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- CAC THUAT NGU' SU DUNG TRONG
HUONG DAN CHAN POAN VA PIEU TRI BENH PHOI MO KE

STT VIET TAT TIENG ANH TIENG VIET

1. AEIPF Acute exacerbation of Dot cap xo phoi vo can
idiopathic pulmonary fibrosis

2. AFOP Acute fibrinous and Viém,phéi t6 chic hoa va xo
organizing pneumonia hoa cap tinh

3. AIP Acute interstitial pneumonia  Viém phoi k& cap tinh

4.~ BAL Bronchoalveolar lavage Rura phé quan phé nang

5. CHP Chronic hypersensitivity Viém phoi ting cam man tinh
pneumonitis

6. COP Cryptogenic organizing Viém phoi t6 chtrc hoa vo can
pncumonia

7. CPFE Combined pulmonary fibrosis  Xo phoi khi phé thiing hdn hop
and emphysema

8. CTD Connective tissue diseases Bénh md lién két

9. CTD-ILD  Connective tissue disease Bénh ,phéi ké trong bénh mo
related interstitial lung lién ket
disease

10. DAD Diffuse alveolar damage Ton thuong phé nang lan toa

11. DAH Diffuse alveolar hemorrhage ~ Chay mau phé nang lan toa

12. DIP Desquamative interstitial Viém phoi ké troc vay
pneumonia

13. DM Dermatomyositis Viém da co

14. GERD Gastroesophageal reflux Trao nguoc da day thuc quan
disease

15. HP Hypersensitivity pneumonitis ~ Viém phoi ting cam

16. HRCT High-resolution computed Chup cat 16p vi tinh d6 phan
tomography giai cao

17. IIM Idiopathic inflammatory Bénh co viém vo can
myositis

18. IIP Idiopathic interstitial Viém phoi k& vo vin
pneumonia

19. ILD Interstitial lung disease Bénh phoi mo k&

20. iNSIP Idiopathic nonspecific Viém phoi k& khong dac hiéu
interstitial pneumonia vo can

21. IPAF Interstitial pneumonia with Bénh phoi md k& vai dic diém
autoimmune features tu mien

22. IPF Idiopathic pulmonary fibrosis ~ Xo phéi vo can

23. LAM Lymphangioleiomyomatosis ~ Bénh ly co tron bach mach
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STT VIET TAT TIENG ANH TIENG VIET

24. LIP Lymphoid interstitial Viém phoi k& bach cau lympho
pneumonia

25. MCTD Mixed connective Bénh mé lién két hon hop
tissue diseases

26. MDD Multidisciplinary discussion ~ Hoi chan da chuyén khoa

27. MDT Multidisciplinary team Hoi dong da chuyén khoa

28. NSIP Nonspecific interstitial Viém phoi k& khong dac higu
pncumonia

29.- PAP Pulmonary alveolar Bénh tich protein phé nang
proteinosis

30. PH Pulmonary hypertension Tang ap dong mach phoi

31. PLCH Pulmonary Langerhans cell Bénh phoi mé bao Langerhans
histiocytosis

32. PM Polymyositis Viém da co

33. RA Rheumatoid arthritis Viém khép dang thap

34. RB-ILD Respiratory bronchiolitis Bénh phoi mo k& - viem tiéu
interstitial lung disecase phé quan hd hap

35. RF Rheumatoid factor Yéu t6 dang thap

36. SLB Surgical lung biopsy Sinh thiét phoi ngoai khoa

37. SLE Systemic lupus erythematosus Lupus ban do hé thong

38. SSc Systemic sclerosis Xo cung bi toan thé

39. TBB Transbronchial lung biopsy Sinh thiét xuyén vach phé quan

40. UCTD Undifferentiated connective Bénh mo lién két khong phan
tissue disease loai

41. UIP Usual interstitial pneumonia  Viém phoi k& thong thudng
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CHUONG 1.TONG QUAN BENH PHOI KE

1.1. Khai niém

Bénh phoi k& 1a mot nhém bénh gom nhiéu réi loan ddc trung boi ton thuong nhu mo
phoi lan toa véi dgc dieém 1am sang, hinh anh hoc, gidi phau bénh ciing nhu tién lugng
khac nhau. Tuy nhién, trong hau hét cac bénh phoi ke, thanh phé nang bi thdm nhiém
boi cac te bao viém, té bao xo va ¢ hién tugng tang sinh cua cac té bao thanh phé nang
[1, 2].

Tuy c6 héthéng phan loai phirc tap véi nhidu nhém bénh khac nhau nhu bénh phoi k&
¢6 can nguyén, bénh phdi k& vo can, bénh phéi k& hiém gép, nhung dic diém chung cua
cdc nhém bénh nay néu khong duoc diéu tri kip thoi Ia céc ton thwong nhu mo phoi
thuong khong phuc héi va nang dan theo thoi gian, hau qua cudi cung trong phan 16n
truong hop déu 1a qué trinh xo héa nhu mé phdi, dan dén suy giam chic ning trao doi
OXY VGi Cac triéu ching va bién chang caa bénh trén 1am sang.

1.2.Dich té hoc

Mic du ty 1& mac caa tiing bénh phoi k& riéng biét 1a khong cao, nhung nhin chung ca
nhém bénh phdi k& gay anh huong 1én mot sé lwong 16n ngudi bénh (NB) véi tan suat
méc 1a 76/100.000 dan tai Chau Au va 74,3/100.000 dan tai Hoa Ky. Sarcoidosis, bénh
phoi k& lién quan dén bénh mo lién két (CTD-ILD) va xo phdi vo can (IPF) 1a nhiing
bénh phdi k& xo hoa phd bién nhat véi ty Ié twong ung 1a 30,2; 12,1 va 8,2 ca trén
100.000 dan [3].

Ty lé mac cua IPF udce tinh 1a 8 dén 60/100.000 dan. So véi cac ving khac cua thé gigi
ty I¢ nay cao hon ¢ BaC My va Chau Au, trong khi ty 1¢ cua sarcoidosis cao hon & ving
Bic Au va trong quan thé ngudi da den [3-6].

1.3.Phan loai bénh phoi ké
1.3.1.Céc cach phan loai bénh phoi ké trwée day

Cubi thé ky XIX, bac sy William Osler (BV Johns Hopkins) 1a ngudi dau tién dé cap
khai niém “xo hoa phdi”. Sau d6, cac ca bénh tén thuong mé ké& va xo hoa phdi dugc
bao c4o, voi nhiéu dic diém rat da dang. Viéc dua ra mot hé thong phan loai bénh phoi
k& trong d6i kho khan véi cac khai niém khac nhau.

Cung véi su phét trién caa chuy@n nganh chan doan hinh anh, giai phau bénh, céc tac
gia phat trién cac cach phan loai ILD dya vao hinh anh hoc phéi hop vai giai phau bénh.
Tuy nhién trén thuc té mot sé dang ton thuong trén hinh anh hoc va giai phau bénh c6
thé gap & nhiéu bénh ly khac nhau. VD: UIP |a dang ton thuong trén HRCT va giai phau
bénh, c6 thé c6 trong IPF, nhung ciing c6 thé gap trong bénh phoi ké trong cac bénh Iy
mo lién két.
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1.3.2. Hé théng phan loai bénh phoi ké hién nay

D¢ khéc phuc cac nhuoc diém cua céc hé thong phan loai ILD cii, hoi Long nguc Hoa
Ky va hoi H6 hap Chau Au phoi hop dua ra hé thong phan loai ILDs nam 2013. Trong
do6 ILD dugc chia vao 4 nhém chinh [7]:

- Bénh phdi k& lan'tda c6 nguyén nhan: do thudc, do di nguyén hit, do bénh hé thong,
cac di nguyén vo co.

- Bénh phdi k& v can: IPF va cac bénh phéi k& vo cin khong phai IPF (iNSIP, RBILD, DIP,
COP,...).

- Bénh phdi k& u hat: sarcoidosis, bénh phdi Beri man tinh...
- Céc bénh phdi k& hiém gap khac: LAM, PLCH...

BENH PHOI KE (BPK)
[

A 4 A A
BPK biét r& cin BPK v Bénh U hat: Khac: LAM, Bénh
nguyén: Bénh hé cin Sarcoidois, ... tich protein phé

théng, do thudc, ... \

A 4

Xo phdi v cin BPK vo6 cén khac

BPK viém tiéu phé quan

A

Viém phoi k& bong vay 4

VP t6 chitc hda vo cin

A 4

Viém phéi k& cap tinh

Viém phoi k& khong dic hiéu VP k& té bao lympho

Ngoai cach phan loai trén, c6 mot sé cach phan loai khac, bén canh dwa vao hinh anh
hoc, giai phau bénh, con dua vao dac diém dién bién 1am sang, dap (ng véi cac phac do
diéu tri dé phan loai vao cac nhém ILD khac nhau.

Hinh 1.1. Phén loai ILD theo ATS/ERS 2013 [7]
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Bang 1.1. Phan loai ILD theo dic diém 1am sang [8]

Pic diém

Bénh phoi ké

Lién quan dén hat thubc

RBILD, DIP, PLCH, IPF, CPFE, NSIP

Lién quan dén phot nhiém
nghé nghiép, moi truong,
thuoc va tia xa

Bui phéi, viém ph01 tang cam (VD di nguyén protein cua
chim, bui ngii cbc, moi trudng am uwét), viém phoi do
thuéc (VD amiodarone, methotrexate, nitrofurantoin),
viém phai tia xa, nhiém tring

Kem theo ton thuong
mang phoi

Bénh phoi k& trong bénh mo lién két (VKDT, Lupus ban
d6 hé théng), Xo héa phdi mang phdi (PPFE)

Khoi phat va/hoac tién
trien nhanh

Viém phdi k& cp tinh, viém phoi do thudc, viém phoi
tang cam cap, viém phoi tang bach cau ai toan cap, COP,
DAD, DAH, viém phdi lupus cip, AFOP, AEIPF

Pong miac GERD

Bénh phoi k& trong bénh hé mo lién ket (dac biét XCB),
IPF, viém phoi ké&/ xo phoi do hit

C6 khuynh hudng tai phat

COP

Pap (ng voi thudc chong
viém hoac wc ché mieén
dich

Viém phﬁéi tang cam cap, COP, sarcoidosis, NSIP té bao,
bénh phoi ké trong bénh hé mé lién ket

Kém dap ung voi thudc
chong viém hoac uc ché
mién dich

IPF, NSIP xo hoa, dot cap IPF, viém phoi k& cap tinh

Tép thuong gigi han &
phoi

Viém phoi k& vo can (VD IPF, NSIP v6 cin, RBILD,
DIP, viém phoi ké& cap tinh, COP, PPFE v6 cin, viém
phoi k& lympho v6 cin), viém phoi ké/xo phdi c6 tinh
chat gia dinh, PAP, PLCH, viém phdi ting BC 4i toan,
ILD do thubc, xa tri

Co ton thuong co quan
ngoai phoi

Sarcoidosis, CTD-ILD, héi ching Hermansky—Pudlak,
LAM, bénh ac tinh

Lién quan dén tudi cao

IPF, viém phoi k& VKDT

1.4.Tiép can da chuyén khoa trong chin doin bénh phoi ké

Bénh phoi k& gom hang tram bénh ly khac nhau, ty 1é mac khdng cao, triéu ching khong
dic hiéu, ¢ nhiéu bénh c6 nhitng dic diém vé triéu ching 1am sang va hinh anh hoc
kha turong dong nhung viéc diéu trj va tién luong khac hoan toan. Nguoc lai, clng 1
bénh, c6 thé ¢ nhiéu hinh anh ton thuong khac nhau trén phim HRCT ciing nhu triéu
ching 1am sang da dang khong dong nhat. Hoi chan da chuyén khoa giup ting sy dong
thuan trong chan doan, ting do chinh xac va giam s6 ca phoi k& khong phan loai. Mot
hoi chan da chuyén khoa trong bénh phoi k& gom bac sy chuyén khoa hé hip, co xuong
khép, di ttng — mién dich 1am sang va chan doan hinh anh. Khi can thiét c6 thé moi thém
c4c bac sy chuyén khoa ngoai 16ng nguc, giai phau bénh. .. giap chan doan hoic loai trir

nhom bénh CTD-ILDs.
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Két luan cua Hoi chan co thé bao gdm chan doan xac dinh, cac chan doan can phan biét
hoac néu chua dua ra dugc dong thuan vé chan doan, cé thé yéu cau cac tham do can
lam thém.

1.5.Tién lwgng

Tién luong bénh caabénh phoi k& c¢d sy khac nhau dang ké giita cac nhom cin nguyén.
NB IPF c6 thoi gian séng trung binh tir 3 d&én 4 nam [9] trong khi d6 thoi gian séng
trung binh cia NB bénh phdi k& do viém khop dang thap (RA-ILD) 1a 3 nam dbi véi
nhitng NB ¢6 hinh thai UIP va lau hon d6i véi nhirng hinh thai ton thuong khac.

NB sarcoidosis c6 tén thuong phdi k& c6 ty 16 tir vong trong 10 ndm 1a 15%, va 75%
truong hop tr vong ¢ NB sarcoidosis la lién quan dén tén thuong phoi [10]. Trong bénh
phoi k& do xo citng bi (SSc-ILD), 35% cac trudng hop ti vong lién quan dén bénh phoi
ké va ty I¢é tor vong trong 10 nam cua SSc-ILD la 40% [11, 12]. Cac truong hop viém
phdi ting cam co xo hoa c6 ty 18 sdng sau 5 nim 1a tir 50 dén 80% [13, 14].
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, ’ CHUONG 2. , 6
CAC PHUONG PHAP CAN LAM SANG CHAN POAN BENH PHOI KE

2.1. Chup cat I6p vi tinh phdi phan giai cao (HRCT) trong bénh phéi ké
2.1.1. Khai niem HRCT

Chup cat I6p vi tinh phoi phan giai cao la ky thuat duoc cho 1 tiéu chuan vang dé dénh
gia tén thuong phoi k& [15]. Viéc sir dung cac 16p cat mong (<1, 5mm), mA cao (120 -
180mA) cho-phép phan biét dugc cac cau tric nho mot cach chi tiét véi do phan giai
cao (hinh 2:1) [16, 17].

T A O TR
5

' . - . _ i
A T s )

Hinh 2.1. Hinh anh chup cét I6p thong thuong (A) va chup cét I6p phan giai cao (B): Cac
chi tiét trén phantom c6 thé phan biét mét cach ré rang trén hinh anh HRCT (miii tén) [18].

HRCT c6 thé gitp chan doan va phan loai hinh thai hoc bénh ly phéi ké véi cac ton thuong
nhu kinh mo (GGO), tén thuong xo hoa dang lui (reticular pattern), ton thuong dang to
ong (honeycombing), ton thuong day cac vach lién tiéu thiy, vach trong tiéu thly, day
mo k& doc theo b6 mach phé quan hay céc ton thuong gidn phé quan do co kéo. Ngoai ra
HRCT con gilp chan doan cac bénh ly phe nang (gian phé nang, & khi phé nang) bénh ly
duong dan khi (gidn phé quan, tiéu phé quan, day thanh phé quan) hay cac ton thuong
déng dac nhu md phoi.

Hinh 2.2. HRCT trong bénh phdi k& véi cac ton thuong kinh mo
(A), xo hoa dang t6 ong (B), day vach lién ticu thily (C), day vach trong ticu thiy (D),
x0 hoa t6 chirc k& dudi mang phoi (E), gian phé quan do co kéo (F), U khi phé nang (G)
va dong dac nhu mé phoi doc theo bd mach phé quan (H) [18].
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2.1.2.M0 ta cac hinh anh ton thwong ké va cac hinh thai ton thwong ké trén HRCT
2.1.2.1.Hinh anh mo ké binh thwong

C4u tric md k& bao gém 3 hé thdng tao nén bo khung nang d& toan bo phoi:

- M6 k& quanh phé quan va mach méu (trung tam tiéu thuy)

- M0 k& dudi mang phoi va lién tiéu thuy (vach tiéu thuy)

- M0 k& trong tiéu thuy (vach phé nang).

Mb Ké trong
v tiéu thay

afangphéi
Mb ké trung

A R tam tidu thy

x /° \ o
}\ \{ 1 Siopl

Tidu pb quin .
N Mo k& dusi
mang phdi |
Dongmach | Tioh mach phéi
A —
T

Hinh 2.3. M hinh va hinh anh HRCT c4u trdc tiéu thuy tht cap
A: dong mach phdi, B: tiéu phé quan, S: vach lién tiéu thuy, V: tinh mach phdi
2.1.2.2.Nhitng ton thwong co ban ciia md ké trén HRCT

Nhéan dinh ton thuong co ban md k& phoi, duge danh gia trén cac tu thé chup HRCT
gom NB nam ngira hit vao tbi da hoac hoic NB nam ngira va chup & thi the ra (nham
phét hién & khi phoi) hoic NB nam sap va hit vao téi da. Déi khi phdi hop cac ky thuat
dé danh gia chinh xac ton thuong.

I Mo ke quanh mach
méu phé quan

" Tiéuthiy thir cdp

Ton thwong mod k& trén hinh anh cét I6p vi tinh d6 phan giai cao (HRCT) bao gém céc
hinh anh [19]:

- Ton thuong day vach lién tiéu thay (interlobular septal thickening)

- Ton thuong day vach trong tiéu thiy (Intralobular reticulations (lines)
- T6n thuong kinh mo (Ground — glass opacity)

- Tbn thuong dang ndt nho (Micronodulation)

- Ton thuwong hinh t6 ong (Honeycombing)

- Gi&n phé quan co kéo (Traction bronchiectasis)

- Tbn thuong dang nang (Cysts)

- Mot s6 ton thwong khéac: hinh kham, hinh 14t da.
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Day vach lién
tiéu thuy

.~ Cac day nhu mé

/

Day mo6 ké trung tam
tiéu thay vaquanh
mach mau phé quan

Day moé ké quanh

b Day m&6 ké trong
mach mau phé quan i

tiéu thuy
Ranh nut do
Gian tiéu phé ! L

do co kéo mang phoi

T6 ong dudi
mang phdi

dudong dudi
Gian tiéu phé quan mang phoi
dang nhan Duong dwédi mang

phéi khéng kém té ong

Hinh 2.4. Hinh minh hoa cho cé4c dang ton thuong mé k& trén XQ va HRCT [20]
Ton thwong day vach lién tiéu thay

Vich ngin tiéu thily day 1én c6 thé nhin thy do sy hi¢n di¢n cua dich trong khoang ke,

tham nhiem t¢ bao, xd&m nhap baoi cac chat khac nhu amyloid, gian bach mach hoac xo

héa [20]

- Day vach lién tiéu thiy c6 thé gap & mot vai NB binh thudng

- Bénh ly lam day véch lién tiéu thuy : hinh dai, hinh duong thang hodc c¢6 hinh da
giéc.

Mot 50 nguyén nhan gay day véch lién tiéu thuy: Phl phoi cap, U di can theo duong

bach huyét, Lymphoma &c tinh, Gidn bach huyet bam sinh, Xo phai (hinh t6 ong), Bénh

bui phoi, Bénh sarcoidosis,...

Do oo DT

Hinh 2.5. Day vach lién Hinh 2.6. Day vach lién Hinh 2.7. Day vach lién
tieu thuy nhan tao hinh da  tiéu thiy tao hinh da gidc  tiéu thuy khong déu hai

giac [19] kém day thanh phé quan phoi gap & ngudi bénh
va not trung tam tiéu thuy  sarcoidosis giai doan IV
gai y ton thuong tham [19]

nhiém va viém mach bach
huyét do u cac tinh [19]
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Ton thwong day vach trong tiéu thiy

- Day véch trong tiéu thay trén HRCT cho mét hinh 1uéi véi cac dudng cé thé nhin
thdy cach nhau vai milimét, ton thuong phan anh su day 1én cua cac md ké quanh
phé quan, mach mau-phan xa va mé k& trong tiéu thay[20]

- Pay 1a ton thuong khong dic hiéu, co thé lién quan dén xo hoa ké& hodc tham nhiém
k& hodc viém trong trurong hop khong c6 xo hoa.

Hinh 2.8. Ton thwong ddy véach lu¢i ndi Hinh 2.9. Ton thuong dang kinh mo
ticu thuy thuong kém theo ton thuong lan tod ¢ thuy dudi phoi voi day to
kinh mo tao hinh 14t da (Crazy Paving) chuc k& ludi trong tieu thuy, gian phé
[19] quan co keéo nhung khong tao ton
thuong t6 ong > NSIP [19]

Ton thwong kinh mo va mét sé6 hinh anh két hop

Nhu md phdi tang ty trong nhu hinh anh mot tam kinh phi mét 16p giay mong lam mo

do phé nang bi lap day bai mu, dich, mau, té bao viém hoic té bao u.

C6 thé phan b rai réc hoac lan toa, vi tri ton thuong goi y nguyén nhan:

- U thé viing cao: viém tiéu phé quan phoi

- Uu thé vung thap: UIP, NSIP, DIP.

Phén bd trung tam tiéu thiy: viém phoi ting cam, viém ticu phé quan ho hip

; N
Hinh 2.10. “kinh mo” Hinh 2.11. “kinh mo” lan Hinh 2.12. “kinh mo”
rai rac [19] toa (mat phang ngang) [19] lan toa (mat phang dtng

ngang) [19]
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Hinh 2.13. “lat d3” Hinh 2.14. Hinh “kinh m¢”  Hinh 2.15. NSIP: kinh
crazy paving phdi hgp  + hinh lué6i +gidn phé quan Mo + hinh luéi + gidn
kinh m&r=+ day vach lién do xo [21] phé quan do xo [19]
tiéu thuy va trong tiéu
thuy [19]

Ton thuong dang nét nhé

Tén thuong ndt bao gdm nhiéu nét tron nhé, dudng kinh tir Imm dén 1cm. Ton thuong
giong nhu nhitng hat ké.

Sy phan b cua cac ndt rat co y nghia cho chan doan phan biét ton thwong td chic k& do
nguyén nhan khac nhau:

- Phan bé theo dudng bach huyét: cac ndt nho phan bé doc theo t6 chic k& quanh bo
mach phé quan va véch gian tiéu thly, mang phoi (Sarcoidosis — hay gap nhat, di
can theo dudng bach mach, bénh bui phdi silic, bénh amyloidosis lan téa, viém phoi
k& lympho — hai ching Sjogren, bénh tu mién, HIV)

- Phan bd ¢ trung tdm tiéu thuy: hay gap trong nhiém khuan theo dudng noi phé quan
(1ao, viém phdi, hen, viém phai hit...).

Phan bd ngau nhién: lao k&, nhiém nam, di can thé Ka,...

Hinh 2.16. Phanbd theo  Hinh 2.17. Phan bé trung  Hinh 2.18. Phan b6 ngau
duong bach mach tam tiéu thuy tao hinh anh nhién (lao ké) [19]
(Silicosis) [19] choi nu (lao) [19]
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Ton thwong hinh t6 ong

Xo hoa k& mé rong dan dénsy phé v phé nang va gidn phé quan tao ra hinh anh dac
trung caa phoi t6 ong “Honeycombing” [20].

Vé miat bénh ly, té ong duoc xac dinh boi sy hién dién caa cac nang nho chira khi,
thuong duoc 16t baibiéu md phé quan va cé thanh day bao gém cac mé xo day dic.
Trén HRCT, kén td-ong thuong c6 dudng kinh 2-10mm, mic du ¢ thé 16n dén vai cm
duong kinh, vach rd rang, chiém wu thé & viing ngoai vi va dudi Lnang phdi [20].

