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摘要院目的 比较系统性硬化症相关肺间质性病变渊SSc-ILD冤与特发性肺纤维化渊IPF冤患者的临床特点遥方法 收集甘肃省人民医

院 2018年 10月-2021年 11月明确诊断为 SSc-ILD和 IPF患者资料袁对其临床特点进行回顾性分析袁并采用 Praeson线性相关

分析乳酸脱氢酶水平与 DLCOpre%及 HRCT评分的相关性袁 采用多因素线性回归分析影响患者肺纤维化程度的相关因素遥

结果 共纳入 68例患者袁其中 SSc-ILD患者 28例袁IPF患者 40例袁SSc-ILD组的发病年龄低于 IPF组袁差异有统计学意义渊 约

0.05冤曰SSc-ILD组多为女性袁皮肤关节症状为首发表现较多袁IPF组吸烟及男性患者占比较多袁呼吸系统症状出现时间长袁以呼吸

症状为首发表现袁咳嗽尧咳痰尧气短尧乳酸脱氢酶升高袁DLCO%pre降低占比高于 SSc-ILD组袁差异有统计学意义渊 约0.05冤曰IPF组

HRCT以 UIP型多见袁蜂窝状影尧肺纤维化评分高于 SSc-ILD组袁差异有统计学意义渊 约0.05冤曰SSc-ILD组 HRCT以 NSIP多

见袁纤维条索影尧心包积液患者多于 IPF组袁差异有统计学意义渊 约0.05冤曰Praeson线性相关分析显示袁LDH水平与 HRCT评分呈

正相关渊 =0.647袁 约0.05冤袁LDH水平与 DLco%pre值呈负相关渊 =-0.422袁 约0.05冤曰多因素线性回归分析显示袁LDH水平是肺纤

维化不良预后的独立危险因素渊 约0.05冤遥 结论 SSc-ILD和 IPF患者的临床特点存在显著差异袁自身抗体尧肺功能尧HRCT在肺

间质性疾病的诊断中发挥重要价值袁乳酸脱氢水平与 SSC-ILD患者肺纤维化严重程度高度相关袁临床值得注意遥

关键词院间质性肺疾病曰系统性硬化症曰特发性肺纤维化
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Abstract：Objective To compare the clinical characteristics of patients with systemic sclerosis-associated interstitial lung disease (SSc-ILD) and

idiopathic pulmonary fibrosis (IPF).Methods The data of patients diagnosed with SSc-ILD and IPF in Gansu Provincial People's Hospital from

October 2018 to November 2021 were collected, and their clinical characteristics were retrospectively analyzed. The correlation between lactate

dehydrogenase level and DLCOpre% and HRCT score was analyzed by Praeson linear correlation. Multivariate linear regression analysis was used to

analyze the related factors affecting the degree of pulmonary fibrosis in patients.Results A total of 68 patients were included, including 28 patients

with SSc-ILD and 40 patients with IPF. The age of onset in the SSc -ILD group was lower than that in the IPF group, and the difference was

statistically significant ( <0.05). The SSc-ILD group was mostly female, with more skin and joint symptoms as the first manifestation. In the IPF

group, smoking and male patients accounted for more, respiratory symptoms appeared for a long time, with respiratory symptoms as the first

manifestation, cough, sputum, shortness of breath, lactate dehydrogenase increased, DLCO% pre decreased higher than the SSc -ILD group, the

difference was statistically significant ( <0.05); the HRCT of IPF group was more common in UIP type, and the scores of honeycomb shadow and

pulmonary fibrosis were higher than those of SSc-ILD group ( <0.05 ). In SSc-ILD group, NSIP was more common in HRCT, and patients with

fibrous cord shadow and pericardial effusion were more than those in IPF group, the difference was statistically significant ( <0.05). Praeson linear

correlation analysis showed that LDH level was positively correlated with HRCT score ( =0.647, <0.05), and LDH level was negatively correlated

with DLCO%pre ( =-0.422, <0.05). Multivariate linear regression analysis showed that LDH level was an independent risk factor for poor prognosis

of pulmonary fibrosis ( <0.05).Conclusion There are significant differences in clinical characteristics between SSc -ILD and IPF patients.

