
특발성 간질성 폐렴은 침윤성 병변으로 나타나는, 염증과 섬

유화 병소로 이루어진 다양한 질환군이다 (1, 2). Liebow (3)

는 조직학적 소견을 근거로 이를 통상성 간질성 폐렴(usual

interstitial pneumonia, UIP), 박리성 간질성 폐렴(de-squa-

mative interstitial pneumonia, DIP), 림프양 간질성 폐렴(lym-

phocytic interstitial pneumonia, LIP), 거대세포 간질성 폐렴

(giant cell interstitial pneumonia, GIP), 그리고 세기관지염 및

간질성 폐렴(bronchiolitis with interstitial pneumonia, BIP) 등

다섯 가지로 나누었다. 이 후 GIP는 거의 예외 없이 텅스텐과

코발트를 포함하는 합금을 다루는 금속제련업 종사자에게서 나

타나는 진폐증의 일종으로 분류되었으며, LIP는 소림프구성 림

프종(small lymphocytic lymphomas), 만성 림프구성 백혈병

(chronic lymphocytic leukemiais), 그리고 림프구양 증식증

(lymphoid hyperplasia) 등 병리적으로 다양한 질환군을 포함

하는 림프 증식성 질환으로 분류되었다 (1, 4). BIP는 UIP, 일

부 부위의 폐쇄성 세기관지염을 동반한 미만성 폐포 손상, 그

리고 폐쇄성 세기관기염 및 기질화 폐렴(bronchiolitis obliter-

ans organizing pneumonia, BOOP) 등을 포함하는 용어로 지

금은 쓰이지 않는다 (5). BOOP는 주로 폐포 강(alveolar space)

을 침범하는 질환이므로 병리학적인 간질성 폐렴의 분류에서

제외하는 경우가 더 많다. 최근, 급성 간질성 폐렴(acute inter-

stitial pneumonia, AIP)과 비특이적 또는 비분류 간질성 폐렴

(nonspecific or nonclassifiable interstitial pneumonia, NSIP

or NCIP)이 특발성 간질성 폐렴의 분류에 포함되어 (1, 4), 현

재는 UIP, DIP, AIP, 그리고 NSIP 등 네 개의 질환군으로 분

류하는 것이 가장 보편적이며, 최근에는 LIP와 특발성 폐쇄성

세기관기염 및 기질화 폐렴(idiopathic BOOP)를 포함하는 여

섯 개의 질환군으로 분류하는 다른 분류도 있다 (6). 이 외에

호흡 세기관지렴-간질성 폐렴(respiratory br-onchiolitis

interstitial lung disease, RB-ILD)도 특발성 간질성 폐질환의

일종이나 이는 DIP와 유사한 조직소견을 보이며 이의 초기소

견으로 생각하는 견해가 있고 DIP와 같은 분류에 포함시킨다.

본 론

통상성간질성폐렴(Usual Interstitial Pneumonia)

통상성 간질성 폐렴과 특발성 폐 섬유화증(idiopathic pul-

monary fibrosis, IPF)이 때로는 동의어처럼 혼용되기도 하나,

전자는 조직병리학적 진단명이며 후자는 특발성 간질성 폐렴

중 UIP의 조직학적 소견을 보이고 폐에 병변이 국한된 경우를

지칭한다 (6). 즉, 교원성 혈관질환의 폐 침범 시, 또는 약물반

응에 의해서도 IPF와 동일한 병리소견을 보일 수 있으므로 (7),

UIP로 조직병리학적 진단이 내려지면, 교원성 혈관질환의 유

무 등 원인을 찾아보아야 한다.

임상소견

통상성 간질성 폐렴은 중년(40-70세)에 발생하며 남자에서

여자보다 두 배 가량 흔히 발생한다. 임상증상은 서서히 진행

하는 운동시 호흡곤란(exertional dyspnea)과 마른 기침이며

(8), 고열, 전신쇠약감, 관절통, 그리고 체중감소 등 전신증상
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특발성 간질성 폐렴: 병리소견과 방사선소견의 연관1
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특발성 간질성 폐렴은 통상성 간질성 폐렴, 비특이적 간질성 폐렴, 급성 간질성 폐렴, 그리고

박리성 간질성 폐렴 등 네 군으로 분류한다. 급성 간질성 폐렴은 예후가 좋지 않아 높은 사망

률을 보이며 박리성 간질성 폐렴이 가장 예후가 좋다. 통상성 간질성 폐렴은 가장 흔하며 고해

상도 CT에서 늑막하 부위의 반점상 간유리음영, 불규칙한 선상음영, 그리고 벌집모양을 보인

다. 비특이적 간질성 폐렴은 두 번 째로 흔한 빈도를 보이며, 고해상도 CT 소견은 늑막하 부

위의 반점상 간유리음영과 불규칙한 선상음영이다. 급성 간질성 폐렴의 고해상도 CT 소견은

광범위한 기강경화와 반점상, 또는 미만성의 간유리음영이다. 박리성 간질성 폐렴의 흔한 고해

상도 CT 소견은 양측 하부 폐 늑막하 부위의 대칭성 간유리음영이다. 
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이 환자의 약 반 수에서 보이고, 곤봉지는 반 수 이상에서 관

찰된다 (7, 9). 폐기능 검사에서는 제한성 장애와 폐 확산능 감

소가 두드러진다 (10). 혈액검사에서는 교원성 혈관질환이 없

는 환자에서도 류마티스양 인자(rheumatoid factor)와 항핵 항

원 (antinuclear antibody)이 양성반응을 보일 수 있다 (7).

