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Approach to ILD: IPF and PPF



Eur Respir J 2025; 66: 2500158



M. KOLB ET AL. Eur Respir J 2025; 66: 2501845



Expansion 
beyond IIPs

M. KOLB ET AL. Eur Respir J 2025; 66: 2501845
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간질성폐질환 임상진료지침 (2023 1차 개정판

IPF 의 진단과정



UIP 양상의 흉부 HRCT 소견 

간질성폐질환 임상진료지침 (2023 1차 개정판



Eur Respir J 2025; 66: 2500158
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UIP 양상의 병리소견 

간질성폐질환 임상진료지침 (2023 1차 개정판



Eur Respir J 2025; 66: 2500158
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HRCT 와 조직형의 조합에 의한 IPF의 진단 

간질성폐질환 임상진료지침 (2023 1차 개정판



80/M 

20PY exsmoker, 40년 전 금연, 사무직 퇴직 

1년 전부터 DOE mMRC 1

Bilateral inspiratory crackles 

Arthralgia (-), Raynaud ph (-), Morning stiffness (-) 

Dry mouth(-), Dry eye(-)

ANA (-)

Rheumatoid factor (-)

Anti CCP (-)

ANCA (-) 

FVC 2.37L (68%)

FEV1 1.92L (95%)

FEV1/FVC 81%

DLco 7.52 (55%)

TLC 3.37L (62%)



68/F, Nonsmoker 

오빠 IPF 로 2019년 사망, 식당 

No respiratory symptoms 

보건증위해 찍은 CXR 이상 

No definite crackles 

Arthralgia (-), Raynaud ph (-), 

Morning stiffness (-) 

Dry mouth(-), Dry eye(-)

ANA 1: 80, Rheumatoid factor (-)

Anti CCP (-), ANCA (-) 

FVC 2.02L (72%)

FEV1 1.72L (81%)

FEV1/FVC 85%

DLco 8.55 (54%)

TLC 3.09L (73%)



ILD a/w Progressive Pulmonary Fibrosis 

Rajan et al. Eur Respir J 2023; 61: 2103187



RA 로 치료받던 58세 여자환자 

6년 전 호흡곤란을 주소로 내원하여 RA-ILD acute exacerbation 으로 

steroid pulse therapy 를 하고 호전

이후 PD tapering, MTX, tacrolimus 

24/11 PFT 악화로 MMF 로 바꿈 

약 복용 후 기운이 없고 관절통이 심해져 25/01 자의로 투약 중단 

25/2 2주 전부터 시작된 호흡곤란을 주소로 내원 



25/02/0524/10/2219/04/27



24/11 MMF

25/05
Nintedanib

20/02 tacrolimus

MTX

21/03 PD 중단 => 22/08/30시작 =>24/04 다시 중단하고 prn 으로 사용 

25/02/22 
rituximab

25/02/06 
steroid pulse



ILDs manifesting PPF

Rajan et al. Eur Respir J 2023; 61: 2103187

18–32% of patients with 
non-IPF ILDs develop 
“PPF (despite
management)” within 
61–80 months from the 
onset of symptoms



Incidence and Prevalence of PF-ILD

Cottin et al. Front. Med. 9:799912. doi: 10.3389/fmed.2022.799912



Proportions of non-IPF fibrosing ILDs 
with progressive phenotype (%)

Cottin et al. Front. Med. 9:799912. doi: 10.3389/fmed.2022.799912



Prevalence of PF-ILD

Kwon et al. Respir Res (2021) 22:282

2005.1-2015.12 Asan Medical center 
ILDs other than IPF more than 2 yr FU (n=396)
PF-ILD (n=135)
Non-PF-ILD (n=261)





INBUILD RELIEF ATS/ERS

Flaherty et al. 2019 George et al. 2020 Behr et al. 2021 Raghu et al. 2022 

at least one 
within 24 months, 
● relative decline FVC 
≥10% 
● relative decline in the 
5%≤ FVC <10% 
+worsening of respiratory 
symptoms /HRCT
● worsening of 
respiratory symptoms + 
an increased extent of 
fibrosis

at least one within 24 
months
● relative decline FVC≥10%
● relative decline FVC ≥ 5% 
or decline in DLCO ≥15% 
● relative decline in FVC 
≥5% +worsening of 
respiratory symptoms /HRCT
● progressive symptoms + 
increased fibrosis on HRCT, 

● CTD-ILD, HP, iNSIP, 
or asbestos-induced 
lung fibrosis, FVC 40–
90% predicted, DLCO 
10–90% predicted

● annual decline of 
FVC ≥ 5%

Meet at least two of the 
following three criteria 
occurring within 1 year 
● worsening respiratory 
symptoms;
● physiological evidence 
of disease progression 
(either of the following):
a. absolute decline in 