Hinh 2.20. Minh hoa ton thuong UIP Hinh 2.21. Theo d@i tién trién cua ton
dién hinh: Hinh luéi & ngoai vi, hinh  thuong UIP & BN nir 79 tuoi theo thoi gian:
t6 ong, gidn phé quan do co kéo, A. ban dau, B. sau 4 nim 7 thang [23]

giam thé tich phoi [22]

Gian phé quan (PQ) co kéo

Hinh gidn phé quan co kéo: Hau qua cua xo t6 chac k& gay gidn phé quan hinh 6ng, co
kéo bo khong déu hoac xoan van, vung ngoai vi c6 thé sat mang phoi (Hinh 2.9).

Ton thwong dang nang

Ton thuong nang khi phoi hay gap nhét trong bénh Iy phoi k& bao gom: Bénh 1y co tron
bach mach (LAM), bénh mé bao Langerhans (LCH), bénh phoi k& lympho bao (LIP)
[24].

- Pa nang khi phan b lan téa: nang trong LAM thudng ¢6 thanh moéng va hinh tron,
c6 thé xuat hién & cac hdc canh bén va thua thét & dinh phéi, xen 1an nhu mé phoi
lanh. Nguoc lai, trong LCH, nang phan b lan toa, uu thé & dinh phdi, hiém khi ¢ &
thuy giita phoi phai va phan thuy ludi phoi tréai, co hinh dang ky la, kich thuéc khong
bang nhau, c6 xu hudng két hop véi cac ndt, ndt hang hoa,..

- S0 vé6i LAM hoic LCH, nang khi trong LIP khong nhiéu va ) do d6 su phan bé cua
bénh khdng gitp ich cho viéc chan doan phan biét. Thay vao do, can phai danh gia
can than cac dic diém phy: nét dac, ton thuong kinh mo,...
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LAM LCH
Hinh 2.22. Céc ton thuong dang nang lan toa hay gap [19]
Ton thwong khac

- Hinh khdm: Tang ddm d6 nhu m6 nhung van thay hinh mach mau va phé quan, voi
cac muc ty trong khac nhau (giam, dong va ting ty trong) tao hinh khong dong nhat

-~ Hinh lat da: Tang dam d6 nhu md phoi kém day véch lién tiéu thuy tao hinh & xép
lién tiép nhau (Hinh 2.13)

2.1.3. C4c hinh thai ton thwong phoi ké trén HRCT
2.1.3.1.UIP — Viém phdi ké théng thwong

Theo khuyén céo cua lién hoi ATS/ESR 2018, tiéu chuan chan doan UIP trén HRCT
dugc xac dinh dya trén cac yeu to chinh gom: ton thuong t6 ong, gién phe quan co kéo,
ton thuong ludi va ton thuong kinh mo (Hinh 2.16) va phéan thanh 4 nhom:

- UIP dién hinh (typical UIP): Uu thé d4y va dudi mang phdi; tén thuong t6 ong co
hogc khong kém theo gi&n phé quan co kéo ngoai vi hoac gian tiéu phé quan.

- COthé UIP (possible UIP): Uu thé day va dudi mang phoi; ton thuong ludi kém theo
gian phé quan co kéo ngoai vi hoic gin tiéu phé quan; c6 thé c6 kinh ma nhe.

- Khong xé4c dinh UIP (inderterminate UIP): Uu thé day va duéi mang phoi; ton
thuong ludi khéng rd rang; cd thé c6 kinh mo nhe hoic bién dang cau trdc phéi; dic
diém HRCT véa/hoic phan bd ton thuong khong goi ¥ ton thuong dic hiéu.

- Khéng phai UIP (chan doan thay thé): trong mét sé truong hop xo phdi 1am sang
nghi ngo IPF nhung ton thuong trén HRCT thi goi y mot chan doan thay thé, vi du:
xo hoa ¢ thy trén, hoic vu thé ton thuong thé kham goi y viém phoi tang cam, hoac
x0 hoa co kéo sau rén phoi goi y bénh sarcoit, hoic kinh mo lan téa khéng sat mang
phoi goi ¥ viém phoi k& xo hoa khong dic hiéu (NSIP). ..

2.1.3.2.Chéin do4n khac:

Ton thuong goi Y chan doan khac gom ton thuong kén, thé kham 18, wu thé kinh mo, da
vi nét, ndt trung tam tiéu thay, ndt don doc, phan bé quanh phé quan mach mau/quanh
bach huyét/ phan trén va giita phdi, cac ton thuong khac (mang mang phdi, gian thuc
quan, hay xuong don, hach to, tran dich mang phoi, day mang phéi...).NSIP — Viém
phoi k& khong dic higu

V& mit hinh anh, NSIP (Hinh 2. 15) c6 biéu hién rat da dang phéi hop nhiéu tén thuong
co ban khac nhau lam cho viéc chan doan gip nhiéu kho khan. Cac dic diém co ban cua
NSIP gom:

- Tén thuong déﬁi xung hai bén
- Uu thé day phoi ‘
- Ton thuong kinh md ¢6 mat trong gan nhu toan bd cac truong hop NSIP.
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- Trong NSIP tham nhiém té bao, ton thuong kinh mo thudng 1 ton thuong wu thé.
Tuy nhién tén thuong kinh mo vu thé khong dong nghia voi NSIP thé tham nhiém
té bao (do khong xac dinh duwgc ban chét ton thuong trén HRCT 1a do tham nhép té
bao viém don thuan hay do xo hoa t6 chuc k& trong tiéu thay).

- Hinh gi&n phé quan co kéo hoic bién dang cau tric phoi trong ving kinh mo goi y
su hién dién cua tinh trang xo héa k&. DAu hiéu nay gap trong phan 16n cac truong
hop NSIP ¢6 xo hoa.

- Dau hiéu “chira khoang dudi mang phoi” (subpleural sparing).

- CO thé gapton thuong t6 ong nhung khéng phai ton thuong wu thé.

- CO thé gap hach 16n trung tht.

2.1.3.3.0P — Viém phéi t6 chitc hoa

Hinh anh viém phdi t6 chac hoa bién dbi phu thudc giai doan bénh (Hinh 2h). Pac diém
hinh‘dnh trén HRCT da dang tir c&c ton thuong GGO tdi cac vang dong dic lan toa. O
giai doan mudn hon co thé c6 hinh anh phé quan hoi va gidn phé quan thé dng. Kich
thude ton thuong ciing da dang tir vai centimetre téi ca thiy phdi. Hinh anh dién hinh
gom céc ton thuong dong dic nhu mé dimg thanh dam, c6 thé hinh cau, hinh da giac,
hinh cung hoic dudi dang céc dai dong dac nam doc theo bé mach phé quan. Cac ton
thuong nay thudng c6 xu huéng nam & phia ngoai vi, lién tiép véi mang phoi.

Trong mot s6 truong hop ton thuong co thé xuat hién dudi dang khéi don doc gia u va
phai phan biét v&i ung thu phoi nguyén phat.

Déy hi¢u rang san ho (atoll sign) hay halo ngugc la mét dau hiéu kha dic hi¢u cho viém
phoi t6 chuc hda véi hinh anh ton thuong dong dac hinh cung bao quanh quang kinh mo
& trung tam.

2.1.3.4.AIP — Viém phoi ké cap tinh

Viém t6 chirc k& phoi cap tinh duoc cho 1a dién bién cap tinh cua céc bénh viém t6 chic
ke phol Vi cac bleu hién 1am sang cép tinh nhu khé tho (dén mic phai hé tro hd hap).
Hau hét cac NB song sot sau AIP thuong cé tinh trang xo hoa phoi tién trién.

Ton thuong AIP trén phim x-quang thudng tuong tu nhu hinh anh hoi chung suy ho hap
Cap (ARDS). Tuy nhién d6i véi AIP, ton thuong phan b6 chi yéu ¢ ngoai vi va phan
thap cua phoi, dbi xang hai bén. Trén phim HRCT, ton thuong cha yéu 1a kinh mo, day
c4c véch lién phé nang. C6 thé c6 céac ving phoi dong dac xen k& nhirng viing mé phoi
binh thuong. O giai doan som tén thuong kinh md va déng dac nhu md phdi chu yéu do
phul t6 chirc k& va chay mau. O giai doan mudn hon ton thuong chu yéu 13 xo héa phoi,
co kéo bién dang, gian phé quan co kéo va xo phdi dang t6 ong.

Hinh 2.23. Phan b6 t6n thuong AIP chii yéu & ngoai vi phan thap cla phéi (mii tén =) vai tén
thuong kinh m& lan tda (mii tén =) kém déng ddc nhu md phoi (mdi tén #)
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2.1.4.Quy trinh phan tich ton thwong phéi ké trén HRCT

Chup cit 16p vi tinh nguc khong tiém thubc can quang, dic biét 1a chup cét 16p vi tinh
d6 phan giai cao (HRCT) ddng vai trd quan trong trong chan doan, danh gia muc do ton
thuong, theo ddi cac thay dbi va tién lugng dbi véi cac giai doan khac nhau trong bénh
phoi k& (ILDs). Trong nhiéu trudng hop, hinh thai va phan bé ton thuong bat thudng
trén HRCT du doan chinh xac bénh ly phdi k& [25]. HRCT duoc thuc hién bai cac 16p
cit mong dudi 1,5mm, duoc tai tao bai thuat toan c6 do phan giai cao. Trudc day, ki
thuat HRCT duoc chup trén may don 1at cat khdng lién tuc, cac lat cat cach nhau 10-
20mm, nhung hién nay hau hét st dung cat Iép vi tinh da day phat tia lién tuc dang cham
thé tich c6 thé cat trong mot 1an nhin thé, vi thé anh thu nhan c6 thé tai tao lién tuc, da
mat phang gidp phan tich chinh xac ton thuong, hinh thai ton thuong, su lan rong va
dinh huong sinh thiét chinh xac cac bénh ly phéi k& [26, 27].

Cac tu thé chup HRCT gom NB nam ngura hit vao téi da hoic hoic NB nam ngira va
chup ¢ thi thé ra (hnham phéat hién & khi phoi) hoac NB nam sap, hit vao toi da.

ILDs gdm nhiéu loai bénh 1y, ma chung déu hinh thanh dya trén mot s6 cac hinh thai
ton thwong md bénh hoc (vi du: x0 hoa, dong dac, Xuat huyet trong 10ng phé nang), va
cac hinh thai nay duoc biéu hién boi mot nhom cac dac diém trén HRCT tuong tmg (t6n
thuong dang ludi, kinh md, ndt, day vach lién tiéu thuy va vach trong tiéu thuy). Do do,
tiép can mot cach c6 hé thong ton thuong trén HRCT gitip cho bac sy Chan doan hinh
anh c6 thé dua ra danh sach cac chan doan phan biét mot cach chinh xac va nhanh chéng.
Dudi day 1a cach tiép can phén tich ton thwong phoi k& trén HRCT, duogc trinh bay dudi
dang cac cau hoi theo mot thir tu tuan tu [28].

C6 phii ton thwong thwce sw trén phim HRCT khéong?

Trudc tién Bac si chan doan hinh anh phai xac dinh nhiing gi hién thi trén HRCT c6
phai 12 ton thuong that hay khong. Cac dic diém trén HRCT c6 thé chi do cac yéu td k§
thuat hay do su thay doi binh thuong giy ra. Vi du, han ché thong khi c6 thé tao ra cac
anh gia ton thuong xep phoi dang dudng hoic dang kinh md ving day phoi, diéu nay co
thé khic phuc bang cach:

- Yéu cau NB hit vao tdi da, chup phim lac NB ngtg thé [27].
- C6 thé chyp phim trong tu thé nam sap trén ban truot ciia may CLVT [27, 29] (Hinh 2.21)

' Hinh 2.24. A- Chyp tu thé
nam ngira, hit vao chua hét,
hinh mo vung day thanh sau
(mdi tén den); B-cung NB do
khi nam sap trén ban chup, hit
vao tbi da [26].

- K§ thuat hau xu ly hinh anh: Sy hién hinh cuong d6 t6i da (Maximum intensity
projection- MIP) gitp dé phat hién kiéu phan b cac t6n thuong vi nét 1a dang trung
tam tiéu thuy, dang phan bd bach mach, hoidc ngiu nhién. Trong khi, k¥ thuat hién
hinh cuong d6 t6i thiéu (Minimum intensity projection- MinIP) ddc biét hitu ich
trong phén biét gidn phe quan do co kéo va ton thuong t6 ong ciing nhu ting dang
ké do nhay trong tim kiém hinh anh tuéi mau dang kham hoic kén khi.
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Hinh 2.25. Hinh anh HRCT
mat phang tran

(a) cho thdy ton thuwong kinh
mo lan tod hai bén, dé thcfy
hon trong hinh cudng d6 tbi
thiéu MinlP (b) [30]

Hinh 2.26. Lat cdit ngang 1
mm

(a) va tai tgo day 10 mm
(MIP, b) biéu dién tét hon
vé sy phdn bé cdc vi nét
trong hinh cuong do toi da
MIPs 6 mét NB c6 ton
thwong nét nhé dang nu
trén canh (tree — in — bud).
[30]

Hinh thdi ton thwong thuc sw chii yéu la gi?

Khi phat hién ton thuong thuc su trén HRCT, can x4c dinh céc hinh thai ton thuong chu
yéu v6i cac thuat ngit chuan: ton thuong dang kinh mo; day t6 chirc k& hinh dai, hinh
1u6i hay hinh t6 ong, hinh ndt, hinh ludi ndt; ton thuong dong dic; gian phé quan do co
kéo; U khi phoi; kén khi. Viéc su dung céac thuat ngir khong chuan dé mo ta ton thuong
(vi du: nét mo, mo nhu mo, ...) hodc bao ham mot bénh 1y (vi du ton thuong k&, viém
phé nang,...) d& gay hiéu 1am va t6t nhat nén tranh.

Phén bé ciia ton thwong?

Mot sb bénh 1y ph01 k& co xu hudng phan bb & mot s6 khu vuc nhat dinh. Do viy, viéc
danh gia sy phan bb wu thé c6 gia tri chan doan, gitip thu hep cac chan doan phén biét.
C6 3 kiéu phan b [29, 31]:

- Phén bd theo thuy phoi: thuy trén, thuy giita, thuy dudi. Phan 16n NB bi xo0 phoi vo
can (IPF) c6 xu hudng r6 rang nhit ¢ ving giira phoi tro xuong, trong khi & NB viém
tiéu phé quan ho hap (RB-ILD), bénh sarcoidosis, viém phoi ting cam, bénh bui phoi
silic ton thuong wu thé & thuy trén.

- Phan bd & ngoai vi hay trung tam phdi: phan b ngoai vi bao gdm hai hodc ba hang
tiéu thuy thir cap tao thanh mét 16p day tir 3 -4 cm ¢ ngoai vi ph01 va doc theo bé
mit phoi tiép giap voi cac ranh lién thuy, Phén b trung tam phoi bao gdm ~vung nhu
mo con lai. Mot s6 bénh c6 dic diém wu tién phan bd ngoai vi (viém phoi t6 chirc
hoa, IPF,...), trong khi cac bénh khac nhu phu phdi do tim hoic tich protein phé
nang c6 thé biéu hién phan b trung tim. Mot s6 bénh ¢ phan bd ngoai vi nhu IPF
va NSIP ¢6 xu hudng anh hudng dén cac ving dudi mang phoi cta phdi va kéo dai
doc theo mang phéi va céc ranh lién thuy, doi khi duoc mé ta 13 “phan bd dudi mang
phoi”.

- Phén bd dua trén lién quan véi tiéu thuy phoi thir cap: phan b trung tim tiéu thuy,
phén bd ngau nhién, phan bo quanh bach mach
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+ Dang phan b6 trung tam tiéu thuy gap trong viém tiéu phé quan hay duong dan
khi.

+ Truong hop phan bdngau nhién, gap trong lao ké, di cin theo dudng mau va nhiém
nam lan toa.

+ Trudng hop phan b quanh bach mach gap trong ton thuong tai bach mach vi du
Sarcoidosis, cac ton thuong di cin theo dudng bach huyét hodc phu phdi. Do hé
théng bach huyét phoi phan bd doc theo bé mach phé quan va vach lién tiéu thuy,
nén dang phan bd nay gém cac ndt mang phdi kém theo co cac ndt doc nam theo to
chtrc k& quanh b mach phé quan va vach gian tiéu thuy.

C6 ton thirong kém theo hay khong?

Céc ton thuong phdi hgp trén HRCT c6 thé goi ¥ hodc chan doan loai trir xac dinh. Do
do, su c6 mat hodc khong cac hinh thai sau dy [18] c6 gia tri chan doan trong nhimg
truong hop cu thé [27].

= 'Day/ tran dich / vdi hod mang phoi c6 thé goi ¥ bénh phdi lién quan dén amiing cht
khong phai IPF.

- Hach trung that hodc ron phoi: Hach trung that c6 thé 1a hach phan tng, tuy nhién
hach rén phoi phi dai c6 tinh chat dbi xtng c6 thé goly chan doan bénh sarcoidosis
hoac bénh ph01 nghé nghiép. Hach trong nhu mé phdi c6 thé gip trong bénh viém
mach méu phoi (vi du u hat Wegener).

- Gian phé quan - bénh 1y nhiém khuan duong dan khi ciing t6n tai trén mot NB ¢6 xo
phdi c6 thé 1a goi ¥ cho viéc chan doan mot bénh 1y mé lién két, vi du nhu viém khop
dang thap

- Sy gidn thyc quan trén NB c6 két qua chup CTscanner c6 ton thwong NSIP hudng
nhiéu dén bénh xo cting bi.

Khai thac triéu chirng va thong tin lam sang giup hé tro chén dodn.

Diéu nay rét can thiét khi bac si X quang xem Xxet co bat thuong “thuc su” hay khong.
Cac dac diém 1am sang cu thé co thé quan trong trong viéc chan doan bénh trén HRCT
bao gom dir liéu nhan khau hoc co ban (tu01 gio1 tinh, dén toc), nguy co phoi nhiém
(tién st hut thude, tiép xtc v0i dong vat, nghe nghiép), dién blen thot gian cua bénh (tirc
1a ¢6 cac triéu chiing phét trién qua nhiéu gio va ngay hodc tuin va thang?), va bat ky
bénh st lién quan nao trude do.

Bénh Iy c6 khd nang la gi? Co phdi UIP khong?

Nhén dién t6n thuong co ban va phan b ton thuong chiém uu thé 1a Qiéu cot yéu dé dua

dén chan doan dung vé mat hinh anh hoc, tir §6 nhan dinh cé phai la ton thuong xo phoi,

c6 ton thuong duong dan khi hay c6 ton thuong dang kén khi khong?

Véi tén thuong xo phdi c6 tinh chat lan toa, dau tién phai tra 10i cau hoi “Déy c6 phai

1a UIP khong?” do vai tro chinh cua bac si X quang la xac dinh NB mac UIP va phan

biét ho vdi NB mac cac IIPs khac, boi vi UIP ¢6 tién lvong kém hon dang ké so vdi cac

[1Ps khac [26].

- Néu hinh anh trén HRCT dién hinh ctia UIP, c¢6 thé chan doan xac dinh UIP ma
khong can sinh thiét phoi.

- Trong truong hop khong dién hinh UIP, cac chan doan phan biét dugc xem x¢ét dén,
két hop voi khai thac tri€u chung va thong tin 1am sang dé dua ra chan doan c6 kha
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ning xay ra nhat. Mot sfr)‘tru:(‘)’ng hop dién hinh, co thé duara chfm dodn xac dinh nhu
IPF, HP, LAM [32]. Nhi€u truong hop, sinh thi€t phoi bang phau thudt van duge yéu
cau dé xac dinh chac chan.

c

Hinh 2.27. Ton thuong UIP dién hinh trén HRCT (hinh b)
- Phdn bé wu thé day va ngoai vi phéi (hinh a)

- Ton thuong dang t6 ong nhiéu I6p (viing mau xanh 1d cdy ¢ hinh c)

- Ton thwong kinh mo (ving mdau xam & hinh c)

e

- Gidan phé quan co kéo (cung mau do o hinh c va day t6 chirc ké dang luoi (viieng mau

xanh lam ¢ hinh ¢)[22]

Cac lap luan trén day nham muc dich dem lai cach tiép can hé théng khi dung trudc mot
bénh canh ton thuong mo k& lan toa tai phoi ma nguyén nhan bénh sinh thuong dan xen
chong lap gay kho khin cho cac nha 1am sang trong lwa chon liéu trinh diéu tri. Bén
canh do6 khéc biét vé tién lugng nhu d6i voi truong hop UIP doi hoi chinh xac trong
chan doan ngay tir giai doan sém nham cai thién cudc song NB, mot trong nhitng thanh
tuyu méi nhitng nim gan day 1a k¥ thuat cat 16p vi tinh do phan giai cao cing véi cac
ddng thuan cua cac chuyén gia trén thé gidi co thé ké dén 1 tiéu chuan chan doan UIP
cua ATS/ESR/JRS/ALAT 2018 (phu luc) [27].

2.2. Giai phau bénh trong chan doan bénh phoi ké

2.2.1.Céc ky thuat lay mau bénh pham va y nghia chan doan giai phiu bénh

Bang 2.1. Cac k¥ thuat lay mau giai phiu bénh trong chan doén bénh phoi ké
Kythuat | e cau ky thuat Uu diém Nhuoe diém Khd ning
chan doan chan doan
. | Canldv 4 - 6 m3 : ; Mau sinh thiét
Sinh  thigt | Can 1Ay 4 -6 mal fsinn  thide  duoc | B ST MO 3000 cac
yen kich thuéc 0,2 — ' trf ton thuong | T¥ONd oD
phé qudn bénh phoi ké
0,3cm
Khéng dac hiéu ,
. | Dich ria trong hai : 5i o0 - 60% cac
Ria  phé | -'eh fuatong naly . |Can phoi hop | tueng  hop
, £ lo, véi thé tich moi | De thuc hién, khong | them  cac  ky | |4 ,
quan-phé lo it nhét tir 30 - 50 | tén kém thuat khio dé op | 2y da duoc
nang (BAL) | - ' uat khac de CO | m3y dich xét
ml. chan doan chinh nghiém

Xac
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Kythuat | e cau ky thuat Uu diém Nhuwrge diém Khé ning
chan doan chan doan
Sinh  thiét | Cin ldy 46 mau | Ldy  duoc  ton| 7 ,
xuyén  phé|md, mai miu co | thuong canhcayphé | Rat it dugc su )< 10% - cac
Quin  duwdi | duongkinh tir 0.3~ | QUan & gan trung | dung trong chan | ruong  hop
huong  dén | 0,5 cm, dai tir 0,5 - | tAm dodn benh phol | lay duge du
siéu @am 1cm. ke maul
. [Chican lay 1 - 2| co kha na

Sinh thiet| mau mo n}nl’i mau Co kha, nare thlAl

A N a , Mol Mau | qwgc cac mau mod . 0
X#en thar]h c6 duong kinh tir | 1gn hon va duoc bao 8K(§1(;)ang 70@_
(Cr gobirc)) &) tr 0,5-2cm. sinh_thiét bang kim g hop

yoplopsy truyen thong.
Ph4u  thugt E'rf” 'ﬁﬁf’z'e’th“y
ngi soi long ’acn au. 7 > 80% cac
ngy’c ho tro Iffly o nhu mo p\hO' C6 gi4 tri nhat trong tI;uong hgp
bang  video | lién quan véi vung chin dodn benh phai lay dugc mau
(Video- ton thuong 16 rang. ke >N p s€¢ cho chan
assisted | Kich thuse 61 doin  xic
thoracoscopic | iz, nen 14y duoc nn.
surgery) lA3x2x1cm?

~ / ~ 0, A
Phau thugt | Lay dugc mau mo ?md?]()/o r(]:gc
phoi mé | phoi tot nhat, bao | D dang chan doan I dl??GC méﬁ
(Open Lung, | gom ca vung phoi | md bénh hoc bénh Séy cho chan
Open bénh va vung phoi | phoi ké dodn e
Thoracotomy) | khéng ton thuong. &inh

2.2.2.Céc ky thuat chan do4n giai phau bénh

- Nhugm thwong qui: Hematoxylin-Eosin, Papanicolaou, May-Grunwald-Giemsa,

Liu...