통상성 간질성 폐렴의 예후는 매우 불량하여 진단 후 5-10

년 이내에 대부분의 환자가 사망하며, 때로는 급성악화의 임상

적 경과를 보이기도 한다 (11-13). 사망원인은 대부분 호흡

부전이며 일부는 폐암 등의 합병증에 의한다. 남자, 방사선 검

사 상 이상소견의 정도가 심한 경우, 그리고 진단 시 생리적

기능손상의 정도가 심할수록 예후가 좋지않다 (14, 15). 스테

로이드 등의 약물치료는 별 도움이 되지 않으며 (15, 16), 일

부 환자에서는 폐 이식이 치료방법으로 쓰이기도 한다 (17).

병리소견

통상성 간질성 폐렴은 폐 조직의 반복적인 손상과 염증반응,

그리고 이의 복구의 결과로 생각된다. 따라서 UIP의 조직학적

소견은 여러 부위에 염증성 병변, 증식성 병변, 그리고 섬유화

병변이 동시에 보이며, 이들의 사이 사이에 정상 폐 실질이 섞

여 있는 것이 전형적이다 (Fig. 1). 이를 시간적 다양성(tem-

poral variegation)이라 하며, 이는 시간적 차이를 두고 발생한

수 차례의 진행성 폐 손상의 결과이다 (18, 19). 대부분의 섬

유화는 호산구성 교원질과 약간의 염증세포로 이루어져 있으

며, 이러한 교원질의 침착은 폐포벽의 비후와 반흔형성, 그리

고 벌집모양 낭포(honeycombing cyst)를 형성한다.

폐 손상은 폐포상피세포나 내피세포, 또는 이 두 군데 모두

에서 시작하는 것으로 보인다 (1, 20, 21). 이로 인하여 폐포

내에 단백양 액체(proteinaceous fluid)와 세포 잔해물(cellu-

lar debris)이 고이게 되며, 대식세포(macrophages)와 호중구

(neurtophils)가 손상 받은 폐포 내로 이동하게 된다. 기관지

폐포 세척액에서 이 대식세포와 호중구가 발견되는 것은 폐포

염(alveolitis)이 진행되는 중임을 의미한다 (22). 세포손상의

복구기전에는 세포매개 면역(cell mediated immunity)에 의한

제 1 형 사이토킨 반응(type-I cytokine response)과 체액성

면역 (humoral immunity)에 의한 제 2 형 사이토킨 반응의 균

형이 중요한 역할을 한다. 제 1 형 사이토킨 반응은 손상된 상

피를 구조왜곡(architectural distortion) 없이 복구시키나, 제 2

형 사이토킨 반응이 우세하게 되면, 섬유모세포(fibroblast)가

활성화되고 증식하게 되며, 세포 외 기질 단백(extracellular

matrix protein)의 침착과 섬유화가 진행된다 (23). 대부분의
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Fig. 1. Usual interstitial pneumonia in a 61 year-old man.
A. Chest radiograph shows reticular opacities in subpleural areas
of both basal lungs.
B. High-resolution (1.0-mm collimation) CT scan obtained at level
of liver dome shows multifocal patchy areas of ground-glass atten-
uation, irregular linear opacities, and honeycombing cysts at sub-
pleural portion.
C. Low-magnification (H & E, ×12) photomicrography of biopsy
specimen from the right lower lobe shows temporally variegated
appearance with alternating areas of active inflammation (small
arrows), fibrosis (large arrows), and interspersed normal lung tis-
sue (arrow heads).



섬유화는 이러한 교원질 다발로 이루어지나, 적은 양의 증식성

섬유모세포 군집이 거의 항상 발견되며 (24), 이러한 섬유모

세포 병소(fibroblastic foci)는 비특이적인 소견이나, UIP의 진

단에 꼭 필요한 요소이자 증식기 폐 손상의 증거이다 (20, 21).

