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特发性肺间质纤维化（idiopathic pulmonary fibrosis，

IPF）是一种不明原因的肺间质疾病，是正常肺泡逐渐被

纤维组织替代的毁损性肺部疾病[1]。近年来肺癌的发病率

有逐渐升高的趋势，目前已证实IPF是肺癌的危险因素[2]。

我们收集了2009年1月至2014年9月期间辽宁省金秋医院

呼吸内科诊治的9例IPF合并肺癌（IPF-cancer，IPF-CA）

患者，对其临床资料进行回顾性分析，总结诊断和治疗体

会，现报告如下。 

1  临床资料 

9例 IPF-CA患者中，男7例，女2例，年龄56～79

（63.1±7.1）岁，吸烟率78%（7/9）。  

IPF的诊断符合 2011年美国胸科学会（ American 

Thoracic Society，ATS）、欧洲呼吸学会（European Society 

of Radiology，ERS）、日本呼吸学会(Japanese Society of 

Radiology，JRS）和拉丁美洲胸科学会共同发表的IPF诊

断及治疗国际性循证指南。肺癌的诊断经病理明确，包括

手术切除病理、经支气管镜活检、经皮肺穿刺活检、淋巴

结活检、痰脱落细胞学检查、胸水脱落细胞学检查。除外

肺继发性肿瘤。 

血清癌胚抗原（cancer embryo antigen，CEA）升高

8例。肺功能测定示9例均有限制性通气功能和弥散功能

障碍。动脉血气分析示9例均有不同程度的低氧血症。患

者均行增强CT和X线检查，表现为两肺周边部和基底部为

主的网状阴影、牵拉性支气管扩张和/或胸膜下蜂窝影。

肺癌的肿块多位于外周，好发生于纤维化程度较重的肺下

叶，表现为结节影、团块影，部分呈分叶状、有毛刺。 

患者均有不同程度的呼吸困难、咳嗽、咳痰，并伴

有进行性消瘦、乏力、食欲不振等表现。9例患者中：咳

嗽、咳痰、呼吸困难和紫绀9例，伴食欲不振7例，伴进行

性消瘦、乏力5例，胸廓扩张和膈肌活动度降低6例，杵状

指、趾4例。鳞癌6例，腺癌1例，小细胞肺癌2例。确诊前

行糖皮质激素治疗6例，联合或单独行免疫抑制剂治疗5例。

确诊后行手术治疗2例，行化疗5例，联合或单独行放疗

4例，行免疫及生物治疗1例，行靶向治疗1例。 

患者均行随访3～42（10.0±8.3）个月。1例放疗患

者确诊后3个月死亡，6例死于呼吸衰竭，生存期＜1年者

4例，生存期＞1年者3例，中位生存期为3～25个月。1例

手术患者术后存活至今（42个月）。 

2  讨  论 

IPF也称为隐原性致纤维化性肺泡炎，或特发性间

质性肺炎，是一种进展性、非可逆性的致命性肺间质性

疾病 [3]。研究表明，IPF是肺癌的危险因素之一，并且肺

癌的进展也能进一步加重IPF患者的肺损伤 [4]。IPF如何

演变为肺癌，其发病机制目前尚不能明确，流行病学研

究显示高龄、男性、吸烟、职业接触史及暴露于某种环

境中等多种危险因素，都可以直接或间接导致IPF患者肺

癌发病率增高[5]。本组病例吸烟率78%、年龄（63.1±7.1）岁、

男性占7/9，与文献报道一致 [6]。此外肺部慢性炎症、肺

泡及气管上皮损伤、成纤维细胞分化及细胞增殖等，均

与本病相关 [7,8]。 IPF-CA中肺癌的组织学类型与一般肺

癌的类型相似，以鳞癌最为多见，其次是腺癌，再次是

小细胞癌、大细胞癌或者混合癌等[9]。本组患者鳞癌6例，

腺癌1例，小细胞肺癌2例。 

IPF-CA患者，因受间质纤维化影响，或因医师受既

