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關於硬皮症併發間質性肺病關於硬皮症併發間質性肺病

正常肺部 患者肺部

肺部結痂組織會損害氣泡交換氣體功能，限制輸送至血液的氧氣量。
此時病人會出現呼吸困難，器官也因氧氣不足而不能正常運作，嚴重
可導致死亡7。

硬皮症是一種罕見的自身免疫系統疾病1。異常的免疫系統會攻擊正常
細胞，導致組織不斷結疤、變厚、甚至纖維化，最後失去正常功能2-6

。此種變化最常出現於皮膚5，造成皮膚硬化，故稱硬皮症。硬皮症亦
可影響身體不同器官，包括肺部，造成間質性肺病1。
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會出現甚麼病徵？會出現甚麼病徵？
每個病人的症狀都不一樣，除了硬皮症本身的病徵如8,9：

手指腫脹 皮膚變厚、變硬 關節疼痛

手指/腳指缺血、
發白、發紫，

甚至發紅（雷諾氏現象）

吞嚥困難 體重下降

間質性肺病病徵還包括5,10：間質性肺病病徵還包括5,10：

咳嗽 呼吸困難 胸痛 疲勞
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發病機制是怎樣？發病機制是怎樣？

每4個硬皮症病人便有一個會在病發初期數年間
發展出嚴重肺部疾病11。

發病原因目前仍未確定，病理學上原因主要源於免疫系統失調。持續
的肺泡上皮細胞損傷可引發一連串失調的免疫系統反應，導致發炎並
活化纖維細胞，造成細胞外基質增生沉積、結痂，最後引致肺泡纖維
化及失能2-6。



甚麼類型的硬皮症患者會
較容易出現併發間質性肺病12？
甚麼類型的硬皮症患者會
較容易出現併發間質性肺病12？
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在整個疾病進程中，你應找醫生作定期肺功能檢查，
因為肺纖維化發展速度難以預計，有機會在短時間內
擴展至肺部其他地方6。

瀰漫性硬皮症患者
瀰漫性硬皮症的皮膚增生
會擴展至手肘及膝部以上

和軀幹部分13

現時或
曾有吸煙習慣

曾出現一些呼吸道症狀
如咳嗽或呼吸困難

男性
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診斷方法診斷方法

肺部高解像電腦斷層掃描(HRCT)

此檢測方法可提升詳細的肺部
影像，從而顯示一些肺部的疤
痕組織及發炎情況14。

胸部X光檢測

胸部X光檢測也是用於檢查肺部
是否出現疤痕組織，但其敏感性
相對電腦掃描低，因此主要用於
初期檢查16,17。

肺功能測試

肺功能測試可測量肺部可容納
多少空氣，以及檢查肺泡與微
血管間交換氣體的能力。肺部
的疤痕組織越多，可容納的空
氣就會越少，肺泡交換氣體的
能力也會下降14,15。



藥物治療藥物治療

7

治療方法治療方法

氧氣療法14,20

有些患者可能需要在睡眠或運動時，甚至長時間「吸氧」，
以提高血含氧量至正常水平，以改善疲勞、呼吸困難、活動
能力及睡眠質素。

胸肺復康計劃14,20

由醫生、護士、物理治療師、職業治療師及營養師等醫護人
員組成的復康團隊，會為患者進行一系列教育、有氧復康運
動及訓練、職業治療及營養諮詢。

肺移植14,18

對於某些硬皮症併發間質性肺病患者，肺移植是一種合適的
治療方法，尤其對於出現早期呼吸衰竭的慢性肺病患者，更
應考慮進行肺移植。由於評估患者是否適合進行肺移植的過
程需要多次約見醫生，因此及早進行評估十分重要。

自體造血幹細胞移植18,19

自體造血幹細胞移植通常是用於治療重度或難以醫治的硬皮
症，它是透過減少體內的異常免疫細胞去重新建立一個患者
身體可耐受的免疫系統，研究顯示它對硬皮症併發間質性肺
病患者也有幫助。

藥物治療分為傳統舒緩症狀藥物（如止咳藥、
胃藥）和針對硬皮症併發間質性肺病的抗肺纖
維化藥物。詳情請向醫生查詢，你的醫生會為
你選擇合適的治療。21

非藥物治療非藥物治療
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