폐포 내에 침착된 교원질의 표면에 제 2 형 폐포상피세포(type

II pneumocyte)가 증식하게 되면, 섬유조직이 폐포벽의 일부

를 구성하게 되며 폐포벽 비후를 일으키게 된다 (20). 지속적

인 섬유화, 폐포허탈(alveolar collapse), 그리고 폐포관의 과팽

창(overdistention of the alveolar ducts) 등은 벌집모양 낭포

와 견인성 기관지 확장(traction bronchiectasis) 등을 초래한

다 (22). 염증은 비교적 미약하며 대부분 림프구로 이루어져

있다. 이러한 염증 반응은 대개 교원질 침착부위나, 벌집모양

낭포 부위에서 보이며 정상 폐포벽에서는 거의 관찰되지 않는

다. 심한 염증이 있다면 UIP보다는 다른 질환을 생각해야 한

다 (1). 벌집모양 낭포를 보이는 부위는 기관지상피 세포로 덮

여 있고 낭성 섬유화를 보이는 기강(air space)으로 구성되며,

내부에 점액을 포함 하기도 한다.

방사선소견

가장 흔한 흉부 방사선 소견은 폐 변연부와 양측 폐 기저부

의 불규칙한 선상음영, 간유리음영, 벌집모양 낭포, 그리고 폐

용적 감소이다 (1). 종격동 림프절 종대는 드물며, 미만성으로

분포하는 1.5-3 mm 크기의 폐결절(15-29%)이 있을 수 있

고 , 흉막삼출은 6% 정도에서 보인다 (1, 4). 약 5%에서는 정

상 흉부 방사선 소견을 보일 수도 있다 (18, 19). 불규칙한 선

상음영의 정도(profusion), 벌집모양 낭포 및 폐 용적 감소의

정도는 질병의 심각도(severity), 생존기간 그리고 전체적인 예

후와 대략적인 관계가 있다. 그러나 방사선학적 소견과 임상양
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Fig. 2. Usual interstitial pneumonia (end-stage fibrosis) in a 57 year-old man.
A. Chest radiograph shows coarse, irregular, linear opacities and honeycombing in subpleural areas of both lower lung zones.
B, C. High-resolution (1.0-mm collimation) CT scans obtained at level of bottom of left atrium and liver dome show extensive hon-
eycombing cysts, irregular linear opacities, and traction bronchiectasis (white arrows) at both subpleural and central lung zones.
D. Low-magnification (H & E, ×12) photomicrography of biopsy specimen from the right lower lobe shows marked interstitial
thickening with fibrosis and bronchiectasia (arrow heads).



상 및 생리적 지표(physiologic index)의 상관관계는 미약하다

(25). 초기의 방사선 소견은 폐 변연부와 기저부의 대칭성의

작거나 중간 크기의 불규칙한 선상음영 또는 간유리음영이다

(Fig. 1). 진행성 병변은 거친 망상음영, 혹은 망상결절 음영이

특징이며, 말기 섬유화가 동반되면 직경 1cm 정도의 뚜렷한

벌집모양 낭포들과 진행성 폐 용적 감소 소견이 보인다 (Fig.

2) (1). 

고해상도 CT 소견은 불규칙한 선상음영(82%), 간유리음영

(65-76%), 벌집모양 낭포(96%), 그리고 견인성 기관지 확장

(50%)이며 이러한 소견들은 특징적으로 폐 기저부(68-90%)

와 늑막하 부위(79%)에 분포한다 (Fig. 1, 2). 중심부 폐는 질

병의 경과가 상당히 진행되기 전에는 잘 침범하지 않는다 (4).

그 외에 명확한 결절(4-15%), 소엽간격막 비후(10%), 경한

종격동 림프절 종대 등이 보일 수 있으며, 2-3 cm 크기의 림

프절 종대는 드물다 (26).

Nishmura 등 (27)은 UIP의 고해상도 CT소견과 병리조직

소견의 상관관계를 기술하였는데, 고해상도 CT상의 벌집모양

낭포는 섬유화를 동반한 확장된 세기관지에 해당하였으며, 간

유리음영은 폐포벽의 섬유화나 염증에 해당된다고 하였다.

Akira 등 (28)은 추적검사 상 간유리음영이 있던 부위에 벌집

모양 낭포가 발생하며, 치료여부에 관계없이 벌집모양 낭포는

진행된다고 보고하였다. 간유리음영만으로 이루어진 병소는 진

행 중인 염증성 병변에 해당한다 (29, 30). 하지만 불규칙한

선상음영 또는 견인성 기관지 확장이 있는 부위에 섞여 있는

간유리음영은 섬유화만으로도 나타날 수 있다 (31). 박 등 (32)

은 치료 후 추적검사 상 간유리음영 단독으로 보인 경우, 또는

불규칙 선상음영만을 동반한 경우는 병변의 범위가 감소하였

으며, 불규칙한 선상음영과 기관지 확장 모두와 동반된 간유리

음영은 범위가 변화 없거나 증가하였다고 보고하였다.

감별해야 할 질환으로는 교원성 혈관질환, 만성 과민성 폐

렴, 그리고 폐실질을 침범한 유육종증(sarcoidosis) 등이 있다.

