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上氣不接下氣！比癌症還可怕的殺手
 特發性肺纖維化
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『特發性肺纖維化』(idiopathic pulmonary 
fibrosis, IPF) 可以拆成兩個部分來說明，首先是
「肺纖維化」，纖維化是肺部長期受到刺激產
生發炎、受損並且結疤而導致纖維化的過程。
肺部就像一個氣球，一開始是很有彈性的，但
長期受到刺激及破壞後，肺部的彈性就越來越
差，變成一個萎縮的氣球，沒有辦法擴張得很
好，這就是纖維化。第二部分則是「特發性」，
在過去叫做「原發性」，意思是目前還不清楚
肺部產生纖維化的原因，所以將他稱為特發性
肺纖維化，而且很特別的是，纖維化的地方只
有在肺部，其他全身的器官都不會產生這樣的
情形。我們常說這種特發性肺纖維化的狀況，
跟平常看到一圈一圈的菜瓜布一樣，因此，他
另一個通俗的病名就叫「菜瓜布肺」。

一般來說這種病的患者會喘，而且是漸進
式的，一開始對活動的影響還好，但會越來越
受限制，譬如一開始可以爬 3-4 樓，逐漸變成
只爬 1-2 樓就會喘；以前大概可以走 200 公尺，
但現在走 50 公尺就覺得很喘。喘、咳嗽或是有
一些病人會有痰，這些症狀都是特發性肺纖維
化的病人常見的。

「喘」在很多疾病都會引起，像心臟病
會喘，氣喘也會喘，特發性肺纖維化的喘則需
要將其他疾病所造成的喘排除。通常可以借助
心臟科或者是胸腔科的門診來看到底是哪一種
喘，以菜瓜布肺病人來說，不會像心臟病人喘
的時候有血壓偏高、腳會腫的情形，也不像老
煙槍會氣喘或者是肺阻塞的病人可能會常聽到
hio~hio~hio 的聲音。另外，病人也會有咳嗽的
症狀，但是咳痰的狀況比較輕，最嚴重的還是
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喘的情形，因為肺纖維化之後，病患的肺沒有
辦法像氣球一樣擴張得很好，所以肺活量會嚴
重不足，大部分的病人也都缺氧得很厲害。

慢 性 阻 塞 性 肺 病 (chronic obstructive 
pulmonary disease，COPD) 跟 菜 瓜 布 肺 的
狀 況一樣嗎？ COPD 的變化主要是吸菸讓肺
部的 氣管越來越狹窄，最後氣管阻塞，病人
常 常 咳 嗽 或 痰 很 多， 也 會 聽 到 肺 部 有 hio~ 
hio~ hio~ 的聲音；而菜瓜布肺是肺實質的纖
維化，所以 不會有 " hio-hio-hio 的聲音。

特發性肺纖維化目前常見的危險因子包括
像吸菸或者是空氣污染，也有些病人可能是因
為反覆性的胃食道逆流，胃酸溢上來不斷地去
刺激肺部，產生這種特發性肺纖維化的狀況。
當然還有一些特定的基因變化都會引起這種疾
病，這是很多因素綜合而導致的，不是因為單
一因素引起這種疾病。

特發性肺纖維化的發生率並不高，以吸菸
來說還比較容易造成肺阻塞或者氣管的病變，
但導致菜瓜布肺的情形相對較低，跟遺傳也無
關。台灣目前的調查也沒有相關統計數據因為
哪一個地區的 PM 2.5 較高，所以菜瓜布肺的病
人比例比較多。但也因為空汙是近年來才逐漸
受到重視的議題，所以也可能需要一段時間的
追蹤之後才能知道兩者之間是否有關連。

菜瓜布肺的好發族群在 50 歲以上，中老年
人比例較高，因為纖維化是日積月累慢慢產生
的，性別比例上男性與女性約 1:1 左右，差異
不大。當我們診斷出這個病的時候，因為每個
人的惡化的速度、程度會不同，有的惡化情形

