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研究報告（平成 26年度）

IPF/UIPの画像診断基準の標準化に関する研究

酒井 文和

埼玉医大国際医療センター画像診断科教授

A. 研究の背景と研究目的
2011年のガイドラインにおける IPF/UIPの画像
診断基準

2013年に改訂された特発性間質性肺炎の
consensus statement（1）は、IPF/UIPに関しては、
2011年の IPF/UIPのガイドライン（2）を使用
することと規定されている。2011 ATS/ERS/JRS/

ALAT consensus guideline of IPF/UIPにおいては、
IPF/UIPの診断において画像診断が非常に重要視
されている。すなわち、IPF/UIPを臨床的に疑
い原因が特定できない場合、画像所見で、typical 

UIPパターン（definite UIP pattern）であれば、
外科生検病理所見なしに IPF/UIPの診断が可能で
ある。Definite UIP patternの criteriaとしては、両
側肺底部優位、胸膜下分布、網状陰影、蜂巣肺の
4項目を満たし IPF/UIPに反する 7つの除外項目
（上肺優位、多数の粒状陰影、気管支血管束周囲
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ては、蜂巣肺、牽引性気管支拡張などの線維化性間質性肺炎の画像診断に重要な所見に関
する一致度の検討を行ってきたが、現状の CT診断における蜂巣肺判断の一致率はさほど
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判明した。一方牽引性気管支拡張については、所見の標準化には、いくつかの問題点があ
ることも指摘している。すなわち慢性線維化性間質性肺炎における牽引性気管支拡張は一
致度がよいものの、急性あるいは亜急性経過の間質性肺炎や器質化肺炎における牽引性気
管支拡張の判断は一致度が不良である。IPF/UIPの画像診断基準策定にあたって、蜂巣肺
や牽引性気管支拡張などの線維化を表す指標ばかりでなく、IPF/UIPの病理診断における
hallmarkである小葉辺縁性線維化と病変の heterogenousな分布を示す病理所見に対応する
画像所見を加えた画像診断基準を確立する必要がある。

の陰影分布、すりガラス陰影が多い、気管支透亮
像を含む区域性浸潤影、蜂巣肺から離れた部位で
の大型嚢胞、びまん性モザイクパターン）のいず
れもがない例である。一方この 4項目から蜂巣肺
を除く 3項目を満たすものを possible UIP pattern

とし、possible UIP症例を IPF/UIPと診断するに
は外科病理標本による診断を必要とし、臨床、画
像、病理の 3者による multidicplinary disucssion

を必要とする。また 7つの除外項目のうち 1つ
でも陽性であれば、not UIP patternとされ、IPF/

UIPと診断できるのは、病理診断で definite UIP 

patternとされた時のみである。すなわち、IPF/

UIPの総合診断にいたる道筋の重要な分岐点に画
像所見が位置している。
これら、IPF/UIPと診断するあるいは IPF/UIP

から除外診断を行う基準の適否に関しては、ひと
つひとつの所見に関して検証が必要と思われる。

IPF診断の標準化部会

109



-  224  - -  225  -

平成 26年度びまん性肺疾患に関する調査研究

B. 研究方法と結果
現在までに行われた画像診断基準の標準化
1. 蜂巣肺（3-5）
蜂巣肺は、2011年のガイドラインにおいても

IPF/UIPの診断上きわめて重視される所見である。
すなわち、蜂巣肺は、IPF/UIPの最も重要な画像
診断所見であり、その診断に外科的肺生検を必要
とするかどうかの所見でもある。過去の論文記載
においても、NSIPにおいても蜂巣肺はみられる
が、IPF/UIPにおいては、蜂巣肺の頻度が高くま
たその範囲も広い （6,7）。画像診断医はUIPパター
ンの診断にあたっては、蜂巣肺をより重視してい
る。しかし、肺気腫合併の間質性肺炎では、NSIP

が、画像上 UIPに類似してしまうことが報告 （8） 
されており、蜂巣肺の判断に問題が生じる。我々
の蜂巣肺判断の一致度に関する多数の評価者の一
致度の検討 （9） からは、蜂巣肺の判断の一致率は
必ずしも良好なものではなく、不一致の主な原因
は、軽度のもの、牽引性気管支拡張の集簇と蜂巣
肺の鑑別困難例、肺気腫合併の間質性肺炎にしば
しばみられる大型嚢胞などの混在した構造破壊の
目立つ例 （10-18） であった。これらの嚢胞陰影の
病理学的背景は徐々に解明されつつあるが、まだ
その解明は十分に行われておらず今後の検討が必
要である。現在の二次元HRCT画像のみの評価
では、蜂巣肺は IPF/UIPの判断には、重要な指標
ではあるものの限界があると言わざるを得ない。
2. 牽引性気管支拡張
我々の、HRCTの多数の評価者の牽引性気管

支拡張判断の一致度の調査（t19）からは、少な
くとも慢性線維化性間質性肺炎においては、牽引
性気管支拡張の一致度はかなり良好で、線維化の
指標としては蜂巣肺よりは、一致度のよい指標と
して用いることが可能のように思われた。また気
道疾患による気管支拡張は、一致度よく牽引性気
管支拡張ではないと判断できているが、背景疾患
が器質化肺炎や急性ないし亜急性の経過をとる間
質性肺炎の場合は、評価者の判断が一致しない傾
向があった。これは評価者は、牽引性気管支拡張
を単のその所見としてではなく、背景の状態（ど
のような疾患が背景にあるか）で判断しているこ

とがわかる。少なくとも慢性線維化性間質性肺炎
を背景とする場合は、牽引性気管支拡張は良好な
一致を示したことは重要であり、蜂巣肺より標準
化された診断基準に使いやすい可能性がある。
3. UIPパターンを示す二次性間質性肺炎との鑑別

UIPパターンを呈する慢性過敏性肺炎と IPF/

UIPの画像的鑑別に関して検討を行ったが、その
結果では、慢性過敏性肺炎と IPF/UIPの画像所
見で差がみられたものは、profuse micornodulesで
あった。

C. 考察と今後の研究計画
1. IPF/UIPのさらに reliableな画像所見の検討 ;

病理診断医が IPF/UIPの診断をする際に重
要な所見としている小葉辺縁性線維化と病変
の heterogenityを示す画像所見が、2011年の
ガイドラインに含まれていないが、この所見
（画像所見の不均一性）の検討および検証が
今後必要と考えられる。（東京びまん性肺疾
患研究会症例の検討）

2. また蜂巣肺の判断に関しては、さらに本邦と
海外の評価者の一致度の検討も必要と思わ
れ、今後の検討課題である。

3. Possible UIP症例の画像的検討
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