UIP 중 교원성 혈관질환이나 석면증을 동반한 경우와 특발성

인 경우는 CT소견으로 구분할 수 없으나, 이들 질환을 동반한

경우는 동반하지 않은 경우에 비해 병변의 진행속도가 느린 경

향이 있다. 만성 과민성 폐렴이나 유육종증이 드물게 UIP의

CT소견과 유사하게 보일 수 있다. 경계가 불분명한 소결절이

보이거나, 폐 기저부가 보존되어 있는 경우 만성 과민성 폐렴

의 가능성을 염두에 두어야 하며, 낭포의 크기가 크거나 기관
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Fig. 3. Nonspecific interstitial pneumonia (group I) in a 54 year-
old woman.
A. Chest radiograph shows areas of ground-glass opacities at
both middle and lower lung zones.
B. High-resolution (1.0-mm collimation) CT scans obtained at
level of liver dome shows geographic areas of grond-glass atten-
uation in subpleural portion of both lower lobes.
C. Low-magnification (H & E, ×12) photomicrography of biop-
sy specimen from the right lower lobe shows diffuse areas of in-
flammation with lymphocytic infiltration (arrows).



지혈관속에 연한 결절이 있을 때는 유육종증을 의심해야 한다.

비특이적간질성폐렴(Nonspecific Interstitial Pneumonia)

비특이적 간질성 폐렴은 1994년 Katzenstein과 Fiorelli가 처

음 기술하였는데 (7), 만성 간질성 폐렴 중 UIP, DIP, AIP 등

다른 분류에 포함되지 않는 모든 경우를 포함하는 일종의 쓰

레기통 용어(wastebasket term)로 출발하였다. Katzen-stein

의 첫 보고 중에는 교원성 혈관 질환(16%), 유해물질 흡입

(17%), 그리고 최근의 수술이나 심한 폐렴, 또는 급성 호흡곤

란 증후군 등의 병력(8%) 등을 가진 환자들이 포함되었다 (7).

그러나Naghai 등(32)이 특발성 NSIP는 UIP와 비교하여 매우

좋은 예후를 갖고 임상적으로 다른 특발성 간질성 폐렴과 구

별이 가능하다고 보고한 이후 특발성 간질성 폐렴 중 하나의

고유질환으로 받아들여지고 있다.

임상소견

평균 발병연령은 50대로 UIP보다 젊고 (7), 특징적으로 여

성에서 많이 발생한다 (4). 수 개월 정도의 아급성 증상 발현

을 보이며, 호흡곤란, 마른 기침, 그리고 미열을 호소한다. 곤

봉지는 비교적 드물며(9.7%), 이러한 임상소견의 차이와 기관

지 폐포 세척(Bronchoalveolar lavage, BAL) 세포검사 상 림

프구 증가와 T-림프구의 CD4:CD8 비율 감소 등이 UIP와의

감별에 도움이 된다 (32). NSIP의 예후는 비교적 양호하며 대

부분의 환자가 스테로이드 치료에 반응을 보여, 약 50%의 환

자는 완전히 회복되며, 사망률은 11%이다(8).

병리소견

비특이적 간질성 폐렴의 진단은 특발성 간질성 폐렴 중 다

른 질환의 가능성을 모두 배제한 후 내릴 수 있다. 조직학적으

로는 다양한 정도의 염증과 섬유화를 보이는데, 각 예에서 시
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A B

C D
Fig. 4. Nonspecific interstitial pneumonia (group II) in a 46 year-old woman.
A. Chest radiograph shows areas of ground-glass opacities at subpleural portion of both lower lobes.
B, C. High-resolution (1.0-mm collimation) CT scans obtained at level of left atrium and liver dome show irregular linear opacities
and patchy areas of ground-glass attenuation at subpleural portion of both lower lungs, and areas of air-space consolidation with
bronchiectasis at the right middle lobe.
D. Low-magnification (H & E, ×12) photomicrography of biopsy specimen from the left lower lobe shows temporally uniform
mixed areas of interstitial inflammation and fibrosis. Also noted interlobular septal thickening (arrows).



간적 균일성(temporal uniformity)을 보이는 것이 특징이다. 환

자의 약 반 수에서 폐쇄성 세기관지염 및 기질화 폐렴(BOOP)

의 특징인 기강 내 기질화 병소를 볼 수 있으나, 전체 병소의

약 10% 이하의 적은 부위를 차지한다 (1).

Katzenstein (7)은 NSIP를 세 군으로 나누었다. 제 1 군은

세포성 간질성 폐렴(cellular interstitial pneumonia)으로 섬유

화는 거의 없는 경우이며 약 50%를 차지한다 (Fig. 3). 제 2

군은 세포성 간질성 폐렴의 소견에 상당한 정도의 섬유화가 동

반된 경우이며 약 40%를 차지한다 (Fig. 4). 제 3 군은 섬유

화가 주된 소견이며 나머지 약 10%에 해당한다 (Fig. 5). 제

3 군의 경우 섬유화가 주된 소견이므로 UIP와 유사하나, 시간

적 균일성을 보이며, 진행 중인 섬유화는 거의 없다는 점이 차

이점이다.