比較慢，但有些人就非常快，我曾經診斷過一
個菜瓜布肺的病人，從診斷肺纖維化到肺衰竭
的過程不到兩個禮拜，到最後不管用什麼機器
或用什麼藥物治療都沒有辦法把惡化速度控制
住，但進程這麼快速的病人並不常見。

在給民眾的健康建議上，我們知道，肺部
疾病主要還是與吸菸行為有關係，若吸菸民眾
有呼吸道症狀，不管是咳嗽、有痰甚至是活動
都會受到很大的限制，例如會喘，都應該盡早
到胸腔內科門診接受檢查確認是甚麼疾病，越
早發現越早診斷，治療效果會越好。

菜瓜布肺的其他症狀可以透過理學檢查，
例如菜瓜布肺的病人在手指的末梢會變得比較
粗，因為長期處於缺氧的狀況下他們的皮下組
織會增厚。而在聽診的時候，也會在肺部下方
聽到 bo bo bo 像是撕開魔鬼氈的聲音，是因為
我們肺部纖維化之後，空氣進入肺部產生撕裂
的緣故，因此，有這樣的聲音我們就會懷疑病
人可能有菜瓜布肺病變，再借助 X 光片看有沒
有纖維化的症狀，如果有，就會進一步做高解
析度電腦斷層掃描以及肺功能檢查看他肺活量
的大小跟肺部纖維化的程度。

在肺部疾病中，有一類稱為「間質性肺病」，
我們把肺部拆成 3 個部分，第 1 部分是有很多小
氣管組成的，所以肺阻塞是屬於這種氣管產生狹
窄所導致的；第 2 部分是血管性的肺病，像血管
流暢度不好或有一些血管栓塞的現象就屬這一類；
第 3 部分是氣管跟血管之間有很多的組織，我們
稱為間質，間質性肺病就是在這些間質中產生發
炎、破壞，菜瓜布肺也是屬於這樣的情形。間質
性肺病有很多不同的原因造成，而菜瓜布肺在間
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質性肺病中比例是比較高的，有些人可能對於空
氣或者是一些藥物有不良反應，吸進去的時候產
生肺部的破壞，就可能產生間質性肺病，只是產
生的範圍、影響的程度不一樣。菜瓜布肺的變化
通常在下肺葉的地方纖維化非常明顯，跟其他間
質性肺病產生的影響完全不一樣，我們借助影像
學可以看到很典型、很清楚的菜瓜布肺獨特的纖
維化變化。

一般民眾如果有喘的現象就應該懷疑並且
就醫，經過胸腔內科醫師診斷才可以確定是不
是菜瓜布肺，我們希望早期診斷是因為跟現在
的治療方式有很大關係。在過去，診斷是菜瓜
布肺的時候，因為肺部已經產生很嚴重的纖維
化，沒有甚麼特別的藥物可以讓纖維化的情況
反轉，或者讓他變成正常的肺部，所以過去在
治療上相當棘手，而且病人預後也不好，甚至
比得到癌症的病人壽命都要更短。但最近幾年
來有一些新藥的突破跟進展，有一類藥物在對
抗纖維化有抑制與減緩的效果，這個藥在台灣
目前也已經上市了，應用在菜瓜布肺病的病人
治療上確實有很大的幫助，可以減少疾病發生
急性惡化機率，而疾病的延緩以及纖維化的緩
解上都有不錯的療效。

在以前沒有藥可以使用的時候，只能想辦
法減輕病患的症狀，過去最常使用的藥物是類
固醇，用來減少發炎的情形，讓還沒有纖維化
的肺部盡量維持，不要進展到纖維化，但是如
果已經纖維化了，類固醇的效果就很差。所以
我們看到晚期的病人，都已經纖維化得很厲害
了，這類病人在使用類固醇或者是抗發炎的藥
物上通常都不好，而且使用口服類固醇的劑量
也很高，副作用也會比較大。在過去，這個疾

病從診斷出到死亡大約９到 12 個月，通常不到
一年的時間，甚至比惡性腫瘤的死亡率來的還
高，只能使用類固醇來減緩惡化，但現在有新
藥發展出來，因此希望能呼籲民眾早期診斷早
期治療，就能有比較好的治療效果。


