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Interstitial pneumonia is a heterogeneous group of diffuse parenchymal lung diseases characterized by variable combinations of 
inflammation and fibrosis involving the interstitium, airways, and alveolar spaces. The classification of interstitial pneumonia has 
undergone a major update for the first time in 12 years since 2013. The 2025 European Respiratory Society/American Thoracic Society (ERS/
ATS) update introduces an integrated framework that extends beyond idiopathic entities to include secondary causes such as connective 
tissue disease and hypersensitivity pneumonitis. This update classifies interstitial pneumonias into ‘interstitial patterns’ and ‘alveolar 
filling patterns’ based on the predominant site of involvement, with interstitial patterns further subclassified into ‘fibrotic’ and ‘non-
fibrotic’. Furthermore, it newly defines and reintroduces the ‘bronchiolocentric interstitial pneumonia’ pattern to replace the traditional 
‘hypersensitivity pneumonitis pattern’ and renames the terms ‘acute interstitial pneumonia’ and ‘desquamative interstitial pneumonia’ to 
‘diffuse alveolar damage’ and ‘alveolar macrophage pneumonia’, respectively, to more accurately reflect the underlying pathophysiology. 
Importantly, the update distinguishes morphologic patterns from multidisciplinary discussion diagnoses and formalizes the concept of 
diagnostic confidence, presenting a system of ‘confident’, ‘provisional’, or ‘unclassifiable interstitial lung disease’. Although this update is 
based on expert consensus, the new classification framework can provide a more comprehensive and practical approach for clinicians 
managing patients with complex interstitial pneumonias. This review summarizes these key changes and their clinical implications.  
(Korean J Med 2026;101:13-23)
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서 론

간질성 폐렴(interstitial pneumonia, IP)은 폐의 간질과 기

도, 폐포를 침범하여 염증과 섬유화를 유발하는 약 200여 종

의 다양한 질환을 아우르는 포괄적인 용어이다[1]. 간질성 폐

렴은 임상 양상과 영상, 병리 소견이 다양하고 자가면역 질환, 

환경성, 흡입 노출, 약제, 유전적 요인 등 다양한 이차적인 원

인에 의해서도 발생할 수 있다. 때로는 원인을 찾지 못하는 경
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우도 있으며 동일한 환자에서도 시간 경과에 따라 질병의 양

상이 달라져 진단과 치료가 어려운 질환군이다.

2002년 미국흉부학회(American Thoracic Society, ATS)/

유럽호흡기학회(European Respiratory Society, ERS)가 특발

성 간질성 폐렴 분류에 대한 국제 다학제 합의문을 발표하며 

처음으로 간질성 폐렴을 특발성 폐섬유증(idiopathic pulmo-

nary fibrosis, IPF), 비특이 간질성 폐렴(non-specific inter-

stitial pneumonia, NSIP), 특발성 기질화 폐렴(cryptogenic 

organizing pneumonia, COP) 등 7개로 분류하는 시도를 하

였다[2]. 이후 2013년 개정에서는 2002년에는 잠정적 진단으

로 남겨 두었던 NSIP를 독립적인 질환으로 인정하였고 흉막폐

실질 섬유탄력증(pleuroparenchymal fibroelastosis, PPFE)

을 추가하였으며 혼합 패턴과 질병 행동의 개념을 도입하고 다

학제적 논의(multidisciplinary discussion, MDD)를 진단의 

필수 요소로 제시하였다[3]. 그러나 기존 분류 체계는 특발성 

질환에만 국한되어 있어 결체조직 질환 관련 간질성 폐질환

(interstitial lung disease, ILD), 과민성 폐렴(hypersensitivity 

pneumonitis, HP), 약제 유발 ILD 등의 이차성 원인에 의한 

간질성 폐렴은 포함하지 못한다는 한계가 있었다. 본고에서는 

최근 12년 만에 새로이 발표된 2025 ERS/ATS 간질성 폐렴 분

류 개정안의 주요 내용을 소개하고 임상적 함의를 고찰하고자 

한다.