Travis 등 (34)은 NSIP를 Katzenstein에 의한 분류 제 1 군

에 해당하는 세포성 형태(cellular pattern)와 제 2 군과 제 3

군을 모두 포함하는 섬유화 형태(fibrosing pattern)로 분류하

여야 한다고 주장하였다. 세포성 형태 NSIP는 DIP와 유사한

정도의 5년, 그리고 10년 생존율을 보였다. 하지만, 성유화 형

태 NSIP는 UIP와 비교하여 10년 생존율은 높지만 5년 생존

율은 거의 비슷하였다. 따라서 NSIP를 예후가 다른 이 두 형

태로 분류하는 것이 임상적으로 중요한 의미가 있다고 하였다.

방사선소견

비특이적 간질성 폐렴의 가장 흔한 방사선 소견은 양측 폐

기저부와 변연부의 간유리음영이며 불규칙한 선상음영이 동반

될 수 있다 (Fig. 3-5). 폐문부 림프절 종대(6%) 늑막 삼출

(5%) 등이 동반 될 수 있으며. 6-14%에서는 정상 소견을 보

인다 (1).

고해상도 CT에서는 늑막하 부위에 간유리음영과 불규칙한

선상음영이 혼재된 소견이 가장 흔하며, 기관지혈관속의 비후

와 기관지 확장 등도 흔히 보인다 (Fig. 3-5) (35, 36). 기강

경화는 약 35%에서 주로 하부 폐에서 보이며, 벌집모양 낭포

는 잘 동반되지 않는다 (36). 고해상도 CT에서 간유리음영으

로 보이는 부위는 조직학적으로는 시간적 균일성을 갖는 다양

한 정도의 염증과 섬유화로 인한 간질의 비후에 해당한다. 기

강경화 부위는 폐쇄성 세기관지렴 및 기질화 폐렴, 폐포 내 포

말세포(foamy cell) 침착, 또는 점액정체를 동반한 현미경적 벌

집모양 낭포 형성에 해당한다. NSIP환자에서 고해상도 CT에

서 보이는 간유리음영은 추적 검사에서 면적이 감소할 수 있

으며, 그 정도는 폐활량과 폐확산능의 변화정도와 상관관계가

윤영철 외: 특발성 간질성 폐렴

─ 408 ─

A

C

B

Fig. 5. Nonspecific interstitial pneumonia (group III) in a 50
year-old woman.
A. Chest radiograph shows reticular opacities and patchy areas
of ground-glass opacities in subpleural portion of both lower
lung zones.
B. High-resolution (1.0-mm collimation) CT scan obtained at lev-
el of liver dome shows irregular linear opacities, ground-glass at-
tenuation, and traction bronchiectasis with temporal homogene-
ity.
C. Low-magnification (H & E, ×12) photomicrography of biop-
sy specimen from the right lower lobe shows relatively homoge-
neous areas of diffuse interstitial fibrosis (arrows) with mild
chronic inflammation (arrow heads).



있다 (1).

비특이적 간질성 폐렴의 CT소견은 매우 다양하므로 UIP,

BOOP, 과민성 폐렴, 그리고 특히 DIP등과 감별이 어렵다.

급성간질성폐렴(Acute Interstitial Pneumonia)

급성 간질성 폐렴은 이전에 건강했던 환자에서 발생한, 원인

을 알 수 없고, 수 일에서 수 주 간에 걸쳐 급속히 진행하는 호

흡부전과, 병리조직학적으로는 미만성 폐포손상(diffuse alve-

olar damage, DAD)으로 특징 지워지는 증후군이며 (37-39),

1944년 Hamman과 Rich가 처음으로 기술하였다 (40). 이전

에는 UIP의 가속형(accelerated form)으로 생각하였으나, 현

재는 UIP와 관련이 없는 독립된 임상 및 병리적 질환군으로

분류한다 (15, 40).

임상소견

급성 간질성 폐렴은 특발성 급성 호흡곤란 증후군(idiopathic

acute respiratory distress syndrome)이라 할 수 있다 (38).

평균연령은 7-77세로 광범위하며 남녀 비의 차이는 없다 (1).

수 주 이내의 기침, 발열, 호흡곤란 등의 병력이 있으며, 심한

호흡곤란과 저산소증, 그리고 인공호흡기 치료를 요하는 호흡

부전으로 급속히 진행한다 (4, 41). AIP는 박테리아, 바이러

스, 그리고 진균 배양에서 모두 음성 소견을 보이고, 독성물질

의 흡입이나 폐 약물독성, 그리고 급성 호흡곤란 증후군의 다

른 원인의 가능성이 모두 배제되어야 진단 할 수 있다 (4). 스

테로이드가 치료제로 사용되고 있으나, 그 효과는 입증되지 않

고 있다 (42). 사망률은 60-90%에 이르며 이는 원인이 밝혀

진 급성 호흡곤란 증후군과 유사하다. 생존한 환자에서는 병의

재발은 없다고 보고되어 왔으나 최근에는 재발하여 만성 진행

성 간질성 폐 질환으로 발전하는 경우도 보고되었다 (38, 42).