- Nhugm dac bigt: Mucicarmin, Periodic acid-Schiff (PAS), Grocotte, Alcian Blue,
Ziehl-Neelsen, Grocott, Gram...: Nhuém c4c soi dan hoi dé danh gia ting sinh mach
trong tang ap dong mach phoi, nhuém sit dé tim kiém cac thé amiang, nhuém
Trichrom’s Masson két hop véi Hematoxylin-Eosin phét hién cac mang xo hoa.

- Ho6a mé mién dich (IHC) & hoa té bao mién dich (ICC): Nhuém CK7, Napsin-A,
p63, NSE, TTF-1... dé phan biét ung thu biéu mo tuyén véi ting sinh biéu mé quanh
tiéu phé quan.

- Céc kg thudt bénh hec phan t#: RT-PCR, ddPCR, giai trinh tu thé hé méi (NGS:

Next Generation Sequencing).

Céc dau an sinh hoc bao gom: KL-6, SP-A, MMP-7, CCL-18, MMP-7, KL-6, SP-A va
SP-D huyet thanh ¢6 thé hiru ich trong chan doan phan biét va du doan song con & NB
mac bénh phoi ke.
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2.2.3.Cé4c ton thwong co ban trong bénh phéi ké

- Tép thuong phoi Cép, (acute lung injury): déc trung boi cac yéu té sau: phi mo ke,
Xuat tiet soi trong phé-nang, phan g cta phé bao type 2, mang hyaline, hoai ta mo,
xuat huyét trong phé nang, dai thuc bao chira hemosiderin va bach cau ai toan trong
ph¢ nang.

() Bdt thirong lan téa véi si ddn réng cua cac ong phé nang va cia vach gian tiéu thuy
(miii tén).

(b) Mang hyalin (miii tén) va cdc tii phé nang bi xep [8]

@ — —|®

= A iy

g e PR |
% . 7 ; ,3'1;‘ | » e < 1
; & ey : el

7 ’3’?,; RiE s “2% 2% s AN € <
LX t\l(" oo SESEN A '{:‘r |l - - LA P T |

Hinh 2.29. Xuat huyét phé nang lan toa (Diffuse Alveolar Hemorrhage)

(a) Hinh anh giong véi ton thwong phé nang lan téa, véi si hién dién cia mang hyaline
(miii tén) ma khong thay rd xuat huyet hogc viém mao mach.

(b) Hinh dnh xuat huyét phé nang va viém mao mach (dau miii tén) trong ciing mét
truong hop. [8]

- Xo héa (fibrosis): Pay 1a tinh trang tich tu collagen trong mé ké& phéi. Pic trung
trong viém phoi k& thong thuong (UIP). Ngoai ra, cac bénh 1y khac ciing c6 thé co
ton thuong xo hoa nhu: Bénh phoi k& khong dac hiéu vo can (NSIP), viém phé)i to
chie hoa vo can (COP), Bénh phdi ké viém tiéu phé quan hd hap (RB-ILD), Bénh
md bao Langerhans & phoi (LCH)...
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Hinh 2.30. Viém phol ké thong thuong (UIP)

(@) Su hién dién ciia xo héa day dic ¢ ngogi vi, nhu mé phéi binh thwong con lgi & trung
tam cua tiéu thuy (dau hoa thy).

(b) Xo héa & ngogi vi phéi dé nhdn biét vao giai doan ban dau cua viém phaoi ké thong
thuong (miii tén).[8]

- Tham nhap té bao & mé ké (cellular interstitial infiltrates): dic trung bai su hién
dién lan toa cua cac té bao viém man tinh (lympho bao va tuong bao) trong cac thanh
phé nang, 1a mot dic diém rat pho bién trong tat ca cac bénh ly nhu mé phai lan toa
(DPLD: Diffuse parenchymal lung disease). Ton thwong nay hiém khi xay ra mot
cach thuan tdy. Vi dy, thdm nhiém té bao trong viém phdi k& khong dic hiéu (NSIP)
thuong lién quan dén xo hoa mo k&. M6 hinh tham nhiém té bao c6 thé kém theo cac
tén thuong dang mo hat c6 biét hda rd hay kém biét hoa.

Hinh 2.31. Viém phoi k& khong dic hiéu, giau té bao

(a) Hinh dnh tham nhdp lympho bao ¢ md ké, ¢é noi tao nang lympho;
(b) Phan 16n té bao tham nhdp ¢ md ké 1a lymphd bao, rat it mé sei. [8]

- Léap day phé nang (Alveolar Filling): déc trung boi sy hién dién cua té bao hoac
vat thé khéc lap day phe nang. Ton thuong nay dién hinh trong viém phdi to chuc
hoa. Ngoai ra, cd thé gap trong viém phé quan - phdi nhiém tring (infectious
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bronchopneumonias); bénh tich protein phé nang (PAP: Pulmonary alveolar
proteinosis); xuat huyet phe nang lan toa (diffuse alveolar hemorrhage); va viém phoi
ké bong vay (DIP: Desquamative interstitial pneumonia).

x < g 3 Py

Hinh 2.32. Viém phoi to chirc hoa véi cac phé nang bi lap day té bao viém
kém véch phé nang xo hoa. [43]
- Tao nét (Nodules): Su hién dién cua céc not roi rac trong nhu md phdi goi ¥ nhicu
chan doan, bao gom nhiém tring, u lanh tinh va ac tinh, sarcoidosis, bénh md bao
Langerhans ¢ phoi, cac bénh ly phé quan khac va bénh u hat Wegener ¢ phoi.

Hinh 2.33. Bénh sarcoidosis

Viém hat ¢ phdi (miii tén dai) bao quanh thanh phé quan va ngay bén dudi biéu md
phé quan binh thuong (mii tén ngan). [33]

- Thay doi t6i thiéu (Minimal changes): Biéu hién gan giéng véi mé phdi binh thuong.
Nhiéu truong hop sinh thiét phoi cho cac hinh anh khdng thay rd cac bat thuong, do
1a két qua caa cac bénh Iy ¢ anh huong dén cac duong thd nho, bénh Iy mach méu
hodc mach bach huyét va cac ton thuong nang. Céc bién d6i md hoc thuong rét tinh té
khi quan sat ¢ do phong dai thap.
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inh 2.34. Tén thuong tdi thiéu trong viém tiéu phé quan co thét (constrictive
bronchiolitis).

T

(a) Mgt nhanh ciia dgng mach phé quan véi vach bi collagen héa va long phé quan di
kem ciing bi thay doi.

(b) Nhugm soi dan hoi (elastic stain) cho thay md spi ting sinh ¢ vach cac tiéu phé quan
lam hep long phé quan. [8]

2.2.4.C4c hinh thai ton thwong phdi ké trén giai phiu bénh
2.2.4.1.Viém phdi ké théng thwong (UIP)
Céc dic diém mo bénh hoc caa viém phdi k& thong thuong (UIP) bao gom:
1) Xudt hién céc khu viec xen ké ton thirong xo héa phéi va md phoi binh thirong.
2) Bién dang cdu trdc phai dagng méo mé va té ong.
3) C4c 6 nguyén bao sei.
Bang 2.2. Tiéu chuan chan doan mé hoc UIP [27]

Khéng c6 diu

DAu hiéu c6 a2
* hiéu chan

Dau higu chan dodn | 4\ s 6 thé UIP

UIP kha ning UIP doan UIP
- Xo hoa dién hinh véi | - Dau hiéu xo héa dién | - Xo héa tung |- Hién dién
cau trac phoi bi thay | hinh véi cau tric phoi | mang hodc lan | mang hyalin.

d6i méo mo + bién | bi thay d6i méo mo + | téa trong nhu mod

- Viém phoi to

dang t6 ong, nhiéu nhat | bién dang té ong. phoi, kém ¢O | 4. 1

. L 2 N - - | chtrc hoa.

6 dudi mang phoi, | Khong c6 diu hiéu hoac khong coé ) i

véch gian tiéu thiy. o 2| viem mo k. - Hign dign
cac mang xo hoa hay 6 viém mo hat.

- Hién dién cac mang
x0 hoéa lién quan toi
nhu moé phoi.

- Hién dién cac 6
nguyén bao soi.

nguyén bao sgi, hoac
khong ¢ ca hai.

- Khéng c6 cac dau
hiéu chéng lai chan
doan UIP dé c6 thé
thay thé mot chan

- Khéng c6 cac
tiéu chuan khéc
caia UIP (Xem
cot thir nhat).

- Khéng c6 cac
dau hiéu chong

- Bac trung voi
té bao viém mo
k& tham nhiém
tr ving ton
thuong t6 ong




37

D4u higu chdn dodn | ~x .. .. s DAu higuce | KKnong co dau

UIP Dau hiéu c6 the UIP khi ning UIP hiéu chan
doan UIP

- Khong c6 cac déu dﬁ’,an khac (xem cot E‘ip Cgf‘n ,doﬁlg Chiém wu thé

higu chéng lai chan | Y &0)- P de 20 10 véi bin déi o

doan UIP dé c6 thé | HOAC Eha}’ dt,e krlTl‘?t chc duong tho

thay thé mot chan doan ik x | vhan doan Khac | i ng tam.

; : - Chi c0 bién dang t ot thi
Khac (xem cat thir ). ong 1 ¢n dang 10 | (xem cot thur tw).

Hinh 2.35. Hinh anh dién hinh caa UIP
(4) Xo héa viing ngoai Vi phéi.

(B) Cac 6 nguyén bao sei xen ké md phéi binh thwong. (C) Hinh anh té ong dang nang
nho [34]

2.2.4.2.Viém phdi ké khong dic hiéu (NSIP):

Hinh anh dicn hinh ctia viém phoi k& khong dac hiéu bao gom: tinh trang viém mo k&

man tinh dong nhat va xo hoa moé ké dac biét 1a vach cac phée nang va khéng tao ra hoac

c6 rat it c&c cau trdc bi bién dang méo mo. Pa so6 cac truong hop khéng cé cau trdc to

ong va cac dai xo hoa.

Céc hinh anh md bénh hoc viém phoi ké khong dac hiéu:

- Vlem phoi ké khong déac hi¢u dang té bao (cellular NSIP): viém mé k& man tinh chi
yéu & vach cac phé nang, véi su xam nhap day dic lympho bao, turong bao.

- Vgem phoi k& khong déc hiéu dang xo hoa (fibrotic NSIP): xo hoa ké day dac chu
yéu ¢ vach cac phe nang.

- Viém phéi k& khong dac hiéu hdn hop té bao va xo héa (mixed cellular and fibrotic
NSIP): két hop hai hinh anh trén.

- C6 xu hudng dong nhat vé hinh thi.

- CO thé thay cac khu vuc nho caa viém phai té chiic hoa (OP).

- N6i chung khéng cé hozc chi thinh thoang xuat hién cac 6 nguyén bao soi.
- Céc nang lymphd c6 thé c6 va goi y bénh collagen mach mau tiém an.

- Thuong khong c6 bién dang cau tric hay bién dang t6 ong.
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Hinh 2.36. Hinh anh dic trung cua viém phoi k& khong dic hiéu

Viém va xo héa chii yéu ¢ cac vach phé nang, khdng thay hinh dnh bién dang cdu
truc. [35]

2.2.4.3.Viém phdi té chirc hda (OP):

Pic diém md bénh hoc chinh caa viém phdi to chirc hoa I hinh anh té chac hda cac
khoang trong cua phé nang (con duoc goi la thé Masson), nhung ciing c6 thé lién quan
dén 6ng phé nang va céc tiéu phé quan hé hap, tao thanh céc dang dic trung dang polyp
(polypoid) va dang soi nhay (fibromyxoid). Nhu md phéi ton thuong khong déu, 16 chd,
tao ting mang, loang 16. Khdng c6 ton thwong mé hat & cac véch tiéu phé quan.

Nhitng diém dic trung vé md bénh hoc cua viém phoi té chac hoa (OP):

Tang sinh cac 6 nguyén bao soi 16i vao trong 1ong phé nang, tiéu phé quan tao hinh
anh gia polyp.

M6 k& tham nhap cac té bao viém man tinh.

Thuong c6 phan tng ting sinh cac té bao 16t phé nang.
CAu tric phoi khong thay doi.

Khong c6 mé xo hoa hay ton thuong dang t6 ong.



Hinh 2.37. Hinh anh viém phdi t6 chuc hoa

Céc khodng trong cua phé nang b; lap day bsi mo té chirc hoa (chui yéu 1a md soi),
vach phé nang viém da so 1a lymphé bao. [35]
2.3.Tham do chirc ning hd hip trong theo di va chan doan bénh phoi ke.
Thim do chirc ning ho hap 1a mot phan quan trong trong danh gia bénh phdi k& (ILD) nham
Muc dich xac dinh trang thai ban dau cua bénh, theo ddi dién tién, tién luong va cung cap
bing ching khach quan vé dap ung véi mot diéu tri cu thé. Céac phuong phép tham do chirc
nang hd hap phd bién trong ILD la ho hap ky, phé than ky (do céc thé tich phéi), kha ning

khuéch tan cua phoi do bang carbon monoxide (Diffusing capacity of the lung for carbon
monoxide — DLCO) va nghiém phap di b 6 phat (6-minute walk test — 6MWT).

2.3.1.Hd hap ky
Ho6 hap ky 1a phuong phap tham do chirc nang ho hap co ban nhat.

Phan tich két qua hd hap ky
- Hgi chiwng han che

Pugc xac dinh mot cach chuan muyc béi chi sé TLC do bang phwong phap phé than ky.
Tuy nhién, vi phuong phép va thiét bi do nay phuc tap, gia thanh cao nén trong thuc
hanh, hoi chitng han ché thudng dugc xac dinh bang phuong phap ho hap ky qua chi sé
(F)VC (chon két qua nao 16n hon gitra VC va FVC).

Phéan do niang hoi chitng han ché theo bang 2.4.
Bang 2.3. Phan dd hoi ching han ché theo (F)VC[36]
Mikc d§ han ché | % (F)VC so véi tri s6 dw doan

Khong han ché >80
Nhe 60— 79
Trung binh 40 — 59

Nang <40
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- H@i chitng tic nghén
+ Giita ty s6 Tiffeneau (FEV1/VC) va Gaensler (FEV1/FVC) phai chon ty s6 nho hon.

+ Ty sb Tiffeneau va Gaensler 1a chi s6 duy nhat doc & ngay tri s6 thuc té (Pre hoic
Post), khong doc & phan tram tri S6 du doan (% pred) nhu cac chi s6 khac.

+ FEV/(F)VC > 0.70 (> LLN): khong c6 hoi chiing tac nghén.

+ FEVY/(F)VC £0.70 (< LLN): c6 hoi chiing tic nghén, xéc dinh mic do tic nghan
bang % cua FEV1 so vai tri so du doan (bang 2.5).

Bang 2.4. Phan d6 hoi ching tic nghén dya vao FEV1[36]

Mire dd nghén tic | % FEV1 50 Véi tri s6 du doan
Nhe 60 — 79

Trung binh 40 — 59

Nang <40

2.3.2.Phé than ky
Phé than ky c6 thé do dugc cac thé tich phéi va dung tich phéi nhu hinh 2.38

i)

Functional Residual

>

Inspiratory Reserve . Total Lung
Inspiratory
Volume (IRV; i

(IRV) Capacity (IC) Capacity (TLC)

A
Tidal Volume (TV) 1
A\ 4

Expiratory Reserve

Vital Capacity (VC)

[ o VT falh afmn

Volume (ERV)

Capacity (FRC)

Residual Volume (RV)

Hinh 2.38. Céc thé tich va dung tich phoi
Phan tich két qua phé than ky
Gié tri binh thwong
Bang 2.5. Gid tri binh thuong cac chi sb chinh trong phé than ky

Toéng dung luong phoi | Trong khoang LLN va giéi han binh thuong trén
(TLC) (ULN)

Hoac 80% — 120% gia tri du doan

FRC (dung tich can chuc | < ULN hoac < 120% gié tri du doan
nang)

Thé tich can (RV) < ULN hoac < 120% gié4 tri du doan
ULN: Upper limit of normal (Gidi han binh thuong trén)
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2.3.3. Phan loai mirc @ han ché.

Phan loai murc d6 rdi loan théng khi han ché theo gid tri cua TLC véi 3 muc: nhe, trung
binh va nang

Bang'2.6. Phan d6 hoi chirng han ché theo TLC[36
Mirc d§ han ché | %TLC so véi tri s6 du dodn
Khéng han ché >80
Nhe 60 — 79
Trung binh 40 — 59
Ning <40

2.3.4.Kha ning khuéch tan cia phéi do bing carbon monoxide (DLCO)

-~ DLCO danh gia kha nang van chuyén khi tir khi hit vao dén hong cau trong mao mach
phoi.

- DLCO chiu anh huong cua ba yéu t chinh: Su chénh léch phan ap khi gira phé nang
va mao mach; Bé day cua mang phé nang mao mach, 16p huyét twong va té bao chat
hong cau; Toc do két hop caa khi khuéch tan véi hemoglobin (0) va lwong mau trong
mao mach (Vc¢).

- Ddi véi DLCO do bang phuong phap nin thé mét 1an, NB nhanh chong hit mot hoi that
sau hén hop khi chira 0,3% CO va 10% Heli, rdi giit hoi thd trong 10 gidy, sau do, tho ra
nhanh chéng (Hinh 2.3.2). Sau d6, phan tich mau khi tho dé tinh nong d6 Heli pha loang
va su hap thu CO.

Hit vao Thé ra
Nin thé
I ]
.- E \ Rira khoang chét
[ x "
Thé 4 ._Thu mau khi -
tich ;‘
(L) 3+ E
24 Thoi gian nin thé theo cach tinh g
cla Jones
- -
o 1 T T T T T
0 2 4 6 8 10
Thoi gian (giay)

Hinh 2.39. Gian d6 DL.CO bing phuong phap nin th mét Ian
Phan tich két qua DLCO
Céac budc phan tich nhu sau:

1. Do DLCO da dat tiéu chuan chap nhan dwgc chua: Céc lan do ¢6 1p lai trong gici han
3mL/phat/mmHg hoac trong 10% gid tri I6n nhat do duoc?

2. b hiéu chinh gié tri du doan, Hb, CoHb, d¢ cao, thé tich thong khi phé nang chua?
3. Xem gi4 tri du doan phu hop véi tudi, chiéu cao, can nang, gidi tinh, chang toc.
4. DLCO nho hon LLN: phan mtrc d¢ giam DL.CO (Bang 2.8).
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5. DLCO tang sau khi hiéu chinh Hb, d6 cao. Néu c6, ¢6 thé nghi ngo do tang the tich
mau phoi, xuat huyét, béo phi, shunt phai - trai, co thé 1a hen chua dugc chan doan.

6. DLCO nho hon 60% gia tri dy doan: ¢6 thé chi dinh khi mau, test giam oxy mau khi
gang suc.

Bang 2.7. Phan do giam DL.CO theo ATS/ERS 2005[36]

D) ning % DLCO 50 Véi tri s6 dw doan
Nhe 60 — 79

Trung binh 40 - 59

Nang <40

2.3.5.Nghiém phap di b§ 6 phut (6EMWT)

Cac nghiém phap di bo nham danh gia dap tng cua su phéi hop chung cua tat ca cac hé
co quan c6 lién quan dén gang sirc nhu hé ho hap, hé tuan hoan, Chuyén hoa, co va hé
than kinh co. 6MWT 1a mot nghiém phap géng sic dé thuc hién, d& dung nap va phan
anh tét nhit cac sinh hoat hang ngay, va 1a nghiém phap duoc chon lya ap dung nhiéu
nhét cho cac NB c6 bénh Iy tim — phoi. Di véi ILD, 6MWT la phuong phap thong dung
nhat dé do luong kha nang van dong caa NB.

NB khong can khoi dong trudc khi thuc hién nghiém phép. Cac thong s6 thuong dugc
ghi nhan bao gom: d6 béo hoa oxy mau theo mach dap SpO., diém kho thé theo thang
Borg va khoang cach di trong 6 phut.

Phan tich két qua

C6 nhiéu yéu tb c6 thé lam énh huong dén khodng cach di bo 6 phut (6-minute walk
distance — 6MWD), gom cac yeu t6 lién quan dén thé chat va tinh trang suc khoe cua
NB. Ngoai ra, cac yéu t6 co thé anh huong dén 6MWD c6 lién quan dén ky thuat thuc
hién nghiém phap:

- Sy khuyén khich: su khuyén khich cta k§ thuat vién khi NB dang thyc hign nghiém
phap co thé lam tang dang ké 6MWD.

- Té&c dung cua viéc quen thuc hién nghiém phap (Learning effect): 1a hién tuong co
su gia ting 6MWD ¢ lan thuc hién tha hai so véi lan dau, cé 1€ do NB da quen voi
viéc thuc hién nghiém phap & lan sau.

Thay d(f)i t6i thiéu co y nghia 1am sang (Minimal clinical important difference — MCID):
Thay d6i 6MWD khoang 30 mét dugc coi la thay doi quan trong vé mat 1am sang trong
ILD. Tuy nhién, hién chua rd MCID cho d6 bdo hoa oxy mau[37].

2.3.6.Céac dang bat thwong chire niing hd hap trong bénh phoi ké

Dang bat thudng chirc nang hé hap thuong gap nhat trong bénh phéi ké 1a hoi chiing
han ché[38]. Tuy nhién, nhitng dang bét thuong khac c6 thé gap ¢ nhitng dang bénh
phoi k& khac nhau bao gdm hoi chiang han ché don thuan, hoi ching tac nghén, giam
DLCO don thuan, giam DLCO khéng tuong xtiing véi mirc d6 ton thuong trén HRCT
(Bang 2.9).
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Bang 2.8. Cac dang bat thudng chire nang ho hap trong bénh phéi k&[39]

Dang bét thwong chire ning hd hap

Dang bénh phoi ké

Hoi ching han ché: FVC giam, FEV;
giam, FEV1/FVC binh thuong/tang, TLC
giam, D.CO giam

X0 phdi vo cin

eViém phoi k& dang khong dic hiéu
eBénh phdi k& lién quan bénh mé lién két
eViém phdi qua man

eSarcoidosis

eViém phdi t6 chtc hoa

eViém phdi k& dang bong vay

eViém phoi ké& dang ting lympho

eBénh mo bao Langerhans tai phoi

Hoi chieng hén hop (han ché kém tic
nghén): FVC giam, FEV: giam,
FEVY/FVC giam, TLC binh thuong/giam,
DLCO giam

eBénh phoi k& lién quan viém tiéu phe
guan ho hap

«COPD kém xo phoi

Hoi chitng tic nghén: FVC binh thuong,
FEV: giam, FEV1/FVC giam, TLC binh
thuong/tang, DLCO giam

eBénh viém tiéu phé quan tic nghén
oL AM

eSarcoidosis ndi phé quan

Giam DLCO don thuan

¢COPD kém xo phoi

eBénh phoi k& giai doan som keém tang ap
dong mach phoi

oL AM

eBénh md bao Langerhans tai phoi

Binh thwong

Bat ky bénh phoi ké giai doan som

2.3.7.Vai tro thim do chirc niing hd hap trong bénh phéi ké

Panh gia do nang[40]

(F)VC va DLCO duoc sir dung trong danh gid murc do nang khi dugc chan doan 1an dau
cua bénh phdi k&. Panh gia mtrc d6 nang cua bénh phdi k& thuong dua trén triéu ching
lam sang, dang tén thuong trén CT nguc do phan giai cao (High-resolution computed
tomography — HRCT) va tham do chirc nang ho hap. Di vai xét nghiém chic nang ho
hip, mic do ning cua ICD cd thé duoc phan loai nhu sau[27, 41, 42]:

- Muc d6 nhe hoac ¢ giai doan soém: (F)VC binh thuong hoac giam nhe (> 70%),
DLCO binh thuong hodc giam nhe, va 6MWD binh thuong hodc giam. Chénh ap oxy
phé nang-dong mach P(A-a)O: binh thuong hoac ting nhe (< 20 mmHgQ).

