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Idiopathic pulmonary fibrosis (IPF) is a progressive fibrosing interstitial lung disease characterized by worsening lung function 

and dyspnea. The prognosis of IPF patients is poor, as median survival is approximately 3 years. However, recently developed 

IPF-specific therapies have shown improved efficacies in terms of reducing lung function decline and mortality. Therefore, the ear-

ly recognition and accurate diagnosis of IPF are crucial. In 2018, new guidelines for the diagnosis of IPF were published by the 

Fleischner Society and by the American Thoracic Society/European Respiratory Society/Japanese Respiratory Society/Latin 

American Thoracic Society (ATS/ERS/JRS/ALAT). Both guidelines emphasize the need for a thorough history taking and physical 

examination to exclude an alternative diagnosis, such as exposure-related or connective tissue disease. The most informative initial 

examination is high-resolution computed tomography, the results of which can indicate the need for bronchoalveolar lavage or sur-

gical lung biopsy, based on a multidisciplinary discussion of the findings and the patient’s clinical condition. A multidisciplinary 

discussion of the clinico-radiologic-pathologic findings is currently the gold standard in the diagnoisis of IPF and will allow the 

more effective and timely treatment of these patients.  (Korean J Med 2019;94:173-181)
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서 론

간질성 폐질환(interstitial lung disease, ILD)은 폐실질을 침

범하는 비감염성, 비종양성 질환으로서 폐포 사이 공간인 간

질(interstitium)에 세포의 증식과 분화, 만성적인 염증 및 섬

유화 등 다양한 병리 기전이 따로 혹은 동시에 나타나는 질
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Figure 1. Diagnostic approach for IPF. IPF, idiopathic pulmonary fibrosis; UIP, usual interstitial pneumonia; HRCT, high-resolution 

computed tomography; MDD, multidisciplinary discussion; BAL, bronchoalveolar lavage; SLB, surgical lung biopsy; ILD, interstitial 

lung disease.

환군을 통칭한다[1]. 이 중 간질의 섬유화가 가장 흔한 표현

형(phenotype)으로, 이로 인하여 환자는 폐활량의 감소 및 가

스 교환의 장애를 경험하며 심할 경우는 호흡 부전 및 사망

까지 이르게 된다. 약물, 유기 혹은 무기물질에 대한 노출, 

방사선 치료, 결체조직질환 등 유발 원인을 알 수 있는 경우

가 있고, 자세한 검사에서도 발병 원인이 밝혀지지 않을 때

도 있는데, 이러한 경우를 특발성 간질성 폐렴(idiopathic in-

terstitial pneumonia, IIP)이라 지칭하며 그중 가장 예후가 불

량한 것이 특발성 폐섬유증(idiopathic pulmonary fibrosis, IPF)

이다[2]. IPF는 65세 이상의 노인에서 호발하고, 수개월에서 

수년에 걸쳐 진행하는 호흡곤란, 마른 기침 및 청진시 양측 

폐하부의 흡기 수포음을 특징으로 하며, 환자들의 중간 생존 

기간은 진단 후 3-5년으로 알려져 있다[3]. 흡연은 IPF의 잘 

알려져 있는 위험인자로, 그 밖에 위-식도역류, Epstein Barr 

virus나 Hepatitis C virus 등의 감염 및 유전자 변이 등도 질병 

발생과 관련 있는 것으로 알려져 있다.

2000년 IPF의 진단과 치료에 대한 전문가 의견을 기반으

로 한 첫 국제 지침이 발표된 이후[4], 임상 증상, 발병 기전, 

자연 경과에 대한 여러 연구 결과들을 통하여 2011년에 진단

과 치료에 대한 근거중심(evidence-based)의 진료 지침이 발

표되었다[5]. 하지만 이후 연구들에서 기존의 진료 지침이 

실제 진료에 있어서의 적용에 한계를 보임에 따라[6,7], 기존

의 IPF의 진단 기준을 보완한 새로운 진료 지침이 2018년에 

서로 다른 그룹에서 제시되었다[3,8].