나. 병리소견

급성 간질성 폐렴의 병리소견은 폐포벽의 미만성 비후와 부

종, 유리질막(hyaline membrane) 형성, 간질의 심한 섬유모세

포 증식에 의한 미만성 폐포 손상이며 (38), 약간의 성숙 교원

질 침착을 보인다 (4, 39). 염증세포와 혈관 색전 등도 보일

수 있다 (38). 용어 상 앞에 붙은 미만성이란 단어 때문에 모
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Fig. 6. Acute interstitial pneumonia (exudative phase) in a 63 year-
old woman.
A. Chest radiograph shows bilateral asymmetric air-space consoli-
dation and areas of ground-glass opacities.
B. High-resolution (1.0-mm collimation) CT scan obtained at level
of right main bronchus shows bilateral diffuse areas of air-space
consolidation, ground-glass attenuations with crazy-paving ap-
pearance, and bilateral pleural effusions.
C. Low-magnification (H & E, ×12) photomicrography of biopsy
specimen from another 58 year-old woman shows scattered hya-
line membrane lining alveolar septa (arrows) and mononuclear
cell infiltrations.



든 폐포가 다 연루된 것으로 이해하기 쉬우나 폐포를 구성하

는 상피세포, 내피세포 그리고 간질이 모두 연루되었다는 의미

로 쓰인 것이며 폐 전체적으로 볼 때 미만성 또는 국소성으로

침범 된다. 미만성 폐포 손상은 간질과 폐포의 부종, 유리질막

형성을 특징으로 하는 급성 삼출기(acute exudative phase)

(Fig. 6), 삼출액의 기질화(organization)와 폐포상피세포의 재

생이 이루어지는 아급성 증식기(subacute proliferative phase)

(Fig. 7), 그리고 폐포벽 내에서 증식한 섬유모세포가 손상된

폐포 기저막(basement membrane)을 통해 폐포내 공간으로

이동하게 되는 만성 섬유화기(chronic fibrotic phase)로 구분

할 수 있다 (43, 44).

급성 간질성 폐렴의 섬유화가 UIP에서 보이는 섬유화와 다

른 점은 시간적 균일성이 있으며, 성숙 교원질 침착과 구조 왜

곡(architectural distortion)이 적고, 활성상태의 섬유모세포 증

식이 대부분을 차지한다는 점 등이다. 또한 병의 진행이 한 달

이상 경과하면 UIP와 유사한 현미경적 벌집모양 낭포 형성을

보일 수 있지만 AIP에서의 벌집모양 낭포는 기강 벽이 주로

섬유모세포 침착으로 이루어져 있으며, 기관상피세포 보다는

폐포상피로 덮여있다. 그리고 짧은 시간 내에 폐 실질에 심한

반흔형성을 일으킬 수 있으며, 회복 직후에는 안정화되는 점도

UIP와의 차이점이다 (38).

방사선소견

급성 간질성 폐렴의 방사선 소견은 급성 호흡곤란 증후군과
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Fig. 7. Acute interstitial pneumonia (proliferative phase) in a 43 year-old woman.
A. Chest radiograph shows mixed areas of air-space consolidations and ground-glass opacities at bilateral lungs.
B. High-resolution (1.0-mm collimation) CT scan obtained at level of aortic root shows bilateral geographic areas of ground-glass at-
tenuations, air-space consolidation, and mild bronchiectasis.
C. Follow up High-resolution (1.0-mm collimation) CT scan 22 months after initial examination shows irregular linear opacities,
ground-glass attenuations, and honeycombing cysts at subpleural portion of both lower lobes.
D. Low-magnification (H & E, ×12) photomicrography of biopsy specimen from the right lower lobe shows extensive fibroblast
proliferation (arrows), mainly within the interstitium, with a few residual intra-alveolar exudates.



매우 유사하여, 반점상 또는 미만성의 진행하는 기강경화이며

주로 하부 폐를 침범한다 (Fig. 6, 7) (43).

고해상도 CT 소견은 광범위한 양측성 기강경화가 가장 흔

한 소견(67%)이며 반점형 분포(67%)나 미만성 분포(33%)를

보이는 간유리음영도 흔히 관찰된다. 림프절 종대, 흉막삼출,

격막 비후, 구조 왜곡, 그리고 벌집모양 낭포 등은 드물다 (1,

4). 벌집모양 낭포가 좀 더 자주 보이고, 하부 폐에 대칭성 병

변을 보이는 것이 급성 호흡곤란 증후군과의 차이라는 보고도

있다 (44). CT에서 소엽간 격막 비후로 보이는 것은 병리조직

에서 격막주위 폐포(juxta-septal alveoli)의 허탈(collapse)과

기질화(organization)에 해당한다. Ichikado 등 (43)은 견인성

기관지 확장을 동반하지 않은 증가 음영 부위는 삼출기나 증

식기에 해당하였으며 (Fig. 6), 견인성 기관지 확장을 동반한

증가 음영 부위는 증식기나 섬유화기에 해당한다고 하였다

(Fig. 7). 벌집모양 낭포는 원위부 기도 재구성과 심한 간질 섬

유화에 의하며, 증가 음영 주위의 정상으로 보이는 부위도 조

직학적으로는 삼출기에 해당한다고 하였다. 생존한 경우, 간유

리음영이나 기강경화는 점차 호전된다. 회복 후 가장 흔한 CT

소견은 저음영 부위, 폐 낭종, 그리고 주로 비중력 부위(non-

dependent portion)의 망상음영과 동반된 실질왜곡 등이다.