- Muc d6 trung binh: (F)VC giam (50-70% du doan), DLCO giam (45-65% du doan)

va/hoac tang P(A-a)02 (21-30 mmHg).
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- Muc d6 nang: (F)VC giam trung binh dén nang (< 50% du doan), DLCO giam trung
binh dén nang (< 50% du doan), va d6 bao hoa oxy (> 4%) khi thuc hién 6MWT.
NB c6 SpO2 < 88% khi thd khi troi va tang P(A-a)O2 > 30mmHog.

Khéi dong va theo doi diéu tri[27, 41]

FVC la chi sé duogc sit dung dé danh gia dap Gng diéu tri cua cac thudc chong xo hoa.
Hudéng dan NICE cua Vuong Qudc Anh dé nghi chi sir dung thudc chéng xo cho NB ¢6
(F)VC trong khoang 50-80% dy doan. Tuy nhién, cac huéng dan cua Hoa Ky va céc
qudc gia Chau-Au khong giéi han diéu tri thudc chéng xo & bat ky nhém NB nao[43].

6MWT gitip xéc dinh thoi dlqem bat dau liéu phaquo sung oxy cho NB. NB ILD c6 giam
oxy mau khi gang strc cé the huong lgi ich khi bo sung oxy khi gang stc.

Gia tri6MWT ban dau va su thay d6i cia BMWD trong 6 thang la nhitng yéu té dy bao
manh va doc 1ap vé ty 18 tar vong. NB c6 6MWD duéi 207 m ¢ ty 18 tir vong sau 6 thang
cao hon gp 4 1an so véi nhiing NB c6 6MWD trén 207m. 6MWD sau 24 tuan giam trén
50'm c6 lién quan dén ting nguy co tir vong gap 4 lan sau 1 nam. NB ¢6 do bao hoa oxy
day thap trong 6MWT (dudi 88%) ciing c6 tién lwong xau hon.

Bang 2.9. Vai tro thim do chirc nang hd hap trong bénh phoi ké

Chi dinh thim do chirc ning hé hip | Chi sb can quan tam

Chan doén, Ho hap ky, Tong dung luong phoi,

didu tri DL.CO (AVC, D.CO, TLC
(F)VC (< 80%),

Tién luong Ho hap ky, DLCO DLCO (< 45%): ting nguy
co tur vong

o x. ) ) Su sut giam: (F)VC (>
HO hap ky, DLCO moi 6-12 thang, co 10%),

Theo doi thé thuong xuyén hon & NB ning

DLCO (15%)
Phuc héi chirc 6MWD (giam khoang cach
niing SMWT di bo 24-45m)

2.4.C4c xét nghiém mién dich trong chan doan bénh phoi ké

-Trong céac bénh phoi k& (ILD) thi ILD trong bénh md lién két (connective tissue
diseases, CTD) la nhém bénh thuong gap nhat. ILD c6 thé xuat hién trudc cac biéu hién
khac cia CTD, hoic triéu ching cia CTD khong dic hiéu dé bo qua, do vay viéc chu
dong tam soat CTD va cac bénh ty mién khac nén duoc coi 1a thuong qui cho cac NB
c6 ILD[44, 45].
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Bang 2.10. Lién quan giira cac tu khang thé va mot sé bénh 1y[46]

Khang thé Cac bénh ly lién quan
ANA SLE, SSc, PM/DM, MCTD, SS, RA
Lién quan chinh dén'SSc
Anti-topoisomerase (anti-Scl70) SSc (thé lan toa)
Anti-centromere SSc
Anti-RNA polymerease SSc
Anti-Th/To SSc
Anti-PM/Scl75/100 SSc-PM/DM overlap, SLE, Sjogren
Anti-U3 RNP SSc
Anti-Ul RNP SSc overlap, MCTD
Lién quan chinh dén RA
RF RA, Sjogren, SLE
Anti-CCP RA

Lién quan chinh dén viém co ty miéen

Anti-synthetase (Jo-1, PL-7, PL-12, ...) PM/DM (anti-synthetase syndrome)

Anti-Mi-2 PM/DM

Anti-CADM140 (anti-MDADb) CADM

Lién quan dén cac héi chieng chong ldp

Anti-Ku SSc, SSc-DM/PM overlap, SLE, DM/PM
Anti-SSA/Ro, anti-SSB/La SS, SLE, SS/SLE overlap, RA, DM

Lién quan dén Lupus ban doé hé théng

Anti-dsDNA SLE

Anti-Sm SLE

SLE: Lupus ban do h¢ théng; SSc: xo cung bi toan thé, PM/DM: viém da co/viém da
co, MCTD: b¢nh md lién ket hon hop, SS: hgi chirng Sjogren, RA: viem khop dang
thap, CADM: viém da co khong bénh co trén lam sang.

2.4.1.C4c tw khang thé lién quan dén CTD va cé4c bénh tu mién khac ¢ NB ¢6 ILD
2.4.1.1. Céc tu khang thé lién quan chinh dén viém khép dang thap (RA)
Khoang 80% NB RA c6 RF va/hoac anti-CCP duong tinh va 20-24% am tinh véi ca 2

tu khang thé nay. RF, anti-CCP c6 thé duong tinh nhiéu ndm truéc khi c6 viém khép
trén 1am sang[47].

Yéu t6 dang thap (Rheumatoid Factor, RF)

RF Ia mot tw khang thé c6 thé gap trong nhiéu bénh 1y, song thuong gap nhat Ia viém
khop dang thép (RA). RF duong tinh & 50-75% NB RA va do dac higu 80-85% (thap
hon so Vol anti-CQP). RF cling c6 thé duong tinh trong mot s6 bénh tu mién khé}c va
mot so bénh ly nhiém khuan man tinh. RF ciing c6 thé duong tinh (vdi hiéu gia thap) o
3-5% nguoi binh thuong[48].
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Bang 2.11. Cac bénh 1y c¢6 thé c6 RF dwong tinh

Céc bénh tu mién C4c bénh nhiém khuan man tinh

Viém khép dang thap Viém noi tdm mac nhiém khuén

Hoi chirng Sjogren nguyén phat Lao, bénh phong, giang mai

Bénh md lién két hdn hop Viém gan B, C; cac bénh nhiém virus khac
Viém da co, viém da co Nhiém Ky sinh tring

Xo cung bi Céc dbi twong khac

Cac bénh viém mach hé théng Bénh sarcoid

Viém nat da dong mach Xo phdi tién phét, nhiém silicon

Xo gan r mat tién phat Cac bénh ac tinh

Khéng thé khang CCP (anti-cyclic citrulinated peptide, anti-CCP)

Do nhay cua anti-CCP trong RA khoang 50-80% (~50% trong RA sém va 70-80% doi
véi RA d3 xac 1ap). Anti-CCP c6 d6 dic hiéu cao cho RA, cd thé téi 98%. O nhitng NB
c6 dau khép/viém khop som chua rd rang, anti-CCP dwong tinh 13 mot yéu té tién doan
quan trong ddi véi sy xuat hién cia RA trong tuong lai. Anti-CCP dwong tinh véi hiéu
gia cao ciing 1a mot yéu t6 tién luong nang cua bénh RA[44, 48].

2.4.1.2.Céc khang thé khang nhan (Anti-Nuclear Antibodies, ANA)

ANA [a mét khai niém chi tap hop céc khang thé khang lai bat ky mét thanh phan nao caa
nhan té bao. Cac phuong phap xét nghiém thuong ding gom mién dich huynh quang gian
tiép (IFA), mién dich enzyme (EIA hoac ELISA), test mién dich multiplex (MIA); trong
d6 IFA duoc coi la tiéu chuin vang dé xac dinh ANA. Panh gia két qua xét nghiém ANA
thuong bao gém hiéu gia khang thé (46 pha lodng huyét thanh) va hinh thai nhuém véi
phuong phap IFA. Hau hét NB SLE va da s6 NB CTD khéac c6 ANA duong tinh. Tuy
vy, ANA c6 do dic hiéu khong cao, cd thé duong tinh trong nhiéu bénh ty mién va mot
s6 bénh khac. C6 toi 20% nguoi gia binh thuong, dic biét 1a phy nit, c6 ANA duong tinh
Véi hiéu gia thap[47-49].

Bang 2.12. Nhitng bénh 1y c6 thé c6 ANA duong tinh

Cac bénh khép: Cac bénh ter mién dic hiéu & noi tang:
Lupus ban dé hé thong (95-100%) Bénh tuyén giap ty mién (40-50%)
Bénh mo lién két hon hop (>90%) Viém gan tu mién (90-100%)

Xo ctng bi (70-80%) Xo gan mat tién phéat

Hoi chang Sjogren (40-50%) Viém duong mat tu mién

Viém khép dang thap (20-30%) Céc bénh khac

Viém da co/Viém da co (>60%) ANA (+) do thudc khdng triéu ching
Lupus ban d6 dang dia Cac bénh nhiém khuan man tinh

Lupus do thubc (>90%) Xo phdi v cin

Viém khép thiéu nién (thé vai khép) (70%) | Tang ap luc ddng mach phai tién phat
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Xét nghiém ANA thuong duoc chi dinh cho NB ¢6 ILD chua 18 nguyén nhan nham tam
so4t cac bénh CTD. Theo mot sd nghién ciru, ANA c6 thé dwong tinh ¢ trén 50% NB
ILD chua rd nguyén nhan[44, 46]. D ANA ban dau 4m tinh, c6 thé van can xét nghiém
nhic lai khi bénh canh 1am sang thay doi. ANA am tinh ciing chua thé loai trir bénh ly
tu mién, vi vy can co danh gia thém cta chuyén khoa khép néu cé bénh canh 1am sang
nghi ngo[48].

2.4.1.3.Cac tw khdng thé lién quan dén SLE

Ngoai xét nghiém ANA c6 d0 nhay cao, c¢6 hai ty khang thé c¢6 do dic hiéu cao cho SLE
la anti-dsDNA va anti-Sm.

Khang thé khang dsDNA (anti-dsDNA)

Anti-dsDNA duong tinh & ~50-70% NB SLE va rat hiém gap ¢ ngudi binh thuong hay
cac bénh 1y tu mién dich khéc. Anti-dsDNA c¢6 do dic hiéu rat cao ddi voi bénh SLE,
cd.thé >95%. Hon nita, anti-dsDNA thuong c6 tuong quan véi mot s6 tén thuong noi
tang nhu viém than va hiéu gia khang thé thuong ting giam tly theo muc d6 hoat dong
ctia bénh SLE. Vi vay xét nhiém nay rat c6 ich trong viéc tién luong ciing nhu theo doi
dién bién cua bénh va két qua diéu tri[48, 49].

Anti-Sm (anti-Smith)

Anti-Sm c6 d6 nhay thap (20-30%), song rat dic hiéu cho SLE (d6 dic hiéu cd thé t6i
99%).

2.4.1.4.Céac tw khang thé lién quan chinh dén xo citng bi
Anti-Scl70 (anti-tompoisomerase )

Khang thé anti-Scl70 rat dac hiéu cho bénh xo cang bi (90-100%), nhung chi duong
tinh & ~30% (thay doi tir 10-40%) NB va cha yéu & thé lan toa (diffuse SSc). NB ¢6
khang thé nay thuong c6 tién lugng xau, nguy co xo phoi cao. ILD rat thuong gap & NB
SSc ¢6 anti-Scl70 duong tinh va trén 85% NB s& xuat hién xo phdi. Hiéu gia khang thé
tuong quan véi mic do nang va tién trién caa bénh, ké ca xo cing bi va ILD[44, 46,
48].

Anti-centromere (anti-CENP-B, ACA)

ACA duong tinh ¢ ~20-40% NB xo ctng, thuong la thé gidi han (limited SSc) va c6 do
dic hiéu cao (97%). NB SSc véi khang thé nay c6 lién quan nhiéu dén tang ap dong
mach phoi, song thuong khong bi hoic ¢ ty 18 thap bi ILD (c6 thé cd tac dung bao vé
khoi bi ILD)[44].

C4c khang thé rat hiém gip khac lién quan xo cteng bi:

- Anti-RNA Polymerase (RNA pol): Cac khang thé khang RNA Pol-I, II, III dic hiéu
cao cho SSc (98-100%), ty 1€ duong tinh vao ~20% trong SSc (5-22%). Anti RNA-
pol II it dic hiéu hon va c6 thé xuat hién trong SLE va hoi chiing chong 1ap. Su hién
dién cua anti-RNA pol I, 111 ¢6 lién quan vai ton thuong da lan téa va nguy co cao
khung hoang than, viém khép, co cing khop, viém co, bénh ac tinh; nhung khong
ghi nhan c6 lién quan dac hiéu dén ILD[44].

- Anti-Th/To: Anti-Th/To 99% dic hiéu cho SSc nhung hiém gap (ty 1& 1-7%). Tuong
tu nhu anti-Centromere, anti-Th/To c6 lién hé vai thé bénh SSc gidi han. Tuy nhién, su
xuat hién cua khang thé nay c6 veé s& loai trir ACA va c6 lién quan véi giam ty 1é song
con, ting nguy co SSc-ILD (v6i do dac hidu ~95%) va ting ap dong mach phdi[44].
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2.4.1.5.Céc khang thé lién quan bénh Iy viém co tw mién
C4c khang thé anti-tRNA synthethase

- Anti-Jo-1: La khang thé thuong gap nhat trong sé cac khang thé khang histidine
tRNA synthetase, xuat hién ¢ 20-30% NB bi viém da co va mot ty 18 rat nho (2-10%)
viém da co. Anti<Jo-1 0 ty I€ duong tinh cao ¢ nhitng NB viém da co ¢6 ILD (~30-
50%, c6 thé t6i60-70%) va trong hoi chirng anti-synthetase néi chung, 1a hoi chieng
dic trung boi tén thuong da co quan, trong d6 ¢6 ILD (65-90%), viém co, viém khép,
hién tuong Raynaud, ban tay thg may, ban da, hoi ching sicca va cac triéu ching
toan than nhu s6t[44, 46, 50].

- Céc khang thé anti-tRNA synthethase khac: Anti-PL-7, anti-PL-12, anti-OJ, anti-
EJ, anti-KS, chiém tong cong dudi 10% NB viém co (anti-PL-7 va anti-PL-12 chiém
3-4% NB viém co va cac khang thé con lai chiém <2%). Trong d6 anti-PL-7 va anti-
PL-12 thudng c6 lién quan hon véi sy hién dién cua xo phdi (trén 90% cac NB c6
cac khang thé nay c6 ILD, trong khi biéu hién viém co c6 thé khdng gip)[50].

Anti-Mi-2

Khéang thé dac hiéu trong bénh viém co tu mién, chi yéu 14 viém da co, vai ty 1é duong
tinh 20-30%, d6 dac hiéu 98-100% va gia tri tién doan duong cao. NB c6 anti-Mi-2
duong tinh thudng c6 ton thuong da dién hinh, dap (ng tdt voi steroid, tién lwong tt va
nguy co thap bi ILD.

Anti-MDAS (anti-CADM140)

Khéang thé nay c6 lién quan dén thé bénh viém da co khong c6 bénh co (ADM, CADM).
Ty 1€ NB viém da co c6 khang theé nay thay doi tur 5-50% (trung binh 7-10% NB viém
da co/viém da co). NB c6 anti-MDA-5 thuong c6 bénh ly phoi k& tien trien nhanh so
v6i NB viém co c6 khang thé khang t-RNA synthethase va tién luong thuong xau hon.
Hjéu gié khang thé phan anh dap tng diéu tri va hoat tinh bénh cta viém da co va ILD
tien trien nhanh[44, 46, 50].

2.4.1.6.Céc tw khang thé lién quan chinh dén hgi chirng Sjogren

Khang thé SS-A/anti-Ro

Duong tinh & ~30-40% NB lupus va thuong lién quan véi nhiing thé bénh co tinh trang
da nhay cam véi anh nang, lupus da ban cép, lupus so sinh, block nhi that bam sinh va
hoi ChL'r[lg Sjogren. SSA ciing ¢6 thé hién dién trong xo cung bi, viém co va viém khép
dang thap. Trong SLE, anti-Ro/SSA c¢ lién quan thé bénh khoi phat tré va tang ty 1¢ bi
ILD va cac dac diém than kinh. Anti-Ro/SSA ¢6 thé duong tinh ¢ 15-20% NB xo ctng
bi va c6 thé lién quan vdi tang nguy co SSc-ILD. Trong viém da co, sy hién dién ctua
anti-Ro-52 c¢6 lién quan véi bénh 1y phoi[44, 46].

Khang thé SS-B/anti-La

Duong tinh ¢ 10-15% NB lupus. Rat hay gap ¢ NB c6 hoi ching Sjogren va lupus so
sinh. Trai nguoc cac anti-Ro, anti-La/SSB tuong doi dac hi¢u cho hoi chirng Sjogren.
2.4.1.7.Cac tw khang thé lién quan dén cac hgi ching chong lap (overlap
syndromes) va bénh moé lién ket hon hgp (MCTD)

Anti-PM/Scl (anti-PM/Scl-75 va PM/SSc-100)

Ty & duong tinh 4-11% trong SSc, thudng gip hon trong bénh ly chdng lap viém co va
SSc, SLE va hoi chung Sjogren. Khi ca anti-PM/Scl-75 va PM/SSc-100 cung duong
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tinh goi ¥ hoi chiing chong 1ap. Tuy hiém gip, cac khang thé nay c6 lién quan dén tang
nguy co ILD va loét ngén.

Anti-U1-RNP

Cac khang thé khang Ribonucleoprotein (RNP) rat hiém gap, trong d6 duoc cht y hon
ca la anti-U1-RNP va anti-U3-RNP. Anti-U1-RNP c6 lién quan dén MCTD va ciing gip
& 2-14% NB c6 hoichirng chong 1ap véi SSc va cac bénh ty mién khéac. Mot sé nghién
ctru cho thady NB SSc ¢c6 anti-U1-RNP c6 ty Ié cao bj ILD. MCTD la mét thé bénh dic
biét c6 chong lap gitra cac dic diém cua SSc, viém co va lupus, trong d6 biéu hién phdi
xuit hién & 80% NB[44]. Chin doan MCTD dwa vao sy hién dién cua anti-U1-RNP
(thudng c6 hiéu gia rat cao) va am tinh véi anti-dsDNA va anti-Sm[46].

2.4.1.8.Khang thé ANCA va bénh ly viém mach

Khéang thé khang bao tuong cua bach cau da nhan trung tinh (ANCA) 1a nhiing tu khang
thé khang lai mot sé prorein trong bao twong, chu yéu 1a myeloperoxidase (MPO) va
protelnase 3 (PR3), cua bach ciu trung tinh va don nhan. Viéc xac dinh nhitng khang
thé nay rat c6 ich trong chan doan mét s6 bénh Iy viém mach (vasculitis) c6 lién quan
dén ANCA. c-ANCA (anti-PR3) c6 d6 nhay cao va tuong ddi dac hiéu cho bénh viém
mach u hat (GPA, bénh Wegener). c-ANCA duong tinh trong ~70-80% NB GPA va 20-
30% NB viém da dong mach vi thé va viém mach ting bach cau ai toan. Trong khi d6
P-ANCA (anti-MPO) chu yéu gap trong viém mach tang bach cau &i toan (Churg-
Strauss, EGPA) va viém da dong mach vi the (MPA) va mét s6 bénh Iy khéc, song hiém
khi trong GPA. ILD duogc biét dén 1a mét ton thuong sém cia MPA trong mot so truong
hop va ANCA duong tinh kém ILD chwa rd nguyén nhéan c6 thé 1a ddu hiéu dau tién cua
cac bénh viém mach mau lién quan ANCA[46].

2.5.N@i soi phé quan va sinh thiét trong chan doan bénh phdi ké

Noi soi phé quan 1a mot ki thuat hitu ich trong chan doan bénh phéi k&, dic biét dbi voi
hhimg truong hop nghi ngo can nguyén lién quan dén nhlem tring. Bén canh do, thanh
phan té bao trong dich rua phé quan phé nang (BAL) nhu s6 lugng bach cau &i toan, rat
hitu ich trong mét sé trudng hop nhu viém phdi bach cau ai toan. Sinh thiét phdi xuyén
thanh phé quan c6 loi ich han ché trong chan doan nhiéu loai bénh phdi k&, nhung doi
khi hiru ich trong truong hop sarcoidosis hoac can loai trir cin nguyén ac tinh[8].

Noi soi phé quan nhin chung 1a mot phuong phap an toan va co thé duoc thyc hién dudi
gay mé toan than hay gay té tai chd. Cac yéu t6 dé dam bao tinh an toan khi thyc hién
noi soi phé quan bao géom

- Panh gia day du trudc thu thuat vé chi dinh, chéng chi dinh va cac yéu té nguy co

- Theo di c4c dau hiéu sinh ton trong qua trinh thuc hién tha thuat: nhip tim, huyét
ap, do bdo hoa oxy méau

- Nguoi tién hanh k§y thuat can dugc dao tao thanh thuc dé dam bao viéc thuc hién tha
thuat an toan chinh xac cling nhu xt ly cac bién chitng c6 thé xay ra

2.5.1.Rira phé quan — phé nang (Bronchoaveolar lavage - BAL)

Rura phé quan — phe nang qua noi soi phe quan cho phép lay bénh pham dé lam céc xét
nghiém vi sinh, té bao (thanh phan va sé luong té bao) va mot s marker. Xét nghiém
BAL c6 thé gitp tim hoic loai trir cac cin nguyén nhiém tring trong ILD (lao, nam, ky
sinh tring, vi khuan, vi rt). Ngoai ra, viéc danh gia hinh thai va thanh phan té bao trong
dich rira phé quan phé nang gilp goi ¥ va dinh huéng chan doan nguyén nhan ILDChi
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dinh va chdng chi dinh néi soi phé quan rira phé quan phe nang 6 NB ILD ciing twong
tu nhu chi dinh va chéng chi dinh cua noi soi phé quan 6ng mém thong thuong. Thu
thuat nay nén duoc thuc hién & NB ILD, trir khi c6 chdng chi dinh: NB suy hé hap ning,
rbi loan huyét dong, réi loan déng cam mau, bénh ly tim mach chwa 6n dinh (suy tim,
tang ap dong mach phoi, bénh mach vanh), can nhic & nhitng NB 16n tudi.

Luwu y vé ky thuat[51]

Paénh gia tén thuong trén phim HRCT dé chon Vi tri 1y bénh pham phu hop ¢ nhiing vi
tri c6 nhiéu ton thuong kinh md hoic cham, nét, trong truong hop ton thuong phoi lan
toa, nén rua chon loc tai thuy gitra hoac phan thuy ludi.

Tuy nhién; thanh phan té bao trong dich ria phé quan phé nang c6 thé bi thay di &
nhitng NB ¢4 tién sir hat thude hozc ¢é nhitng bénh Iy nén hd hap (hen), vi vy can tién
hanh rira it nhat 100ml dich va t6i da khong qua 300 ml, chia ra tir 3 dén 5 l1an, vao mot
phan thay hoic dudi phan thay chon loc va phai hut ra duoc it nhat 30% dich bom vao.

D¢ tranh duong tho bi xep lai khi hit: lya chon &p luc phii hop két hop voi quan sét phé
guan trong luc hat dich. C6 thé tao ap luc hut &m bang xylanh cam tay hoac tir may hat
Vi ap luc dudi 100 mmHg.

Nén giam t0i da thoi gian thoi gian nghi (hit lai ngay sau khi bom hét dich vao trong
Iong phé quan).

