
대한의사협회지 5

Focused Issue of This Month·간질성 폐질환

미만성 간질성 폐질환(Diffuse Interstitial
Lung Disease, DILD)의 정의

폐간질(interstitium)이란폐포벽을이루는조직을지칭

하며폐포상피세포와내피세포와그기저막, 이를둘

러싸는결체조직및모세혈관과림프관들을모두포함한다.

미만성간질성폐질환(DILD)은간질을주로침범하는비종

양성, 비감염성 질환들을 총칭하지만, 이들 질환들의 대부

분에서 간질뿐 아니라 그 주위의 조직과 페포 내에도 병변

이 동반된다(1). 대부분 환자들은 임상적으로 흉부 방사선
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Diffuse interstitial lung diseases (DILDs) are a heterogeneous group of non-neoplastic, non-
infectious disorders resulting from damage to the lung parenchyma, and present with similar

clinical features. There has been difficulty in the classification and diagnosis of DILDs because
they contain more than 200 diseases. The American Thoracic Society and European Respiratory
Society (ATS/ERS) expert meeting have proposed to classify DILDs into 4 categories, ① known
cases, ② granulomatous diseases, ③ idiopathic interstitial pneumonias (IIPs), and ④ other
forms. Among them, IIPs also comprise several different clinicopathological entities; however, it
was previously thought to be a single disease, idiopathic pulmonary fibrosis (IPF), and resulted in
a lot of confusion. Therefore, the ATS/ERS consensus classification provided a standardized
nomenclature and diagnostic criteria of IIPs. IIPs are now classified into seven clinicopathologic
entities; IPF, nonspecific interstitial pneumonia (NSIP), cryptogenic organizing pneumonia
(COP), acute interstitial pneumonia (AIP), respiratory bronchiolitis-associated interstitial lung
disease (RB-ILD), desquamative interstitial pneumonia (DIP), and lymphoid interstitial
pneumonia (LIP). Because of these complexities, it is not easy to make the diagnosis of the
patients with DILDs. This review will present a brief overview of DILDs and summary of
diagnostic approaches with highlights on several specific items. An important thing to emphasize
is the diagnosis of DILDs should be multi-disciplinary and the final diagnosis should be rendered
only after reviewing all of the clinical, radiological, and pathological data of the patient. The more
detailed description and discussion on some common diseases of DILDs will be followed by
different authors. 
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검사상 양측폐에 미만성 침윤이 관찰되어 처음으로 발견되

기 때문에 미만성 침윤성 폐질환(diffuse infiltrative lung

disea-se)이라고도 불리우며 따라서 임상적으로 이러한 환

자들에서순수한DILD뿐아니라, 속립성폐결핵, 폐진균증,

바이러스성 폐렴, Pneumocystis jirovecii 폐렴 등의 감염

성폐질환과폐포성암종(bronchioloalveolar carcinoma),

림프관성 암종증(lympangitic carcinomatosis), milary

metas-tasis 등의악성종양을감별하는것이중요하다. 

분 류

미만성 간질성 폐질환은 200가지 이상의 다양한 질환들

을포함하여분류방법도다양하나, 2002년미국흉부학회와

유럽호흡기학회(ATS/ERS)의 전문가들이 합의한 분류법에

서는크게4가지로분류하였다(1). 

•원인이밝혀진간질성폐질환

•육아종성질환: 유육종증(sarcoidosis) 등

•특발성 간질성 폐렴(idiopathic interstitial pneumo-

nia, IIP)

•기타 질환: 림프관성 평활근종(lymphangioleiomyo-

matosis, LAM), 폐 랑겔한스 조직구증(pulmonary

Langerhans’cell histiocytosis, PLCH), 호산구성폐

렴(eosinophilic pneumonia), 폐포 단백증(pulmo-

nary alveolar proteinosis), 미만성 폐 출혈(diffuse

alveolar hemorrhage syndromes) 등

1.  원인이밝혀진간질성폐질환

(1) 환경적요인

폐조직은비록흉곽내에있으나흡입하는공기에의해외부

에직접적으로노출되어있으므로주위환경에포함된물질에

의해다양한질환이야기되며대부분DILD 형태로발현한다. 

