大发展前景，既往研究表

明神经网络在区分蜂窝状变化和肺气肿方面存在

错误，一些不匹配或是错误的训练数据也可能导致

间质性肺病影像判断错误[42]。其中一个主要限制是

缺乏足够大的医疗培训数据集[43]，由于 ILD 病因复

杂、异质性大，需要放射科、呼吸科、图像信息技术

专家联合开发和探索，同时还需进一步探索机器学

习 在 医 学 领 域 的 潜 力 ，以 更 好 地 推 动 医 学 领 域 的

进步。

4 总结

综上所述，指南使临床医生对于 IPF 的诊断流

程越来越清晰，PPF 定义更强调将 ILD 按影像特征

及疾病进展程度进行分类，以期尽早识别，早期

诊断和治疗。未来针对 PPF 领域会有更多的研究结

果发布，随着循证学证据越来越充分，相信会梳

理出更详尽的诊疗流程及路径。
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