Tranh bom rura qua nhiéu dich 1am cang phong long phé quan dan dén giai phong cac
chat trung gian gay viém.

Luong dich téi wu cho xét nghiém thanh phan té bao 13 10 dén 20 ml.

Do voi cac xét nghiém thanh phan té bao, gui ngay dén cac phong xét nghiém sau khi
lay duogc dich (trong vong 1 gio).

Cac xét nghiém véi dich rira phé quan phé nang

- Xét nghiém vi sinh tim vi khuan, lao, nam, ki sinh triing.

- Xét nghiém té bao hoc dé tim té bao bat thuong

- Xét nghiém thanh phan cac loai té bao mién dich trong dich rira phé quan phé nang.
Gia tri chan do4n trong bénh phdi ké[8]

Noi soi phé quan rira phé quan phe nang khong phai 1a thdm do cho phép chan doan xac
dinh cin nguyén ILD, tuy nhién néu két hop véi HRCT s& cho phép dinh hudng cin nguyén

ILD:

- Cac xet nghi¢m vi sinh cho phép xac dinh hogc loai trir cac can nguyén nhiém khuan:
lao, nam phoi, ky sinh trung...

- Phat hién cac té bao bat thuong: té bao ung thu, té bao viém mu, bach ciu wa acid. ..

- Thanh phép té bao mién dich trong dich BAL cho phép dinh huéng can nguyén ILD
theo khuyen cao cua Hiép hoi 16ng nguc Hoa Ky ve dich rua phe quan phé nang
trong chan doan bénh phoi ké[51].
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Bang 2.13. Mot s6 dinh huéng chan doan dua vao thanh phan té bao dich BAL

Pic diém dich BAL

Tang BC Lympho (>'15%)

BC Lympho >25%

Tang bach“cau lympho vai ty
e CD4/CD8 > 4

Tang BCAT (> 1%)
Bach cau ai toan > 25%

Tang bach ciu trung tinh (>
3%)

Bach ciu trung tinh > 50%

Dich tréng stta, nhudm PAS
duong tinh véi manh vun vo
dinh hinh

Dich d6 c6 ting thanh phan
hong cau

Tang haemosiderin

Quan thé dai thuc bao mo rong
lién quan dén hut thude 14 va
khong co6 sy ting cac té bao
khac

Chu yéu dai thuc bao bot
Tang lympho don dong
Té bao 4c tinh

Té bao BM vay > 5%

Té bao BM phé quan > 5%

Té bao CDlat+ (Té bao
Langerhan) > 5%

Pinh hwéng chan doan

Sarcoidosis, HP, NSIP, CTD-ILD, IPAF, OP, phan ing
thuoc, CBD, LIP, roi loan tang sinh lympho, nhiém
trung (mycobacteria, vi rat)

Sarcoidosis, HP, NSIP té bao, phan tng thuéc, CBD,
LIP, roi loan tang sinh lympho, CTD-ILD, IPAF

Rat dic hiéu cho Sarcoidosis (dic biét khi cac té bao
khac khong tang).

Viém phoi BCAT, phan Gng thudc, nhiém  tring
(Pneumocystic, giun san, nam, vi khuan), hen, viém
tieu phe quan, OP, ABPA, UIP/IP.

Viém phoi BCAT

Nhiém trung, UIP/IPF, viém phoi hit, CTD-ILD, IPAF,
ARDS, DAD, OP, pneumoconiosis, AIP, dot cép cua
IPF, HP c6 xo hda, bénh duong dan khi (hen, COPD,
viém tiéu phé quan...)

AIP, DAD, dot cap IPF, nhiém tring phoi

Bénh tich protein phé nang (PAP)

DAH, chay mau phé nang

DAH, DAD
DIP, RB-ILD

Lién quan dén Amiodarone
Lymphoma
Ung thu

Hit phai dich duong ho hap trén, bénh pham c6 thé
khong phu hop dé phan tich

Bénh pham c6 thé khong pht hop dé phan tich

PLCH
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Rira phé quan phé nang qua  Sinh thiét phéi xuyén véach phé ‘
noi soi quan quan bang ap lgnh

Hinh 2.40. Mot s6 ki thuat trong noi soi phé quan

2.5.2.Sinh thiét phodi xuyén thanh phé quan (Tranbronchial lung biopsy-TBLB)
Luuy khi thuc hién ky thuat[52]

Nén'sinh thiét xa cac vi tri c6 ton thuong xo héa, tai nhitng viing ¢ ton thuong kinh mo
hoac nhiéu not ton thuong.

Kim sinh thiét ¢ kich thuéc thich hop (kim Kep ¢4 su 2.2 mm) va nén 1am dudi man
huynh quang tang sang.

Céc chdng chi dinh ciia phuong phap sinh thiét phoi xuyén thanh phé quan trong bénh
phoi ke cling twong tu nhu trong cac trudng hop khong cd bénh phoi ke: roi loan huyet
dong, roi loan dong mau, suy ho hap cap tinh hoac man tinh, cac bénh ly nén chua dugc
kiém soat.

Bién chung hay gap cua ky thuat nay Ia tran khi mang phdi va suy hd hap.

Céc chéng chi dinh twong dbi.

Hinh dnh trén HRCT cho thay bénh phoi k& ¢ giai doan mudn vai ton thuong lan t6a,
dang t6 ong, xo hoa.

NB c6 tinh trang khi phé thiing hoic ton thuong dudi mang phdi lan toa: 1am ting nguy
co tai bien khi sinh thiét

NB c6 biéu hién suy hd hap, giam oxy méu, cap tinh hoac man tinh
NB 16n tudi, ¢6 cac bénh 1y ddng mac: bénh ly tim mach, hd hip man tinh. ..
Gia tri trong chan doan bénh phéi ké&[8, 52]

Do kich thudc bgnh pham nho nén gid tri chan doan han ché, dac bigt trong cac bénh
phoi k& vo can (ITP) hoac nhirng trueong hop co ton thuong xo hdéa nhiéu trén HRCT.

Cung véi xét nghiem BAL, s& gilp thu hep pham vi cac chan doan phan biét trong ILD:
viém phoi tang cam, viém phoi t6 chic hoa, sarcoidosis, viém phoi bach cau ai toan,
bénh ly &c tinh.

2.5.3.Sinh thiét xuyén thanh phé quan biang phwong phap ap lanh (tranbronchial
cryobiopsy)

Phuong phap st dung khi nitro oxide lam dong lanh nhu mo phdi tai vi tri sinh thiét cho
phép lay dugc bénh pham voi kich thudc I6n hon so voi phuong phap TBLB giup ting
ty 1€ chan doan trong bénh phoi k&[53].

Sinh thiét xuyén thanh phé
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Chi dinh:

- NB dugc chan doan bénh’phdi ké.
- NB c0 ton thuong trong long phé quan.

Chéng chi dinh

- Ri loan tim mach: phinh tach d6ng mach chu, tang ap lyc dong mach phdi nang, con
dau thit nguc, Nhdi mau co tim < 1 thang, réi loan nhip tim, ting huyét ap chua kiém
soat duoc.

- R&i loan dong cam mau (giam tiéu cau, xo gan cac bénh ua chay mau....).

- Suy hd hap cap ning, hen phé quan chua kiém soét duoc.

- Tang ap luc ndi so.

- Nguy co di ting voi cac thudc gay té, gay mé.

- Suygan, suy than nang, suy tim hang.

- Tén thuong u & bén ngoai khi phe quan gdy d¢ ép khi phe quan.

- Ton thuong u trong long khi phé quan gay bit tac khi phé quan nhiéu.

Tai bién: tran khi mang phéi, chay mau sau sinh thiét

Luwu y khi thuc hién ky thuat[53]

Nén tien hanh sinh thiét tai cac vi tri cch mang phoi it nhat 1cm va nén duoc tién hanh
dudi sy hudng dan cia man huynh quang tang sang.

Gia tri chan do4n trong bénh phéi ké[8]

Hién tai phuong phap sinh thiét phéi bang phuong phap ap lanh van chua duoc khuyén
cao dé thay the cho sinh thiét phoi ngoai khoa trong chan doan bénh phoi k&. Doi voi
cac truong hop bénh phoi k& méi phat hieén nghi ngo IPF, c6 hinh thai khong phai la UIP
dién hinh trén HRCT, phuong phéap sinh thiét phoi ngoai khoa van duoc khuyén céo
thuc hién dé chan doan.

So véi phuong phép sinh thiét phoi xuyén thanh phé quéan, phuong phép nay cho ty 18
chan doan cao hon, 1én dén 80% nhung co ty 1€ bién chirg cao hon.

bay co Fhé xem nhu mét lya chon khéac & nhitng NB ¢6 nguy co cao khi tién hanh sinh
thiet phoi ngoai khoa.

2.5.4.Phiu thuit ndi soi 16ng nguc sinh thiét phoi dwéi hwéng din video (VATS)
2.5.4.1.Pai cuong

Trong trudng hop khi da lam cac tham do nhung khong [(héng dinh chan doan cin
nguyén bénh phoi k& thi sinh thict phoi ngoai khoa (SLB) can dugc chi dinh thong qua
hoi dong hoi chan da chuyén khoa (MDD).

Sinh thict phoi ngoai khoa: bao gom sinh thiét qua soi 16ng nguc va sinh thiét phoi mg.
Manh sinh thi€t du lon rat quan trong trong chan doan bénh phoi k& vi co the phan tich
dugc cac dac thu ve cau trac mo bénh hoc[54].

2.5.4.2.Chi dinh va chéng chi dinh

Chi dinh:

- Lam sang va CLVT nghi ngo bénh phoi k& nhung khong dii bang chiing chan doan
- C0 ton thuong phoi hop khac can chan doan
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- Théng qua hoi dong hdi chan da chuyén khoa chi dinh sinh thiét phoi phiu thuat dé

chan doan

Chéng chi dinh:

- CO6 cac chéng chi dinh twong (jéi nhu: dang c6 6 nhiém triung co quan khéc, bénh
man tinh nang, ton thuong phoi bén doi dién khong cho phép thong khi mot phoi,
roi loan dong mau...

[55].

2.5.4.3.Thuc-hién ky thuat

Vo cam: Gay mé bang noi khi quan 2 nong.

Xéc dinh vung phdi ton thuong dé Iy sinh thiét:

- Lay nhiéu mau sinh thiét & cac thuy khac nhau (tbi thiéu 2 mau tir hai thuy khac nhau)

- Vi tri lay mau twong &ng véi vi tri ton thuong gol y trén CLVT. Lay mau & ving phoi

x0 héa va ving nhu mé6 phoi con dugc bao ton vé mat kién tric

- Tranh lay mau~ & mep cua thuy ludi va thuy gitra bén phai
- Kich thuéc mau sinh thiét khoang 3x2x1cm [54, 56]

Sinh thiét phoi phau thuat mé nguc: Hién nay it 4p dung.
2.5.4.4.Chiy

SLB nén duoc xem xét trong truong hop két qua mé bénh hoc caa bénh pham sinh thiét
c6 thé 1am thay doi chan doan, tir 46 dan dén thay doi lya chon chién luoc diéu tri (vi
du: phan biét IPF voi HP xo héa, IPF véi CTD-ILD, IPF vai viém phoi k& vo can khac).
Nguoc lai, SLB khdng ¢ loi ich vai nhimg trudng hop ma chién lugc diéu tri khong
thay di dya trén két qua SLB. Chi dinh lam SLB phu thudc nhiéu vao chan doan 1am
sang ban dau va muc d6 chac chan cia chan doan d6 va nén duoc hoi dong da chuyén
khoa thao luan mot cach ky ludng dé danh gia loi ich va nguy co, giam thiéu cac nguy
co tai bién do phau thuat cho NB.
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’ ~ CHUONG3. 0
CAC BUGC TIEP CAN CHAN POAN BENH PHOI KE
TRONG THUC HANH LAM SANG

3.1.Nhirng diém then chét

- Tiép can chan doan bénh phdi k& cd ba muyc tiéu: xac dinh bénh, phan loai va xéac
dinh nguyénmnhan bénh, danh gia mac d6 nang cua bénh.

- Két hop bénh canh 1am sang, tham do chtrc ning ho hap, xét nghiém khang thé ty
mién, chup cat ép vi tinh d6 phan giai cao, két hop giai phau bénh mau sinh thiét
md phdi co thé gitp chan doan.

- Hoi chan da chuyén khoa gitp bién luan chan doan, quyét dinh c6 thim do xam lan
hay khong trong trudng hop chua xac dinh dwgc chan doan, va quyét dinh diéu tri
trong trudng hop di cé chan doan xac dinh.

3.2.Ngi dung chinh

Do tinh chat phic tap caa ILD, chan doan nhiing bénh Iy ILD phuc tap can théng qua
hoi chan da chuyén khoa gom céac bac sy chuyén nganh hd hap (trong d6 nén c6 chuyén
gia vé bénh phdi k&), bac sy chan doan hinh anh va giai phau bénh chuyén vé bénh phdi
k&, béac sy chuy@n nganh thap khép hoc hoac mién dich 1am sang, nham vao ba muc tiéu
cu thé la: nhan dién ILD; phan loai ILD bao gom xéac dinh nguyén nhan; va danh gia
murc d6 nang ILD. Hoi dong da chuyén khoa thao luan dua trén thong tin 1am sang (hoi
bénh st, tién can tiép xtic, va kham 1am sang), thim do chuc ning, xét nghiém ty khang
thé, phan tich dich rira phé quan phé nang; phan tich hinh anh hoc, va giai phau bénh
mau sinh thiét phoi (néu c6) dé chan doan ILD chinh x4c nhat. (So' do 3.1).
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Bwéc 1: Chan doan xac dinh ILD

| |
Khao sat lam sang:
Ho khan kéo dai,
Kho thé gang sirc;
Ran nd thi hit vao (Velcro)
Ngon tay dui tréng

Tham doé chirc nang:
Réi loan théng khi han ché

Giam khuéch tan qua
mang phé nang mao mach

g

Chén doan hinh anh
XQ: tén thwong lwdi, ndt

HRCT: hinh énh goi y vi tri
ton thwong tai mo ké phdi

Bwéc 2: Chan doan phan loai / nguyén nhan ILD

Khao sat lam sang:

Xét nghiém tw khang thé

Bénh si: triéu chirng dién
Dac dlem xét nghlem tw

tién cap/ ban cap/ man
Tid i th di khang thé goi y/ xac dinh
ién can tiép xuc thube, di phan loai ILD

(rng nguyén nghé nghiép

Triéu chirng kham thyc thé
goi y bénh mo lién két tw
mién

g

Phan loai dworc/ xac dinh
nguyén nhan ILD

Pa co

Hoi chan lién chuyén khoa (MDD)
danh gia va bat dau diéu tri
A
Noi soi phe quan rtra phe
quan phe nang / sinh thiét
xuyén thanh phé quan

I

HRCT / Giai phau bénh:
Hinh anh hoc cho phép
A(+), khéng can sinh thiét
Hinh anh hoc chwa cho
phép A (+), can sinh thiét
DPac diém té bao hoc BAL
goi y nguyén nhan
D&c diém giai phau bénh
goi y / xac dinh chan doan

Chwa co

Hoi chén lién chuyén khoa (MDD)
chi dinh tham do xam lan

Sinh thlet phoi ngoal
khoa: mo h& / noi SOi
l6ng ngwe sinh thiét

Hoi chan lién chuyén khoa (MDD) dé

chan doan phan loai, nguyén nhan

&

Bwéc 3: Chan doan mirc d6 néng ILD

I I

Tham doé chirc nang:
Mlrc d6 sut giam FVC
Mcrc d6 sut giam D, CO

Khao sat lam sang:
Murc d6 kho thé
Kha n&ng gang strc

|
Anh hwéng toan than:
Suy hd hdp man
Tang ap phoi
Suy tim phai

So d6 3.1. Ba budc tiép can chan doan ILD
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Tur viét tat:
v'ILD = Interstitial Lung Disease = Bénh phoi ké
v'HRCT = High Resolution Computed Tomography = Chup cdt I6p vi tinh dg phan
giai cao
v'BAL = Bronchoalveolar Lavage = Riza phé quan phé nang
v'FVC = Forced Vital Capacity = Dung tich séng geng sic

vDLCO = Diffusing Capacity of the lungs for carbon monoxide = Kha nang khuéch
tan CO cua phoi

3.3.Buéc 1: Chan doan xac dinh bénh phéi keé:

Khao sét 1am sang: ho khan cha yéu, kéo dai tir 1 dén 2 nam, kém dap tng vai cac bién
phap'diéu tri giam ho thong thuong; khé the gang sic nang dan kéo dai hon 6 thang 1a
hai triéu chimg co nang thuong gap[57]. Triéu ching tham kham cha yéu 1a ran n6 cudi
thi'hit vao &m sac kho, nghe ca hai bén phéi (goi laran Velcro)[57]. Vao giai doan mudn
hon cua ILD, triéu chitng ngén tay dui trong c6 thé gap[57]. Do nhiéu bénh hd hap va
ngoai hd hap ciing co céc trigu chung ké trén, triéu chung 1am sang cua ILD thuong
khong dic hiéu va can dya vao nhiing tham do can 1am sang tiép theo dé chan doan.

Chan doan hinh anh: Hinh anh XQ phdi khong dic hiéu chan doan ILD. Hinh anh XQ
c6 thé 1a hinh anh mo dang ludi, nét mo, giam thé tich phdi, day ranh lién thly, tran
dich mang phdi, ton thuong md ving ngoai vi, dudng Kerley B, doi khi c6 hinh anh
kinh mo, dac biét 1a trong dot cap ILD. Néu nghi ngo bénh phoi k&, béac sy can chi dinh
chup cit 16p vi tinh d6 phan giai cao HRCT. Hinh anh HRCT cho phép chin doan t6n
thuong mo k& phdi ph hop ILD: hinh anh té ong, gidn phé quan/ tiéu phé quan co kéo,
ludi ngoai bién véi cac hinh thai ton thuong khac nhau.

Thim do chire niing: do ho hap ky goi ¥ rdi loan thong khi han ché véi biéu d6 luu
lwong thé tich hinh anh “mii phu thaty” va chi sé dung tich séng gang sac FVC (Forced
Vital Capacity) giam < 80% trj s6 du doan[36]. Mot s6 trudng hop COPD ¢6 tic nghén
nang duong tho nho, FVC ciing c6 thé giam thi phat sau bay khi trong phoi. Bac sy can
chi dinh tham do phé than ky dé khang dinh[36]. Chi sé tong dung lugng phdi TLC
(Total Lung Capacity) giam < 80% tri s6 du doan cho phép xac dinh chan doan ri loan
thdng khi han ché[36]. Cudi cling, roi loan thong khi han ché ciing ¢6 the do cac bénh
khung xwong va co thanh nguc gay ra bén canh bénh phoi ké&. Béac sy can chi dinh do
kha nang khuéch tan qua mang phé nang mao mach DLCO[36]. (So d6 3.2).
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So db 3.2. Phan tich két qua tham do chtc nang ho hap chan doan ILD[36]

Mic du trong da s6 truong hop ILD, rdi loan chic nang ho hap cha yéu 1a hai chiing
han ché va giam khuéch tan qua mang phé nang mao mach, trong mot sé bénh 1y nhu
Iymphaglolelomyomat03|s bénh mo bao Langerhans, sarcoidosis, viém phoi tang cam,
c6 thé c6 tinh trang tic nghén duong tha két hop & khi[58, 59].

3.4.Bwéc 2: Chan doan phan loai/ nguyén nhan bénh phai ké:

Khao sat [am sang: giit vai tro quan trong trong chan doan phén loai/ nguyén nhan ILD
nhu viém phoi tang cam, bénh phoi ké do thuoc, bénh phoi nghe nghiép, bénh bui phoi.

Tien st bénh 1y gp phan chan doan phan loai va nguyén nhan ILD: bénh Iy m6 lién két:
viém khép dang thap, viém da co, viém da co, xo cting bi, lupus ban do hé thong bénh
ly nhiém trung: lao phdi, HIV, nhidm Ky sinh tring, cac bénh 1y ung thu va tién su xa
tri vao pho|

Tién str tiép xtic trong méi trudng nghé nghiép gop phan chan doan ILD do nghé nghiép:
bénh bui phdi amiang, bui phéi silic, ILD do tiép xuc héa chat, kim loai khac nhu:
Cobalt, Zirconium (cdng nhan gém sir); Sulfate dong va pyrethrum trong thudc trir sau:
Methacrylates (trong linh vuc nha khoa). Tién sir hat thudc 14, thube lao trong cac ILD
lién quan thudc 14 nhu xo phdi vé can IPF. Tién sir ding thudc: chan doan ILD do thudc:
cac thudc khang sinh, khang nim: isoniazid. nitrofurantoin, amphotericin; cac thuéc
khang viém: aspirin, etanercept, methotrexate, NSAIDs; cac thudc sinh hoc:
adalimumab, rituximab, TNF-alpha blockers; héa chat tri liéu: bcnu, bleomycin,
busulfan, hydroxurea, MTX. (C6 thé tham khdo thém cac thuéc c6 tac dung khdng mong
muén gay ton thiwong phoi trén trang web https://www.pneumotox.com/drug/index/).
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Tién sir phoi nhiém véi cac di nguyén duong ho hap trong doi séng hang ngay hoac
nghe nghiép gdp phan chan doan viém phdi ting cam: tiép xdc chim, gia cam, sir dung
goi 10ng vii, chan 16ng thi. Phoi nhiém vaéi cac loai khai byi trong cong nghiép va moi
truong cling c6 thé gay viém phdi ting cam. (Tham khdo danh sach d; nguyén gay viém
phéi ting cam trén trang web https://www.hplung.com/).

Dién bién bénh Sir Va cac trieu chung c6 vai tro dinh huéng trong chan doan phan loai
ILD. Dién bién cap tinh: tir vai ngay dén 4 tuan, thuong gap trong cac trudng hop bénh
phOI k& do nguyén nhan nhiém tring, viém ph01 tang cam cap tinh, dot cAp cua bénh
phol k& (AIP)[60]. Dién bién man tinh trén 12 tuan, déi véi cac bénh phoi k& lién quan
dén nghé nghiép hay IPF[60]. Triéu chiung ho ra mau c6 thé gap ¢ ILD lién quan dén
SLE (chay méu phé nang) hay hoi ching Goodpasture[60]. Triéu ching dau co, dau
khép, hoi ching Raynaud ciing thuong cé trén ILD trong bénh mo lién két[60].

Kham thyc thé 1am sang cling gbp phan chan doan phan loai va nguyén nhan ILD: trén
NB ILD trong bénh md lién ket ty mien co the thay tran dich mang phai, cac ton thuong
ban trén da, ton thuong khop, co [60].

Chan doan hinh anh: HRCT c6 vai tro dac biét quan trong trong chan doan phan loai
cac hinh théi ton thuong trong ILD. Mot s truong hop, HRCT cho phép dinh huéng
nguyén nhan ILD ma khéng can phai sinh thiét phoi. Xem thém mé ta hinh thai tén
thuong HRCT tai cac phan mé ta tirng bénh ILD cu thé va chi dinh sinh thiét phoi dua
trén hinh anh HRCT trong cac chuwong sau ctia huéng dan nay.

Xét nghiém tur khang thé: cho dén nay khdng c6 mot xét nghiém tu khang thé nao cho
phép chan doan xac dinh chic chan can nguyén ILD. Tuy nhién, khi két hop véi cac
danh gia 1am sang cing véi hinh anh HRCT, mot s6 xét nghiém tu khang thé cho phép
xéac 1ap chan doan mot s6 nguyén nhan gay ILD trong bénh ly mo lién két. Y nghia va
gia tri cuia cac xét nghiém tu khang thé trong chin doan ILD s& duoc dé cap dén trong
chuong “Bénh phoi ké lién quan dén bénh ly ma lién két”.