1) 무기물질(진폐증)

규폐증, 탄광부진폐증, 폐석면증등

2) 유기물질(과민성폐렴)

흡입한이질성단백물질에대한숙주의과민성반응에의

해 염증과 섬유화가 발생하며, 후에 다른 필자에 의해 따로

자세히기술된다.

(2) 약제

항암제(bleomycin, busulfan), 항생제, paraquat 등의

다양한약제에의한폐병변도DILD 형태로나타나며, 약물

뿐아니라방사선조사나고농도산소투여로인한폐병변도

여기에포함된다.

(3) 교원성질환

대부분의교원성질환에서다양한폐병변이나타나는데

DILD형태로 많이 발현하며, 이 역시 후에 자세히 기술할

것이다.

(4) 유전성질환

Tuberous sclerosis, 신경섬유종증(neurofibromatosis),

Gaucher병, Niemann-Pick’s병 등 여러 유전성 대사장애

질환에서 비정상 대사산물이 폐내 축적되어 DILD 형태로

발현된다.

2.  육아종성질환

유육종증(sarcoidosis)이 대표적인 질환으로 후에 따로

기술된다.

3.  특발성간질성폐렴

(Idiopathic Interstitial Pneumonia, IIP) 

미만성간질성폐질환의가장대표적인질환으로서, 원인

모르게폐포벽에만성염증세포들과섬유모세포, 교원질침

착이증가되어폐조직이구조적으로심하게변형되면서 특

징적인 임상양상을 나타내는 질환들로서 예전에는 특발성

폐섬유증(idiopathic pulmonary fibrosis, IPF)으로 불리

었다(1~3). 이후 임상양상은 비슷하나 병리조직학적으로

약간씩차이가나는병변들이발견되었고, 이들은병리소견

뿐아니라 방사선학소견과임상양상, 특히예후가다른것

이 확인되어 한 가지 질환이 아닌 것이 밝혀졌고 ATS/ERS

의전문가통합분류에서는 IIP를, 

•특발성폐섬유증(IPF)/ 통상성 간질성 폐렴(usual in-

terstitial pneumonia, UIP), 

•박리성 간질성 폐렴(desquamative interstitial pneu-

monia, DIP), 



•호흡성세기관지염-간질성 폐질환(respiratory bron-

chiolitis-associated ILD, RB-ILD), 

•특발성 급성 간질성 폐렴(acute interstitial pneumo-

nia, AIP), 

•특발성 비특이적 간질성 폐렴(nonspecific interstitial

pneumonia, NSIP), 

•특발성 경결성 폐렴(cryptogenic organizing pneu-

monia, COP), 또는 특발성 경결성 폐렴을 동반한 폐

쇄성 세기관지염(idiopathic bronchiolitis obliterans

with organizing pneumonia, BOOP)과

•림프구성간질성폐렴(lymphocytic interstitial pneu-

monia, LIP)의 7가지질환으로분류하였다.

(1) 특발성폐섬유증(IPF)(1~4)

IPF는 조직병리학적으로 통상성 간질성폐렴(UIP)인 경

우만을 지칭하며 UIP가 다른 IIP와 구별되는 가장 특징적

인 조직학적 소견은 현미경 저배율 하에서 병변이 주로 폐

의주변부, 늑막직하부위에, 정상적인폐부위와병소부위

가섞여서산발적으로나타나는점과, 병변자체도같은환

자의 같은 폐엽에서도 교원질 침착이 주소견인 심한 말기

섬유화 병변과 섬유화의 초기 소견인 섬유모세포-병소

(fibroblastic foci)가 같이 존재하는 시기적 이질성(tem-

poral heterogeneity)이다(5, 6). 말기에는 이러한 섬유모

세포의 증식 및 교원질의 침착과 폐포 허탈(collapse)등으

로인해폐조직의구조가완전히교란되어 이형화된(meta-

plastic) 상피세포로 싸인 낭포들 및 확장된 세기관지들만

이 섬유화된 간질 사이에 보이는 봉와양폐(honeycomb)

소견이관찰된다. 임상적으로는 1~2년에걸쳐서서히진행

하는 마른 기침과 운동시 호흡곤란이 주 증상이며 진찰상

양 폐저부에서 흡기말 수포음이 들리고, 말단 곤봉지가 관

찰되기도한다. 발병기전및치료는후에따로기술될것이

나, 증상이 나타나 진단 후에 중간 생존기간이 2~3년 정도

로예후가나쁘다.

