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Update in Diagnosis 
of Idiopathic Pulmonary 
Fibrosis and Interstitial 
Lung Abnormality
특발폐섬유증 진단의 최신 지견과 간질성폐이상

Bo Da Nam, MD , Jung Hwa Hwang, MD* 
Department of Radiology, Soonchunhyang University Seoul Hospital, Seoul, Korea

Idiopathic pulmonary fibrosis (IPF), based on the 2018 international clinical practice guidelines, 
can be diagnosed with a usual interstitial pneumonia (UIP) pattern on high-resolution comput-
ed tomography (HRCT) and compatible clinical findings. Given that imaging is pivotal for IPF 
evaluation and diagnosis, more emphasis should be placed on the integration of clinical, radio-
logical, and pathologic findings for multidisciplinary diagnosis. Interstitial lung abnormality 
(ILA), on the other hand, has a purely radiological definition based on the incidental identifica-
tion of CT abnormalities. Taken together, differentiation between ILA and clinically significant 
interstitial lung disease (ILD) must be based on proper clinical evaluation. With this review, the 
recent updates in IPF diagnosis and the radiologic considerations for ILA can be well under-
stood, which can be helpful for the proper diagnosis and management of patients with diffuse 
interstitial pulmonary fibrosis.

Index terms   Idiopathic Pulmonary Fibrosis; Idiopathic Interstitial Pneumonias; 
Lung Diseases, Interstitial; Tomography, X-Ray Computed

특발폐섬유증 진단의 최신 지견 
(Update in Diagnosis of Idiopathic Pulmonary Fibrosis)

서론
특발폐섬유증(idiopathic pulmonary fibrosis; 이하 IPF)은 원인 불명의 만성섬유화성간

질폐렴(chronic fibrosing interstitial pneumonia)이며 조직학적 소견 및 영상 소견에서 

상용간질폐렴 소견(usual interstitial pneumonia; 이하 UIP pattern)을 보이는 것으로 정

의한다(1). 특발폐섬유증 환자에서 흉부 고해상 CT (high-resolution CT; HRCT)는 상용간

질폐렴 소견을 진단하는데 특이도가 매우 높다(2). 따라서 부합하는 임상 소견과 함께 고해
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상 CT에서 전형적인 상용간질폐렴 소견을 보이는 경우(typical UIP pattern), 폐 생검을 시행하지 

않고서도 특발폐섬유증을 진단할 수 있다(3, 4). 영상 검사나 조직학적 소견만으로 특발폐섬유증

을 항상 진단할 수 있는 것은 아니며, 환자의 임상 소견, 영상 소견 및 조직병리학적 소견에 대하여 

각 해당 분야 전문가들의 다학제 검토(multidisciplinary discussion)를 통하여 진단의 정확성을 

높일 수 있다(1, 3, 4). 임상 소견 및 CT 소견이 진단에 적절하지 않은 경우(not typical or probable 

UIP pattern) 폐 생검에 따른 조직학적 소견을 바탕으로 한 다학제 검토를 통하여 진단 가능하며, 

폐 생검을 시행할 수 없는 경우 주의 깊은 다학제적 접근과 지속적인 검토에 따른 진단 과정이 필

요하다. 따라서 이러한 경우 질환의 초기 진단 이후에도 정기적인 다학제 검토를 통해 진단의 확

인 및 업데이트가 시행되어야 한다(working diagnosis).

2011년 미국흉부학회/유럽호흡기학회/일본호흡기학회/라틴아메리카흉부학회(American Tho-

racic Society/European Respiratory Society/Japanese Respiratory Society/Latin American 

Thoracic Society; 이하 ATS/ERS/JRS/ALAT)는 특발폐섬유증의 진단과 치료에 관련된 임상진료

지침을 개발하고, 증거 기반의 가이드라인을 제시하였다(Table 1) (5). 2011년 ATS/ERS/JRS/ALAT 

가이드라인 이후 많은 관찰 연구 및 무작위 대조시험이 이루어졌고 이들 연구 지식을 기반으로 

2018년 Fleishner society는 고해상 CT 소견에 기반한 특발폐섬유증 진단 기준에 대하여 백서를 

발행하였으며(6), ATS/ERS/JRS/ALAT (Table 1) 또한 특발폐섬유증 진단과 관련한 임상진료지침

을 개정하여 발표하였다(Table 2) (7). 

특발폐섬유증의 임상 소견 및 치료
특발폐섬유증은 특발간질폐렴(idiopathic interstitial pneumonias; IIPs) 중 가장 흔하며, 남자

에서 좀 더 호발하고, 대부분의 경우 흡연력이 있다. 전형적으로 만성 진행성 호흡곤란을 호소하

고, 드물게 급성 악화(acute exacerbation)로 처음 발현하기도 한다(8). 이외에 만성 기침, 수포음

(rale), 곤봉손가락(finger clubbing) 등의 임상 소견을 보일 수 있다. 발생 빈도는 고령에서 더 증

Table 1. High-Resolution CT Criteria for UIP Pattern Proposed by ATS/ERS/JRS/ALAT in 2011

UIP Pattern (All Four Features) Possible UIP Pattern (All Three Features) Inconsistent with UIP Pattern (Any of the Seven Features)
•   Subpleural, basal 
predominance

• Reticular abnormality
•   Honeycombing with or without 
traction bronchiectasis

•   Absence of features listed as 
inconsistent with UIP pattern

• Subpleural, basal predominance
• Reticular abnormality
•   Absence of features listed as 
inconsistent with UIP pattern 
(see third column)

• Upper or mid-lung predominance
• Peribronchovascular predominance
•   Extensive ground glass abnormality (extent > reticular 
abnormality)