N9i soi phé quan rira phé quan phé nang: c6 thé gilp goi y nguyen nhéan ILD trong
mot sb trudng hop, nén dugc chi dinh néu 1am sang nghi ngo mot s6 nguyén nhan dic
biét. Noi soi phé quan c6 thé gitp iy bénh pham Ia dich rira phé quan lam cac xét
nghiém vi sinh, dém s6 luong thanh phan céac té bao trong dich rira phé quan. Nho do,
xéac dinh duoc cac dugc mot s6 can nguyén lién quan dén nhiém trang (lao phéi nam
xam l4an phéi), viem phoi ting cam, xuét huyet phé nang, bénh tich protein phé hang,
bénh md bao Langerhans. Noi soi phé quan ket hop sinh  thiét phoi xuyén thanh phe
quan 1am xét nghiém moé bénh hoc trong mot sé trudng hop. Sinh thiét hach trung that
qua siéu &m noi soi (EBUS-TBNA): chan doan cac bénh 1y nhu: sarcoidosis, ung thu
biéu mé di can. Tuy nhién sinh thiét qua noi soi phé quan manh sinh thiét nho, hiéu qua
chan doan khong cao.

Giai phiu bénh: doi hoi phai ¢ mau mé du lon, thuong lay qua sinh thiét phoi ngoai
khoa (phau thuat noi soi long nguc (VATS)). bay deu la nhitng phuong phap tham do
xam lan, c6 nguy co giy ra cac bién ching nang né sau can thiép. Viéc chi dinh sinh
thiét phoi ngoai khoa phai dugc dua ra boi hoi dong hoi chan da chuyén khoa trong chan
doan ILD.

3.5.Buwéc 3: Chan doan mire dd niing bénh phéi keé:

Khao sat 1am sang: danh gia mtc d6 ndng kho tho voi thang diém mMRC, kha ning
gang suac cua NB ILD véi test di bo 6 phut c6 thé gitip danh gia so bo mirc 46 nang cua
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bénh. Kham Iam sang c6 thé phat hién nhirng dau hiéu nang cua bénh nhu ngon tay dui
trong, cac dau hiéu tdm phé man, suy hé hap man.

Thim do chire niing hd hap: FVC duoc xem 1a chi s6 tién luong trong ILD, trong do
gia tri FVC cang thap, tbc do suy giam FVC cang nhanh thi ILD cang ning.

Xét nghiém danh gia anh hwéng tim phdi caa ILD: siéu &m tim c6 thé giup danh gia
gian tiép ap luc dong mach phoi, danh gia chirc ning that phai; khi mau dong mach, do
d6 bao hoa oxy theo mach dap SpO2 cho thong sb khach quan vé su hién dién va muc
d6 nang caa suy hd hip; cdng thirc mau cho phép danh gia sy hién dién va mic do ning
cua da hong €au néu co.

T6m lai, qua ba buée kinh dién tiép can chan doan ILD vira trinh bay & trén, bac sy 1am
sang tai-Viét Nam thuong phai giai dap ba cau hoi cu thé trudc mét treong hop ILD la:

1) ILD nay c6 nguyén nhan da rd hoac co lién quan mét bénh Iy nguyén phéat khéng?
Cin'nguyén nhiém tring: viém phoi do virus, lao phoi, nam phoi.

Bénh tu mién: viém khop dang thap, xo ctng bi, viém da co, viém da co, SLE, MCTD.
Bénh phdi k& do thudc, bénh phdi nghé nghiép

Bénh phoi k& do hit phai cac di nguyén duong hd hap: viém phai tang cam

Bénh d6ng mac khac: suy tim, ung thu di can phoi.

2) ILD nay c6 thuc nhom chua rd nguyén nhan (bénh xo phoi vo can IPF) nhung khong
can sinh thiet phoi khong?

3) ILD nay c6 thugc nhom chua rd nguyén nhan (bao g06m ¢4 xo phoi vo can) nhung can
phai sinh thiet phoi khéng?
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CHUONG 4. )
CAC PHUONG PHAP PIEU TRI BENH PHOI KE

4.1.Piéu tri thudc

Tuy theo tinh trang 1am-sang caa NB, muc tiéu diéu tri ¢6 thé nhiam cai thién, Iam cham
su tién trién cua bénh hodc diéu tri triéu chuang, duy tri chat lvgng cudc séng cho NB.
Trong d6 khong thé'bo qua viéc gido duc NB va chia s¢ cac thong tin vé hiéu qua ciing
nhu cac tac dung phu nghiém trong tiém an caa mdi bién phap diéu tri[2].

Cac quyét dinh vé diéu trj bang thuc duge hudng dan boi chan doan co ban, theo dién
bién va co ché sinh bénh hoc caa bénh véi hai dich tac dong 1a qua trinh viém va xo hoa.
Trong cac bénh Iy phdi k& do viém ¢ thé két hop xo hoa hodc khdng thi liéu phap diéu
tri thuong st dung cac nhém thudc chong viém nhu: corticosteroid don doc hoic két
hop vé&i cac nhém thudc e ché mién dich, thudc sinh hoc nhu: cyclophosphamide,
mycophenolate mofetil, azathioprine, tocilizumab, rituximab... Khi toi wu héa diéu tri
chéng viém va e ché mién dich ma ton thuong xo héa phdi khong duoc Kiém soét, can
can nhic b sung thudc chéng xo. Véi NB xo phdi vé cian hoic cac bénh 1y phéi k& co
xo hoéa tién trién nén diéu tri bang thuc chéng xo nhu. Trong 1 s truong hop, ching
ta can két hop ca hai nhém thudc chong xo va chong viem/UCMD dé diéu tri cho NB[2].

Nguyén tic lya chon thudc diéu tri mot s6 bénh phdi ké:

. Viém phdi tdng cam NSIP ILD khén
SSC-ILD RA-ILD Sarcoidosis em pnot tang . . IPF
man tinh vO can phan loai
Ngirng ti€p xdc
khang nguyén
y v
Can nhac liéu phap diéu bién mién dich hoic theo ddi sat
Glucocorticoids Glucocorticoids Glucocorticoids Glucocorticoids Glucocorticoids
L v \4 L i
MMF, CPM, TCL RTX, ABA, MTX MMF MMF, AZA
(AZA, RTX) MMF (AZA, IFX, ADA) (AZA) hoac UCMD khac
Can nhéac thudc chdng xo (Nintendanib) Thu6c chéng xo (pifennidone, nintendanib)

So d6 4.1. Nguyén tic chung lya chon thude diéu tri bénh phdi k& [2]
Ky hiéu:

- SSc-ILD: Bénh phéi k& trong bénh xo cting bi toan thé - RTX: rituximab
- RA-ILD: Bénh phoi k& trong bénh viém khop dang thap - MTX: methotrexate
- MMF: mycophenolate mofetil - ADA: adalimumab
- CPM: cyclophosphamide - IFX: infliximab
- TCL: tocilizumab
- AZA: azathioprine

4.1.1.Corticosteroid

Corticosteroid[61] c6 the duoc sir dung bang nhiéu cdch khac nhau trong cac bénh canh
phoi k& cu thé va sé dugc néu chi tiét ¢ tirng muc twong tng. Corticosteroid thuong la
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lwa chon dau tién, tuy nhién céc bang chiing hién nay vé higu qua cua thudc con han ché
va can luu y dén tac dung phu khi dung kéo dai.

Liéu dung (trong dwong prednisone): Ty tirng loai bénh ILD, ¢6 nhitng mic liéu sau

- Liéu thap: Lieu 7,5 mg prednisone mdi ngay, ding trong giai doan 6n dinh cia bénh

- Liéu trung binh: Liéu 7,5 mg - 30 mg prednisone hang ngay duoc goi la lidu trung
binh, thudng ¢6 hiéu qua khi ding khai dau diéu tri cac bénh tu mién

- Liéu cao: Licu hang ngay 30 - 100 mg prednisone su dung trong diéu tri cac bénh
ban cép, cac dot cap khong de doa tinh mang

- Liéu nap: liéu phap diéu tri tan coéng véi lidu rat cao > 250 mg prednisone truyén
tinh mach nhanh mét lan madi hgay trong thoi gian ngan tir 1- 5 ngay sur dung trén
lam sang trong diéu tri céc dot cap nang hoic cac biéu hién nguy hiém de doa tinh
mang cua cac bénh ly mién dich

- Luu y khong nén sir dung qua 15 mg prednisone mdi ngay trong diéu tri SSc-1LD

4.1.2. Thuéc c ché mién dich va thuéc sinh hoc

Cyclophosphamid (CYC), mét tac nhan alkyl hoa, mot trong cac thudc trc ché mién
dich c6 hoat luc manh. Hai muc ti€u chinh khi stt dung CYC la nhanh chéng kiém soat
bénh, han ché mirc d6 nghiém trong va lan rong ciia ton thuong. Ngung str dung CYC
s6m nhat c6 thé hoic thay thé bing tac nhan it doc hon, giam thiéu nhirng bién ching
ngén han hoac dai han cua viéc sir dung CYC. Lua chon liéu khoi dau CYC tiém tinh
mach phuy thudc vao dién tich da (BSA) don vi m? va hiéu chinh vé&i chtrc ning than,
uoc tinh béng d6 thanh thai creatinine, tudi, va béo phi. O nhitng NB ¢6 chtic ndng than
binh thudng, lidu khuyén céo khoi tri cia CYC gian doan thuong 1a 500 téi 750
mg/m? da. Liéu sau d6 duoc hiéu chinh dya trén dap ing cia NB, ngudng bach cau thap
nhat. O NB 6n dinh, CYC tiém tinh mach gian doan cé thé dugc st dung an toan cho
NB ngoai tri. Pbi véi CYC duong udng, lidu khoi ddu CYC & NB c¢6 chirc ning than
binh thuong 14 2 mg/kg mdi ngy. CYC duong ubng co thé duge sir dung an toan & NB
ngoai tri. Tuy nhién, duong truyén tinh mach dé tuan tha véi tan suat dung thude it va
nguy co tac dung phy thap hon dudng udng. Véi NB sir dung CYC, thuong xuyén kiém
tra cac xét nghiém lién quan dé sang loc phat hién doc tinh tay xuong, theo ddi chirc
ning than va bién c6 bat loi trén bang quang (chay mau) cua thude.

Mycophenolate mofetil (MMF) la thudc wrc ché tang sinh té bao T va B, ding phéi hop
Véi corticosteroid trong nhiéu bénh ly phoi k&. Ut ché tity xuong va triéu ching duong
tiéu hoa 1a cac tac dung phu thuong gap nhit. MMF dugc chuyén hoa qua Cytochrome
3A4/5 va 2C8. Liéu khoi dau thap (500 mg mdi ngay cho vai ngay) ¢ thé cai thién tinh
trang duong tiéu hoa cua NB. Sau vai ngay, liéu MMF thuong duogc ting dan téi liéu
dich. Liéu dich MMF dé diéu tri bénh ly phéi k& trong cac bénh hé thong thuong tir 1.5
va 3 grams mdi ngay, chia lIam nhiéu lan. Xét nghiém cong thixc mau maot hoac hai tuan
sau khi bt dau diéu tri va dinh ky sau d6 khi ting liéu. Tranh sir dung ¢ NB dang ¢
hoic c6 nguy co nhiém trung de doa tinh mang, phu nir c6 thai hoic dang cho con bu.

Azathioprine (AZA) 1a mot chat ac ché mién dich, khang qua trinh sinh tong hop céc
base nhan purine, dan dén uc ché tong hop ADN, ARN, va tong hop protein, giam sé
lwong té bao lympho B va T. Kiéu hinh cua glutathione-S-transferase dwgc cho 1a co
lién h¢ dén tac dung phu cua AZA. Tac dung phu thuong gap cua AZA ¢ lidu diéu tri
bao gom triéu chimg duong tiéu hoa, uc ché tay xuong, va nhiém tring. AZA thudng
duoc khai dau véi liéu 25 t6i 50 mg/ngay, danh gia cong thirc mau sau khi diéu tri hai
tuan do tac dung phu tc ché tay xuong co thé gap ké ca khi dung liéu thap. Liéu hang
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ngay sé€ dugc tang thém 50 mg (hodc tuong duong 0.5 mg/kg/ngay) mdi bén tuan cho
toi 1.5 mg/kg/ngay. ONB Can st dung liéu muc tiéu cao hon hoic khong c6 dap ung tét
sau ba thang diéu tri, liéu t6i da dung nap cua AZA la 3 mg/kg/ngay.

Methotrexate (MTX) la mot chat ¢ cau tric hda hoc tuong ty axit folic, wc ché canh
tranh su gan két cua axit dihydrofolic (FH2) véi enzyme dihydrofolate reductase
(DHFR) chiu trach-nhiém khir FH2 thanh axit folinic (5-formyl tetrahydrofolate [FH4];
con duoc goi 1a leucovorin), chat chuyén hoéa noi bao c6 hoat tinh. Do d6, MTX 1am
giam luong FH4 noi bao cd sin va anh hudng dén cac con duong trao doi chat trong té
bao phu thugc vao FH4. Nhimg con duong nay bao gom chuyén héa purine va
pyrimidine; cling nhu tong hop axit amin va polyamine. MTX cling c6 thé lién két truc
tiép vaGi cac enzym phu thugc folate khac, bao gém ca nhing enzym khong thé thiéu
trong qua trinh sinh téng hop purin. MTX ciing 1am ting nong do ngoai bao cua
adenosine, mot autacoid cé hoat tinh khang viém manh. Véi da s6 NB, MTX thuong
duoc bat dAu vei lidu tir 7,5 &én 15 mg mdi tuan mot 1an, tuy thudc vao muc do hoat
dong cua bénh, can nang va tudi caa NB, su hién dién cua cac bénh mac kém va chuc
ning than. Liéu thudc co thé tang dan dé kiém soat mac do hoat dong cua bénh néu NB
c6 thé dung nap va khdng qua 25mg/tuan. Chong chi dinh trong cac truong hop: suy
gan, suy than, ha bach cau, phu nir 6 thai, cho con ba. Trudc va trong qué trinh su dung
thuoc can lam cac xét nghiém dé danh gia tac dung phu, ngung sur dung cac dd ubng co
con, bo sung acid folic va tiém vaccin phong cim, phé cau.

Rituximab 1a mot khang thé don dong tac dong 1én cac té bao lympho B CD20+, dan
dén su giam s6 luong té bao lympho B ¢ da sé NB. Rituximab dugc sir dung vai lidu
1000 mg, hai lan cach nhau hai tuan, tiém truyén tinh mach. Bé giam thiéu phan ung
tiém truyén, toc do truyén thudc nén duoc bat dau cham sau do tang dan téc do truyen
tly theo dung nap cua NB. Lan tiém truyén dau tién nén dugc bat dau véi tée do truyen
50 mg/gio. Néu khdng c6 dau hiéu cua phan tng qua man hay phan tng khac, toc do co
thé tang thém 50 mg/gid mdi 30 phdt cho téi téi da 400 mg/gio. Néu lan tiém truyén dau
tién dung nap tét, nhitng lan tiém truyén tiép theo cua cing chu ky c6 téc do 1a 100
mg/gid, toc do co thé tang thém 100 mg/gio mdi 30 phut cho tai toi da 400 mg/gid néu
khong c6 xuat hién cac dau hiéu cia phan (ng qua man. Phan tng tiém truyén nhe co
thé duoc xir tri bang cach tam thoi ngiing truyén rituximab, cho cho triéu ching cham
dit, va bat dau lai voi tdc do6 bang mot nira so véi ban dau. C6 thé sir dung thém
paracetamol (500 mg hoac 625 mg udng) két hop véi diphenhydramine (50 mg udng)
vao thoi diém xay ra phan tng. Diéu tri rituximab nén duoc ngirng ¢ NB ¢6 nguy co 1ap
lai phan ung tiém truyén nghiém trong. Mot s6 tac dung phu can phai ngung diéu trj voi
rituximab bao gom 19G huyet thanh < 5 g/L, nhiém triing nghiém trong hozc tai phat va
bénh ly chat trang da 6 tién trién.

Tocilizumab 1a mot khang thé don dong e ché receptor cua interleukin (IL)-6. NB diéu
tri voi tocilizumab c6 nguy co gia tang cac nhiém trung nghiém trong can nhap vién
hodc de doa tinh mang. Da sd cac NB xuat hién nhiém trung khi diéu tri ddng thoi véi
cac thudc e ché mién dich khéac. Xét nghiém cong thire mau, dic biét 1a bach cau, va
chirc nang gan (alanine aminotransferase [ALT], aspartate aminotransferase [AST],
alkaline phosphatase, va bilirubin) can duoc thuc hién mdi thang cho dén khi 6n dinh,
sau d6 1a mdi ba thang. Khong nén bat dau diéu tri néu sé luong bach cau <2000/mm3,
tiéu cau <100000/mm3, hodc néu ALT hodc AST > 1,5 lan gidi han trén caa khoang gia
tri xét nghiém binh thuong. Tocilizumab khéng nén sir dung két hop voi cac DMARD
sinh hoc. Ngung trj néu NB nhiém triing nghiém trong cho dén khi nhiém trung duoc
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kiém soat. Liéu tiém tinh mach: khai tri voi 4 mg/kg mdi 4 tuan; c6 thé ting 1én 8 mg/kg
mdi 4 tuan dua trén dap tng,1am sang (lidu téi da: 800 mg), voi dang tiém duéi da, can
nang <100 kg: 162 mg mai hai tuan; tang 1én t&i 162 mg mdi tuan dya trén dap ang 1am
sang. Can nang >100 kg:162 mg mdi tuan. Chuyén tir dang tiém tinh mach sang dang
tiém dudi da: st dung {icu tiém dudi da dau tién thay vi licu tiém tinh mach ké tiép. Tac
dung phu thudng gap bao gom viém miii hong, dau dau, nhiém trang duong ho hap trén,
viém da day, noi man, dau khop, dau nhirc, mét moi, va budn nén. Nhiém tring 1a tac
dung phu nghiém trong thuong duoc béo céo.

4.1.3.Thudc khang xo

Nintedanib’la mot chat ¢c ché tyrosine kinase phan tir nho bao gém tc ché thy thé yéu
t6 ting trudng ¢ nguon goc tir tiéu cau (PDGFR) o va B, cac thu thé yéu to tang truong
nguyén bao soi (FGFR) 1-3 va cac thu thé yéu td tang truong noi mé mach méau (VEGFR
1-3).’Nintedanib tc ché canh tranh tai vi tri lién két két adenosine triphosphate (ATP)
cua cac thy thé nay va ngan chan qua trinh truyén tin noi bao, la qué trinh quyét dinh
dén su phat trién, di tra va chuyén dang cua nguy@n bao soi trong sinh ly bénh cua xo
ho4 phoi vo can (IPF). Ngoai ra, nintedanib ciing ¢ ché hoat tinh cua Flt-3 kinase, Lck
kinase, Lyn kinase va Src kinase.

Liéu dung khuyén céo cua nintedanib 1a 150 mg hai lan mdi ngay dung céch nhau
khoang 12 gid. Khong nén vuot qua lidu dung téi da hang ngay 14 300 mg. C6 thé giam
licu ding va ngung tam thoi diéu tri véi nintedanib cho dén khi bién cd bét loi caa thude
da thuyén giam dén mire d9 cho phép tiép tuc diéu tri. Dicu tri c6 the lai tiép tuc véi licu
binh thuong (150 mg hai lan mdi ngay) hozc lidu giam (100 mg hai lan mbi ngay). Néu
mot NB khong dung nap véi liéu 100 mg hai 1an mdi ngay, nén nging diéu tri.[62]

Khi sir dung nintedanib can xem xét can than cac nguy co tiém tang khi dung thude nhu:
xuat huyét, huyét khdi dong mach, tinh mach sau, thung tang rong va 1am cham lanh vét
thuong. Phu nit ¢6 kha ning mang thai dang diéu tri véi nintedanib nén duoc tu van dé
st dung bién phap tranh thai phd hop trong va it nhat 3 thang sau khi ding liéu
nintedanib cudi cuing. Nén khuyén phu nit ¢d kha ning mang thai tranh c6 thai trong khi
dang diéu tri voi nintedanib.

Xt tri khi gap tac dung phu doi véi diéu tri:

- Tiéu chay: Bién cb nay c6 mic do tir nhe dén trung binh va xuat hién trong 3 thang
dau diéu tri. Can diéu tri tiéu chay khi c¢é cac dau hién dau tién bing cach bu nuéc
day da va dung thubc chdng tiéu chay, nhu loperamid, va c6 thé phai giam liéu hoic
ngimg diéu tri. Co thé diéu trj tro lai voi nintedanib véi mirc licu thip hon (100 mg
hai 1an mdi ngay) hoic véi lidu binh thuong (150 mg hai 1an mdi ngay). Nén ngirng
diéu tri khang xo trong trudng hop tiéu chay ning, dai dang mac du da diéu tri triéu
ching tich cuc.

- Budn ndn va nén: NB bi nén va budn ndn vaéi mic do 12 nhe dén trung binh. C6 thé
phai giam liéu hoic ngimg diéu tri néu céc triéu chung dai ding mic du da ap dung
bién phap diéu tri hd tro thich hop (bao gdom sir dung thudc chéng ndn). C6 thé tiép
tuc diéu tri vai muc lidu thap hon (100 mg hai 1an mdi ngay) hoic véi liéu dung binh
thuong (150 mg hai 1an mdi ngay). Nén ngimg diéu tri khang xo trong nhitng truong
hop céc triéu chuang ning, dai ding.

- Chtic nang gan: C4c bién c6 bat lgi trén gan xay ra trong ba thang dau tién dung
thudc. Do d6, nén xét nghiém transaminase va bilirubin huyét thanh trong sudt ba
thang dau tién va sau d6 kiém tra dinh ky (vi du tai mdi lan tham kham NB) hoic khi
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nghi ngo ¢6 chi dinh 1am sang. Trong phan 16n cac trudng hop, Viéc ting cic men
gan (ALT, AST, ALKP, gamma-glutamyl-transferase (GGT) va bilirubin c6 thé
phuc héi khi giam liéu-hodc ngirng thudc. Néu men transaminase (AST hoic ALT)
tang > 3 1an gigi han binh thuong trén (ULN), khuyén cao giam liéu hoic ngimng diéu
tri véi thuéc khang xo va nén theo ddi chat ché NB. Khi cac men transaminase tro
vé gia tri ban dau, cd thé tang trd lai lidu binh thuong (150 mg hai 1an mdi ngay)
hoac bat dau diéu tri lai véi nintedanib véi liéu mic lidu thip hon (100 mg hai 1an
mdi ngdy) va sau d6 c6 thé tang 1én liéu binh thuong. Néu ting men gan c6 kém
thém cac triéu chung 1am sang hoic cac du hiéu tén thuong gan nhu vang da, phai
cham dit vinh vién diéu tri véi thude khang xo. Can xem xét cac nguyén nhan khac
dan t6i ting men gan.

Ngoai nintedanib con c6 nhdm  thude khang xo da co ché str dung duong ubng, co tac
dung diéu hoa cac con duong lién quan dén qua trinh viém va xo in vitro. Mat khéac,
nhom thudc nay tc ché ting sinh nguyén bao soi va tong hop collagen trén md hinh
dong vat. Tac dung khdng mong muén thudng gap bao gdom, budn nén, tiéu chay, ting
nhay cam voi anh sang va ting men gan. Hién nay (2022) nhdm thudc nay chua dugc
cap phép sir dung ¢ Viét Nam.