Autoantibodies, lung function and HRCT play an important role in the diagnosis of interstitial lung disease. Lactate dehydrogenation level is highly

correlated with the severity of pulmonary fibrosis in SSC-ILD patients, which is worthy of clinical attention.
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系统性硬化症（systemic sclerosis，SSc）是一种罕

见的、复杂的自身免疫性疾病，SSc的疾病特征是免

疫功能障碍、血管病变、细胞炎症、皮肤和多个内脏

器官的纤维化[1]，80%的 SSc患者可发生肺间质病变

（interstitial lung disease，ILD）。35%的 SSc患者死亡

原因为 ILD[2]。弥漫性皮肤 SSc、抗 Scl-70/抗拓扑异

构酶玉抗体阳性的 SSc 患者中发生 ILD 的风险增

加[1]。SSc-ILD的早期诊断和治疗对预后具有重要价

值，特发性肺纤维化（idiopathic pulmonary fibrosis，

IPF）是 ILD疾病中最常见类型，呈慢性进展性，预后

极差[3]。正确认识 SSc-ILD和 IPF的疾病特点，有助

于提高对 ILD的认识和鉴别。本研究中对我院近 3年

住院治疗的 28例 SSc-ILD患者和 40例 IPF患者的

临床特征、实验室检查、肺功能、胸部 HRCT进行比

较分析，现报道如下。

1资料与方法

1.1一般资料 收集甘肃省人民医院 2018年 10月-

2021年 11月诊断系统性硬化症合并肺间质病变和

特发性肺纤维化住院患者临床资料，系统性硬化症

的诊断符合 2015 年 ACR/EULAR 制定的关于 SSc

分类标准[4]。诊断为系统性硬化症后依据肺部高分

辨率 CT（HRCT）诊断系统性硬化症合并肺间质病

变，特发性肺纤维化诊断标准依据 2018年美国胸科

协会指南 [5]，本研究获得甘肃省人民医院医学伦理

委员会批准。

1.2资料收集 通过检索我院电子病历，获取患者的

一般情况、吸烟情况、临床表现、常规实验室检查结

果、自身抗体、肺功能、HRCT。患者的临床表现包括

首发表现、SSc相关皮肤关节症状如皮肤硬肿、雷诺

现象、指端溃疡、关节疼痛等，呼吸系统症状如咳嗽、

咳痰、气短、呼吸困难、胸痛等。实验室检查包括血

红蛋白、白细胞、血小板、白介素-6、降钙素原、血

沉、C 反应蛋白、结核感染 T 细胞斑点试验（T-

SOPT）、乳酸脱氢酶、转氨酶等，肺功能指标包括肺

活量（VC）、用力肺活量（FVC）、第 1 s用力呼气容积

值（FEV1）及肺一氧化碳弥散量（DLCO）的实测值占

预计值百分比。

1.3胸部 HRCT特征分析 依据据胸科学会/欧洲呼

吸学会指南对两组患者的 HRCT表现进行分型[6，7]，

依据 CT Camiciottoli 评分标准进行评分及分级 [8]。

Camiciottoli评分标准：由肺病变的类型和各自范围

组成：肺病变类型包括毛玻璃影（1分）、肺实变影（2

分）、小叶间隔增厚（3分）、网格影（4分）、蜂窝影（5

分）；病变类型评根据支气管肺段的分布将两肺各分

为 10个肺段共 20个肺段，病变累计 1~3段（1分）、

4~9段（2分）累及超过 9段（3 分）；分段数目为 0~

15分（5种病变均出现）。最后将两者相加得到总评

分值（0~30分）。CT分级：轻度（0~10分）、中度（11~

20分）、重度（21~30分）。

1.4 统计学方法 SSPS 26.0 软件进行统计学分析。

符合正态分布的计量资料用（ 依）表示，比较采用

检验，不符合正态分布计量资料用[ （ 1, 3）]表示，

比较采用秩和检验。计数资料用构成比和百分率表

示，比较采用 2检验。采用 Pearson线性相关进行相

关性分析，多因素分析采用线性回归方程，约0.05

为差异有统计学意义。

2结果

2.1 一般情况 SSc-ILD组的发病年龄小于 IPF组，

且 SSc-ILD组女性患者比例高于 IPF组，差异有统

计学意义（ 约0.05）；SSc-ILD组以皮肤关节症状以

首发表现，SSc-ILD组以皮肤关节症状合并呼吸系

统症状为首发表现的阳性率高于 IPF组，差异有统

计学意义（ 约0.05）；IPF组吸烟患者较 SSc-ILD组

多，IPF组出现呼吸系统症状时间长于 SSc-ILD组，

差异有统计学意义（ 约0.05）；IPF组以呼吸系统症