•   Profuse micronodules (bilateral, predominantly upper 
lobes)

•   Discrete cysts (multiple, bilateral, away from areas of 
honeycombing)

•   Diffuse mosaic attenuation/air-trapping (bilateral, in three 
or more lobes)

• Consolidation in bronchopulmonary segment(s)/lobe(s)
Adapted from Raghu et al. Am J Respir Crit Care Med 2011;183:788-824 (5).
ATS/ERS/JRS/ALAT = American Thoracic Society/European Respiratory Society/Japanese Respiratory Society/Latin American Thoracic Society, 
UIP = usual interstitial pneumonia
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가하고, 주로 50~60대 이상의 고령에서 호발한다(9). 50세 미만에서는 특발폐섬유증 발병률이 높

지 않으며, 이러한 경우 기존의 교원혈관병(connective tissue disease; 이하 CTD) 또는 가족력

(familial IPF) 등과 연관성이 있는지를 확인해보아야 한다. 특발폐섬유증의 위험 인자로는 흡연, 

위 식도역류, 바이러스 질환(Epstein-Barr virus, hepatitis C), 가족력 등이 알려져 있다(10-12). 일

부 환자의 경우 직계 가족에서 특발간질폐렴이 진단되며, 산발성(sporadic) 또는 가족성(familial) 

폐섬유증이 있는 환자의 최소 30%에서 폐 섬유화 위험도를 증가시키는 유전적 소인이 있는 것으

로 알려져 있다(13, 14). 특발폐섬유증 환자에서 자주 동반될 수 있는 질환으로, 폐기종(combined 

pulmonary fibrosis and emphysema; CPFE), 폐암, 폐고혈압, 무호흡증, 관상동맥질환 등이 대

표적이다(10). 특발폐섬유증의 예후는 좋지 않고, 다양한 형태의 진행을 보일 수 있으며 진단 후 

3~5년 이내에 호흡부전으로 사망하게 된다(5, 15).

현재 특발폐섬유증의 치료에 사용되고 있는 항섬유화제(anti-fibrotic agent)는 Pirfenidone과 

Nintedanib으로 2014년 미국 Food and Drug Administration (FDA)의 승인을 받은 약제이다. 

Pirfenidone은 항섬유화, 항염증, 항산화의 복합작용을 나타내는 약물로, procollagen과 trans-

forming growth factor (TGF)-β1의 감소, 섬유아세포(fibroblast)의 증식과 활성화 억제, 염증세

포 감소를 통해 폐 섬유화를 억제하는 기전을 보인다(16, 17). Nintedanib은 폐 섬유화 기전에 관

여하는 vascular endothelial growth factor receptor (VEGFR), fibroblast growth factor recep-

Table 2. High-Resolution CT Criteria for UIP Pattern Proposed by ATS/ERS/JRS/ALAT in 2018

UIP Probable UIP Indeterminate UIP Alternative Diagnosis
•   Subpleural and basal 
predominant; 
distribution is often 
heterogeneous

•   Honeycombing with or 
without peripheral 
traction bronchiectasis 
or bronchiolectasis

•   Subpleural and basal 
predominant; 
distribution is often 
heterogeneous

•   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 
pattern”)

•   CT features and/or 
distribution of lung 
fibrosis that do not 
suggest any specific 
etiology (“truly 
indeterminate for 
UIP”)

Findings suggestive of another diagnosis, including:
• CT features:

- Cysts
- Marked mosaic attenuation
- Predominant GGO
- Profuse micronodules
- Centrilobular nodules
- Nodules
- Consolidation

• Predominant distribution:
- Peribronchovascular
- Perilymphatic
- Upper or mid-lung

• Other:
- Pleural plaques (consider asbestosis)
- Dilated esophagus (consider CTD)
- Distal clavicular erosions (consider RA)
-   Extensive lymph node enlargement 
(consider other etiologies)

-   Pleural effusions, pleural thickening 
(consider CTD/drugs)

Adapted from Raghu et al. Am J Respir Crit Care Med 2018;198:e44-e68 (7).
ATS/ERS/JRS/ALAT = American Thoracic Society/European Respiratory Society/Japanese Respiratory Society/Latin American Thoracic Society, 
CTD = connective tissue disease, GGO = ground-glass opacity, RA = rheumatoid arthritis, UIP = usual interstitial pneumonia 
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tor (FGFR), platelet-derived growth factor receptor (PDGFR)을 동시에 억제하는 tyrosine ki-

nase inhibitor로 procollagen, interleukin (IL)-1β, tissue inhibitor of matrix metalloprotein-

ase (TIMP)-1 감소와 섬유아세포 증식 및 활성화 억제, 염증세포 감소를 통해 폐 섬유화를 억제하

는 것으로 알려졌다(16). 이 두 약제는 모두 특발폐섬유증 환자에서 폐기능 감소량을 유의하게 낮

추고 사망 위험도를 감소시키는 것으로 밝혀져(18, 19), 개정된 ATS/ERS/JRS/ALAT 임상진료지침

에서 두 항섬유화제의 선택적 사용을 권고하였다(20). Nintedanib은 폐 생검을 시행하지 않았으

며 고해상 CT에서 벌집모양을 동반하지 않은 환자군(working diagnosis of IPF)에서도 조직검사

를 통하여 확진되거나 전형적 고해상 CT 소견을 보여 확진된 환자들과 비교하여 동일한 효과를 

보였다(21). 따라서, 이러한 항섬유화제의 개발 및 치료 적용과 함께 특발폐섬유증 진단의 중요성

이 더욱 강조되었다. 특히 부합하는 임상 소견을 보이는 환자에서 폐 생검을 시행하지 않고도 고

해상 CT 소견을 기반으로 특발폐섬유증을 진단할 수 있으므로 특발폐섬유증/상용간질폐렴의 영

상의학적 특징과 진단 기준에 대한 정확한 이해와 적용이 필요하다. 