IPF의 불량한 예후를 감안하면, 임상 의사가 조기에 정확

한 진단을 내리는 것이 IPF 환자의 예후에 매우 중요한데, 

이는 pirfenidone [7], nintedanib [9]과 같은 질병 진행 억제에 

유효한 약물의 개발로 그 중요성이 더욱 강조되었다. 본 종

설은 새로운 진료 지침에 따른 IPF의 진단 과정에 대하여 기

술하고자 한다. 

본 론

진단 과정

IPF가 의심되는 환자에서 병력 청취와 이학적 검사를 통

하여 직업성 폐질환이나 결체조직질환 등 원인 감별이 가능
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A    B

Figure 2. High-resolution computed tomography scan images demonstrating (A) air-trapping from an expiratory phase scan (right) com-

pared to inspiratory phase (left) and (B) change of dependent opacity on prone (right) position from supine (left) position.

한 질환 여부를 판단한다. 고해상도 흉부 전산화단층촬영

(high resolution computed tomography, HRCT)을 시행하고, 이

후 다학제 토론(multidisciplinary discussion, MDD)을 통하여 

기관지폐포세척 검사(bronchoalveolar lavage, BAL)나 외과적 

폐생검(surgical lung biopsy, SLB) 등의 추가적인 검사 시행 

여부를 결정한다. 특징적인 IPF의 HRCT 소견을 보이는 경우

(통상형 간질성 폐렴[usual interstitial pneumonia, UIP]형)는 

조직 검사 없이도 IPF를 진단할 수 있으나, 그렇지 않을 경우

는 조직 검사 등 추가적인 검사 후 다시 MDD를 통하여 최종

적으로 IPF 진단을 하게 된다(Fig. 1).

병력 청취 및 기본 검사

고령자(특히 60세 이상의 남자)가 6개월 이상 진행되는 호

흡곤란이나 마른 기침을 호소하고, 신체 진찰에서 곤봉지

(clubbing) 혹은 흡기시 수포음이 들리거나, 흉부 X-ray에서 

양폐하부의 증가된 음영을 보이는 경우 IPF를 의심해야 한

다. 나이가 40-60세로 비교적 젊은 경우에도 폐섬유증의 가

족력이 있다면 IPF의 가능성을 염두에 두고 자세한 병력 청

취가 필요하다. 흡연력과 직업성 폐질환의 배제를 위하여 직

업력에 대한 자세한 문진을 시행하고, 과민성폐장염 등의 가

능성을 고려하여 환경에 대한 정보(거주하거나 근무하는 곳

에서 곰팡이나 새와 장기간 접촉하였는지 등)를 얻어야 한다. 

또한, 복용하는 약물이나 방사선 치료 여부 등에 대해서도 

확인하여야 한다. 결체조직질환(connective tissue disease)의 

동반 가능성을 고려하여 관절 및 피부 등 관련 증상에 대한 

병력 청취가 필요하고, 관절 등 폐 외 증상 없이 ILD가 선행

하는 경우가 있으므로 무증상이라도 항핵항체(antinuclear an-

tibody)나 류마티스 인자(rheumatoid factor) 등 자가항체 검사

를 시행한다[3].

고해상도 흉부 전산화단층촬영(HRCT)

HRCT는 2 mm 이하의 얇은 두께(thickeness)를 갖는 영상

을 1-2 cm 간격으로 촬영하여 폐실질의 변화를 민감하게 확

인할 수 있는 CT 촬영기법이다[10]. 공기걸림(air trapping)이

나 폐허탈(atelectasis) 등의 동반 여부를 확인하기 위하여 흡

기 말 영상 외에 호기 말과 복와위 자세(prone position)에서

도 촬영하는 것이 다른 ILD나 가성병소(pseudolesion) 감별에 

도움이 된다[3] (Fig. 2).