状为首发表现、患者出现咳嗽、咳痰、气短症状的阳

性率高于 SSc-ILD组，差异有统计学意义（ 约0.05），

见表 1。

2.2实验室检查

2.2.1常规实验室检查 IPF组的乳酸脱氢酶异常升

高患者多于 SSc-ILD组，差异有统计学意义（ 约

0.05）；两组患者间质炎症指标、转氨酶、血脂、结核

感染 T细胞斑点试验、血液系统受累情况比较，差

异无统计学意义（ 跃0.05），见表 2。

2.2.2自身抗体 SSc-ILD组抗核抗体的阳性率高于

IPF组，且均为高滴度阳性，以核颗粒型和核仁型为

主，SSc-ILD组类风湿因子升高患者多于 IPF组，差

异有统计学意义（ 约0.05），IPF组无其他自身抗体

阳性，见表 3。

2.3肺功能 两组患者肺功能障碍以弥散功能伴限

制性通气降低为主，IPF组 DLCO值占预计值百分

比低于 SSc-ILD组，差异具有统计学意义（ 约0.05），

见表 4。
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指标

性别

男性

女性

年龄（ 依 ，岁）

吸烟

病程（个月）

呼吸症状时间（个月）

首发表现

皮肤关节症状

呼吸系统症状

皮肤关节呼吸症状

发热

体重减轻

气短

咳嗽

咳痰

呼吸困难

SSc-ILD组（ =28）

5（17.86）

23（82.14）

56.57依9.55

2（7.14）

36（12，114）

2（0，12）

22（78.57）

2（7.14）

4（14.28）

2（7.14）

3（10.71）

14（50.00）

5（17.86）

3（10.71）

0

IPF组（ =40）

30（75.00）

10（25.00）

65.40依9.41

14（35.00）

24（4，60）

24（4，60）

0

40（100.00）

0

6（15.00）

2（5.00）

31（77.50）

29（72.50）

36（90.00）

2（5.00）

统计值
2=21.531

=0.254
2=7.140

=-0.913

=3.764

2=46.460
2=60.136
2=6.071
2=0.980
2=0.789
2=5.565

2=19.671
2=19.844
2=1.442

0.000

0.000

0.008

0.361

0.000

0.000

0.000

0.025

0.309

0.379

0.018

0.000

0.000

0.230

表 1 两组患者一般情况比较[ 渊%冤袁 （ 1， 3）]

指标

C反应蛋白跃10 mg/L

红细胞沉降率升高

白介素-6跃7 pg/ml

降钙素原跃0.65 ng/ml

谷草转氨酶跃35 U/L

谷丙转氨酶跃40 U/L

胆固醇跃5.2 mmol/L

甘油三脂跃1.7 mmol/L

高密度脂蛋白约1 mmol/L

低密度脂蛋白跃3.4 mmol/L

乳酸脱氢酶（LDH）跃250 U/L

T-SPOT阳性

SSc-ILD组（ =28）

13（46.43）

12（42.86）

19（67.86）

6（21.43）

7（25.00）

6（21.43）

3（10.71）

5（17.86）

14（50.00）

2（7.14）

8（28.57）

8（28.57）

IPF组（ =40）

14（35.00）

16（40.00）

22（55.00）

14（35.00）

7（17.50）

6（15.00）

4（10.00）

5（12.50）

18（45.00）

4（10.00）

24（60.00）

10（25.00）

2

0.005

0.362

1.137

1.461

0.567

0.468

0.009

0.377

0.165

0.167

6.530

0.108

1.000

0.637

0.323

0.285

0.547

0.532

1.000

0.730

0.436

1.000

0.014

0.785

表 2 两组患者常规实验室检查比较[ 渊%冤]

注：红细胞沉降率升高：红细胞沉降率跃15 mm/h（成年男性），红细胞沉降率跃20 mm/h（成年女性）

指标

SSc-ILD组

IPF组

2

28

40

抗核抗体

28（100.00）

22（55.00）

17.163

0.000

CENP.B

2（7.14）

0

2.994

0.166

SCL-70

19（67.86）

0

27.668

0.000

类风湿因子

5（17.86）

1（2.50）

4.982

0.037

表 3 两组患者自身抗体类型比较[ 渊%冤]