박리성간질성폐렴(Desquamative Interstitial Pneumonia)

호흡성 세기관지렴(respiratory bronchiolitis, RB)과 호흡성

세기관지렴-간질성 폐렴(repiratory bronchiolitis interstitial

lung disease, RB-ILD), 그리고 DIP는 모두 흡연과 깊은 관

계가 있다. 호흡성 세기관지렴은 1974년 흡연자에서 소기도

(small airway) 기능장애를 일으키는 독립된 질환으로 정의되

었으며, 1987년 호흡성 세기관지렴과 연관된 미만성 간질성

폐렴이 처음 보고되었다. RB-ILD와 DIP는 임상소견과 병리

소견이 유사하여 같은 질환의 다른 단계로 여겨진다 (45, 46).
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A B

C D
Fig. 8. Desquamative interstitial pneumonia in a 49 year-old man.
A. Chest radiograph shows diffuse areas of ground-glass opaciteis in subpleural portions of both middle and lower lung zones.
B, C. High-resolution (1.0-mm collimation) CT scans obtained at level of right main bronchus and liver dome show diffuse areas of
ground-glass attenuations and focal air-space consolidations in subpleural portions of both lungs.
D. Low-magnification (H & E, ×12) photomicrography of biopsy specimen from the right middle lobe shows diffuse intra-alveolar
accumulation of macrophages (arrows).



하지만 RB-ILD에서 DIP로 진행한 예의 보고가 없으며, DIP

의 경우 흡연 경력이 전혀 없는 소아나 폐이식 후 발병한 예

가 있어, 임상적으로 다른 질환이라는 견해도 있다 (45).

임상소견

박리성 간질성 폐렴의 평균 발병연령은 30-50세로 UIP보

다 열 살 정도 적다. 남자에서 여자보다 두 배 자주 발생한다.

약 90%의 DIP 환자는 흡연자이다 (41). UIP보다 증상은 비

교적 급성경과를 보이며, 진행하는 호흡곤란증과 마른 기침을

호소한다. 곤봉지는 약 반 수 에서 보인다 (1, 4). 폐기능 검사

에서 제한성 장애를 보이나, 그 정도는 UIP에 비해 미약하다.

평균 생존기간 12년, 사망률 27%로 UIP에 비해 예후가 좋으

며 환자의 60%가 스테로이드 치료 후 완치된다 (3, 10). 추적

검사 상 모든 환자가 병변이 진행되는 UIP와 달리 DIP 환자

의 대부분은 호전되거나 별 변화를 보이지 않아 DIP가 UIP의

전구질환이 아닌 별개의 질환으로 분류된다 (47).

호흡성 세기관지렴(RB)은 증상이 없으며, RB-ILD의 임상

증상은 DIP와 동일하나 약간 경미하다. 기침과 운동시 호흡곤

란이 주 증상이며 폐기능 검사 상 제한성 장애를 보인다. 대부

분의 경우 금연, 또는 스테로이드 치료에 잘 반응하여 호전된

다 (45, 48).

병리소견

많은 양의 폐포 내 대식세포가 발견되고 간질 섬유화는 미

약하며, 부위마다 유사한 소견을 보이는 것이 DIP의 특징적인

병리소견이다 (Fig. 8) (49). 대부분의 대식세포는 단핵세포이

다. 미약한 폐포벽 비후는 약간의 염증세포를 동반한 교원질

침착에 의하며, 대개 폐포 내 병소를 동반한다. 벌집모양 낭포

도 보일 수는 있으나 그 정도는 미약하다. 조직학적으로 UIP

와 다른 점은 시간적 균일성이 있고, UIP에서 보이는 폐포 내

대식세포 축적은 항상 부분적이라는 점인데 반하여 DIP에서는

광범위하며, 섬유모세포 병소가 DIP에서는 없다는 점 등이다

(1, 4).

폐포 내 대식세포 축적이 세기관지 주변에만 있고 그 원위
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A B

C D
Fig. 9. Respiratory bronchiolitis-interstitial pneumonia in a 48 year-old man.
A. Chest radiograph shows bilateral subpleural areas of subtle opacities and linear opacities in the middle lung zones.
B, C. High-resolution (1.0-mm collimation) CT scans obtained at level of aortic arch and inferior pulmonary vein show bilateral
areas of ground-glass attenuation in subpleural and peribronchial portions. The findings of centrilobular and panlobular emphyse-
ma are also seen.
D. Low-magnification (H & E, ×12) photomicrography of biopsy specimen from the left lower lobe shows accumulation of intra-
alveolar macrophages which are patchy in distribution and localized to peribronchiolar parenchyma (arrows).