FVC ≥ 5% 
b. absolute decline in 

DLCO (corrected for 
Hb) ≥10% 

● radiological evidence 
of disease progression

Criteria for Progressive Pulmonary Fibrosis 



Definition of Progressive Pulmonary Fibrosis

FVC 50%=> 40% 로 감소 

Absolute decline : 50-40 = 10%

Relative decline : 50-40/0.5 = 20% 



Adv Ther (2025) 42:2988–3001



Survival of PF-ILD 

Kwon et al. Respir Res (2021) 22:282

median survival, P < 0.001
91.2 months vs. not reached 



Survival according to diagnostic criteria

Kwon et al. Respir Res (2021) 22:282



Survival of PF-ILD 

iNSIP Fibrotic HP Autoimmune ILD

Kwon et al. Respir Res (2021) 22:282



Complications between the PF-ILD and 
non-PF-ILD 

Kwon et al. Respir Res (2021) 22:282



Prospective registry of PF-ILD 

Hambly et al. Eur Respir J 2022; in press

• the Canadian Registry for Pulmonary Fibrosis between 2015-2020

• Definition

- relative FVC decline ≥10% 

- death, lung transplantation 

- any 2 of: relative FVC decline ≥5 and <10%, worsening respiratory

symptoms, or worsening fibrosis on computed tomography 

- within 24 months of diagnosis 

PF-ILD1,376/2,746 (50%) 



PF-ILD by diagnosis 

Hambly et al. Eur Respir J 2022;



Risk factors for PF-ILD

Hambly et al. Eur Respir J 2022



Roles of innate and adaptive immunity in CTD-ILD

Chiang et al. Int. J. Mol. Sci. 2023,24, 2405. 



43세  남자 

C.C. 3개월 전부터 시작된 다발성 관절통, 한달 전부터 시작된 호흡곤란

P.I. 평소 건강하던 분으로 내원 3개월 전부터 무릎을 포함한 전신 관절통이 발생하여 타원 류마티스내

과 내원하여 methylprednisolone 4mg/일로 시작하고 감량 중이었으나 내원 한달 전부터 호흡곤란, 

발열 및 관절통 지속되어 응급실 통해 입원

SHx 직업 사무직 음주/흡연 소주 1.5병*주 3회, 흡연자(20 갑년)

P/E 혈압 113/78 mmHg, 심박수 94회/분, 호흡수 20회/분, 체온 37.4°C

 양측 폐하부 수포음 

안면에는 연보라 발진(Heliotrope rash), 

손에는 고트론구진(Gottron’s papules), 

손톱주위 홍반(Periungual erytherma) 이 보였다

Lab ANA(-), Rheumatoid factor 6.3 IU/ml (0-14), 

Anti-CCP (-), ANCA (-), Anti Jo-1 Ab (-)

AST/ALT 68/103 IU/L, Aldolase 8.6U/L (WNL)

PFT FVC 2.90L (63%), FEV1 2.21L (57%), FEV1/FVC 76%

DLco 9.50 ml/min/mmHg (35%) 



2024-02-19



Skeletal muscle, (left thigh), incisional biopsy ;

- Group atrophy of muscle fibers
- Minimal endomyseal inflammatory infiltrates
- No evidence of perimyseal vasculitis
- Endomyseal fatty infiltration, mild

suggestive of neurogenic musculopathy. 



2024-02-19 2024-06-12
Steroid pulse 
PD+ MMF



2024-06-19

Dx : Secondary fibrotic NSIP associated with 
Clinically Amyopathic Dermatomyositis



2024-06-19

2024-08-02

Rituxmab
Cyclosporine
PD 2.5mg qd

2025-01-21

Voriconazole



2025-11-102024-06-12



62/M

35PY exsmoker (4개월 전 금연)

5년 전 RA 진단, 당시 DOE mMRC 1 있어 호흡기내과 consult

Opinion) RA-ILD 에 합당합니다. 우선 귀과적 치료하시면서 호흡기 

OPD FU 시켜주십시오.

 이후 호흡기는 오지 않고 류마티스내과에서 PD+ MTX 사용하다가 

현재는 MTX 만 사용 중 



21/10/11 26/05/14



• 2025년 ERS/ATS 에서는 Interstitial pneumonia 의 새로운 

classification을 제안하였다.  

• Progressive Pulmonary Fibrosis(PPF) 는 지난 1년 동안 증상, 

폐기능, 영상의학적 소견 중 두 가지가 악화 시 진단할 수 있다.  

• Hypersensitivity pneumonitis, CTD-ILD, unclassifiable ILD 등

이 PPF 로 진행하는 경우가 많다. 

• 악화되는 CTD-ILD는 면역억제제를 조절할 지 PPF 로 생각하

고 항섬유화제를 추가할 지에 대해 개별적인 판단이 필요하다. 

Summary
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