본 론

개정안의 세부 내용을 살펴보기 전에 이해를 돕기 위하여 

몇 가지 전제 사항을 설명하고자 한다. 첫째, ‘간질성 폐렴’이

라는 용어를 유지하였다. 이는 2002년과 2013년 분류와의 연

속성을 유지하면서 간질성 질환뿐만 아니라 폐포 충만(alveo-

lar filling) 질환까지 포함할 수 있기에 일부 제한점에도 불구

하고 유지하기로 하였다. 또한 ‘간질성 폐질환’도 쓰도록 하였

다. 둘째, 이번 개정안에서는 질병의 분류에 초점을 맞추었으

며 치료를 다루지는 않았다. 셋째, 이번 개정안은 근거 중심 진

료지침이 아닌 전문가 합의문(consensus statement)이다. 32

명의 전문가가 참여하여 합의를 도출하였으며 70% 이상의 동

의가 있을 때 합의된 것으로 간주하였다.

새로운 분류 체계와 4가지 주요 변화

개정된 분류 접근법에서 가장 중요하면서도 기본이 되는 점

은 영상/병리 패턴을 기반으로 환자를 분류하고 그 다음 MDD

를 통해 환자를 진단한다는 점이다(Fig. 1; Table 1). 즉 패턴

과 다학제 진단을 구분하였다. 예를 들어 NSIP는 패턴이고 특

발성 NSIP는 다학제 진단이다. 이번 개정에서는 네 가지 주요 

변화가 있었다.

간질성 폐렴 전체로 분류 체계 확장

첫 번째 변화이자 가장 큰 변화는 특발성과 이차성 간질성 

폐렴의 통합이다. 특발성에 국한되어 있던 기존 분류 체계에

서 간질성 폐렴 전체를 분류하는 체계를 이번 개정안에서 제

시하였다. 이는 질병의 초기에는 원인이 불분명한 경우가 많

고 호흡세기관지염 연관 간질성 폐질환(respiratory bronchi-

olitis-interstitial lung disease, RB-ILD)과 같은 일부 질환은 

특발성이라 간주되기 어려웠으며 특발성이라 불리는 질환조차 

기저 원인이 있을 가능성이 있기 때문이다[4]. 이러한 접근은 

원인이 불분명한 경우에도 형태학적 패턴에 기반한 잠정적 분

류를 가능하게 하여 향후 임상 경과에 따라 진단을 수정하거

나 구체화하는 것이 용이하다.

새로운 대분류 체계 도입: 간질성 질환과 폐포 충만 질환

두 번째, 간질성 폐렴 전체를 간질성(interstitial) 패턴과 폐

포 충만(alveolar filling) 패턴의 두 축으로 대분류하였다. 간

질성 패턴은 다시 섬유화 유무에 따라 섬유성(fibrotic)과 비

섬유성(non-fibrotic)으로 분류하였다. 형태학적 분류의 세분

화와 함께 질병 진행 양상(anticipated disease behaviour)의 

중요성도 강조되었는데, 이는 동일 패턴을 보이는 간질성 폐렴 

내에서도 질병의 진행과 경과는 다를 수 있음을 시사한다. 이

러한 관점은 최근 발표된 임상 진료지침에서도 진행성 폐섬유

증(progressive pulmonary fibrosis)으로 제안되어 다루어졌

다[5].

새로운 하위 범주 및 용어 도입

세 번째, 오해의 소지가 있거나 병리학적 기전과 일치하지 않
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Table 1. Morphologic patterns of interstitial and alveolar filling disorders and associated clinical-radiologic-pathologic diagnoses [1]

Morphologic patterns by pathology  
  and imaging

Major clinical-radiologic-pathologic diagnoses
Secondarya Primary/idiopathic

Interstitial patterns
Usual interstitial pneumonia (UIP) Secondary UIP (e.g., CTD, HP, medications) Idiopathic pulmonary fibrosis  