2011년에 발표된 IPF 진료 지침은 철저한 병력 청취, 자가

항체 등의 검사에서 원인이 밝혀지지 않은 IIP 환자에서 

HRCT를 먼저 시행하도록 하고, 그 소견에 따라 3가지 유형

(UIP pattern, possible UIP pattern, inconsistent UIP pattern)으로 

분류하여, UIP pattern인 경우를 제외하고는 SLB를 하도록 권

고하였다[5]. HRCT 상 폐하부, 변연부 우세성으로 봉와양폐

(honeycombing)와 망상음영(reticular abnormality)을 동반하고, 

다른 질환을 시사하는 소견(섬유화 병변보다 범위가 더 넓은 

간유리음영[ground glass opacity], 폐경결[consolidation], 중-상

엽 침범 등)이 없는 경우, 영상의학적으로 UIP pattern으로 분

류하고, 이러한 경우 병리 소견상 UIP pattern과 일치도가 매우 

높은 것으로 보고되었다[11]. 기존의 진료 지침에서는 앞서 

살펴본 UIP pattern의 4가지 특징(폐하부/변연부 우세성, 봉와

양폐, 망상음영, 다른 질환을 시사하는 소견이 없음) 중 봉와

양폐를 제외한 나머지 3가지를 만족한 경우를 possible UIP 

pattern으로 정의하였는데, Chung 등[12]은 possible UIP pattern

을 섬유화의 정도로 나누어 probable UIP (폐하부, 변연부 우세

성, 망상음영 존재, 다른 질환을 시사하는 소견이 없음)와 in-

determinate UIP pattern (CT 상 폐섬유화가 존재하나 definite, 

probable 혹은 inconsistent with UIP로 분류할 정도로 특징적이

지 않은 경우)으로 나누어 병리조직 결과를 비교하였고, prob-
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Table 1. High-resolution computed tomography scanning patterns

UIP Possible UIP Inconsistent with UIP

2011 

ATS/ERS/

JRS/ALAT

- Subpleural and basal 

predominant 

- Honeycombing 

± traction bronchiectasis

- Reticular abnormality 

- Absence of features to 

suggest an inconsistent 

with UIP

- Subpleural and basal predominant 

- Reticular abnormality 

- Absence of features to suggest an 

inconsistent with UIP

- Upper or mid-lung predominance

- Peribronchovascular predominance 

- Extensive GGO 

(extent > reticular abnormality)

- Profuse micronodules 

(bilateral, upper lobes)

- Discrete cysts (multiple, bilateral, away 

from areas of honeycombing)

- Diffuse mosaic attenuation/air-trapping 

(bilateral, in ≥ 3 lobes

- Consolidation in bronchopulmonary 

segments/lobes

UIP Probable Indeterminate Alternative diagnosis

2018 

ATS/ERS/

JRS/ALAT

- Subpleural and basal 

predominant 

(often heterogenous)

- Honeycombing 

± peripheral traction 

bronchiectasis or 

bronchiolectasis

- Subpleural and basal 

predominant 

(often heterogenous)

- Reticular pattern with 

peripheral traction 

bronchiectasis or 

bronchiolectasis 

- May have mild GGO 

- Subpleural and basal 

predominant

- Subtle reticulation; may 

have mild GGO or 

distortion (early UIP)

- Do not suggest any 

specific etiology (truly 

indeterminate for UIP)

- CT features: cysts, predominant 

GGO marked mosaic attenuation, 

profuse micronodules, centrilobular 

nodules, nodules, consolidation

- Distribution: peribronchovascular, 

perilymphatic, upper or mid-lung

- Other: pleural plaque, dilated 

esophagus, distal clavicular 

erosion, extensive lymph node 

enlargement, pleural 

effusion/thickening

UIP, usual interstitial pneumonia; ATS, American Thoracic Society; ERS, European Respiratory Society; JRS, Japanese Respiratory 

Society; ALAT, Latin American Thoracic Society; GGO, ground glass opacity.