(2) 박리성간질성폐렴(Desquamative Interstitial Pneu-

monia, DIP)

DIP는 병리학적으로 폐포내에 폐포대식세포들이 가득

차있는것이주소견이고간질은거의변화가없거나경도

의 섬유화나 염증세포 침윤만 관찰된다(1, 7~9). DIP는 전

체 ILD환자의 3% 미만인 드문 질환으로 대부분이 흡연자

로흡연과연관되어발생하는것으로추정되어엄밀한의미

에서는 IIP (특발성; 원인불명)가 아니라고 할 수 있고, 또

병변도처음생각했던것같이폐포내를채우고있는세포

가 박리된 폐포상피세포가 아니라 폐포대식세포이기 때문

에명칭도잘못된것이기는하나너무오랜기간사용된병

명이므로 그대로 사용하고 있다. 흉부 X-선과 HRCT상 미

만성간유리음영이주로폐저부에서관찰되고, 금연과부신

피질홀몬제에대한반응이좋아 10년생존률이 70%이상으

로비교적예후는좋다. 

(3) 호흡세기관지염-간질성폐렴(Respiratory Bronchioli-

tis-Associated Interstitial Lung Disease, RB-ILD) 

병리조직학적으로DIP와비슷하나황갈색색소를포함한

폐포대식세포가 세기관지와 폐포관 내강에 차있는 것이 다

르며, 세기관지벽과주위조직내에림프구와조직구들의침

윤과 때로는 경한 섬유화현상이 관찰되기도 한다(1, 9). 대

부분 흡연자에서 우연히 발견되는 폐의 병리조직학적 소견

으로심한호흡기증상을일으키는경우는별로없으나, 아

주드물게호흡기증상과함께동반된방사선검사상간질성

폐병변으로발현하기도한다. 예후는매우좋아서금연만으

로도호전되기도하고 steroid 치료에도잘반응한다.   

(4) 특발성급성폐장염(Acute Interstitial Pneumonia,

AIP) 

임상적으로는일차적원인을찾지못한급성호흡곤란증

후군(acute respiratory distress syndrome, ARDS) 환자

들을AIP라하며(1, 10~12), 평소건강하던사람이발열, 기

침호흡곤란이수일-수주에걸쳐급격히악화되어호흡부

전에 빠지고 사망률도 60% 이상으로 매우 높다. 병리학적

으로AIP의 초기에는 폐간질의 부종과 상피세포의 괴사 및

탈락, 폐포내 섬유소양 삼출물(fibrinous exudate)과 특징

적인초자막(hyaline membrane)이 동반되는미만성폐포

손상(diffuse alveolar damage, DAD)이 관찰되고, 시간

이경과하여 치유과정에 들어가면 초자막과 폐포내 삼출물

들은흡수되며, 간질및폐포내에섬유모세포들과제II형폐

포상피세포들이증식하게된다(증식성섬유화시기).  
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(5) 특발성경결성폐렴(Cryptogenic Organizing Pneu-

monia, COP) 또는특발성폐쇄성세기관지염-경결성폐

렴(Idiopathic Bronchiolitis Obliterans with Or-

ganizing Pneumonia, BOOP)

COP 대부분환자들이 2~3개월전발열, 기침 등의감기

몸살 증상이나 피로-쇄약감, 체중감소 등의 증상으로 시작

하여 호흡곤란이 발생하여 내원하게 되고 방사선학적으로

는 양측 미만성 폐침윤이 관찰되나 고해상도 CT상에서는

간유리음영(ground glass opacity, GGO)이나 경결성 음

영이기관지중심성으로분포하는것이특징이고작은결절

형음영이관찰되기도한다(1, 13, 14). 