4.2.Piéu tri khéng dung thuéc:

4.2.1.Hd trg o hap: Thé oxy, thé may
4.2.1.1.Piéu tri thé oxy

+

+

Cho dot cdp ILD:

Chi dinh: Khi NB c0 tinh trang giam oxy mau nhu SpO2 < 90% hoac PaO2 < 60
mmHg.[63]

Diéu chinh luu lwgng oxy: Biéu chinh luu luong oxy dé dat muc tiéu diéu tri Voi
Sp02 > 90% hoic PaO2 > 60 mmHg. Néu NB c6 nguy co ting CO2, muc tiéu SpO;
chi can tir 88-92%. Dya vao nhu cau oxy ma diéu chinh nong do oxy trong khi hit
vao (Fi02) theo phuong thirc phu hop.

Cho suy hé hdp man:

Chi dinh: trong cac trudng hop giam oxy mau khi nghi hoic khi ging stc.[64]
Ngudng dé xem xét bat dau oxy dai han 1a SpO, < 88% (hoic PaO, < 55mmHg) luc
nghi.[41] Oxy luu dong duoc chi dinh khi NB ¢6 giam oxy mau khi ging stc (SpO2
< 88%) kém voi diéu kién SpO; ting khi NB thd oxy luu dong va NB giam kho tho
hoac tang kha nang van dong (khoang cach di bo 6 phat tang > 20-25% so véi tho
Khi troi).[65] Oxy luu dong cho NB ILD c6 giam oxy mau khi gang strc sé glup giam
murc d6 kho tho, cai thién kha ning van dong va cai thién chat luong cudc séng cho
NB.[66]

Piéu chinh luu lwong oxy: diéu chinh theo Bang 1 véi bién phap hd tro oxy qua gong
mili dé dat SpO2 muc tiéu tir 88-92%. Huéng dan NB cach diéu chinh luu lwong oxy
dé dat SpO, myc tiéu nham tranh gia ting nhanh hon nira tinh trang xo phéi do ding
oxy lidu cao kéo dai.

4.2.1.2.Piéu tri thé: may

+

The may khong xam nhdp:

Chi dinh: nén chi dinh sém & mot s6 NB ¢6 SpO2 < 90% hogc PaO2 < 60 mmHg du
da the oxy qua gong mii hoac qua mat na, nhat 1 véi nhu:ng treong hop dot bénh
cap tinh do yéu t6 c6 thé diéu tri duoc vi du nhu boi nhidm [63]. Tha may khéng
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xam nhap ban dém dugc chi dinh cho NB ILD c6 suy hd hap man tinh ting CO, Vi
no giup giam PaCO> va tang PaO> ban ngay.[64]
Chdng chi dinh: rdi loan tri giac hodc kich thich, rdi loan huyét dong, ngung tim,
PaO,/FiO2 < 100, tran khi mang phai, thuyén tic dong mach phdi, chan thuong ving mat.
Cai dat may th: DUng kiéu the BiPAP; diéu chinh EPAP, IPAP va FiO, dé PaO, >
60 mmHg. Ap luc hd tro nén < 25 cmH20 dé tranh chan thuong phdi do may tho;
EPAP nén < 6-8 cmH,0 dé tranh tran khi mang phoi.
Thé may xam nhdp:
Chi dinh: khi PaO2 van chua dat > 60 mmHg du di thd oxy qua mat na véi FiO2 dao
dong tir 40-80% hoic di thd may khong xam lan hoic di thd HFNC; khi PaCO; >
45 mmHg khién pH < 7,25-7,30 hodc NB thay ddi tri giac. [67]

Chéng chi dinh: do ti 1¢ tir vong cao & NB ILD can hd tro thé may xam nhap nén
viéc quyét dinh cho NB tho méy can thao luan voi nguoi nha ve tién luong. Yeéu to
lién quan dén ty I¢ tir vong cao khi tho may xam lan 13 ¢o ting ap dong mach phoi
trude do, c6 ton thuong xo lan rong hoic c6 ton thuong UIP trén HRCT.

4.2.2.Phuc hoi chirc ning hé hap

Céc nghién ctru cho thay phuc hoi chirc nang ho hap (PHCNHH) c6 hiéu qua cai
thién kha nang gang suc va chat luong cudc séng trén toan bo cac NB bénh phoi k&
va c6 thé chi dinh cho cac NB ¢ triéu chung khi gang stc, bat ké chan doan bénh
phoi k& loai nao [68].

Viéc chi dinh PHCNHH sém c6 thé mang lai nhiéu lgi ich hon cho NB [68]. Vién
Quéc gia vé nang cao sic khoé va cham soc Anh (NICE) khuyén cdo danh gia cac
NB xo phdi vo cin cho chuong trinh PHCNHH ¢ thoi diém chan doan bénh va lap
lai mdi 6-12 thang [69].

Chua c6 khuyén cao dong thuan vé khoang thoi gian thuc hién PHCNHH 1y tuéng
cho NB phoi k& Huéng dan caa Anh vé PHCNHH khuyén nghi chuong trinh kéo
dai 6-12 tuan, nhung khong c6 khuyén nghi cu thé cho bénh phdi k&. Mot chuong
trinh PHCNHH dai hon c6 thé hd tro duy tri céc loi ich [69].

Céc thanh phan cua mot chuong trinh phuc hdi chirc ning hé hip: theo ATS/ERS:
PHCNHH Ia su can thiép toan dién cua céac liéu phap diéu tri phd hop véi NB, bao
gom nhung khong chi gigi han ¢ luyén tap thé chat (exercise training), giao duc stc
khoé va thay doi hanh vi [70]. Trong d6, luyén tap thé chat 1a mot thanh phan thiét
yéu cua PHCNHH, bao gom luyén tap ting cuong sic manh va sic bén (resistance
and endurance training); cac thanh phan ngoai tap luyén trong PHCNHH c6 thé bao
gom gi&o duc sic khoé, hd tro tdm Iy va liéu phap dinh dudng, cing vai nhitng bai
tap hanh vi s& gilp quan ly bénh phdi k& ti uu. Viéc danh gia két qua ciing 1a mot
thanh phan thiét yéu cua chuong trinh PHCNHH dé khang dinh hiéu qua ciia chuong
trinh,

4.3.Ghép phoi
4.3.1.Téng quan

M@t s6 khai niém

Ghép phai 1a mét loai ghép tang, 1a giai phap diéu tri danh cho nhiéu bénh phdi man
tinh giai doan cudi, khi khéng thé kéo dai thai gian song véi cac bién phap diéu tri khac
[71]. Nguoi cho tang c6 thé 12 nguwoi cho séng — hién mot phan tang cua ho (thlly gan,
thiy phoi) hay 1 trong 2 tang (than), nhung da sb 1a ngwoi cho chét ndo, thuong hién
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nhiéu tang — goi 1a nguoi cho da tang chét ndo [72]. Ghép phoi thugc loai ghép tang
phuc tap nhat gom: ghép 1 phdi, gheép 2 phdi, ghép thiy pho| ghép phol tir nguoi cho
chét ndo, tir nguoi cho séng, ghep phdi va tim; trong do phd bién nhat 1a ky thuét ghep
2 phéi tir ngueoi cho da tang chét ndo [71, 73-75]. O Viét Nam, ghép phdi van trong giai
doan khai dong, tir thang 9/2020 dén cudi nam 2021 da thuc hién duoc 8 ca ghép hai
phdi, trong d6 c6 7/8 ca ghép tir ngudi cho chét ndo va c6 1 ca bénh phdi k& [71, 73].

Chi dinh ghép phoi

Tiéu chuan nguoi nhan phdi theo hudng dan caa hoi ghép tim phdi quéc té (ISHLT) [71,
74]:

a.Cd chi dinh ghép phai

- Bénh can: gdm 80 bénh chia theo 4 nhém. Chiém t¢i 95% gom COPD, IPF, xo nang
phoi, gidn phé nang do thi¢u hut alpha 1 antitrypsin, va TALDPM [71].

- “Mixc d6 bénh phoi niang, khong dap ung hoic khong con giai phap diéu tri noi khoa,
nguy co tur vong > 50% trong vong 2 nam (theo LAS — Lung Allocation Score).

- Tién lugng trén 80% séng duogc > 90 ngay sau ghép. Khong co bénh ngoai phoi co
nguy co tir vong trong 5 nam. Khong c6 cac van dé tam Iy xa hoi, va duoc trg gidp
day du.

b.Khéng c6 bdt ky logi bénh nao trong cac chong chi dinh tuyér déi sau: Nhiém tring
phdi, ngoai phdi — chua dugc kiém soat; Lao dang hoat dong; Bénh &c tinh méi phat
hién 2 ndm; Suy néng chirc ndng cac co quan khac (tim, gan, than, nao); Bénh mach
vanh nang; Ri loan dong méau khong diéu chinh duoc; Di dang cot song — 16ng nguc
nang; BMI > 35 kg/m2; Pang hat thudc 14; Nghién ruou hoic thubc gay nghién; Cac
van dé tam 1y x& hoi chua duogc diéu tri, hodc khéng tuan tha diéu tri.

c.Chi ¢6 1 — 2 logi trong cac chang chi dinh twong doi: > 65 tudi; BMI = 30 — 34.9
kg/m2; Suy dinh dudng ning; Loang xwong nang — c6 triéu ching; Tién sir phau thuat
cat phoi; Nhidm khuan, nam c6 kha niang khang thudc cao; Nhiém HIV; Pang nhiém
HBV, hoic HCV; Khong c6 hd trg xa hoi.

d.Tugi tir 15 — 60 tudi; Da diéu tri noi khoa day du chdng nhidm tring phoi (néu co).

e.Khong c6 thém cac yéu té bat loi sau: Tinh trang 1am sang khong tét tai thoi diém ghép
(huyet dong khong on dinh, thé méy xam nhap hoic ECMO — chura dugc tham do day
du dé ghep phoi); Pang dung corticoid liéu cao; Tiéu duong hodc loang xwong nang;
Pang mac bénh niang & duong tiéu hoa (loét, viém, xuat huyét).

4.3.2.Tién lwgng sau ghép phoi

Ty 1é thai ghép cép tinh pho bién trong nam dau tién sau ghép phoi, khoang 30-40% co
it nhat mot dot trong nam dau tién sau ghép [76]. Rbi loan chirc ning phdi ghep nguyeén
phat la nguyén nhan chinh gay tir vong trong vong 30 ngay dau, va bénh phoi k& 1a nhém
bénh c6 kha nang song sot sau ghép phoi kém nhat trong cac bénh phoi. Tuy nhién, ghép
ph01 van 1a mot lya chon diéu trj rat co y nghia cho nhiing NB bi bénh phoi k& sau khi
diéu tri noi khoa thit bai, vi tao ra mot co hoi séng sot va nang cao chat lugng cude séng
cho NB. Théng ké ctia ISHLT cho thiy nhimng nguoi dugc ghép phdi cé chat luong cude
song, stc khoe chung tét hon va nhiéu nguoi tham chi c6 thé tré lai 1am viéc. C6 toi
30% NB dang lam viéc sau 1 ndm va 50% dang lam vi€c sau 5 nam [74-80] Tuy nhién,
ghép phdi con c6 nhiéu rii ro va nhan thirc ciia NB vé nhitng rui ro nay 1a rit quan trong
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trude khi ghép phoi, can duoc giai thich va chia s¢ voi NB. Can 1am tét ca cac bién phap
thich hop dé giam thiéu cac yéu t6 nguy co xung quanh viéc ghép phoi, tir d6 c6 thé cai
thién két qua 1au dai.

4.4.Chim séc giam nhe cho NB bénh phoi ké
4.4.1.Khai niém

- Theo Tb chic Y té thé gi6i, chim soc giam nhe (CSGN) la cach tiép can nham cai
thign chat lugng cudc song ciia NB va gia dinh ho dang doi mat véi van dé lién quan
dén bénh tat de doa tinh mang, thdng qua viéc ngan ngura va giam bét dau kho bang
cach nhan biét sém, danh gia va diéu tri cac con dau va cac van dé khac, vé thé chat,
tam Iy x4 hoi va tinh than[81].

- Thea phan quan trong ctia cham soc y té tich hop, lay con ngudi 1am trung tam. Giam
bot dau khd nghiém trong lién quan dén stc khoe, vé ca thé chat, tm ly, xa hoi hoic
tinh than. Muc dich CSGN 14 cai thién chat lugng cudc song cua NB, gia dinh ho va
nhirng nguoi cham soc ho[82].

= Céc thuat ngr

+ Cham soc giam nhe (Palliative Care).

+ Cham soc cudi doi (End-of-Life Care): 1a CSGN cho nhitng NB & vao giai doan cudi
cung cua cudc doi, thuong chi con 6 thang tro lai.

+ Cham séc can tir (Hospice Care).

Hinh 4.1. Cac khai niém cham soc giam nhe

Cham s6c giam nhe

Cham soc cuoi doi

Cham soc
can tir

Hau nhu NB duoc chan doan ILD déu c6 chung van de vai nhitng NB bi bénh ho hap
man tinh khac. Trong cac ILD, c6 nhiéu nhdm bénh van tiép tuc tién trién véi cac bién
phap diéu tri hién tai, hoac NB dugc phét hién ¢ giai doan muon khi céc bién phap diéu
tri co ban khong con hiéu qua. Ngay ca khi nhan duoc chim séc y té toi wu, nhiéu NB
ILD van tiép tuc ¢ nhiéu triéu ching, anh huong sau sic dén chat lwong séng va tam
1y NB va gia dinh ho, dic biét véi cac NB ILD & giai doan tién trién ning. Nhu cau
CSGN cua NB ILD tién trién va gia dinh ho rat gidng voi nhu cau caa NB bi bénh &c
tinh, tuy nhién dich vu CSGN cho NB ILD chua duoc quan tim dung mic. C6 nhiéu
rao can khién NB ILD chua duoc tiép can véi CSGN, bao gém thay thuéc khong chac
chan vé tién luong, so ding opioid cho cac NB ¢ bénh phéi man, thiéu thoi gian tu van
cho NB va ngudi than, thiéu chuyén vién tham van vé CSGN, quan niém sai vé CSGN
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la chi danh cho bénh giai doan cuoi, thicu cac huong dan cu the vé CSGN cho NB
ILD,... Tuy nhién, vi dién bién cua ILD |§1 khong thé doan trude, CSGN nén dugc thuc
hién sém dé toi da hoa chat Tugng cudc song cua NB.

4.4.2.Cham séc giam nhe - muc tiéu va giai doan

NB ILD can duoc chan doan kip thoi, théng tin toan dién, tiép can diéu tri sém va chim
s6c toan dién va CSGN.

Muc tiéu CSGN la kiem soat triéu ching, phong ngira va giam nhe su dau kho/chiu
dung, tao chat-luong cugc song tot nhat c6 thé cho ca NB va gia dinh ho, bat ké giali
doan bénh hoac cac bién phap diéu tri khac.

Hoi Long nguc Hoa Ky khuyén c4o lién quan dén CSGN cho bénh phéi man tinh, bao
gom ILD, trong d6 ung hd “mé hinh tich hop ca nhan héa” cia CSGN trong d6 NB duoc
CSGN ¢ tat ca cac giai doan bénh, bat dau tir thoi diém chan doan va bao gébm ca giai
doan dang thuc hién c4c lidu phéap diéu tri khac. Cudong do CSGN duoc diéu chinh theo
nhu cau cua ca NB va gia dinh ho trong qua trinh bénh tat (Hinh 4.4). Can tranh quan
niém sai 1am rang CSGN chi hitu ich trong giai doan cudi doi.

O giai doan bénh nang, CSGN som la thich hop. Bac si ho hap va cchuyén gia CSGN
thao luan vé tién luong va muyc tiéu chiam soc, nham t6i da hoéa chat luong cudc song
cho NB gia dinh, va su tham gia cua chuyén gia CSGN khi bénh ¢ giai doan trudc giai
doan cudi thudng mang lai hiéu qua cao. Can thiét co su tham gia cua chuyén gia CSGN
trong lap ké hoach cham séc giai doan cudi doi.

Cham séc giam nhe

Diéu tri triét can - bao ton

Muic d6 diéu tri cham séc

-
Khdi phat triéu chung Thai gian —) Tivong Hau sy

Hinh 4.2. M6 hinh cham soc giam nhe hién nay[83]

Kho tha 12 triéu ching kho so nhat va phd bién nhat ¢ NB ILD giai doan nang, chi dap
rng mot phan véi diéu tri va cudi ciing trg nén kho thd khang tri véi cham soc thong
thuong. Opioid lidu thap lam giam kho tha ca noi sinh va ngoai sinh, trung wong va
ngoai Vi va c6 bang chung co hiéu qua ddi véi chiing kho tha khang tri.

Ho la triéu ching pho bién (30-90%) ciia NB ILD, 1a mét triéu ching dac biét kho chiu
d6i voi ca NB va gia dinh ho. NB ILD thuong dap tng kém véi thude chdng ho thong
thuong. CO rat it bién phap duoc chang minh 13 hiéu qua trong diéu tri ho khang tri. Do
do, viéc kiém soéat ho & NB ILD c6 thé dic biét kho khan.

Mic di c6 NB cac triéu chimg dang ke, dac biét 1a ho, kho thé, lo lang va dau, cac bac
sT van lo ngai vé viéc st dung nhom thubc opioid va benzodiazepine vi s¢ anh huéng
dén ho hap hoic gay nghién. Dix liéu cho thay NB bi bénh phéi tién trién duoc huong
loi va c6 chat lugng cudc sdng duoc cai thién, néu duoc st dung opioid liéu thap hop
ly, khdng ghi nhan gia ting tac dung phu hoic e ché hd hap[84].

Bang 4.1. Quan ly cham soc giam nhe ¢ nguoi bénh ILD
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PIEU TRI THUOC

PIEU TRI KHONG DUNG
THUOC

Kho | Diéu tri nguy@n nhan c6 thé can thiép | Str dung quat thdi vao mit.
thd | dugc (nhu nhiém trung, ting 4p dong | Thd chim moi
mach phdi,..). Thay doi tu thé dé giam kho tho nhu
cung cap oxy nam dau cao, ngdi ctii nguoi ra trudc,
Thudc gidn phé quan néu c6 gigi han | ding dya lung vao tudng.
ludng khi. Han ché hoat dong gang stc tiéu hao
Benzodiazepine néu kh6 thé do lo | nhiéu ning luong, st dung cac dung
ling (biang chitng mau thuan) cu hd tro di bo
Piéu tri khé thd khang tri véi opiod | Cham séc ring miéng.
liéu thap. M3ic quan o rong rai.
Kinh thich dién co - than kinh
Phuc hdi chirc nang ho hap.
Céc ky thuat tho, thu gian, kiém soét
lo ling.
Liéu phap nhan thic - hanh vi
Ho | Diéu tri nguyén nhan hoic bénh dong
mic, nhu nhiém tring, viém mii
xoang, hen, COPD hoac ho do thudc
rc ché men chuyén (néu cd).
Diéu tri véi thude khang xo khi co chi
dinh [85]* (IPF, SSc-ILD, PF-ILD) | Thay d6i 1i song, chia nho bita in, an
Chéng trao nguoc (thudc e ché bom | sém trude gio ngu.
proton, thudc dbi khang H2).
Benzonatate; Thudc cé chaa opiate
(nhu guaifenesin vai codeine)
Prednisolone liéu thap[85].
Céc thubc co thé xem xét: gabapentin,
baclofen,va thalidomide (chi str dung
tal trung tdm chuyén gia).
Céc thudc ho khéc: vién ngam bac ha,
N-Acetylcysteine, mat ong[83].
Mét | Diéu tri cac nguyén nhan thir phat (néu | Phuc hdi chirc ning ho hap
moi | c6) nhu ngung thd khi ngu, thiéu mau, | Gido duc tw quan ly
huyét khéi tinh mach, nhiém tring, | HS tro dinh dudng
mat nudc, suy giap, thiéu ning sinh | Can thiép tam tri - co thé
duc.
Cung cip oxy.
Tram | Thuéc chéng tram cam Cham séc giam nhe tét.
cam - Panh gia va cai thién chat luong moi
lo&u | Thubc giai lo au quan h¢ voi nhitng nguoi quan trong.

Tang cuong giao tiep gitra cac thanh
vién trong gia dinh.

Xem xét chuong trinh tu trg giup co
huéng dan.

Phuc hdi chitc niang ho hap
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PIEU TRI THUOC

PIEU TRI KHONG DUNG
THUOC

Li¢u phap nhan thuac hanh vi va can
thiép tdm tri - co thé

Sut | Prednisone liéu thap[85]. Thay di ché d6 dinh dudng, b6 sung
can protein.
Phuc hdi chirc nang phi.

Pau | Paracetamol; Codeine Phuc héi chirc ning ho hap.

Opioid lidu thap.
Suy | -.C6thé la mottac dung phu lién quan
nhuoc | dén thude, hodc c6 thé gap & giai doan

bénh nang;

- C6 thé lién quan dén viéc tang nhip

tho va trang thai di hoa;

-Thay doi thuéc va dinh dudng bd

sung ¢6 thé hiru ich
Cac | ICS hoic LABA néu dong mac COPD | Gido duc NB. Tréan an gia dinh NB.
trieu | hodc hen phé quan Dénh gia va diéu chinh cac chién luoc
ching CSGN cho NB, tur van c4c bién phap
va hiéu qua dé gitp NB Iy lai cam giac
van kiém soat (nhu van dong, di dao, tham
dé gia vao cac méi quan hé xa hoi, tim
khéc kiém’y nghia trong cac sy Kign).

Tu van cho NB va gia dinh noi dé tim
kiém hd tro tai chinh va cac nhu cau
khac; Sap xép hd tro cho mot sé6 BN
¢6 nhu cau vé ton giéo.

Tham gia vao cac chuong trinh nghién
cuu.

* Y kién ciia NB va chuyén gia cho ring mét s6 loai thudc khang xo c¢é thé lam giam

ho[85].
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HUONG DAN CHAN DOAN VA PIEU TRI CAC BENH PHOI KE

5.1.Xo phdi vo ciin
5.1.1.Dich t& hoc va cac yéu td nguy co xo phdi vé cin

Xo phdi vo can (IPF) dugc dinh nghia 1a mot dang bénh phdi ké x0 hoa, tién trién, man
tinh déc hi¢u, khong rd nguyén nhan, xay ra chu yeu ¢ ngudi 16n tudi va ton thuong gidi
han & phoi [27].

IPF chiém 17—37% tat ca cac chan doan ILD[86]. Tuy nhién, ty 1&6 méc va ty 1&é mac méi
dugc cong b trong cac nghién cau rat khac nhau, trong d6 nguyén nhén 1a do trudc day
chua ¢6 dinh nghia théng nhat vé IPF va tiéu chuan lya chon ddi twong nghién ciru ciing
khac'nhau [87].

M6t nghién ctru trén co s dit liéu ciia chuong trinh Medicare cia Hoa Ky & do tudi >65
cho thay ty 16 mac méi 93,7 trudng hop/ 100.000 dan/ nam, ty 1& méc 202,2 trudng hop/
100.000 dan/nam tr nam 2001 1én 494,5 truong hop/ 100.000 dan/nam vao nam 2011)
[88]. Mot nghién ctru ciia Nhat Ban vé IPF tir 2003 dén 2007, ty Ié hién mac 1a 10 truong
hop/ 100.000 dan/ nam va ty 1&é mac méi 1a 2,23 truong hop/ 100.000 dan/ nim [89].

Mic du ty 16 mic IPF khong cao, nhung d6 la mot ganh nang bénh tat 16n véi NB, gia
dinh va xa hoi. Tién luong bénh xau, thoi gian song thém trung binh sau chan doan 1a
2-3 nam, voi chi phi diéu tri cao.

Ty 18 IPF ting Ién theo tudi, thuong gap ¢ ngudi trén 60 tudi [88]. Bénh ciing thuong
gap nhi¢u hon & nam gigi va phan I6n NB c0 tien su hat thuoc 14 [90].

