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    治療 IPF 的目標是從根本上減輕症狀，阻止疾病進展 ，預防急性加重，延

長生存期。預防保健（如接種疫苗）和基於症狀的症狀治療。 

藥物治療 

    過去一些研究治療IPF，包括秋水仙素(colchicine) ，類固醇prednisolone，

cyclophosphamide，干擾素γ-1β，Bosentan，ambrisentan，和抗凝血劑，但這些不

再被認為是有效的治療方案。許多這些早期研究中所依據的假設，IPF是炎性病

症 inflammatory disease。 

吡非尼酮(Perfenidone) 

    吡非尼酮是一種小分子，其結合了抗發炎，抗氧化劑，以及在纖維化的實驗

模型中的抗纖維化作用。吡非尼酮 (商品名Esbriet®)，被批准在歐洲為患者治療

輕度以及中度IPF。它也被批准在日本和韓國（商品名Pirespa®），以及在加拿大，

中國，印度，阿根廷和墨西哥。基於隨機，雙盲，安慰劑對照研究，一項在日本

進行 1155 例，並在歐洲和美國試驗，吡非尼酮使用者，與安慰劑比較證明病情

惡化的顯著降低風險 30％。另外在肺功能FVC或VC方面也顯著由吡非尼酮這組

有顯著的提高。這項研究，發表在 2014 年新英格蘭醫學雜誌，顯著降低肺功能

下降與IPF病情惡化。 

乙酰半胱氨酸(N-Acetylcysteine)和三聯療法(Triple therapy) 

   Ñ -Acetylcysteine （NAC）是一個前兆穀胱甘肽，一種抗氧化劑。IPF一度被

認為肺間質抗氧化失衡。在一個隨機雙盲試驗 180 例IPF患者的首次臨床試驗，

高劑量NAC被證明使用NAC可以減少下降FVC和DLCO擴散試驗。在追蹤 12 個月

與結合使用NAC 及prednisolone及azathioprine硫唑嘌呤（三聯療法）被認為有效。 

   最近，一項大型隨機對照試驗（PANTHER-IPF）的研究工作，是由美國國立

衛生研究院主持，主要探討三聯療法和NAC單藥治療IPF患者。本研究發現，

Prednisolone，硫唑嘌呤，和NAC的結合三聯療法(Triple therapy) 反而增加了死亡

率和住院風險。該項研究還單獨評估NAC，得出的結論是“與安慰劑相比，乙酰

半胱氨酸(NAC)沒有提供肺功能受損肺纖維化患者顯著益處。”這項研究發表在

新英格蘭醫學雜誌，NAC單藥治療也對輕度至中度IPF沒有顯著好處。 
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Nintedanib 

    目前正在開發新的藥物 Nintedanib，且已經完成了兩個 phase III 臨床試驗，

（INPULSIS-1 和 INPULSIS-2）。Nintedanib 是一種口服三重 angiokinase 抑製劑，

針對參與血管生成的調節受體的 酪氨酸激酶(tyrosine kinase)：成纖維細胞生長因

子受體（FGFR），血小板衍生生長因子受體（PDGFR），  血管內皮生長因子

受體（VEGFR），這也被牽連與特異性纖維化和 IPF 的發病機制有關。 

在這兩個 phase III 臨床試驗主要目標：為顯著 Nintedanib 約有 50％病人在超

過一年臨床試驗中，肺功能下降率(FVC reduction rate)有減緩。 試驗研究次要目

標：只有在 INPULSIS-2 試驗中，與安慰劑組相比，它的穩定至首次急性發作時

間（time to first acute exacerbation）在 Nintedanib 治療組的時間有明顯的增加。在

INPULSIS-1 試驗這種增長並沒有看到。Nintedanib，如吡非尼酮，也已經接受了

美國 FDA 申請和授予優先審查稱號。 

未來的治療選擇 

    許多家代理商目前正在進行藥物試驗：調查階段中的 IPF phase II 臨床試驗，

包括各種單株抗體例如 simtuzumab，tralokimab，lebrikizumab 和 FG-3019 仍在臨床

試驗進行中，這些分子是針對已知發揮的增殖，活化，分化或成纖維細胞的角色

多種生長因子和細胞因子提供新的製劑。 

非藥物治療 

肺移植 

    肺移植可能適合於那些患者進行移植手術。在IPF患者中，必須先評估接受

肺移植，與等待移植手術等候名單上的患者相比死亡的風險。在美國IPF已經成

為最常見的肺移植適應症。IPF患者年齡小於 65 歲，並與身體質量指數（BMI）

≤26 公斤/米 2應該被肺移植，最新的數據顯示，IPF雙側肺移植是優於IPF患者單

肺移植。五年後IPF肺移植成功率，估計在 50 至 56％的存活率。 

長期氧氣治療（LTOT） 

    根據 2011 年的IPF的指引：氧氣治療，或補充氧氣供病患在家使用，被強烈

推薦。不僅可以顯著改善病人休息時低氧血症，也可以改善病人生活品質。雖然
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在IPF氧氣療法尚未被證實可以改善病人存活率，在一些數據證明在運動能力耐

受性有相對性的提高。 

肺部復健 

    疲勞和肌肉質量的損失是對IPF患者常見的問題。肺部復健可能減輕IPF的明

顯症狀和藉由穩定和/或逆轉疾病的肺外功能改善功能狀態。特發性肺間質纖維

化肺部復健發表的研究很少，但大部分研究都發現，功能性運動耐量，生活質量，

並在勞累性呼吸困難有顯著短期改善措施。康復的典型項目包括運動訓練，營養

調節治療，職業治療，教育及心理輔導。在疾病的晚期階段，IPF患者往往會停

止體育鍛煉，由於呼吸困難增加。只要有可能，這應該被鼓勵。 

姑息治療 

    姑息治療的重點是減輕症狀和提高患者的舒適度，而不是治療疾病。這可能

包括處理與利用慢性症狀惡化的鴨片類藥物為嚴重呼吸困難和咳嗽。此外，氧療

可能是呼吸困難的低氧血症患者的姑息治療是有用的。 

    姑息治療還包括減免物理和情感的痛苦和對病人和照顧者心理支持。隨著病

情進展，患者可能會出現恐懼，焦慮和抑鬱心理輔導，因此應考慮。在特別嚴重

的呼吸困難選擇的情況下，嗎啡可以考慮。它可以減少呼吸困難，焦慮和咳嗽而

不會使血氧飽和度顯著下降。 
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