A    B    

C    D    

Figure 3. High-resolution computed tomography images demonstrating (A) UIP pattern, (B) probable UIP, (C) indeterminate for UIP, 

and (D) alternative diagnosis (multiple air-trapping) according to the 2018 ATS/ERS/JRS/ALAT guidelines. UIP, usual interstitial pneu-

monia; ATS, American Thoracic Society; ERS, European Respiratory Society; JRS, Japanese Respiratory Society; ALAT, Latin 

American Thoracic Society.
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Table 2. Histopathology pattern and features

UIP Probable Possible Not UIP 

2011 

ATS/ERS/

JRS/ALAT

- Evidence of marked 

fibrosis/architectural 

distortion ± honeycoming in 

predominantly subpleural 

and/or paraceptal distribution 

- Presence of patchy 

involvement of lung 

parenchyma by fibrosis 

- Fibroblastic foci

- Absence of features to suggest 

an alternative diagnosis 

- Evidence of marked 

fibrosis/architectural 

distortion ± honeycoming

- Absence of either patchy 

involvement or fibroblastic 

foci, but not both 

- Absence of features to 

suggest an alternative 

diagnosis

OR

- Honycombing only

- Patchy or diffuse 

involvement of lung 

parenchyma by fibrosis ± 

interstitial inflammation 

- Absence of other criteria for 

UIP 

- Absence of features against a 

diagnosis of UIP suggesting 

an alternate diagnosis 

- Hyaline membrane

- Organizing pneumonia 

- Granulomas

- Marked interstitial 

inflammatory cell 

infiltration away from 

honeycombing 

- Airway centered changes

- Other features suggestive of 

an alternate diagnosis

UIP Probable Indeterminate Alternative diagnosis

2018 

ATS/ERS/

JRS/ALAT

- Dense fibrosis with 

architectural distorsion 

- Predominant subpleural 

and/or paraseptal distribution 

of fibrosis 

- Patchy involvement of lung 

parenchyma by fibrosis

- Fibroblastic foci

- Absence of features to suggest 

an alternative diagnosis 

- Honeycombing only 

OR 

- Some histologic features of 

UIP are present but to an 

extent precludes a definite 

diagnosis of UIP/IPF

AND

- Absence of features to 

suggest an alternative 

diagnosis 

- Fibrosis ± architectural 

distortion, with features 

favoring either a pattern 

other than UIP or features 

favoring UIP

- Some histologic features of 

UIP, but with other features 

suggesting an alternative 

diagnosis

- Features of other histologic 

patterns of IIP in all biopsies

- Indicative of other diseases: 

HP, PLCH, sarcoidosis, 

LAM

UIP, usual interstitial pneumonia; ATS, American Thoracic Society; ERS, European Respiratory Society; JRS, Japanese Respiratory Society; 

ALAT, Latin American Thoracic Society; IPF, idiopathic pulmonary fibrosis; IIP, idiopathic interstitial pneumonia; HP, hypersensitivity 

pneumonitis; PCLH, pulmonary Langerhans cell histiocytosis; LAM, lymphangioleiomyomatosis. 

able UIP pattern에서 병리 검사상 UIP pattern이 더 자주 관찰됨

을 보고하였다(82.4% vs. 54.2%; p = 0.01). 이에 따라 2018년 

개정된 지침에서는 흉부 HRCT 소견을 UIP, probable UIP, in-

determinate for UIP, alternative diagnosis의 4가지로 분류하였

다(Table 1, Fig. 3) [3,8].

외과적 폐생검(SLB)

2018년 개정된 진료 지침에 따르면 조직 검사 소견도 영

상과 마찬가지로 UIP, probable UIP, indeterminate for UIP, al-

ternative diagnosis의 4가지로 분류하였다(Table 2, Fig. 4). 같

은 환자의 서로 다른 두 엽에서 다른 조직형이 관찰될 수 있

기 때문에(discordant UIP; 즉 한 엽에서는 UIP pattern, 다른 

엽에서는 nonspecific interstitial pneumonia pattern), SLB 시행

시 최소 2곳 이상의 폐엽에서 조직을 얻어야 한다[3].