특발폐섬유증의 정확한 진단을 위한 고해상 CT 기법 
특발폐섬유증의 진단에 고해상 CT 소견이 매우 중요한 역할을 하므로 기본적으로 정확한 영상

을 획득하는 것이 필수적이다. 단면영상(cross-section images)과 다중평면 재구성영상[multi-

planar reformation (이하 MPR) images] 모두를 기반으로 병변의 특성과 분포를 정확히 분석할 

수 있다. 이를 위한 고해상 CT 기법에 대한 권고사항은 Table 3과 같다(6, 7).

연속적 체적획득(volumetric acquisition)을 통해, 미세한 폐 이상 병변을 놓칠 가능성이 낮아

지고, 간질폐질환의 패턴 분석 및 분포 파악에 도움이 되는 다중평면 재구성영상의 구현이 가능하

다. 벌집모양과 견인성기관지확장의 구별이 보다 용이하며, 미세한 저감쇄 병변이나 미세결절 등

Table 3. High-Resolution CT Techniques

Noncontrast examination
Motion-free volumetric acquisition 

Sub-millimetric collimation
Shortest rotation time
Highest pitch
Tube potential and tube current appropriate to patient size (typically 120 kVp and < 240 mAs)
Use of techniques available to avoid unnecessary radiation exposure (e.g., tube current modulation)

Reconstruction of thin-section CT images, < 1.5–2 mm
Contiguous or overlapping
High-spatial-frequency algorithm
Iterative reconstruction algorithm

Number of acquisitions
Supine, end-inspiratory, volumetric
Supine, end-expiratory, volumetric or sequential
Prone, inspiratory, volumetric or sequential, can be limited to the lower lobes, systematic or optional

Radiation dose
1–3 mSv
Avoid ultralow-dose CT (< 1 mSv)
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에 대하여 후처리(post-processing with minimum or maximum intensity projections) 영상을 

통해 확인 가능하다. 또한, 추적 검사에서 영상 간의 비교가 보다 용이하기 때문에 비연속영상

(non-contiguous imaging)보다 선호된다. 호기영상(expiratory scan)은 공기가둠(air-trapping)

에 대한 평가에 도움을 주며, 복와위영상(prone imaging)은 중력의존음영을 배제함으로써 주변

부 폐 이상을 분석하는 데 많은 도움이 되고, 특히 벌집모양 진단에 도움을 주며, 특발폐섬유증 진

단과 관련하여 관찰자 간 변이(inter-observer variation)를 줄여준다. 

상용간질폐렴의 고해상 CT 소견
전형적인 상용간질폐렴 소견(UIP pattern)은 벌집모양(honeycombing), 견인성기관지/세기관

지확장(traction bronchiectasis/bronchiolectasis)이고, 간유리음영(ground-glass opacity; 이하 

GGO)과 그물음영(reticular opacity)도 자주 동반된다. 벌집모양은 상용간질폐렴 소견 진단에 가

장 특이도가 높은 고해상 CT 소견으로 질환의 진단과 예후 예측에 있어 매우 중요하다. 벌집모양

은 전형적으로 1~3 mm 두께의 벽을 갖는 3~10 mm 크기의 경계가 좋은 기낭음영으로 정의된다. 

주로 흉막하부(subpleural)와 폐 기저부(basal)에 여러 층의 군집된 기낭들로 보이지만 단일 층으

로 보일 수도 있다. 이러한 경우 벌집모양, 말단폐세엽폐기종(distal acinar emphysema) 및 견인

성세기관지확장(traction bronchiolectasis)의 구별이 어려울 수 있고, 고해상 CT에서 벌집모양 

진단에 대한 관찰자 간 일치도(inter-observer agreement)는 비교적 낮은 것으로 보고되었다(2). 

CT에서 시각적으로 확인되는 벌집모양(gross honeycombing)은 육안 병리표본 소견과 비교적 

잘 일치하는 소견을 보이나, 때로는 일부 견인성기관지확장과도 연관되어 있다(22). 반면에 현미

경적 벌집모양(microscopic honeycombing)이라 일컫는 조직병리학적 표본에서 볼 수 있는 훨

씬 작은 기낭들은 대부분 CT에서 공간해상도 제한으로 잘 보이지 않는다(23). 

상용간질폐렴 소견에서 보이는 견인성기관지/세기관지확장은 미세한 변화부터 현저한 기관지

확장과 기도 변형(airway distortion)에 이르기까지 다양한 양상을 보이는 폐 섬유화의 주요 소견

으로(24) 상용간질폐렴의 중요 예후 인자이다(25). 고해상 CT에서 주로 폐 주변부와 흉막하부에 

보이며, 전형적으로 불규칙한 정맥류 모양(varicose appearance)을 보이고 벌집모양과 동반되어 

보인다. 주변부 폐에 군집된 견인성기관지/세기관지확장은 특히 폐 기저부에 있을 때, 벌집모양과 

매우 비슷하게 보일 수 있다. 벌집모양과 견인성기관지확장을 구별하는 것은 어려우나, 벌집모양

이 상용간질폐렴 소견의 진단에 매우 중요하므로 감별이 중요하다. 이러한 경우 순차적(sequen-

tial), 다중평면 재구성영상(MPR images)과 minimum intensity projection 등의 후처리 재구성 

알고리즘(post-processing reconstruction algorithms)을 이용한 평가가 도움이 될 수 있다(6). 