(Idiopathic UIP)
Nonspecific interstitial pneumonia (NSIP) Secondary NSIP (e.g., CTD >>> HP, medications) Idiopathic NSIP
Bronchiolocentric interstitial pneumonia 

(BIP)
Secondary BIP (e.g., HP >>> CTD, aspiration, inhalational  

exposures, medications)
Idiopathic BIP (provisional diagnosis)

Diffuse alveolar damage (DAD) Secondary DAD (multiple causes) Idiopathic DAD (acute interstitial 
pneumonia)

Pleuroparenchymal fibroelastosis (PPFE) Secondary PPFE (e.g., IPF, CTD, HP, medications, radiation,  
transplant [restrictive allograft syndrome], pulmonary  
infection [post-tuberculosis], occupational)

Idiopathic PPFE

Lymphoid interstitial pneumonia (LIP) Secondary LIP (e.g., CTD, immune deficiency) Idiopathic LIP
Alveolar filling patterns

Organizing pneumonia (OP) Secondary OP (e.g., CTD, post-infectious, medications, aspiration) Cryptogenic OP (idiopathic OP)
Respiratory bronchiolitis-ILD (RB-ILD) Secondary RB-ILD (e.g., smoking >>> CTD, medications,  

aspiration, hereditary)
Idiopathic RB-ILD

Alveolar macrophage pneumonia (AMP) Secondary AMP (e.g., smoking >>> CTD, medications, aspiration, 
hereditary)

Idiopathic AMP

Rare alveolar filling disorders Acute & chronic eosinophilic pneumonia, pulmonary alveolar proteinosis, lipoid pneumonia
Others

Combined pattern Multiple combinations (e.g., NSIP + OP, UIP + PPFE)
Unclassifiable pattern Unclassifiable ILD (multiple undefined patterns)

CTD, connective tissue disease; HP, hypersensitivity pneumonitis; IPF, idiopathic pulmonary fibrosis. 
aSecondary etiologies are listed before primary/idiopathic etiologies to emphasize the importance of excluding an underlying cause before consider-
ing a diagnosis to be primary/idiopathic.

Figure 1. Classification schema overview. Modified from Ryerson et al [1]. IP/ILD, interstitial pneumonia/interstitial lung disease; 
CT, computed tomography; UIP, usual interstitial pneumonia; NSIP, nonspecific interstitial pneumonia; BIP, bronchiolocentric in-
terstitial pneumonia; DAD, diffuse alveolar damage; PPFE, pleuroparenchymal fibroelastosis; LIP, lymphoid interstitial pneumo-
nia; OP, organising pneumonia; RB-ILD, respiratory bronchiolitis-interstitial lung disease; AMP, alveolar macrophage pneumonia; 
AFP, alveolar filling pattern.
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는 용어들을 수정하고 새로운 개념을 도입하였다. 먼저 세기

관지 중심 간질성 폐렴(bronchiolocentric interstitial pneu-

monia, BIP)이라는 용어를 공식적으로 도입하였다. 병리 및 

영상 소견에서 세기관지 중심 패턴을 보이는 환자의 상당수가 

HP가 아닌 진단이었다. 즉, 흡인, 결체조직 질환, 약제 관련 간

질성 폐렴 등 다른 간질성 폐렴에서도 기도 중심의 병리학적/

영상학적 패턴이 관찰될 수 있다[6,7]. 따라서 HP 패턴이라는 

용어 대신 병변의 해부학적 위치를 객관적으로 기술하는 BIP  

패턴을 usual interstitial pneumonia (UIP), NSIP와 함께 3대 

주요 패턴으로 재정의하였다. 만약 철저한 원인 조사 후에도 

원인을 찾지 못한 경우 특발성 BIP라는 잠정 진단을 부여하고 

추적 관찰하게 된다. 또한 부정확한 용어였던 급성 간질성 폐

렴(acute interstitial pneumonia, AIP)을 특발성 미만성 폐포 

손상(diffuse alveolar damage, DAD)으로 변경하였고 박리

성 간질성 폐렴(desquamative interstitial pneumonia, DIP)

도 폐포 대식세포 폐렴(alveolar macrophage pneumonia, 

AMP)으로 변경하였다.