COP는자연적으로호전되는경우도있고 UIP와달리대

부분의 환자들이 steroid치료에 잘 반응하나, 일부 환자들

은계속악화하거나재발하기도한다. 병리학적으로는세기

관지나 폐포 내강이 섬유모세포/근-섬유모세포(myofi-

broblast)로구성된육아조직(granulation tissue)에의해폐

쇄된 현상이 가장 특징적인 소견이다. 이러한 COP에서의

섬유모세포 집단은 UIP의 섬유모세포 집단병소(fibro-

blastic foci)와비슷하게보이나섬유모세포집단병소는내

강이 아니라 폐포벽에서 관찰되는 점이 다르다. 주변의 폐

실질, 즉폐포및간질에도다양한정도의염증및섬유화소

견이같이동반되나심한폐조직의파괴나봉와양폐양상은

거의관찰되지않는다. 

(6) 특발성 비특이성 간질성 폐렴(Idiopathic Nonspeci-

fic Interstitial Pneumonia, NSIP) 

NSIP는 처음 Katzenstein이 IIP 환자들 중 일부에서 병

리학적소견이UIP나 DIP, COP, AIP 중어느것으로도분

류할수없는소견을보고하여분리되었고병변은UIP와매

우 비슷하나, UIP는 시기적 이질성(temporal heterogen-

eity)이 특징인데 반해 NSIP는 동일한 시기의 병변이 비교

적균일하게나오는것이다른점이다(5, 15). NSIP는병리

학적으로만 차이가 나는 것이 아니라 임상적으로 예후가

UIP보다 훨씬 좋은 것이 여러 보고로 확인되었다(6,

16~18). 그러나 NSIP병변은 IIP뿐 아니라 교원성 질환이

나 과민성폐장염, 약제에의한폐병변 또는서서히회복되

는 급성 폐손상에서도 나타날 수 있으므로 조직학적으로

NSIP가진단되었을때에는임상적으로이들질환이동반되

었는지를재확인해야한다(1, 15). 

(7) 림프구성간질성폐렴(Lymphoid Interstitial Pneumo-

nia, LIP)  

림프구성간질성폐렴은 병리조직학적으로는간질내림

프구와형질세포, 조직구들의침윤으로폐포벽이심하게비

후되고 림프소절들도흔하게관찰되며때로는느슨한육아

종이관찰되기도하며말기에는폐구조까지변화된다(1). 

IPF는 예전에는 IIP와 동일한 의미로 쓰여지기도 했으나

ATS/ERS 분류 이후에는 IIP중 UIP 병리소견을 가진 경우

만으로 제한되며, IIP중 가장 빈도가 높을 뿐 아니라, 대부

분환자들이현재까지사용되는치료법에반응하지않고중

간 생존율이 3년 정도로 예후가 나쁘기 때문에 임상적으로

는 IIP환자에서 IPF와Non-IPF를감별하는것이중요하다.

이들질환들은병리학적소견이분류의기본이되기는하

지만 병리학적 소견만으로는 진단할 수 없고, 임상적-방사

선학적-병리학적 소견을 모두 종합해야 진단할 수 있다는

점이 매우 중요하다. 이는 똑같은 병리학적 소견이 교원성

질환이나, 약제 또는바이러스감염등의다른원인과연관

되어 관찰될 수도 있기 때문에 임상적으로 이들 원인들이

모두제외된특발성일경우에만특발성폐렴(IIP) 범주의질

환들로 진단될 수 있고 또한 수술적 폐생검을 시행하였다

해도가장대표적인부위에서시행되지않은경우에는오히

려 오진이 될 수 있기 때문에 반드시 방사선학적(HRCT)소

견을고려하여야한다.

4.  기타미만성간질성폐질환

(1) 폐포단백증(Pulmonary Alveolar Proteinosis,PAP)

표면활성체와 표면활성체 전구단백질인 무정형 지질-단

백성 물질이 폐포내에 축적된 것이 특징적인 질환으로(19,

20) Granulocyte-macrophage colony stimulating factor

(GM-CSF) 유전자의 돌연변이가 생긴 쥐에서 비슷한 병변

이 관찰되었으며, GM-CSF 유전자제거(knockout)생쥐의

기도상피세포에 GM-CSF유전자를 재생시킴으로써 폐포단
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백증이완전히교정되고 환자들에서는 GM-CSF에 대한항

체가나타나는것으로미루어GM-CSF작용저하로인한폐

포대식세포의 표면활성체처리 장애가 이병의 원인으로 추

측된다. 임상적으로는진행성노작성호흡곤란, 피로감, 체

중감소, 미열, 건성 기침으로 발현하며 방사선학적으로는

폐포성음영이박쥐형태로양측폐중간과하엽의중심부위

에대칭적으로나타난다. HRCT에서는소엽내구조나폐소

엽간격벽의비후를동반한간유리음영이(crazy paving ap-

pearance) 관찰된다. 치료는 GM-CSF가 시도되기는 하나

아직은전폐세척술이사용된다.

