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【 病 历 汇 报 】
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•病情　患者男性，52岁，因气促逐渐加重，咳嗽，无痰，自觉乏

力入院。既往体健，否认肝炎、结核等传染病。

•护理体查　T36.5℃，P102次/分，R32次/分，

BP121/65mmHg。神志清楚，自主体位，查体合作。全身浅表

淋巴结无肿大，气管位置居中，胸廓无畸形，双侧语颤正常，叩

诊呈清音，双肺听诊闻及吸气末细湿啰音。心律齐，无杂音。腹

部平坦，无压痛及反跳痛，肝脾未触及。脊柱四肢无畸形，双下

肢不肿，病理反射未引出。
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•辅助检查　血沉加快；胸部X线片示双肺弥漫性网格状或网格小

结节影，肺容积缩小，可见胸膜下线索；肺功能显示为通气功能

障碍。

•入院诊断　特发性肺纤维化。

•目前主要的治疗措施

•①糖皮质激素+环磷酰胺口服。

•②吸氧。
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【护士长提问】
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特发性肺纤维化是怎样诊断的？

•答：诊断主要根据临床特征、胸部影像学表现、肺通气及弥散功

能、活检病理学检查及排除其他已知原因导致的间质性肺病

（ILD）。根据有无外科肺活检的结果，有2种确诊标准。
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•（1）确诊标准一

•①外科肺活检：显示组织学符合寻常型间质性肺炎的改变。

•②同时具备下列条件

• a.排除其他已知的可引起ILD的疾病，如药物中毒、职业环境性
接触和结缔组织病等。

• b.肺功能检查示限制性通气功能障碍伴弥散功能下降。

• c.常规胸部X线片或胸部高分辨率CT显示双下肺和胸膜下分布为
主的网状改变或伴蜂窝肺，可伴有少量磨玻璃样阴影。
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•（2）确诊标准二　无外科肺活检时，需要符合下列所有4条主要
指标和3条以上的次要指标。

•①主要指标

• a.除外已知原因的ILD，如某些药物毒性作用、职业环境接触史
和结缔组织病等。

• b.肺功能表现异常，包括限制性通气功能障碍[肺活量（VC）减
少，而第1s用力呼气容积（FEV1）/用力肺活量（FVC）正常或
增加]和（或）气体交换障碍{静态/运动时肺泡气-动脉氧分压
[P（A-a）O2]增加或一氧化碳的弥散量（DLCO）降低}。
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• c.胸部高分辨率CT表现为双下肺和胸膜下分布为主的网状改变或

伴蜂窝肺，可伴有极少量磨玻璃样阴影。

• d.经纤维支气管镜肺活检（TBLB）或支气管肺泡灌洗液

（BALF）检查不支持其他疾病的诊断。
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•②次要诊断条件

• a.年龄>50岁。

• b.隐匿起病或无明确原因的进行性呼吸困难。

• c.病程≥3个月。

• d.双肺听诊可闻及吸气性Velcro啰音。
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特发性肺纤维化是如何发生的？

•答：不明原因的致病因素导致肺泡上皮损伤，基底膜破坏，成纤

维细胞聚集分化和增生，胶原和细胞外基质过度生成导致纤维化。

另外，致病因素导致炎症介质的大量生成也可导致肺纤维化。
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特发性肺纤维化的预后如何？

•答：预后差，多因呼吸衰竭而死亡，发现后平均寿命为2.8～3.6

年。
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特发性肺纤维化与间质性肺病的关系如何？

•答：①按病理变化分类见表1-3。

•表1-3　特发性肺纤维化与间质性肺病按病理变化分类

•②按肺泡结构中聚集的细胞类型分类见表1-4。
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