부는 정상일 경우에는 호흡성 세기관지렴이라 한다 (Fig. 50)

(50). 병변 부위의 세기관지 및 폐포벽에 만성 염증세포 침윤,

미약한 섬유화, 그리고 제 2 형 폐포상피세포 증식 등이 동반

될 수 있다. DIP에서는 RB-ILD와 달리 폐포 중심성(bron-

chocentricity)을 보이지 않고 미만성 침범을 보이며, 미약하지

만 섬유화 병변이 RB-ILD 보다는 점 더 자주, 뚜렷이 보이는

것이 차이점이다 (46, 48).

방사선소견

양측 하부 폐의 망상음영이 가장 흔한 단순 흉부 방사선 소

견이다(10). 이전에 DIP의 특징적 소견으로 생각되었던 간유

리음영이나 기강경화는 25-33%에서만 보인다 (1). 그 이외

의 소견으로는 폐결절(15%), 벌집모양 낭포(12.5%) 등이 보

일 수 있으며, 림프절 종대나 흉막삼출은 드물다 (Fig. 9). 3-

22%에서는 정상 흉부 방사선 소견을 보인다 (4, 10).

가장 흔한 고해상도 CT소견은 간유리음영이며 거의 모든 환

자에서 볼 수 있다. 이는 양측 대칭적으로 보이는 경우가 86%

이며 어느 부위라도 침범할 수 있지만 하부 폐에서 가장 잘 보

인다 (73%). 또한 59%가 변연부에 위치한다 (Fig. 8). 그 외

에 불규칙한 선상음영과 구조왜곡이 반 수에서 있을 수 있으

며, 벌집모양 낭포와 견인성 기관지 확장도 32%에서 보인다.

이러한 섬유화를 의미하는 소견들도 주로 하부 폐의 변연부에

서 잘 보인다 (4). 이와 같이 DIP의 CT 소견은 UIP와 유사한

점이 많다. 하지만 폐 기저부에서 섬유화를 의미하는 소견이

없거나 적으면서 간유리음영이 주된 소견일 때 DIP로 진단할

수 있다 (4).

가장 흔한 RB-ILD의 고해상도 CT 소견은 주로 상부 폐에

보이는 경계가 불분명한 소엽중심성 결절(centrilobular nod-

ule), 간유리음영 등이며, 무기폐(atelectasis), 소엽간간질 비

후, 폐기종, 그리고 기포(bleb) 등이 동반될 수 있다 (Fig. 9)

(46, 48).

감별해야 할 질환으로는 급성, 또는 아급성 과민성 폐렴, 유

육종증, 그리고 뉴모시스트 카리니 폐렴 등을 들 수 있다.

결 론

특발성 간질성 폐렴에 속하는 질환들은 매우 유사한 방사선

학적 소견을 보일 수 있으며, 따라서 각 질환들의 비교적 특징

적인 소견을 잘 관찰하여 진단에 도움을 줄 수 있어야 하겠다.

또한 현재 활발히 연구되고 있는 이 질환군의 병인과 발생기

전 등이 보다 명확히 밝혀져 좀 더 효과적인 치료방법이 개발

되기를 기대한다.

부록

2001년 6월 채택된 American Thoracic Society/ European

Respiratory Society International Multidisciplinary

Consensus Classification of the Idiopathic Interstitial

Pneumonias에서 Idiopathic pulmonary fibrosis/cryptogenic

fibrosing alveolitis, Nonspecific interstitial pneumonia,

Cryptogenic organizing pneumonia, Acute interstitial pneu-

monia, Respiratory bronchiolitis interstitial lung disease,

Desquamative interstitial pneumonia, Lymphoid interstitial

pneumonia로 분류하였음(Am J Respir Crit Care Med
2002;165:277-304).
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Idiopathic Interstitial Pneumonias: Radiologic-Pathologic Correlation1
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Idiopathic interstitial pneumonias are at present classified as one of four types: usual, nonspecific, acute, or
desquamative. The acute form has the worst prognosis, followed by the usual and the nonspecific form; it is in
desquamative cases that prognosis is best. At high-resolution CT, usual interstitial pneumonia, the most fre-
quent type, manifests as patchy subpleural areas of ground-glass attenuation, irregular linear opacity, and hon-
eycombing, which the nonspecific type, the second most frequent, appears as subpleural patchy areas of
ground-glass attenuation with associated areas of irregular linear opacity. Acute interstitial pneumonia demon-
strates extensive bilateral airspace consolidation and patchy or diffuse bilateral areas of ground-glass attenua-
tion in middle and lower lung zones.
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