폐생검 후 발생할 수 있는 합병증으로는 급성악화(6.1%), 

지속적인 공기 누출(6-12%), 감염(6.5%), 출혈(0.2-0.8%) 등이 

알려져 있다[13]. Hutchinson 등[14]은 11년간 32,022명의 

SLB를 받은 환자를 대상으로 사망과 연관된 인자를 분석하

였고 남자, 고령, 기저 질환이 많을수록 사망이 유의하게 증

가함을 보고하였다. 특히 75세 이상은 45세 미만에 비하여 

4.5배 사망 위험도가 증가하였다. 또 안정시 혹은 운동시 산

소를 필요로 하는 경우는 수술 후 사망, 폐렴, 지속적인 공기 

누출 등의 주요 합병증이 발생할 확률이 증가한다. LoCicero [15]

의 연구에서도 폐생검시 산소 요구량이 없을 경우 사망률은 

4%, 수술 전 산소가 필요한 경우는 6% 그리고 호흡부전으로 

기계 환기가 필요한 환자에서는 75%로 보고하였다. 조직 검

사를 할 당시 급성악화의 병력도 알려진 위험인자로서, Park 

등[16]은 SLB를 시행받은 200명을 대상으로 한 연구에서 급

성악화시 조직 검사를 받은 경우 사망률(28.6%)이 그렇지 않

은 경우(3.0%)에 비하여 유의하게 증가하고, 폐확산능

(diffusing capacity for carbon monoxide)이 낮을수록 조직 검

사 후 합병증이 발생할 위험이 높음(odds ratio, 0.959; 95% 

confidence interval, 0.930-0.989; p = 0.007)을 보여주었다. 그 

외에 고령, 면역저하 상태, 중증의 폐고혈압이 있을 경우 수
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A    D    

B    

C    

Figure 4. Histopathologic patterns demonstrating (A) Usual interstitial pneumonia (UIP). In low power field (left, ×12.5), lung paren-

chyma is involved by extensive interstitial fibrous thickening, which is centered in subpleural or interlobular septal region. The central 

lung parenchyma is relatively uninvolved. In high power field (right, ×100), several fibroblastic foci and old mature fibrosis are mixed up

with each other. Mild chronic inflammatory cell infiltration is also noted, but it is scarce. (B) Probable UIP. In low power field (left, 

×12.5), lung parenchyma is involved by subpleural and interlobular septal patchy interstitial fibrosis. However, the fibrosis extent is rela-

tively scarce. No microscopic honeycomb change is shown. In high power field (right, ×100), several fibroblastic foci intermixed with 

old mature fibrosis is observed, which indicates temporal heterogeneity. (C) Indeterminate for UIP. In low power field (left, ×12.5), pat-

chy interstitial fibrosis located in subpleural and centrilobular region is noted. In high power field (right, ×100), old mature fibrosis with

fibroblastic foci is identified. These features possibly represent UIP, but chronic hypersensitivity pneumonitis can be suspected because 

a significant amount of centrilobular fibrosis component is shown. (D) Alternative diagnosis. In low power field (left upper, ×12.5),

well-defined, stellate-shaped subpleural lung fibrosis with adjacent parenchymal cystic change is noted. In high power field (right upper,

×100), a large amount of mixed inflammatory cell infiltration, mononuclear cell and eosinophil-predominated, is shown. On im-

munohistochemistry, these mononuclear cells are diffuse and strongly immunoreactive for anti-CD1a (left lower, ×400) and langerin 

(right lower, ×400) antibodies. These features are consistent with pulmonary Langerhans cell histiocytosis. ATS, American Thoracic 

Society; ERS, European Respiratory Society; JRS, Japanese Respiratory Society; ALAT, Latin American Thoracic Society.

술 후 사망률이 증가하여 주의가 필요하다[15,17-19].

2011년 진료 지침에서 SLB에 대해서 비디오 흉강경 수술

(video assisted thoracic surgery, VATS)과 개흉술(open lung thor-

acotomy, OLB)을 같은 수준으로 소개하였으나, 개정된 진료 

지침에서는 VATS를 추천하였다. 41명을 대상으로 VATS와 

OLB의 효용성을 비교한 연구에서, VATS 시행시 수술 시간

(45.3 ± 12.2분 vs. 55.6 ± 11.2분)과 입원 기간(5.5 ± 1.3일 vs. 