그물음영(reticular opacity)은 다양한 크기와 굵기를 보이는 미세한 선상음영들이 불규칙하게 

혼재되어 그물처럼 보이는 소견이다. 간유리음영(GGO)은 그물음영과 동반되어 보이는지 여부가 

질환의 진단에 중요하다. 즉, 특발폐섬유증 환자에서 단독으로 존재하는 간유리음영(pure GGO)은 

상용간질폐렴의 전형적인 소견이 아니며 오히려 급성악화(acute exacerbation) 및 다른 미만성 폐

질환의 가능성을 시사한다(26). 이와 반대로, 대부분 그물음영과 동반되어 보이는 간유리음영(GGO 

superimposed on reticular pattern)은 폐 섬유화에 의한 소견으로 생각되며 특발폐섬유증 환자에
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서 종종 보일 수 있고 견인성기관지/세기관지확장이 함께 보이는 경우 더욱 진단에 도움이 된다.

상용간질폐렴의 고해상 CT 최신 진단 분류
2018년 개정된 ATS/ERS/JRS/ALAT 임상진료지침(7)에서 제안한 상용간질폐렴의 고해상 CT 진

단 분류는 다음과 같다(Table 2): UIP pattern (Fig. 1), probable UIP pattern (Fig. 2), indetermi-

nate for UIP pattern (Figs. 3, 4), alternative diagnosis (Figs. 5, 6). 이와 같이 고해상 CT 소견을 

기반으로 한 진단 기준은 특발폐섬유증의 정확한 진단과 적절한 치료 및 관리를 위해 핵심적인 부

분이다.

UIP Pattern
상용간질폐렴 양상은 특발폐섬유증의 전형적인 영상의학적 소견이다. 벌집모양은 상용간질폐

렴 진단에 가장 중요하고 특징적인 영상 소견이며, 따라서 고해상 CT에서 특발폐섬유증(IPF/UIP)

을 확진하기 위한 필수적 소견으로 주변부에 견인기관지/세기관지확장을 자주 동반한다(Fig. 1). 

이러한 병변은 전형적으로 흉막하부와 폐 기저부에 주로 분포하는 소견을 보이나, 일부 상부 폐 

침범 또한 자주 보이며 폐 전체에 균일한 분포를 보이는 경우도 있다(27). 양쪽 폐 병변이 비대칭

적인 경우는 최대 25%까지 보고되었다(28). 여러 연구들을 통하여 고해상 CT를 이용한 상용간질

폐렴의 조직병리학적 진단에 대한 양성 예측도(positive predictive value)가 90~100% 정도로 매

우 높다고 알려져 있다(15, 29). 간유리음영 또한 보일 수 있으나 대부분 그물음영과 동반되어 보

인다. 드물게 작은 골화성 결절이 섬유화 병변 내부에 동반되어 보일 수 있고, 이는 다른 만성섬유

화성간질폐렴과 비교하여 상용간질폐렴에서 좀 더 자주 동반되는 것으로 알려져 있다(30). 상용

간질폐렴에서 폐 첨부에 흉막폐실질섬유탄성증(pleuroparenchymal fibroelastosis; PPFE) 소

견을 동반할 수 있는데, 각 병변 패턴의 비율에 대하여 정확한 진단 기준이 없으며, 이러한 소견이 

동반되는 경우에도 다학제 검토를 통해 임상 진단 기준에 부합한다면 특발폐섬유증으로 진단할 

수 있다(31, 32). 

Probable UIP Pattern
2011년 발표된 상용간질폐렴 진단 기준(Table 1)에서 “possible UIP”로 정의하였던 영상 소견

인 흉막하부와 폐 기저부에 주로 분포하는 그물음영은 고해상 CT에서 벌집음영이 동반되지 않음

에도 불구하고 조직병리학적으로 상용간질폐렴으로 진단되는 경우가 많았다(23). 특히 “possible 

UIP”의 소견과 함께 견인성기관지/세기관지확장이 주변부 폐에 동반되면서 임상적으로 부합하는 

소견을 보일 때 조직병리학적으로 상용간질폐렴으로 진단되는 빈도가 높았다(21, 33). 따라서, 

2018년 개정된 진단 기준에서는 흉막하부 및 폐 기저부에 주로 분포하는 그물음영과 동반된 폐 주

변부의 견인성기관지/세기관지확장을 “probable UIP”로 새로 정의하였다(Fig. 2). 간유리음영 또

한 보일 수 있으나 주된 소견은 아니다. 한편 폐 생검을 통하여 조직병리학적으로 상용간질폐렴이 

진단된 환자라 할지라도 CT에서 UIP pattern에 해당하는 영상 소견을 보이지 않는 경우가 있다

(24, 34, 35). 따라서 2018년 Fleischner Society 백서에서는 CT에서 typical or probable UIP pat-
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Fig. 1. Usual interstitial pneumonia pattern in a 75-year-old male.
A-D. Axial (A-C) and coronal reconstruction CT images (D) illustrate the presence of honeycombing with 
subpleural and basal predominance, which are all associated with peripheral traction bronchiectasis and 
bronchiolectasis (arrows).
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tern과 함께 임상적으로 부합하는 소견을 보이는 경우 조직병리학적 확진 없이 특발폐섬유증을 

진단 할 수 있다고 하였으나 이후 개정된 2018년 ATS/ERS/JRS/ALAT 임상진료지침에서는 폐 생

검을 통한 조직병리학적 확진이 필요할 수 있음을 제시하였다. 