진단 신뢰도 개념의 도입

네 번째, 진단 신뢰도와 잠정 진단을 공식화하였다. 실제 임

상 현장에서는 고령, 동반 질환, 환자의 거부 등 다양한 이유로 

폐 생검을 하지 못하는 경우가 흔하다. 또한 확정적 진단을 제

시할 수 있는 단일 검사가 있지 않기 때문에 진단의 확률을 명

시하는 것이 중요하다. 이에 MDD를 거친 후 특정 진단의 신

뢰도가 90% 이상인 경우는 확정 진단(confident diagnosis), 

50-89% 수준인 경우에는 잠정 진단(provisional diagnosis)

의 용어를 쓰는 것을 공식적으로 제시하였다. 예를 들어 전형

적인 HP의 영상 소견을 보이지만 명확한 항원을 찾지 못한 경

우 잠정적 HP 또는 특발성 BIP로 잠정 진단하고 치료를 시작

할 수 있다. 또한 신뢰도가 50% 이하일 때는 분류 불가능(un-

classifiable) ILD로 분류할 것을 제시하였다.

진단 접근

대부분의 간질성 폐렴은 특이적인 진단 검사가 없으며 여러 

영역(임상, 영상, 병리 등)의 정보를 통합하여 진단이 이루어진

다. 진단의 시작은 흉부 전산화단층촬영(computed tomog-

raphy, CT)에서 보이는 영상 패턴을 확인하는 것에서부터 시

작한다. 먼저 간질성 질환과 폐포 충만 질환을 구별하는 것으

로 시작하며 이후 개별 패턴으로 세분화한다(Fig. 1; Table 2). 

이후 영상 소견과 임상 정보, 혈액 검사 소견을 통합하여 진단

하게 되는데 이것만으로 확정 진단(confident diagnosis)을 내

리고 치료 결정을 할 수 있다. 다만 임상, 영상 및 혈액 검사 소

견 등을 종합한 후에도 진단이나 치료 방침이 불확실할 경우 

수술적 폐 생검과 같은 침습적인 조직 검사를 고려할 수 있다. 

또한 진단 과정 전반에 있어 진단 신뢰도(diagnostic confi-

dence)를 기록할 것을 권고하고 있다.

주요 병리학적 및 영상학적 패턴

간질성 패턴

간질성 패턴은 UIP, NSIP, BIP, DAD, PPFE, lymphoid in-

terstitial pneumonia (LIP)로 분류하였다(Table 1). 이 중 가

장 흔한 패턴은 UIP, NSIP, BIP이다. 이들 패턴은 대개 진행성 

폐섬유증과 불량한 예후와 연관되어 있는 경우가 많다. NSIP

와 BIP는 섬유화가 적고 세포성이 더 많은 형태로도 나타나고, 

이 경우 예후는 더 양호할 수 있다. 이번 개정에서 중요한 변화

인 BIP와 DAD에 대해서 자세히 알아본다.

세기관지 중심 간질성 폐렴

BIP라는 용어는 이전부터 있던 용어[8]이나 이번 개정에는 

새로운 정의를 적용하여 다시 도입할 것을 제안하였다. 즉, BIP

를 주로 기도 중심으로 분포하는 간질성 폐렴을 나타내는 병

리학적, 영상학적 패턴을 정의하는 상위 개념으로 사용하도

록 하였다. 이러한 패턴은 HP에서만 보이는 것이 아니고 con-

nective tissue disease (CTD)-ILD, 흡인, 흡입 노출, 약제 노

출 등 매우 다양한 상황에서 관찰될 수 있다[6,9]. 따라서 HP

라는 용어는 영상 또는 병리적 패턴이 아닌 MDD를 통해 확정

된 임상 진단에 한해서만 사용할 것을 제안하였다. 영상이나 

병리에서 HP pattern이라고 기술할 경우 마치 이미 MDD에서 

HP가 확정된 것처럼 오해될 수 있으며, 이는 정확하지 않은 임

상 진단을 야기할 수 있기 때문이다.
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김경훈 외 1인. 간질성 폐렴의 전형적인 병리, 영상, 임상 소견
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BIP는 간질의 염증과 섬유화가 혼재되어 있을 수 있다 