7.1 ± 2.3일)이 OLB에 비하여 줄어들었음을 보여주었고[20], 

사망률도 유의하게 낮았다(1.18% vs. 2.29%, p < 0.001) [14].

최근 기관지 내시경을 이용한 냉동폐생검(bronchoscopic 

lung cryobiopsy) 시술이 ILD의 진단을 위한 조직 검사 방법

으로 시도되고 있다[21,22]. 117명의 ILD 환자를 대상으로 냉

동폐생검과 VATS를 비교한 연구에서, 조직의 적합성(100% 

vs. 100%)이나 ILD의 진단율(91% vs. 98%, p = 0.71) 및 시술 

후 사망률(1.7% vs. 3.4%)이 두 방법 간 유의한 차이가 없는 

것으로 보고되었다[22]. 하지만 각 기관별로 숙련도가 다르

고, 시술 과정이 표준화되어 있지 않아 개정된 진료 지침에

서는 아직 ILD를 진단하는 방법으로 권고하고 있지 않다[3].

외과적 폐생검(SLB)의 적응증

2011 American Thoracic Society (ATS)/European Respiratory 

Society (ERS)/Japanese Respiratory Society (JRS)/Latin American 

Thoracic Society (ALAT) 진료 지침과 동일하게 2018년 지침

에서도 HRCT 상 전형적인 UIP형을 보이지 않는 경우는 SLB

를 고려하도록 하였다. 그러나 2011년 지침이 발표된 이후 

HRCT와 조직 소견의 일치율에 관한 연구들이 진행되었고, 
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흉부 HRCT 상 봉와양폐가 없더라도 흉막하에 망상음영과 

견인성 기관지확장증을 동반한 경우 조직 검사에서 UIP가 진단

될 확률이 높음(82-94%)이 확인되었다[11,12]. 특히 60세 이상 

남자, 흡연력 등의 임상양상을 만족하는 경우에는 일치도가 

더 높아짐을 근거로[23], 2018년 Fleishner 그룹에서는 IPF의 

임상상을 보이는 환자에서 흉부 CT 상 probable UIP형을 보이

는 경우 SLB 없이도 IPF를 진단할 수 있다고 제시하였다[8]. 

하지만 이어 발표된 2018년 ATS/ERS/JRS/ALAT 진료 지침에

서는 흉부 CT 검사 상 probable UIP 소견을 보이는 경우 SLB

를 시행하도록 권유하였다(conditional recommendation) [3]. 

비록 표면적으로는 흉부 CT 상 probable UIP 소견을 보이는 

환자에 대해서 두 진료 지침의 견해가 다른 것처럼 보이지만, 

ATS/ERS/JRS/ALAT 진료 지침은 conditional recommendation

으로서, HRCT에서 probable UIP 소견을 보이는 환자들의 다

수(≥ 50%)는 SLB가 필요하지만 일부(<50%) 환자(예를 들면 

임상적으로 IPF일 가능성이 높은)에서는 SLB가 필요하지 않

을 수 있다라고 해석할 수 있다는 점에서 두 지침이 의도하는 

바는 동일하다고 할 수 있다[24,25]. 

기관지폐포세척 검사

기관지폐포세척 검사(BAL)는 기관지 내시경을 이용하여 

기도내 총 100-300 mL의 생리식염수를 3-5회 나누어 주입 후 

회수하여 말초 기도와 폐포에서 검체를 얻는 검사방법이다[26]. 

회수된 세척액은 주입된 양의 최소 30% 이상이 되어야 하며, 

그 이하일 경우 세포 분율(differential counts)을 해석하는데 

주의해야 한다.