VC%pre

79.71依20.99

78.21依32.31

1.290

0.830

指标

SSc-ILD组

IPF组

28

40

FVC%pre

78.50依22.16

73.53依34.36

0.643

0.508

FEV1%pre

75.46依17.42

79.71依28.24

1.631

0.482

DLCO%pre

61.04依19.51

49.80依23.42

0.470

0.041

表 4 两组患者肺功能指标占预计值百分比的比较渊 依 冤
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2.4胸部 HRCT

2.4.1胸部 HRCT表现 两组患者中 SSc-ILD组以非

特异性间质性肺炎（non-specific interstitial pneu原

monia，NSIP）多见，IPF组以普通型间质性肺炎（Usu原

al interstitial pneumonia，UIP）多见；SSc-ILD组纤维

条索影（ 2=8.775，约0.05）、心包积液（ 2=9.749，约

0.05）患者多于 IPF组，差异有统计学意义。IPF组患

者蜂窝状影多于 SSc-ILD 组，差异有统计学意义

（ 2=6.337，约0.05），见表 5、表 6。

2.4.2 胸部 HRCT评分 参考 Camiciottoli 评分标准

评分及分级，SSc-ILD组患者以轻度肺间质病变多

见为 25例（89.28%），IPF组以中度肺间质病变多见

为 22例（55.00%）；IPF组 50%患者 HRCT评分值集

中在 12~14分，SSc-ILD组 50%患者 HRCT评分值

集中在 6~9分，IPF组评分值高于 SSc-ILD组，差异

有统计学意义（ =4.589，约0.05）。

2.5 SSc-ILD患者血清中 LDH水平与 HRCT评分及

DLCO%pre的 Pearson线性相关性分析 SSc-ILD患

者 LDH水平与 HRCT评分呈正相关（ =0.647，约

0.05），LDH 水平与 DLCO% pre 值呈负相关（ =-

0.422，约0.05），见图 1、图 2。

2.6 SSc-ILD患者肺纤维化严重程度的多因素线性

回归分析 以 HRCT评分为因变量，将性别、年龄、

病程、血清中 LDH水平作为自变量，进行多因素线

性回归分析，结果显示 LDH水平是肺纤维化不良预

后的独立危险因素（ 约0.05），见表 8。

指标

SSc-ILD组

IPF组

UIP

4

26

可能 UIP

2

14

NSIP

15

0

NSIP+OP

5

0

OP

2

0

表 5 两组患者 HRCT表现渊 冤

注：OP机化性肺炎

指标

毛玻璃影

条索影

网格影

结节状影

小叶间隔增厚

蜂窝状影

支气管扩张

SSc-ILD组

（ =28）

5（17.85）

17（60.71）

8（28.57）

11（39.28）

6（21.42）

5（17.85）

4（14.28）

IPF-ILD组

（ =40）

4（10.00）

10（25.00）

21（52.50）

16（40.00）

15（37.5）

19（47.50）

5（12.50）

2

0.885

8.775

3.856

0.004

1.993

6.337

0.046

0.471

0.005

0.080

1.000

0.190

0.019

1.000

表 6 两组患者 HRCT比较[ 渊%冤]