(Fig. 2A-C). 비섬유성(또는 세포성) BIP의 병리학적 특징은 세

기관지를 둘러싸는 림프구-우세 만성 염증 소견이며 비괴사

성 육아종이 동반될 수 있다. 섬유성 BIP는 세기관지 중심의 

섬유화를 특징으로 하며 인접한 폐포에서는 세기관지 주위 화

생(peribronchiolar metaplasia)이 종종 관찰된다. 비섬유성 

BIP의 전형적인 CT 소견은 세기관지 주위 염증을 시사하는 중

심소엽성 결절과 소기도 폐쇄를 시사하는 모자이크 음영 및 공

기 저류이다(Fig. 2D, E). 섬유성 BIP에서는 간유리음영, 망상 

음영, 견인기관지 확장, 삼상 폐밀도 양상, 호기시 공기 저류의 

소견이 기관지혈관 주위 분포를 보인다(Fig. 2F) [9]. 이러한 소

견들은 임상적 상황이 맞다면 HP를 강력하게 시사하는 소견

들이지만 CTD-ILD 등 다른 원인에 의한 간질성 폐렴에서도 

관찰될 수 있다[10].

BIP 도입의 목적은 HP를 포함한 다양한 기도 중심 간질성 

폐렴을 보다 정확하게 구분하고 HP로 단정할 수 없는 환자를 

체계적으로 분류하기 위한 것이다. 원인이 분명하지 않은데 

BIP 패턴을 보이는 경우 특발성 BIP라는 잠정 진단(provision-

al diagnosis)을 사용할 것을 제안하였다. 최종 진단으로서의 

HP와 잠정 진단으로서의 특발성 BIP를 구분하는 데에는 항원 

Figure 2. Pathologic (haematoxylin and eosin stain) and radiologic features of the BIP pattern. Histological pattern of non-fibrotic 
BIP (A) with lymphocyte-predominant inflammatory cell infiltration with poorly formed nonnecrotizing granuloma (× 200) and (B) 
bronchiolocentric cellular infiltration (× 100). Lung biopsy of fibrotic BIP (C) showing centrilobular interstitial fibrosis (× 20). Mild 
cellular infiltration and peribronchiolar metaplasia are accompanied. Axial CT of non-fibrotic BIP (D) showing bilateral ground-
glass opacities and air-traping and (E) diffuse bilateral poorly defined centrilobular nodules with ground-glass opacity interposed 
with patchy areas of decreased attenuation. Axial CT of fibrotic BIP (F) shows heterogeneous bilateral ground-glass opacity with 
minimal superimposed reticulation, lobular areas of decreased attenuation and the three different densities [28]. BIP, bronchiolo-
centric interstitial pneumonia; CT, computed tomography.

A

C

B

D

E

F
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노출 가능성에 대한 평가가 필요하다. 또한 일부 환자에서는 

원인 항원이 확인되지 않더라도 고전적인 조직학적 영상학적 

소견을 바탕으로 HP로 확신할 수 있다.

하지만 BIP 패턴을 도입하는 데 반대가 없었던 것은 아니다. 

위원회의 80% 이상은 BIP를 주요 패턴으로 포함하고 특발성 

BIP를 잠정 진단으로 도입하는 데 찬성하였으나 네 명의 위원

이 개정안의 공동 저자에서 제외되기를 요청하였다[1].