Indeterminate for the UIP Pattern 
조직병리학적으로 상용간질폐렴을 진단받은 환자들의 상당수(약 30%)에서 비전형적인 고해상 

CT 소견이 보고되었으며(34) 따라서 고해상 CT에서 “UIP pattern” 또는 “probable UIP pattern”

의 진단 기준에 부합하지 않으며, 다른 대체 진단(alternative diagnosis)에도 잘 해당하지 않는 소

견을 보이는 경우 “indeterminate for UIP pattern”으로 간주할 수 있다. 이 범주에 해당하는 소

견은 매우 제한적인 흉막하부 간유리음영이나 그물음영이 보이지만 CT에서 다른 뚜렷한 폐 섬유

화 소견이 동반되지 않을 때(early UIP) 또는 CT에서 폐 섬유화의 양상과 분포가 특정 진단을 시

사하지 않을 때(truly indeterminate for UIP)이다(Figs. 3, 4). 한편 early UIP 진단과 관련하여 필
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Fig. 2. Probable UIP pattern in a 71-year-old female. 
A-D. Axial (A-C) and coronal reconstruction CT images (D) illustrate the presence of diffuse reticulations (ar-
rowheads) and peripheral traction bronchiolectasis (arrows) with subpleural and basal predominance. No evi-
dence of gross honeycombing was noted. UIP was proven at histology.
UIP = usual interstitial pneumonia
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요한 경우 엎드린 흡기 자세 고해상 CT를 촬영하는 것(inspiratory prone scanning)이 흉막하부 

중력의존음영(dependent density)의 감별 및 배제에 도움이 된다(7). 

Alternative Diagnosis
임상적으로 특발폐섬유증이 의심되는 환자들 중 일부에서 고해상 CT 소견이 다른 대체 진단을 

제시하는 경우들이 있다. 기관지중심성 섬유화(bronchocentric fibrosis)가 폐 상엽에 우세하게 

보이거나 현저한 모자이크감쇄(mosaic attenuation)가 있는 경우 과민폐렴(hypersensitivity 

pneumonitis)을 고려할 수 있다(Fig. 5). 비교적 광범위한 간유리음영과 동반된 흉막하부 보존

(subpleural sparing)은 비특이간질폐렴(nonspecific interstitial pneumonia; NSIP)을 시사하

는 소견이다(Fig. 6). 이외에도 흉막반(pleural plaque)이 동반되는 경우에는 석면폐증(asbesto-

sis)을, 확장된 식도나 흉수 등이 동반된다면 교원혈관병(CTD) 등의 대체 진단을 고려할 수 있다. 
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Fig. 3. Indeterminate for UIP pattern (early UIP pattern) in a 68-year-old female.
A-D. Axial (A-C) and coronal reconstruction CT images (D) show subtle subpleural reticulation and ground-
glass opacities (arrows) in the posterolateral lower lungs. UIP was proven at histology.
UIP = usual interstitial pneumonia
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급성악화(Acute Exacerbation)
특발폐섬유증 환자가 급성악화를 동반하는 경우 CT에서 양측성 간유리음영과 폐경화가 보일 

수 있다(Fig. 7). 비교할 만한 이전 영상검사가 없는 경우, 기저 폐에 상용간질폐렴에 해당하는 섬

유화 소견(UIP pattern)과 중첩되어 보이는 광범위한 양측성 간유리음영 및 동반된 폐경화는 급

성악화를 강력하게 시사하며 임상 소견이 적절하다면 특발폐섬유증을 진단할 수 있다.

특발폐섬유증의 진단 기준(Diagnostic Criteria for IPF)
2011년 발표되고 2018년 개정된 ATS/ERS/JRS/ALAT 임상진료지침 및 Fleishner society 백서

를 기반으로 한 특발폐섬유증의 진단 기준은 다음과 같다(6, 7).

1) 간질폐질환의 다른 원인에 대한 배제(예, 가정이나 직업적 환경 노출, 교원혈관병, 약물 독성 

반응 등)
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2) 고해상 CT에서 상용간질폐렴 소견(Table 2)

3) 고해상 CT 소견과(Table 2) 조직병리학적 소견에 대한 다학제 검토

임상적으로 특발폐섬유증이 의심되는 환자는 가장 먼저 간질폐질환의 원인이 될 수 있는 환경

적 요인, 기저 질환, 약물 복용력 등을 평가하여, 과민폐렴, 교원혈관병, 진폐증, 의원성질환(iatro-

genic disease) (예, 약물, 방사선 등)에 대한 진단을 검토하고 이를 배제하여야 한다. 따라서 이와 

관련된 적절한 임상 평가를 시행하고 위와 같은 특정 진단에 해당하지 않는 경우, 임상 소견과 고

해상 CT 소견에 기반한 적극적인 다학제 검토를 통하여 특발폐섬유증을 진단할 수 있다(Fig. 8).

Fig. 4. Indeterminate for UIP pattern (truly indeterminate UIP pattern) in a 61-year-old male.
A-D. Axial (A-C) and coronal (D) reconstruction CT images show diffuse reticulations (arrowheads) and 
ground-glass opacities in both lungs with no subpleural predominance. Asymmetric distribution between 
both lungs was noted with mild peripheral traction bronchiectasis (arrow) and mild emphysema. UIP was 
proven at histology.
UIP = usual interstitial pneumonia
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Fig. 5. CT pattern suggestive of an alternative diagnosis (rather than usual interstitial pneumonia pattern) in 
a 57-year-old male. 
A-D. Axial (A-C) and coronal (D) reconstruction CT images show extensive and heterogeneous ground-glass 
opacities with prominent mosaic attenuation. Reticulations with traction bronchiolectasis are noted in sub-
pleural lungs (arrows). All findings are highly suggestive of acute or chronic HP. HP was proven at histology.
HP = hypersensitivity pneumonitis
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간질성폐이상(Interstitial Lung Abnormality)