(2) 폐 림프관성 평활근종증(Pulmonary Lymphangiol-

eiomyomatosis, LAM) 

폐경기이전의여자에서만발생하는드문질병으로폐간

질내 비전형적 평활근의 증식과 낭종형성이 특징적 병리학

적소견이며(21), 호흡곤란, 기침, 흉통, 객혈이흔히나타나

고 반복되는기흉, 유미성늑막삼출경우에는이병을의심

해야 한다. 신장의 혈관근육성 지방종(angiomyolipoma)

이동반되기도하고 HRCT에서는얇은벽의균일한낭종들

이 특징이다. 임신중에 악화되고 난소적출후에 완화되나,

대부분병이계속진행하며생존기간은진단후8~10년정

도이다. 치료로는 황체홀몬(10mg/일), 또는 최근에는

tamoxifen이나 황체형성홀몬-분비홀몬제제나 rapamycin

등이 시도되기도하나, 폐 이식술 만이 유일한 완치를 기대

할수있는방법이다. 

(3) 미만성폐포출혈증후군

폐포내 호중구 침윤을 특징으로 하는 폐모세혈관염으로

미만성 폐포출혈(diffuse alveolar hemorrhage, DAH)이

유발되나 폐포내 염증없이 DAH만 있는 단순 폐포출혈도

발생할수있다(22). 발생양상은대개급성으로기침, 발열,

호흡곤란등이 나타나며 심한 호흡곤란으로 초기부터 인공

호흡기를 필요로 하는 경우도 있다. 약 1/3 정도에서는 객

혈이없이발현되기도하며 방사선학적으로새로운국소성

또는 미만성 간유리음영이 나타나고, 혈색소가 감소하며

BAL액이혈성으로나오면DAH을의심할수있다. DAH가

반복되면 폐섬유증을 초래하고 방사선 소견상 간질성 음영

으로 관찰된다. 국소적 세엽성 사구체염 등이나 다양한 전

신성 혈관염 또는 루푸스 등의 교원성 질환과 동반되기도

한다. 폐포내헤모글로빈에의해폐확산능은증가된다. 치

료는 다량의 부신피질홀몬제와 cyclophosphamide 병합

치료를하며, 특히신기능장애가동반된경우에는조기치

료만이 신기능을 보존할 수 있기 때문에 치료를 빨리 시작

하는것이매우중요하고plasmapheresis도시도된다.  

진단적 접근방법

미만성폐침윤의종류는복잡하고다양하기때문에정확

한진단을하기는쉽지않으며, 다른모든질병의진단과마

찬가지로 정확한병력청취와철저한진찰소견이가장중요

하다(1).  

1.  병력및이학적검사

(1) 연령, 성별

1) 여성: 임파관성 평활근종(lymphangioleiomyoma-

tosis, LAM)은 가임기 여성에만 발생하며, 교원성 질

환과연관된간질성폐렴은 RA는예외이나, 대개여자

에호발된다.

2) 남성: 진폐증, Langerhans씨조직구증(pulm.Langer-

hans cell histiocytosis, PLCH), IPF 

(2) 발병형태

1) 급성(수 일-수 주): 감염, 특발성 급성 간질성 폐렴

(AIP), 급성호산구성폐렴, 과민성폐렴, 폐포출혈

2) 아급성(수 주-수 개월): 특발성 경결성 폐렴(COP), 유

육종증, 만성호산구성폐렴, 약제기인성병변등

3) 만성(수개월-수년): 대부분의DILD: IPF, 진폐증, 유육

종증, 폐-랑겔한스조직구증

4) 간헐적 발현: 드물지만 호산구성 폐렴, 유육종증, 과민

성폐장렴, 특발성경결성폐렴, 혈관염증, 폐출혈

(3) 동반증상

1) 혈담: 미만성폐포출혈, 임파관성 암 전이(lymphan-

gitic carcinomatosis), LAM 등

2) 천명: 드물지만만성호산구성폐렴, 과민성폐렴, 호흡

기성세기관지염
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3) 흉통: 드물지만유육종증등에서생길수있고, 급성늑

막성 흉통의 경우 자연 기흉이나 늑막염을(교원성 질

환과동반된간질성폐질환) 의심해야한다. 