IPF의 환자에서 BAL 세척액 소견은 정상인 혹은 다른 폐

질환에 비하여 호중구의 비율이 증가하지만, 결체조직관련 

폐질환이나 다른 질환에서도 유사한 소견을 보일 수 있어, 

2011년 진료 지침에서는 IPF 진단을 위하여 BAL을 시행하

도록 권고하지 않았다[5]. 그러나 IPF가 아닌 다른 질환을 감

별하는데 도움이 될 수 있는데, BAL 세포분획에서 호산구가 

25% 이상이면 호산구성 폐렴(eosinophilic pneumonia)에 진단

적이고[26], 유육종증(sarcoidosis)의 경우 보통 림프구가 15% 

이상이고 CD4/CD8 비율이 4 이상으로 높다. 따라서 흉부 CT

에서 UIP pattern이 아닌 경우 상기 질환 등을 감별할 목적으

로 BAL 세포분획과 CD4/CD8 비율을 확인하는 것이 권고 사

항으로 새롭게 추가가 되었다[3].

다학제 진단의 중요성

IPF 진단의 표준은 다학제 토론을 통한 진단이다[3]. 

Flaherty 등[27]은 IIP의 진단 과정에서 임상, 병리, 영상 정보

의 통합과 각 분야 전문가 간 토론을 통하여 진단의 일치도

(interobserver agreement)와 신뢰도를 높일 수 있음을 보여주

었다. Chaudhuri 등[28]은 지역 병원의 호흡기 전문의로부터 

MDD를 의뢰받은 318명의 ILD 증례를 분석한 연구에서, 최

초 진단이 IPF였던 107명 중 절반의 환자에서 MDD 후 진단

이 변경되었으며, IPF를 제외한 다른 ILD 환자 136명도 33%

에서 진단이 변경되었음을 보고하였다. Jo 등[29]도 호흡기 

전문의로부터 의뢰받은 90명의 ILD 환자 중 MDD를 통하여 

53%에서 진단이 변경되었고, 치료 방침에 있어서도 항섬유

화제의 사용(3% vs. 21%, p < 0.01)이나 산소 치료(6% vs. 

10%, p = 0.046) 등에 있어 유의한 변화가 있음을 보고하였

다. 이러한 결과들은 MDD가 임상 진료에 있어서, 진단뿐만 

아니라 환자의 치료 방침을 결정하고 예후를 판단하는 데에

도 중요한 영향을 줌을 시사해 준다.

2018년 개정된 진료 지침에서는 MDD의 중요성을 더욱 

강조하여 흉부 HRCT 정보를 얻은 후 MDD를 시행하여 BAL

이나 SLB 등 추가적인 검사 시행 여부를 결정하도록 하였고, 

상기 검사 결과들을 토대로 다시 한번 MDD를 할 것을 권유

하였다(Fig. 1). 하지만 전형적인 IPF의 임상-영상상을 보이

는 경우에는 반드시 MDD가 필요하지는 않다[3]. Fleischner 

그룹도 조직 검사 시행 여부를 결정하거나, 조직 검사 후 임

상/영상/병리 소견을 리뷰할 때, 질병의 경과가 알려진 것과 

달라 재평가가 필요할 경우에 MDD를 추천하였다[8]. MDD

의 구성은 경험이 많은 임상, 영상, 병리전문가를 기본으로, 

필요시 환경, 유전, 류마티스질환 전문가가 참여하는 것이 

권고된다. 하지만 참여 인원을 어떻게 구성할 것인지, 그리

고 MDD 시행 주기 등에 대한 결정은 각 센터의 진료 여건에 

맞게 시행될 수 있다.

결 론

IPF는 진단 후 지속적으로 진행하여 높은 사망률을 보이

는 질환으로, IPF가 의심되는 환자의 조기 발견과 정확한 진

단 및 적절한 치료가 매우 중요하다. 개정된 IPF 진단 지침은 

흉부 HRCT 소견상 UIP형을 보이는 경우 외에도, 임상적으

로 IPF가 의심되는 환자(working diagnosis of IPF)에서 SLB 

없이도 IPF를 진단할 수 있는 여지를 두었다. 이러한 의사 
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결정은 MDD를 통하여 진행되어야 하며, 이를 통하여 침습

적 진단 방법이 필요한 환자를 선별하여 불필요하게 발생할 

수 있는 수술 관련 합병증을 줄이고 정확한 진단을 내리는데 

기여할 것으로 예상한다.

중심 단어: 특발성 폐섬유증; 진단; 지침
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