서론
간질성폐이상(interstitial lung abnormality; 이하 ILA)은 임상적으로 이전에 간질폐질환(in-

terstitial lung disease; 이하 ILD)이 진단되거나 의심된 적이 없는 환자의 CT 검사에서 우연히 발

견된 이상 소견이다(radiological definition based on the incidental identification of CT ab-

normality) (36, 37). 최근 폐암검진 흉부 CT와 기타 다른 진단적 목적의 다양한 CT 검사가 매우 

증가함에 따라 간질성폐이상 소견에 대한 보고 또한 증가되었다. 여러 연구들을 통하여 간질성폐

이상(ILA)은 추적 검사에서 임상적으로 의미 있는 간질폐질환(clinically significant ILD)으로 진

행할 수 있고, 사망률 증가와 관련됨이 밝혀져 중요성이 대두되고 있다(38-43). 또한 최근 시행되

는 항섬유화제 치료가 진행된 단계의 폐 섬유화를 보이는 환자들뿐만 아니라 비교적 심하지 않은 
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Fig. 6. CT pattern suggestive of an alternative diagnosis (rather than usual interstitial pneumonia pattern) in 
a 60-year-old female. 
A-D. Axial (A-C) and coronal reconstruction CT images (D) show diffuse ground-glass opacities and reticula-
tions with peripheral and lower lung predominance. Traction bronchiectasis and bronchiolectasis (arrows) 
are well noted, with immediate subpleural sparing (arrowheads). All findings are highly suggestive of fibrotic 
NSIP. Fibrotic NSIP was proven at histology.
NSIP = nonspecific interstitial pneumonia
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소견을 보이는 환자들에서도 섬유화의 진행을 늦출 수 있다고 알려져 간질성폐이상의 선별과 관

리가 특발폐섬유증 관련 질환들에 대한 효과적 치료와 예후 개선을 위해 중요하다고 볼 수 있다. 

간질성폐이상(ILA)은 특정 질환 자체를 의미하는 것이 아니라 CT에서 우연히 발견된 영상의학적 

이상 소견을 정의한 것이므로(pure radiologic definition) 반드시 호흡기 증상이나 폐 기능 이상

이 없음을 의미하지는 않는다(36). 따라서 CT에서 우연히 간질성폐이상(ILA)이 발견되었으나 만

약 의미 있는 임상 소견들을 동반하고 있다면 초기 또는 경증의 간질폐질환(early or mild ILD)으

로 간주하는 것이 보다 적절하다. 따라서 간질성폐이상(ILA)과 무증상 또는 임상적 간질폐질환

(preclinical or clinical ILD)에 대한 감별은 적절한 임상적 평가를 기반으로 시행되어야 한다(36). 

간질성폐이상의 영상 소견과 감별 진단
간질성폐이상(ILA) 소견의 영상의학적 정의는 상부, 중부, 하부 세 개의 폐 영역(해부학적으로 



jksronline.org782

특발폐섬유증과 간질성폐이상

대동맥궁 하부와 우하폐정맥을 기준으로 구분함) 중 어느 한 영역이라도 최소한 5% 이상을 침범

하는 비중력성 이상 소견(non-dependent abnormalities)으로 간유리음영(ground-glass abnor-

malities), 그물음영(reticular abnormalities), 견인성기관지확장(traction bronchiectasis), 벌집

모양(honeycombing), 비폐기종성 낭종(non-emphysematous cysts)의 영상 소견들을 포함한다

(36). CT에서 간질성폐이상에 해당하는 영상 소견들은 세 개의 세부 범주로 구분하였다(non-sub-

pleural, subpleural non-fibrotic, subpleural fibrotic) (Figs. 9~11). 섬유화성 간질성폐이상(sub-

pleural fibrotic ILA)은 주로 흉막하부에 견인기관지확장, 폐구조뒤틀림(architectural distor-

tion) 및 벌집모양과 같은 섬유화를 시사하는 소견이 동반된 경우이다. 이러한 섬유화성 간질성폐

이상의 경우 주로 2~5년 이내에 진행하는 양상과 함께(39, 44) 비섬유화성 패턴을 보인 환자군과 

비교하여 사망 위험도가 증가하는 소견을 보여, 특발폐섬유증을 비롯한 다른 진행성 섬유화성 간

질폐질환(progressive fibrotic ILDs)의 전구 단계로서 중요성을 갖는 것으로 보인다(36). 

간질성폐이상과 감별이 필요하거나, 오인될 수 있는 CT 소견은 다음과 같다(36, 37). 중력의존 

무기폐(dependent lung atelectasis)가 대표적으로, 앙와위 자세에서 촬영한 CT 영상에서 중력의

Fig. 7. Acute exacerbation of idiopathic pulmonary fibrosis in a 71-year-old male.
A, B. Axial CT images show characteristic UIP pattern, consisting of subpleural layered honeycombing and 
peripheral traction bronchiectasis. 
C, D. Axial CT images during acute exacerbation show newly appeared extensive bilateral ground-glass 
opacities and air-space consolidations superimposed on a UIP pattern background.
UIP = usual interstitial pneumonia

A

C

B

D
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존 부위에 보이는 증가 음영으로 주로 양쪽 폐 하엽 후기저분절(posterobasal segments of lower 

lobes)에서 보인다. 적절한 흡기상태에 영향을 받기 때문에, 호흡조절을 통해 확인하거나 복와위 

자세로 촬영한 영상에서 소실되는지 여부가 간질성폐이상과의 감별에 도움이 된다. 척추체 주변

에서 주로 보이는 국소적 섬유화(focal paraspinal fibrosis)도 감별이 필요하며, 보통 돌출된 척추

체 골극(osteophyte) 주변부에 국한되어 있고, 일측성인 경우가 많으며, 관상면 영상에서 비교적 

잘 구별되어 보인다. 간질성폐부종(interstitial edema)이나 흡인성폐렴(aspiration pneumonia)

도 간질성 병변을 보일 수 있어 감별이 필요할 수 있다. 이외에도 흡연과 관련된 중심소엽결절

(smoking-related centrilobular nodularity in the absence of other findings) 및 국소적이거나 

일측성의 경미한 이상 소견(mild focal or unilateral abnormality)을 들 수 있다. 또한 기저 질환

Fig. 8. Diagnostic algorithm for IPF. 