미만성 폐포 손상

미만성 폐포 손상(DAD)은 급성 폐 손상의 대표적인 병리 패

턴이다. 초기의 급성기는 폐포 중격 손상이 주로 일어나며 후

기의 조직화기(organizing phase)에서는 폐포 충만이 나타나

는 특징을 보인다(Fig. 3A, B). 급성기에는 간질 부종, 폐포 증

식, 유리질막 형성으로 폐포 격벽의 비후가 일어난다. 이후 조

직화기로 진행하면서 느슨한 섬유조직이 폐포벽에 자리하게 

되는데, 이는 폐포 내부에 결체조직이 형성되는 기질화 폐렴

(organizing pneumonia, OP)과 구분되는 점이다[3]. CT에서

는 양측성 간유리음영(국소적으로 정상 부위를 동반), 폐경화 

소견(중력 의존), 견인성 기관지 또는 세기관지 확장증이 특징

적으로 관찰된다(Fig. 3C) [11,12]. 임상적으로는 급성 또는 아

급성 호흡 부전으로 이어지며 높은 사망률을 보인다. DAD는 

급성 호흡곤란증후군(acute respiratory distress syndrome)

의 가장 주요한 조직학적 소견으로 감염, 약제, 흡입 손상, 결

체조직 질환(특히 염증성 근육병증) 등 매우 다양한 원인에 의

하여 발생한다. 특발성 간질성 폐렴의 급성 악화에서도 가장 

흔한 병리 소견이다[13]. 특발성 DAD는 이전에 AIP로 불렸으

나[3] 다른 간질성 폐렴들도 급성으로 나타날 수 있기 때문에 

이번 개정에서 DAD로 변경되었다. 

폐포 충만 패턴

폐포 충만(alveolar filling) 패턴은 다양한 종류의 세포나 

체액이 폐포나 말단 기도를 채움으로써 발생하는 패턴을 총칭

한다. 기질화 폐렴, RB-ILD, AMP가 흔한 폐포 충만 패턴이다

(Table 2). 드문 폐포 충만 패턴으로는 급성/만성 호산구성 폐

렴, 지방 폐렴, 폐포 단백증이 있다(Table 1). 이러한 질환들은 

특징적인 소견을 보이는 경우가 많아 간질성 패턴에 비해 조직

병리학적 검사가 필요하지 않은 경우가 많다. 다음에서는 주요 

변화인 AMP에 대해서 알아본다.

폐포 대식세포 폐렴

AMP는 폐포 내에 대식세포가 광범위하게 축적되는 현상을 

기술하는 용어로 기존의 DIP를 대체한다[14]. AMP의 대부분

은 흡연과 관련이 있지만 이차성 원인과 연관되거나 특발성일 

수도 있다[14,15]. AMP는 폐포 공간 내에서는 균일한 분포를 

보이는 미만성 폐 침범의 양상을 보이며, 폐포벽은 섬유화되거

나 다양한 염증 소견을 보이기도 한다(Fig. 4A). 많은 환자들

에서 RB-ILD와 AMP의 특징이 모두 보이는 경우가 흔한데, 우

세한 패턴에 따라 명명하게 된다. UIP나 NSIP와 혼재되기도 

Figure 3. Pathologic (haematoxylin and eosin stain) and radiologic features of the diffuse alveolar damage (DAD) pattern. (A) 
Acute phase of DAD (× 400). Eosinophilic hyaline membrane (arrows) along edematous alveolar septa and interstitial inflamma-
tory cells infiltrates are present. Intra-alveolar edema is also observed in early DAD. (B) Organizing DAD (× 200). Prominent fibro-
blast proliferation in the interstitium around a residual alveolar duct. Bronchioles show squamous metaplasia with mild cytologic 
atypia. Axial chest CT of DAD (C) shows extensive ground-glass opacity mixed with consolidation in both lungs [29]. CT, computed 
tomography.

A B C
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한다. 영상에서는 광범위한 간유리음영이 전형적인 소견이며 

RB-ILD보다 더 광범위하고 융합된 형태를 보인다(Fig. 4B, C). 

기타 CT 소견으로는 섬유화, 낭종, 폐기종이 포함될 수 있으나 

벌집 모양은 드물다[15].