4) 기흉: 랑겔한스씨조직구증(PLCH), LAM

(4) 직업력

현재의 직업뿐 아니라 연차 별로 관여했던 모든 직업의

종류, 종사기간, 직장에서의실제적인역할, 작업환경등의

병력이매우중요하다. 

(5) 취미활동및기타환경적병력

과민성폐렴의경우에는애완동물등환경적요인에대한

병력이 중요하고 집에서 직접 키우는 경우뿐 아니라 공원

등에서 노출되는 경우도 있고 노출을 수 일간 중지한 경우

에 호전 되었다가 재 노출시에 증상이 재발되는 병력이 도

움이된다. 

(6) 투약경력

1) 약제사용과증상발생의순서및기간이중요하나, 때

로는 약제 사용 후 수 주-수 년후에 발병하기도 한다

(예: BCNU). 

2) 약제뿐아니라스쿠알렌또는비강흡입제사용경력

3) 방사선치료나고농도산소치료경력

(7) 흡연력

1) 흡연자에호발: PLCH, DIP, IPF, Goodpasture씨병

2) 비흡연자에호발: 유육종증, 과민성폐렴

(8) 가족력

우리나라에는드물지만여러가지유전성대사장애질환

에서는가족력이중요하며, 유육종증이나특발성간질성폐

렴도가족내발생이나타날수있다.

(9) 여행경력등기타병력

기생충 감염이 폐 호산구증을 유발할 수 있기 때문에 여

행력이 중요하고, HIV 감염 위험요인에 대한 병력도 중요

하다.

(10) 이학적검사

1) 수포음, 곤봉지, 말기에는 폐고혈압증이나 폐성심 소

견이나타난다.

2) 전신 질환(collagen vascular disease 등)의 소견 여

부도관찰해야한다.

2.  방사선학적소견

위 방사선학적 소견에 대한 내용은 본 특집에 논문들 중

하나인“간질성 폐질환의 영상의학적 소견”에서 자세히 기

술하였다.

3.  검사실소견

(1) 특이항체

•유기물질 분진(organic dust)이나 단백에 대한 항체:

양성이라도 이는 노출 경력만 인정할 뿐이고 이것 만으로

과민성폐렴을진단할수는없다.

•항-사구체기저막 항체(anti-GBM Antibody), 항-호

중구세포질항체(ANCA)

(2) 비특이항체

항핵항체(ANA), 류마토이드인자, Scl-70: 교원성 질환

에동반된폐렴의진단에도움이된다.

(3) Angiotensin 변환 효소(Angiotensin Converting

Enzyme)농도: 유육종증

4.  폐기능및동맥혈가스분석

특징적인 폐기능검사 소견은 폐유순도(compliance)가

감소하고 FVC와 TLC 등 폐용적이 감소하는 제한성 변화

소견이며, FEV1/FVC와기도저항은정상이다. 대부분환자

들에서폐확산능이감소하며, 안정기의동맥혈가스검사결

과는 정상 또는 환기/관류 불균형에 의한 저산소혈증과 호

흡성알칼리혈증소견이나타날수있다. 운동시에는환기/

관류 불균형 외에도 폐확산능의 저하로 인해 저산소혈증이

더심화되는것이특징이다.

5.  기관지폐포세척검사(BAL)

굴곡성기관지 내시경을 기관지 분지에 밀착시킨 후

30~50ml 무균생리식염수로하부의세기관지및폐포내세

포와물질을세척해검사하는방법으로비흡연정상인의경

우폐포대식세포가90% 내외, 림프구가: 10% 정도, 호중구

는 1% 미만이며 질환에따라서주로증가하는세포의종류

에차이가있으나결과가비특이적이기때문에진단적가치

는별로없어모든환자들에서다시행할필요는없다.  