Adapted from Raghu et al. Am J Respir Crit Care Med 2018;198:e44-e68 (7).
*Surgical lung biopsy is not indicated in patients at high risk for intra-, peri-, or postoperative complications.
HRCT = high-resolution CT, IPF = idiopathic pulmonary fibrosis, MDD = multidisciplinary discussion, UIP = 
usual interstitial pneumonia

Not IPFIPF

Suspicion of IPF

Potential cause/associated disease

Further work-up 
(including HRCT)

Specific diagnosisHRCT pattern

Surgical lung 
biopsy*

Alternative 
diagnosis

UIP

No

No

Yes

Yes

BAL

Probable UIP
Indeterminate for UIP
Alternative diagnosis

MDD

MDD



jksronline.org784

특발폐섬유증과 간질성폐이상

Fig. 9. Non-subpleural interstitial lung abnormality on screening exam in a 50-year-old male.
A, B. Chest low-dose CT axial images show non-subpleural patchy ground-glass opacities (arrows) in both 
lower lobes, wherein the abnormality persisted on subsequent annual follow-up exams with no significant 
progression (not shown). 

Fig. 10. Subpleural non-fibrotic interstitial lung abnormality detected on baseline staging work-up for colon 
cancer in a 66-year-old female.
A, B. Chest CT axial images show predominantly subpleural diffuse ground-glass opacities (arrows) with no 
evidence of fibrosis.

Fig. 11. Subpleural fibrotic interstitial lung abnormality detected on baseline staging work-up for stomach 
cancer in a 73-year-old male. 
A, B. Chest CT with supplementary prone scanning was performed and axial thin-section prone images 
show subpleural reticulations with traction bronchiolectasis and bronchiectasis (arrows) in both lower 
lobes. On clinical review, the patient demonstrated no respiratory symptoms and pulmonary functional ab-
normality.

A B

A B

A B
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들과 관련하여 폐 섬유화의 고위험군에 해당하는 환자들에 대한 스크리닝 경과 과정 중 발견된 무

증상기의 질환(preclinical ILD)은 간질성폐이상과 구분하여 진단하여야 하며 교원혈관병(류마토

이드질환, 전신성경화증 등), 약물 또는 환경적 노출, 가족력과 관련된 간질폐질환 등이 대표적인 

스크리닝 고위험군에 해당한다.

간질성폐이상의 위험 인자 및 임상적 중요성
아직까지 간질성폐이상에 대한 개념과 인식이 명확하지 않으며, 위험 인자나 예후 등과 관련된 

연구들도 진행 중에 있다. 고령은 특발폐섬유증 뿐만 아니라 간질성폐이상과도 높은 상관관계를 

보임이 밝혀졌으며(36, 38-40, 43) 인구사회학적 위험 요인으로 남성이 관련되어 있다(38). 일반적

인 환경 위험 요소의 하나인 흡연은 대부분의 모집단 연구에서 상관성을 보였으며 현재 흡연 여부 

및 과거 흡연력 모두 관련을 보였다(38-40, 43). 다른 직업적 또는 환경적 노출들도 간질성폐이상 

소견의 빈도 및 진행과 상관성이 있음이 밝혀졌다(45, 46). 특발폐섬유증과 함께 간질성폐이상 소

견과 관련하여 가장 잘 알려진 유전적 위험 인자는 MUC5B 유전자 프로모터의 변이[promoter 

polymorphism of the gene encoding mucin 5B (MUC5B)]이다(13, 43). 

간질성폐이상의 진행은 현재까지 다양한 빈도(20~48%)로 보고되었으며(39, 44), 장기 추적 검

사에서 상용간질폐렴 형태로의 진행 또한 보일 수 있으나 이와 관련하여 아직 정확하게 밝혀지지 

않았다(36). 특히 흉막하부 그물음영, 폐 하엽에 주된 변화, 견인기관지확장 등의 CT 소견들이 질

환의 진행과 관련이 높다고 알려져 있다(36).

간질성폐이상은 일반 인구 집단이나 흡연자를 대상으로 한 연구 모두에서 사망률 증가(all-

cause mortality)와 관련이 있었으며(38, 42), 암 연관 사망률(cancer-associated mortality) 증가

와도 상관성이 밝혀졌다(47). 이러한 사망률 증가의 원인은 아직 명확히 밝혀지지 않았으나, 일부 

연구에서 간질성폐이상 소견과 암 치료 관련 폐 손상 위험의 상관성을 제시하였다. 특히 폐에 방

사선 치료를 받거나 전신적 항암화학요법, 표적치료, 면역치료 등을 시행하였을 때, 간질성폐이

상을 보였던 환자의 경우 폐렴의 빈도가 증가하였고, 특히 조기 폐암에서 체부정위방사선치료

(stereotactic body radiation therapy)를 하는 경우에 매우 광범위한 방사선 폐렴이 보고되었다

(48-50). 따라서, 간질성폐이상 소견은 일반 인구 집단뿐만 아니라 중요 기저질환과 관련하여 다양

한 치료를 시행 받는 환자들에서 특히 중요성이 있다고 볼 수 있다. 