복합 패턴

간질성 폐렴은 여러 가지 패턴의 조합으로 나타날 수 있다

(Table 3). PPFE 패턴을 보이는 환자의 최대 50%가 UIP 패턴

을 함께 가지고 있으며, NSIP와 OP의 조합은 특발성 근육염증 

환자의 최대 60%에서 보고된다[16,17]. 복합 패턴을 가진 환

자는 진단과 관리가 어려운데, 정확한 주 병변의 우세한 패턴

(dominant pattern)을 규명하기 위한 다학제적 평가가 필수적

이다. 이는 특히 UIP가 우세한 패턴일 때 중요하며, UIP가 우

세할 경우 예후는 좋지 않다[18].

분류 불가능 간질성 폐질환

철저한 다학제적 평가와 진단에도 불구하고 일부 환자들에

서는 여전히 분류가 불가능한 경우가 있다. 이러한 분류 불가

능 ILD의 전체 유병률은 11.9%, MDD 후에도 9.5%로 보고된 

바 있다[19]. 이는 폐 생검을 하지 못한 경우처럼 임상 정보가 

부족한 경우, 영상은 UIP 소견이나 병리는 NSIP 소견이 나오

는 경우처럼 정보의 불일치를 보이는 경우, 정말로 분류가 어

려운 경우(truly unclassifiable)들이 포함된다[20]. 한 국제 전

문가 그룹에서는 폐 생검 여부와 상관없이 충분한 MDD 이후

에도 50% 이상의 확신(confidence)을 가지지 못한 경우 분류 

불가능 간질성 폐렴으로 정의할 것을 제안하였으며 진단의 신

뢰도가 90% 이상인 경우는 확정 진단(confident diagnosis), 

51-89%면 잠정 진단(provisional diagnosis)으로 간주하였 

다[21].

간질성 폐렴에서의 분자생물학적 진전

이번 개정안에서는 영상학적, 병리학적 패턴에 기반한 분

류를 유지하면서도 분자생물학적인 발전이 향후 진단 및 분

류 체계에 미칠 영향에 대해서도 강조하였다. 가장 잘 알려

진 유전적 소견인 단일 염기 다형성은 MUC5B 프로모터 변이

(rs357805950)이나 아시아인에게는 드물어서 실제 임상 적

Figure 4. Pathologic (haematoxylin and eosin stain, × 200) and radiologic and features of the AMP pattern. Lung biopsy of the 
AMP pattern (A) shows accumulation of smoker's macrophages (pigmented) with diffuse distribution in the alveolar spaces. Axial 
CT of AMP (B) shows widespread ground-glass opacification and subpleural paraseptal emphysema and (C) extensive ground-
glass opacification at the level of the lower lobe bronchi [29]. AMP, alveolar macrophage pneumonia; CT, computed tomography.

A B

C
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용에는 한계가 있다[22,23]. IPF 환자와 정상 대조군의 폐조직

의 전사체 분석을 통해 UIP 패턴을 식별할 수 있었으며[24] 말

초 혈액 백혈구의 텔로미어 길이가 ILD 환자의 생존과 폐활량 

감소와 연관된다는 연구들도 축적되고 있다[24]. 다양한 혈청 

바이오마커들이 IPF를 정상인과 구별하거나 예후를 예측하는 

데 유용하다는 연구들이 있으나[25-27] 실제 임상적 유용성

은 아직 명확하지 않다. 이번 개정안은 이러한 분자 진단 기술

들이 현재의 분류 체계에는 포함되지 않지만 향후 진단 신뢰

도를 향상시키고 질병의 이질성을 해석하는 데 중요한 역할을 

할 것으로 전망하였다.