指标

肺部炎症

胸膜增厚

胸腔积液

心包积液

絮状高密度影

支气管血管增粗

胸膜增厚

SSc-ILD组

（ =28）

8（28.57）

4（14.28）

6（21.42）

8（28.57）

8（28.58）

14（50.00）

11（39.28）

IPF-ILD组

（ =40）

19（47.50）

3（7.50）

4（10.00）

1（2.50）

8（20.00）

14（35.00）

13（32.50）

2

2.465

0.567

1.715

9.749

0.673

1.530

0.332

0.137

0.675

0.190

0.003

0.412

0.371

0.564

图 1 血清 LDH水平与 DLCO%pre相关性分析

56

医
 学
 信
 息



论 著
第 36卷第 10期 医学信息 Vol. 36 No.10

2023年 5月 Journal of Medical Information May. 2023

图 2 血清 LDH水平与 HRCT评分相关性分析

3讨论

目前抗纤维化药物尼达尼布和吡非尼酮主要用

于治疗 IPF，吡非尼酮治疗 SSc-ILD的相关研究结

果并不令人满意，但尼达尼布已经取得了不错的结

果[9，10]。因此，对于 IPF与 SSc-ILD的临床特点及发

病机制的比较探讨对 SSc-ILD 认识与治疗具有重

要意义。本研究对我院近 3 年收治的 SSc-ILD和

IPF患者回顾性分析，发现 SSc-ILD组患者以皮肤

关节症状为首发表现，其中 5例患者发病时出现胸

闷、气短症状，SSc-ILD组患者出现咳嗽、咳痰、气短

症状较 IPF组少见。Cheng JZ等[11]在 176例患者中

研究发现，在 ILD病变程度相似的情况下 SSc-ILD

组相较与 IPF组咳嗽症状少见，症状较轻；因此，SSc

患者出现肺部受累，呼吸症状不明显，应当尽早完善

ILD相关检查，早期给予治疗。

本研究两组患者中均有部分患者血清 LDH升

高，其中 IPF组患者血清中 LDH异常升高患者较

SSc-ILD组增多。既往研究发现，IPF患者出现肺泡

表面域型细胞受损，乳酸功能代谢异常，可加速肺纤

维化病程进展[12]，血清中 LDH水平升高和 2周内血

清中 LDH水平持续大于 80 IU/L 可以预测 IPF 患

者 90 d的死亡率[13]。同样在结缔组织相关间质性肺

病患者中发现血清中 LDH水平与 CT评分值、死亡

率相关，是结缔组织相关间质性肺病患者发生气胸

的有用预测因素[14，15]。本研究进一步行相关性分析

发现 SSc-ILD患者血清中 LDH水平与弥散功能的

降低呈正相关，且与 HRCT评分值呈正相关。行多

因素线性回归分析发现，LDH水平是 SSc-ILD患者

肺纤维化严重程度的独立危险因素，与既往研究结

果相符，因此临床中对于 SSc-ILD患者血清中 LDH

水平升高应当提高警惕。但本研究样本量较小，后期

应扩大样本量探讨 LDH水平界值与 SSc-ILD不良

预后的关系。

本研究发现，IPF 组出现蜂窝状影患者 HRCT

评分值较 SSc-ILD组增高，肺弥散功能较 SSc-ILD

组降低，提示 IPF患者肺纤维化程度更重，可能由于

IPF患者病变初期呼吸系统症状不明显，发现相对

较晚，出现不可逆转的网格样蜂窝状病变。而 SSc患

者多以皮肤关节为首发表现，在发病早期能够对肺

部病变进行评估。此外，有研究报道[16]，早期 ILD病

变中 CTD-ILD的纤维化程度相较于 IPF患者小，纤

维化进展较慢。研究表明[17]，肺纤维化的严重程度与

预后有关，其中 UIP影像学表现、蜂窝状影的程度

和范围与死亡率密切相关。IPF患者可出现进展性

肺纤维化，预后差，老年患者确诊 IPF后的中位生存

时间为 3~5年[18]，而 SSc-ILD的病程是可变的，SSc-

相关指标

性别

年龄

病程

LDH

0.033

0.095

-0.007

0.012

标准误

1.289

0.057

0.005

0.003

标准化系数（ ）

0.004

0.286

-0.240

0.671

0.026

1.669

-1.434

3.923

0.980

0.110

0.166

0.001

下限

-2.646

-0.023

-0.017

0.006

上限

2.713

0.213

0.003

0.019

非标准化系数 的 95%

表 7 SSc-ILD患者肺纤维化不良预后多因素线性回归分析
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ILD患者采用免疫抑制治疗后疾病会趋于稳定和更

好的生存率[19]。有研究报道在急性加重期和 UIP模

式下结缔组织相关间质性肺病患者的生存率优于

IPF患者 [15，20]，但本研究未对纳入患者进行长期随

访，以明确肺纤维化相似程度下两组患者预后状况

的差异。

综上所述，SSc-ILD与 IPF患者的患病人群、临

床特点、肺功能、HRCT表现以及自身抗体方面存在

显著差异，且血清中高 LDH水平是 SSc-ILD肺纤维

化严重程度的独立危险因素。因此对于考虑肺间质

疾病患者应该积极完善自身抗体、HRCT及常规实

验室和肺功能做到定期随访，有助于提高对 SSc-

ILD的认识与治疗。
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