간질성폐이상의 평가 및 추적 관리
현재까지 간질성폐이상의 추적 관찰에 대한 연구는 많지 않다. 최근 Fleishner society에서 제

시한(36) 간질성폐이상의 평가 및 추적 관리에 대한 지침은 다음과 같다(Fig. 12). 간질성폐이상 소

견이 CT에서 우연히 발견되었을 때, 가장 먼저 현재 임상적으로 의미 있는 질환(clinically signifi-

cant ILD)에 해당하는 환자와 잠재적 위험군에 속하는 환자를 구분하는 것이 필요하다. 즉, 간질

성폐이상 소견을 보인 환자에서 기저 질환을 앓고 있는지 파악해야 하며, 흡연, 환경적 또는 직업

적 노출, 약물독성, 전신질환(예, 교원혈관병 등), 반복적인 위 식도역류 등이 있는지 확인하고, 폐

질환과 관련된 호흡기 증상, 신체검사 소견 및 폐기능 검사 이상이 있는지 평가해야 한다. 또한 CT
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에서 3개 이상의 폐엽을 침범하는 광범위한 이상 소견(extensive CT abnormality)이 있는 경우에

는 간질폐질환 진단 가능성에 대한 다학제 검토가 필요하다. 이때 초기 CT 검사 영상이 병변의 평

가에 부적당하거나 불충분한 경우보다 적절한 프로토콜의 고해상 CT를 시행하거나 추가하는 것

이 간질성폐이상의 진단과 특성화에 도움을 줄 수 있다.

다음으로 발견된 간질성폐이상 소견에 대하여 향후 진행할 위험이 높은 환자군(higher risk of 

progression to ILD)을 구분하는 것이 중요하다. 진행성 질환과 관련된 위험 인자들에는 흡연, 다

른 흡입성 노출, 약물 및 방사선 치료, 흉부 수술, 폐기능 악화(노력성 폐활량, 일산화탄소확산능 

등) 및 영상의학적 특징(섬유화 소견 여부, 흉막하부 및 폐 기저부에 분포 등)이 포함된다. 따라서 

Fig. 12. Schema for the management of interstitial lung abnormalities detected on chest CT. 

Adapted from Hatabu et al. Lancet Respir Med 2020;8:726-737 (36).
*Abnormalities present in three or more lung zones.
HRCT = high-resolution CT, ILA = interstitial lung abnormality, ILD = interstitial lung disease, MDD = multidis-
ciplinary discussion, UIP = usual interstitial pneumonia  

ILA identified

Potentially clinically significant ILD
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Repeat CT at 12–24 months, or 
sooner if there is clinical or 
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No
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findings attributable to ILD
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이와 같은 위험 인자를 동반하는 경우 더욱 적극적이고 체계적인 모니터링이 필요하며, 폐기능 검

사와 CT를 이용한 추적 검사를 시행해야 한다. 

결론

특발폐섬유증 진단을 위한 임상적, 영상의학적, 조직학적 진단 기준은 계속 변화하고 있다. 현재 

특발폐섬유증의 진단은 고해상 CT에서 상용간질폐렴 소견을 보이는 환자에서 임상적 양상이 부

합할 때 수술적 생검 없이 가능하다. 한편 적절한 진단 기준에 부합하지 않거나 조직학적 검사를 

시행할 수 없는 경우, 임상 소견과 고해상 CT 소견을 기반으로 한 적극적이고 지속적인 다학제 검

토를 통하여 특발폐섬유증을 진단하거나 다른 대체 진단에 이를 수 있다. 따라서 상용간질폐렴의 

고해상 CT 소견에 대한 이해와 적용은 특발폐섬유증 환자의 정확한 진단과 적절한 치료에 매우 

필수적이며 핵심적이다. 간질성폐이상(ILA)은 임상적으로 이전에 간질폐질환이 진단되거나 의심

된 적이 없는 환자의 CT 검사에서 우연히 발견된 영상의학적 이상 소견을 말하여 임상적으로 의

미 있는 간질폐질환으로 진행할 가능성이 있는 것으로 밝혀져 중요하다. 저자들은 이번 종설에서 

개정된 특발폐섬유증 진단의 최신 지견에 대하여 요약 기술하였고 그 중요성을 강조하고자 하였

다. 또한 최근 중요성이 대두되고 있는 간질성폐이상의 개념에 대한 이해를 돕고자 하였으며 이를 

통하여 흉부영상전문의뿐만 아니라 폐암검진 흉부 저선량 CT를 판독하는 일선의 많은 영상의학

과 의사에게 도움이 될 수 있기를 바란다.  
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특발폐섬유증과 간질성폐이상

특발폐섬유증 진단의 최신 지견과 간질성폐이상

남보다 · 황정화*

최신 국제 임상진료지침을 기반으로 한 특발폐섬유증의 진단은 부합하는 임상 소견과 함께 

고해상 CT에서 전형적인 상용간질폐렴 소견을 보일 때 조직학적 폐 생검 없이 진단 가능하

다. 영상 검사는 특발폐섬유증의 평가 및 진단에 중추적인 역할을 하며, 정확한 진단을 위하

여 임상적, 영상의학적 및 병리학적 소견에 대한 다학제 검토의 중요성이 강조된다. 간질성

폐이상(interstitial lung abnormality)은 우연히 발견된 영상의학적 이상 소견을 지칭하며, 

간질성폐이상과 임상적으로 의미 있는 간질폐질환에 대한 구분은 적절한 임상 평가를 기반

으로 이루어져야 한다. 저자들은 이번 종설을 통하여 특발폐섬유증 진단의 최신 지견 및 간

질성폐이상에 대한 이해를 도움으로써 미만성 간질폐섬유증 환자의 정확한 진단과 치료 및 

예후 증진에 도움이 되고자 한다.
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