제한점

이번 개정안에서는 전체 간질성 폐렴으로 분류 체계를 확장

하고 새로운 용어를 도입하는 등의 많은 변화가 있다. 하지만 

이러한 개정 전체가 근거에 기반하지 않고 전문가 합의에 의한 

개정이라는 점이 가장 큰 제한점이다. 또한 BIP를 독립된 주요 

패턴으로 도입하였으나 병리학적, 영상학적 정의가 확실하지 

않고, 비교적 최근인 2020년에 발표된 과민성 폐렴에 대한 국

제 임상 진료지침의 정의 및 용어와 많은 부분들이 상충되어 

호흡기내과, 영상의학과, 병리과 의사들 사이에 혼란을 가중시

킬 수 있다. 이와 더불어 BIP에 대한 위원들 간의 불일치로 4명

의 위원이 공동 저자에서 제외되었다는 사실 자체도 제한점이 

되겠다. 마지막으로 진단 신뢰도를 도입할 때 90%, 50% 등 신

뢰도의 평가는 어떻게 할지 모호하여 진단에 혼란을 가중시킬 

가능성도 없지 않다.

결 론

이번 개정안은 2013년 이후 12년 만의 개정으로 가장 큰 변

Table 3. Common combined patterns and key clinical differential diagnoses [1]

Radiological-histological patterns
Common differential diagnosis

Dominant Co-existinga

UIP NSIP IPF, CTD-ILD, HP
BIP HP, CTD-ILD, coexistent airway injury of other cause
PPFE Combined IPF and PPFE, CTD-ILD
DAD Acute exacerbation of IPF or other secondary UIP (e.g., CTD-ILD)
AMP IPF + smoking-related ILD

NSIP UIP IPF, CTD-ILD, HP
OP CTD-ILD, post-DAD, inhalation injury, HP, drug reaction
BIP HP, CTD-ILD
LIP CTD-ILD, drug-induced, post-viral (HIV, EBV)
PPFE Idiopathic PPFE, CTD-ILD

BIP OP CTD-ILD, HP
UIP HP
NSIP HP, CTD-ILD
LIP CTD-ILD
PPFE Idiopathic PPFE

OP NSIP Post-infection, CTD-ILD, inhalation injury, HP, drug reaction
UIP CTD-ILD, acute exacerbation of IPF
BIP HP, CTD-ILD

UIP, usual interstitial pneumonia; NSIP, nonspecific interstitial pneumonia; IPF, idiopathic pulmonary fibrosis; CTD-ILD, connective tissue disease-as-
sociated interstitial lung disease; HP, hypersensitivity pneumonitis; BIP, bronchiolocentric interstitial pneumonia; PPFE, pleuroparenchymal fibroelas-
tosis; DAD, diffuse alveolar damage; AMP, alveolar macrophage pneumonia; ILD, interstitial lung disease; OP, organizing pneumonia; LIP, lymphoid 
interstitial pneumonia; HIV, human immunodeficiency virus; EBV, Epstein-Barr virus.
aOnly common combined patterns are listed, and additional combinations can exist (e.g., BIP + AMP in an active smoker with HP).

김경훈 외 1인. 간질성 폐렴의 전형적인 병리, 영상, 임상 소견
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화는 특발성 간질성 폐렴뿐만 아닌 전체 간질성 폐렴을 분류

하려는 틀을 제시하였다는 점이다. 또한 BIP나 AMP 같은 새

로운 용어를 제안하였고 전체 간질성 폐렴을 간질성 패턴과 폐

포 충만 패턴으로 하위 분류할 것을 제시하였다. 그러나 이번 

개정안은 전문가 합의에 기초를 두고 있어 BIP와 같은 새로운 

정의의 근거가 충분치 않으며 국제 HP 진료지침과 혼동되어 

실제 임상 현장에서는 혼란이 지속될 가능성이 없지 않다. 이

러한 점에서 이번 개정안은 의미 있는 진전으로 생각되지만 여

전히 과도기적이라 생각된다. 종합하면 이번 개정안은 전체 간

질성 폐렴을 분류하는 시도로 이전 분류 체계에서 큰 변화가 

있다. 향후 연구를 통해 이번 개정안이 제안한 분류 체계의 유

용성과 정확성이 입증되어야 할 것으로 생각된다.

중심 단어: 간질성 폐질환; 진단; 분류 
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