往疾病误导，容易遗漏诊断，导致延误治疗时机。临床医

师应高度重视，认识到IPF为肺癌的危险因素，提高警惕

性，凡是有可疑病灶者，均应进一步检查，降低误诊概率。

本组患者均有呼吸困难和咳嗽、咳痰，伴不同程度的食欲

不振、进行性消瘦、乏力和紫绀等症状。因此患者在原有

IPF情况下，若出现新发症状时，应及时排除癌变可能。

如咳嗽、咳痰加重，痰中带血，或呼吸困难加重、进行性

消瘦等表现，均应考虑并发肺癌可能。我们还发现，89%

的患者伴有CEA升高，有学者发现纤维化性肺泡炎的肺泡

灌洗液中CEA浓度增高 [10]，尤其以IPF-CA患者为著，而

高浓度的CEA可能是癌前生化和过度增生的标志。因此，

对IPF患者通常要进行CEA的检测，若CEA升高，需警惕
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有合并肺癌可能并应进行及时随访。 

辅助检查以增强螺旋CT为首选。IPF影像改变表现主

要为小叶间隔增厚、两肺弥漫性膜玻璃密度及网格影等。

并发肺癌时多表现为所在的肺组织破坏呈囊状，使其在增

强CT上显示的肿块轮廓不清晰、内部密度不均匀，部分

含有单发或多发的透光区，边缘不光滑、可有毛刺征、胸

膜凹陷征、空泡征等。病灶多位于纤维化较重部位，典型

影像学表现为，肺周边的分叶状结节样病灶[9]。本组患者

均行增强CT和X线检查，提示7例（78%）肿块位于周边，

且位于纤维化程度较重的肺下叶，其中4例呈圆形或具有

锐利边缘的分叶状，2例均为小细胞肺癌侵及周边的蜂窝

肺组织而使其边界不清，1例见于右肺中叶，1例见于胸膜

下结节。并有2份CT可见瘤内透光区。需要警惕的是，IPF

患者常伴有感染，易致实变灶形成，中晚期患者伴有纤维

瘢痕形成，在影像学上极易掩盖肺肿瘤病灶，易造成漏诊

和误诊。患者明确诊断需行病理检查，传统的开胸肺活检

由于创伤大已被临床工作者淘汰，目前主要采用纤维支气

管镜肺活检和经皮肺穿刺活检2种方法进行病理诊断[11]。

患者一般均首选纤维支气管镜检查，可行镜下活组织病理

检查，或行肺泡灌洗细胞学检查，阳性率较高，创伤小，

多数患者可以耐受，临床应用较广泛。少数患者经纤维支

气管镜不能确诊，若全身状态允许，可行数字减影血管造

影技术（digital subtraction angiography，DSA）下或胸腔

镜下病灶穿刺活检，但创伤较大，受患者病情及医院条件

限制，临床应用受限。本组患者行支气管镜检8例，细胞

学病理检查确诊7例，结合肿瘤标志物及影像学检查临床

确诊1例，行肺组织穿刺活检确诊1例。 

多数IPF患者确诊后，均已使用激素或免疫抑制剂

治疗，导致身体条件及免疫状态较差，心肺功能不佳。

合并肺癌后，治疗难度增大，预后较差，其死亡率超过

其他多数恶性肿瘤疾病 [12]。手术治疗仍然是首选方式，

若患者能够耐受手术，病灶切除后，结合其他治疗手段，

疗效尚可。本组病例2例手术治疗，且其中1例为目前生

存期最长者。若患者因身体或病情原因，不能行手术治

疗，可结合病理类型，采用放化疗为主的综合治疗，但

效果欠佳。本组患者行手术治疗2例，行化疗5例，联合

或单独行放疗4例，行免疫及生物治疗1例，行靶向治疗

1例。1例放疗患者确诊后3个月死亡，1例手术患者术后

存活至今（42个月）。  

总之，IPF-CA临床较为少见，治疗上以病灶切除的

方法效果尚可，若延误诊治，暂无远期疗效较好的治疗方

法，因此早期诊断是关键。提示临床医师应提高对该病的

认识。 
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