(1) 폐포대식세포와호중구증가

IPF, 폐석면증, 교원성 질환에 동반된

폐렴등

(2) 림프구증가

결핵, 유육종증(CD4 림프구), 과민성

폐렴(CD8), LIP, 약제기인폐병변

(3) 호산구증가

호산구성 폐렴, IPF, 알레르기성 기관

지-폐아스퍼질루스증

(4) 진단적BAL: 일부질환에서는BAL

소견만으로확진을할수도있다. 

•세포검사: 악성종양

•감염증: Pneumocystis jirovecii, 바

이러스등

•폐랑겔한스조직구증: 전자현미경상

특징적인 Birbeck body 또는 CD1 양성

세포가5%이상(23) 

•폐포단백증: 세척액이 육안적으로

유백색이고, 전자현미경상특징적인 lamellar body

•폐포출혈: 여러 번 시행한 모든 세척액이 육안적으로

출혈소견을 보이거나 점차 더 붉게 나올 경우, BAL 세포들

을 철-염색했을 때 헤모시데린을 포함한 폐포대식세포가

20%이상인경우(23) 

•호산구성폐렴: 호산구가25%이상인경우(24)   

•유지방성폐렴 (Lipoid Pneumonia): BAL액이 유백색

으로 나오고 오래 세워두면 상층에 지방층이 분리된다.

BAL 세포지방염색이진단에도움을줄수있다.

•석면체(Asbestos Body): 특징적인석면체가관찰되면

석면에노출된경력을의미하고 임상소견과합하여폐석면

증을진단할수있다.

6.  폐조직검사

폐조직검사는진단을확립하는가장확실한방법이며경

기관지 폐생검법과 수술적 폐생검법(개흉 폐생검 및 최근

개흉폐생검과같은정도의진단률을보이는흉곽경을통한

폐생검법: VATS)이있다.

(1) 경기관지폐생검(Transbronchial Lung Biopsy, TBLB)

으로진단이잘되는질병

1) 폐육육종증 (sarcoidosis) 

2) 악성종양: 기관지폐포암, 임파관성 암종증(Lymph-

angitic carcinomatosis) 

3) 폐포단백증

4) Pneumocystis jirovecii 등에 의한 폐렴이나 결핵 등

의감염증

5) 호산구성폐렴등

(2) 수술적 폐생검법(Video-Assisted Thoracoscopic

Biopsy, VATS)

HRCT로 가장 잘 전체 병변을 대표할 수 있는 생검부위

를 선정하고 말기 봉와양 폐 부위는 피하며, 충분한 크기의

조직을2개이상다른엽에서얻도록한다. 수술적폐생검의

적응증은 Figure 1에 도시된 바와 같다. 다시 한번 조직검

사가진단을위해중요하나조직검사만으로는DPLD의정

확한진단을할수없고임상소견, 방사선학적소견을같이

고려하여야한다는것을강조한다.
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Figure 1.  The diagnostic process in diffuse pulmonary lung diseases (DPLDs) propo-
sed by the ATS/ERS (1).
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Peer Reviewers Commentary

미만성 간질성 폐질환(DILD)은 폐의 간질을 주로 침범하는 비종양성, 비감염성 질환의 총칭으로 대부분에서 그 주위의
조직과 폐포 내 병변이 동반된다. 환자들은 대개 흉부 X선 검사에서 양측 폐에 미만성 침윤이 관찰되어 처음으로 발견되
기 때문에 미만성 침윤성 폐질환으로 불리기도 하는데, 여기에는 그 예후가 다양한 스펙트럼의 질환이 속해 있어서 정확
한 감별진단이 필요할 뿐 아니라 속립성 폐결핵, 폐진균증 등의 감염성 폐질환과 몇 가지 악성종양을 감별하는 것도 중
요하다. 이 논문에서는 이러한 질병들에 대해 체계적으로 분류하여 소개하고 있으며 각각의 질환에 대한 임상적, 영상의
학적 및 병리학적 특징들을 매우 명료하고도 세세하게 다루고 있다. 또한 이들을 기초로 매우 유용한 진단적인 접근법을
제시하고있어미만성간질성폐질환에대한이해를높일수있으며임상적으로활용이가능하도록하였다.

[정리:편집위원회]
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