Cac yéu té nguy co khéc lién quan dén IPF bao gom trao nguoc da day thyc quan [91],
nhiém vi rat man tinh nhu vi rat Epstein Barr, viém gan C, herpes virus [92] va tién st
gia dinh méic bénh phoi k&. Céc yéu t6 di truyén nhu kich thudc telomere, 1 s6 gen lién
quan dén telomere ciing c6 thé lién quan dén IPF [93-97].

5.1.2.Chén doan IPF
5.1.2.1.Bénh canh Iam sang

Triéu ching 1am sang trong IPF rat kin dao va khong dac hiéu. Triéu chiing pho bién
nhét cua IPF 13 ho va khd tho[27]. Khai phat triéu chitng c6 thé rat kin dao va xuat hién
truéc chan doan tir 1-2 nam. Bén canh dé, thudng c6 ton thwong trén phim chup phoi
trudc khi BN co triéu chang.

Can khai thac tién sir ban than va gia dinh mot cach rat chi tiét, ti mi dé co thé phat hién
cac yéu t6 nghi ngo CTD-ILD hoic HP. Khai thac ki tién str tiép x(c, tién st dung thudce
mot cach chi tiét 1a dic biét quan trong, dé c6 thé loai trir cAc bénh nhu HP hodc cac
bénh phdi lién quan dén phoi nhiém nghé nghiép, thubc hozc hoa xa tri.

Kham thyuc thé thuong thay ral né ¢ 2 day phdi. Mong tay khum, ngén tay dui tréng gap
& khoang 50% NB[27]. Bén canh d6 can kham toan dién, tim cac triéu ching ngoai phoi
dé phat hién cac triéu ching nhu ban trén da hay cac dau hiéu c6 thé nghi ngo bénh phoi
k& c6 nguy@n nhan, vi du nhu CTD-ILD, dé tranh bo st chan doan trudc khi két luan 1a
IPF.

5.1.2.2.C4c thim do chin do4an
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HRCT:

Hinh thai UIP 1a hinh anh tén thuong dic trung cta IPF, trong d6 hinh anh td ong la
hinh anh dién hinh caa UIP. Ngoai ra UIP c6 thé kém theo gidn phé quan co kéo, gién
tieu phé quan co kéo. Dang phan bd cua UIP dién hinh la ngoai vi dudi mang phdi va
vu thé phia dudi phoi, thuong 2 bén phoi. Tuy nhién, theo huong dan cua
ATS/ERS/JRS/ALAT, UIP c6 thé chan doan trén HRCT gdm céc nhém phan loai nhu
trong bang sau[27].

Bang 5.1. Phén loai ton thwong UIP trén HRCT

UIP C6thé UIP | Khéng xac dinh UIP Chan doan khac
eUu thé day | eUu thé day | eUu thé day va dudi eTon thuong goi y chan doan
va dudi | va dudi mang | mang phoi khéac gom:
mang phoi | phoi eLudi khong r6 rang; | eKén. Thé kham rd. Uu thé
eT0N eTon thuong | c6 thé c6 GGO nhe | GGO. Pa vi not. Not trung

thuong  t6 | ludi kém theo | hoic bién dang cau | tam tiéu thiy. Not don doc.
ong c6 hoic | gidn phé quan | trac (“hinh thai UIP | Phan b quanh phé quan
khéng kém | co kéo ngoai | s6m”) mach mau/quanh bach mach/
theo  gidn | vi hoic gidn | ebac diém HRCT | phan trén va giita phoi. Cac
phé quan co | tiéu phé quan | va/hoic phan bé tén | ton thuong khac: mang mang
kéo ngoai vi | «CO thé c6 | thuong khong goi Y phoi, gidn thuc quan, huay

hoac  gian | GGO nhe ton thuong dic hiéu | xwong don, hach to, tran dich
tieu phé (“khong xac dinh thyc | mang phoi, day mang phoi...
quan su”)

Sinh thiét phéi:

Sinh thiét phoi xuyén véch phe quan it c6 vai trd chan doan do manh sinh thiét nho.
Hinh thirc sinh thiét phoi dugc khuyen cao pho bien trong cac huéng dan quoc te hién
nay la siph thict phoi phau j[huat. bac biét 1a véi su pho bién hon caa VATS (phau thuat
ndi soi 16ng nguc hd tro bang video - Video-assisted thoracoscopic surgery), viéc sinh
thiet phoi phau thuat tro nén dé dang hon. Khi sinh thict, nén lay 2 — 3 manh bénh pham,
¢ cac thiy phoi khc nhau dé tang gia tri chan doan[27]. Tuy nhién véi nhiing truong
hop ton thuong phoi ndng, da suy giam chirc nang phoi hodc ¢ bénh Iy nén, can can
nhac ky vigc sinh thict phoi phau thudt vi cic nguy co lién quan dén phau thuat. Vige
chi dinh sinh thiét phoi phau thuat can duoc thao luan bai hoi chan da chuyén khoa
(MDD).

M0 bénh hec:

T6n thuong md bénh hoc chinh trong IPF 14 hinh thai UIP vai sy hién dién cuaa qua trinh
xo hoa day ddc, xen k& gdy thay d6i cau tric md phdi, dan dén ton thuong dang t ong,
cung vdi cac 6 nguy@n bao soi, xen k& gitta vung xo' va vung mo it ton thuong hon. Phan
bd ton thwong thuong gap dudi mang phoi va ving mo phéi quanh véach. Xam nhap
viém thuong nhe. (Xem thém myc 2.2.4.1)

Ngoai ra md bénh hoc con gilp loai trir c&c chan doan phan biét nhw viém phdi ting
cam, viém phoi to chac hda, viém phoi ké cap tinh, bui phoi, sarcoidosis. ..

N@i soi phé quan:
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Hinh anh noi soi phé quan khong co dic diém dic hiéu voi IPF. Tuy nhién, viéc xét
nghiém dich rua phe quan phe nang (BAL) co the gilp loai trir cac bénh phoi k& khac.
Khi ton thuong xo phoi trén HRCT chiém wu thé, khong khuyeén cao ndi soi phé quan.
Cac tham do khac:
Céc tham do khac nhu do chirc nang ho6 hép, dién tim, siéu &m tim, cac xét nghiém mau
khéng c0 vai tro trong chan doan xac dinh IPF, nhung gitp danh gia toan dién NB va
theo doi1 diéu tri.
5.1.2.3.Tiéu chuan chan doan IPF

Can nghi ngd IPF & nhitng BN trén 60 tudi, c6 hoic khong c6 tri¢u chirng 1am sang, c6
t6n thuong xo phdi 2 bén trén HRCT, kham phdi c6 ral n6 2 bén.

Chan doan IPF c6 thé theo cac budc trong luu db sau[27]:
Hinh 5.1. Luu d6 tiép can chan doan IPF

Nghi ngo IPF

v

Tim nguyén nhan

Khdng c6 Co
Tham do thém (c6 HRCT)
o Co
Khong co
UIP Ton thwong HRCT N Chén doan dic hiéu
C6 thé UIP, khong xac
dinh UIP, chan doan
khéc
MDD
I
* \ 4 Chén doan khac
BAL SBL >
MDD g
v A\ 4

IPF (bang duéi) Khong phai IPF




75

Bang 5.2. Chan doan IPF dua vao két hop HRCT va mé bénh hoc

MO BENH HOC
NGHI NGO IPF s Khong xac | Chdn dodn
uIP cothéuiP | " i
Khong phai
UIP IPF IPF IPF oF
Cé thé UIP IPF IPF C6 thé IPF Kho{‘g‘tha'
HRCT | Khéng xac i Khong xac | Khong phai
dinh UIP IPF COtCIPF |~ 4inh IPF IPF
Chén dodn Eﬂgge 'F;]'Z Khong phai | Khong phai | Khong phai
khéc ngFp IPF IPF IPF

Tiéu chudn chdn dodn IPF can théa man[27]:

1. Logi trir cdc nguyén nhan da biét khac cua ILD (vi dy: tinh Chét gia dinh, phoi nhiém
nghée nghiép, moi truong, thuoc, héa xaq tri, bénh hé thong...), VA

2. C6 hinh thai ton thirong UIP trén HRCT (Bdng 5.1) HOAC

3. Sir két hop hinh thai UIP trén HRCT va mé bénh hoc néu sinh thiét phai (Bang 5.2,
5.3)

5.1.3. Piéu tri xo phoi vo ciin
5.1.3.1.Nguyén tic diéu tri

Cho dén nay, IPF van |a mot bénh 1y chua c6 phuong phap diéu tri khoi. Muc tiéu diéu
tri IPF la Iam cham qua trinh tién trién bénh, nang cao chat lwong cudc séng, kéo dai
thoi gian séng cho NB. Chan doan sém déng vai tro rat quan trong, giip NB cd thé duoc
diéu tri som, tiép can duoc voi phuong phap ghép phoi.

Viéc diéu tri IPF hién nay can phéi hop nhiéu phuong phap:
- Diéu trj chéng xo

- Diéu trj triéu chung

- Liéu phéap oxy

- Phuc héi chirc ning ho hap

- Tiém phong

- Cham soc giam nhe

- biéu tri bénh ddng mac

- Giao duc suc khoe

- Ghép phoi

5.1.3.2.Céc thudc diéu tri IPF

- Nintedanib: Ia mét thudc trc ché tyrosin kinase, gidp 1am cham toc do suy giam FVC,
giam toc do tien trien bénh [98-100].
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Liéu dung: 150mg x 2 lan/ngay, udng cach nhau 12 gio, uéng trong bita an, khong
can chinh liéu & NB suy.than nhe hodc trung binh, chua c6 thong tin & NB suy than
véi mic loc cau than < 30ml/phit.
Chéng chi dinh: phu'ntt ¢6 thai, nhitng nguoi di tng véi cac thanh phan cua thube
trong d6 cé lac, daunanh. Than trong ¢ ngudi suy gan, suy than nang.
Tac dung phu: Thuong gap tiéu chay, budn nén, nén, ting men gan, cé thé gap giam
bach cau trung tinh, nhiém khuan, xuat huyét, hiém gap viém tuy, suy gan, giam tiéu
cau.

Nhom thudc chdng xo khac: Pirfenidone [101, 102]. Tuy nhién dén hién tai (2022)
cac thudc nay chwa dwogc Bd Y té cAp phép lwu hanh tai Viét Nam.

Thudc khang acid: 90% sé BN IPF c6 trao nguoc da day thuc quan, d6 1a yéu té
nguy co lam nang Ién tinh trang bénh. Khuyén céo str dung thubc e ché bom proton
hoac thudc khang thy thé histamin H2 trong diéu tri IPF dé lam giam nguy co lam
nang thém tinh trang ton thwong phoi [103-105].

N-acetyl cystein KHONG dugc khuyén céo don trj liéu trong IPF.

Céc thudc we ché mién dich va corticosteroid KHONG duoc khuyén cao trong diéu
tri IPF.

Thudc chéng dong (warfarin) KHONG duoc khuyén céo trong diéu tri IPF.

5.1.3.3.Cac phwong phap diéu tri IPF khong dung thudc

Liéu phap oxy.
Phuc hoi chirc nang ho hap.

Xin xem Muc 4.2. “Cdc phwong phdp diéu tri khdng thuée ”
5.1.4.Ghép phoi
Véi NB IPF mirc d6 trung binh va nang can can nhac liéu phap ghép phoi.

Chua c6 du bang chirng cho thdy ghép 1 phéi hay ghép 2 phoi c6 hiéu qua hon. bPong
thoi déy 1a 1 phuong phap doi hoi nhan luc 6 trinh do cao, phuong tién va ky thuat hién
dai, cong vai nguon tang ghép con rat thiéu. Tiép sau do la viéc dleU tri chéng thai ghép
va theo ddi sau ghép. Vi vay viéc ghép phdi hién nay van con rat kho khan.

Xin xem thém Muc 4.3. “Ghép phoi”.
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5.1.5.Tién lwgng
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Hinh 5.2. Biéu d dién bién 1am sang cua IPF [106]

IPF c6 dién bién 1am sang rat da dang, cho dén nay van chua c6 phuong phap dé tién
lugng cho tieng NB (Hinh 5.2).

Cac yéu t6 lién quan dén tién lwong xau cua bénh bao gom [107]:
- Muec d6 kho tho, tang 1én nhanh theo thoi gian.

DLCO <40%, giam di > 15% sau 1 nam.

FVC giam > 10% sau 1 nam.

SpO2 < 88% sau test di bd 6 phut

Hinh anh t6 ong lan toa trén HRCT va ting 1én theo thoi gian.

Bang 5.3. Thang diém GAP: G (Gender: gi¢i nam; Age: tudi; Lung Physiology: FVC
va DLCO) [108]

Chi s6 Piém Phan loai GAP
G Nit 0 Giai doan | Il 11
Nam 1 Piém 0-3 4-5 68
A < 60 tudi 0 Tir vong (%)
61 — 65 tudi 1 1 nim 5,6 16,2 39,2
> 65 tuoi 2 2 nim 10,9 29,9 62,1
P > 75% 0 3 nim 16,3 42,1 76,8
FVC (%) 50 — 75% 1
<50% 2
DLCO > 55% 0
(%)
36 — 55% 1
< 36% 2
Khéng lam 3
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5.2. Viém phoi ké& vo cin khong phai IPF

5.2.1.Viém phéi ké khéng @ic hiéu vé cin (iNSIP)
5.2.1.1.Khai niém:

Pinh nghia: Viém phéi ké khong dic hiéu vo can (iNSIP) 1a mét trong sé nhiéu dang
viém phdi k& vo can. Hién nay, iNSIP duoc dong thuan ATS/ERS céng nhan la mot
thuc thé riéng biét véi cac dic diém 1am sang gilp phan biét véi cac viém phdi k& khac
[109]

Dich t& hoc: Ty Ié mai mac va ty I¢ hién mac cua iNSIP chua duoc biét rd, khéc biét
giita cac qudc gia. Tuy nhién, theo mét s6 nghién ciru thuan tap hoi ceu, ty 18 hién mac
dugc wée tinh 12 1-9 trén 100.000 ngudi, va ty 16 méi mic wée tinh vao khoang 3 trén
mot triéu nguoi [110].

5.2.1.2.Chin do4n

Chén doan iNSIP can phdi hop da chuyén khoa, tap hop cac thong tin 1am sang, hinh
anh hoc va mé bénh hoc duoc thao luan dong thoi va can loai trir NSIP do nguyén nhan
khac.

iNSIP bao gom ca chan doan 1am sang iNSIP va dang ton thuong trén HRCT va mé hoc
ctuia NSIP. Céc du hiéu HRCT/ mé hoc ciia NSIP ¢6 thé thay ¢ nhitng NB ¢6 bénh phoi
k& khac nhu viém phdi ting cam, xo citng bi toan thé, viém phdi k& vai cac dic diém ty
mién, bénh phdi k& co tinh chat gia dinh, ton thuong phoi do thudc. Mot s6 bénh nhiém
tring ciing c6 thé giéng voi NSIP, nhu bénh phéi & NB AIDS. O nhitng NB bj bénh
phdi xo hoa chu yéu, c¢é thé khé phan biét NSIP véi UIP hoic IPF, do dang ton thuong
trén moé hoc cua NSIP duoc lap lai o NB IPF [8, 28, 110]

Lam sang: Tudi khoi phat trung binh caa iNSIP tré hon IPF, thudng xay ra & phy nir
trung nién, khong hat thuéc. NB thuong bi kh tho tang dan va ho khan. Nghe phoi c6
thé ¢6 ran nd Velcro & hai phoi va day phoi, mot sb it NB ¢6 thé ¢ ngon tay dui trong.
Biéu hién bénh theo thai gian rat quan trong trong viéc xac dinh chan doan iNSIP, do
d6 NB nén duoc theo dai tai kham dinh ky [8, 110, 111]

Chire niing phéi c6 kicu thong khi han ché, giam dung tich séng va giam kha nang
khuyech tan. FVC va DLCO ¢4 thé gitp dyu doan tién lugng va theo ddi sy tien trién cua
bénh va dap ung véi diéu tri, trong d6 DLCO la chi so tién lugng nhay nhat [112].

HRCT: Céc hinh anh phé bién trong HRCT nguc trong iNSIP 12 két hop cé4c ton thuong
dang kinh mo, dang ludi, gidn phé quan do co kéo, giam thé tich céc thuy phoi. Phan b
cua nhitng ton thuong nay co thé lan toa phoi hai bén, thuong dudi mang phdi va ving
day phoi. Khoang 20% NB c¢6 hinh anh vién trong dudi mang phdi (subpleural sparing)
rat hitu ich dé phan biét iNSIP véi IPF. Khdng gidng nhu UIP, dang to ong thwa thét
hoac khéng co [8, 28, 110, 113]. D6i khi c6 dong dac trong truong hgp NSIP lién quan
bénh mé lién két nhung khong thuong gap trong truong hop iNSIP [8] (Xem thém muc
2.1)



Hinh 5.3. Chup cit 16p vi tinh d6 phan giai cao cua viém phoi k& khong dic hiéu (NSIP).

(A) Mdt cat ngang: hinh kinh mo khé thay ¢ ngogi vi hai thuy durgi. (B) Mat cat ngang
o cac thuy duwdi hai phoi: hinh lwdi, kinh mo kho thay va gian phe quan co kéo doc theo
b6 mach phé quan hodc dwéi mang phoi [110].

M0 bénh hec:

Dich rira phé quan phé nang (BAL) qua ndi soi phé quan: ty 1¢ té bao lympho T ting (>
20%) ¢ hau hét NB, nhung 1a biéu hién khong dic hiéu va chi dong vai tro hd trg chan
doan phan biét. Néu khong tang té bao lympho trong dich BAL va ty Ié bach cau trung
tinh cao, thi nén xem xét kha nang IPF hon 1a NSIP [110]

Sinh thiét phoi xuyén thanh phé quan khong duoc khuyén cao dé chan doan xéac dinh
iNSIP vi kich thudc bénh pham khong du. Sinh thiét phoi la can thiét dé chan doan xac
dinh iNSIP.

Cac dic diém mo hoc caa NSIP gom viém md ké lan téa va xo héa ddng nhat vé mat
thoi gian, kién trac co ban cua phé nang thudng duoc bao ton [8, 28, 112] Trong NSIP
té bao, c4c té bao viém man tinh xAm nhap vao thanh phé nang va hau nhu khong quan
sat dugce xo hoa cua thanh phé nang. Trong NSIP xo ¢ hién tugng day 1én va xo hoa
cua thanh phé nang c6 hoic khdng c6 xam nhap cua cac té bao viém & véach phé nang.
NSIP xo pho bién hon NSIP té bao va chiém 80% —90% tong sé NSIP. Viém phoi to
chuc héa hoic dang té ong thua thét hozc khéng c6 [110]. Su vang mit caa dang td ong
1a dic diém quan trong nhét trong viéc phan biét NSIP xo voi UIP [111, 113]. U hat
hiém gip trong NSIP va néu c6, can luu ¥ dén bénh 1y khac nhu nhidm triing hoic viém
phdi qua man [110]. (Xem thém muc 2.2.4.2)

Hinh 5.4. Hinh anh mé bénh hoc caa viém phdi k& khong dic hiéu (NSIP)
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(A) Kién truc phoz dwo bdo ton véi hinh danh dong dang (QTx20). (B) NSIP té bao cho
thdy véach phé nang day lén dong dang véi tham nhiém té bao (QTx200). (C) NSIP xo
cho thdy day vach phé nang dong dang bai collagen (QTx 200) [110].

5.2.1.3.Piéu tri

Mic du van dang xac dinh liéu phéap diéu tri téi wu cho iNSIP, diéu tri iNSIP thuong bat
dau véi corticosteroid don tri hodc két hop véi cac thubc tc ché mién dich nhu
azathioprine, cyclophosphamide, cyclosporine va mycophenolate mofetil. Khéng co
hudng dan théng nhat vé lidu lwong va thoi gian sir dung corticosteroid, c6 khuyén cao
lidu ban dau prednisone 0,5 dén 1 mg /kg hoic 40 - 60 mg. Liéu lwong trén nén duy tri
trong 1 thang, va sau d6 giam dan. Néu tinh trang nang, co thé su dung
methylprednisolone lidu cao (1 g/ngay trong 3 ngay, tiép theo 1a 1 mg / kg udng, sau d6
giam liéu dan) [110]. Pap Ung lam sang sau diéu tri ban dau noi chung Ia thuan loi.
Khoang 2/3 NB cai thién sau diéu tri ban dau. Tuy nhién, cac trudng hop tai phat thuong
duogc bao céo sau khi nging diéu tri [8, 110].

5.2.1.4. Tién luwong

Tién luong cia iNSIP twong tu nhu NSIP thir phat do bénh md lién két. Nhin chung,
iNSIP ¢ tién lurgng va dién bién 1am sang tot hon so véi xo phdi vo can véi ty I¢ song
sOt sau 5 ndm 1a khoang 80%. Tuy nhién NSIP xo it dap tng véi e ché mién dich hon
NSIP té bao, c6 xu hudng tién trién va cudi cung dan dén suy hd hap va tir vong twong
tu UIP [8, 110].

5.2.2.Viém phdi té chirc héa vé cin (COP)
5.2.2.1.Khéi niém:
Pinh nghia

Viém phdi to chirc hoa vo can (COP) trude day duoc goi la viem phoi, tieu phé quan tac
nghén té chiic hda (BOOP), 1a mét loai bénh phoi k& lan téa anh huong dén cac tiéu phé
quan xa, tiéu phé quan hd hap, ong phé nang va thanh phé nang. COP dugc dong thuan
ATS/ERS xép vao phan nhém chinh cia céc viém phoi k& vo can [109].

Thuat ngit COP duoc ua chuéng hon BOOP do phan &nh gan hon ton thuong mé bénh
hoc chinh dac trung cho tinh trang bénh.

Dich té& hec

Ty 16 méi mic va ty Ié bénh hién hanh chinh xac chua duogc rd. Ty 1é mac bénh nhu
nhhau ¢ gii nam va nit, véi ty 1€ méi mac (incidence) cao nhat 1a & d¢ tudi khoang 50-
60 tudi va pho bien ¢ ngudi hit thuoc 1a so vai nguoi khéng hat thuoc [112].
5.2.2.2.Chan do4dn

Lam sang:

COP xay ra thuong xuyén nhat ¢ nhimg ngudi khdng ht thuéc véi do tudi khsi phét
trung binh khoang 60 tudi. Sau nhiém tring duong ho hap dudi, NB c¢d biéu hién ho,
mét moi, sot, kho tho, o thé kéo dai trong vai tuan dén vai thang. NB thuong bi chan
doan nham 1 viém phoéi va dugc diéu tri bang khang sinh du thiéu bang chtng vi sinh.
Kham phéi c6 ran nd. Rat hiém gap ngén tay dui trong [8, 110, 112].

Kham toan dién dé loai trir cac bénh 1y nén c6 lién quan viém phéi to chirc hoa, nhu ban
tay tho co khi goi y viém da co hodc hdi chirng khang synthetase [8].
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Xét nghiém méu c6 thé thay téc do lang mau ting va ting bach cau trung tinh. Giam
oxy mau khi nghi thuong gap trong COP va thuong khong tuong xtrng voi mic do bénh
[112].

HRCT

COP trén HRCT dic trung bdi cac viung dong dic, dién hinh gidng manh vun (shred-
like), phan bé dudi- mang phéi va quanh mach méu phé quan, thuong phan bb da 6 va ¢
day hon, c6 thé hinh thanh cac nét mo cho téi khi mo co6 dudng vién tron lang. DAu
hi¢u “dao san ho” (Atoll sign) hay “hao quang dao ngugc” (reverse halo sign) duoC xem
la dau hiéu rat goi y cia bénh nay. Cac hinh anh it phd bién hon gém cac nét vai hinh
anh phé quan hoi (air bronchograms), dang lugi ndt hodc kinh mé c6 thé gidng véi NSIP
[8, 28, 109, 111, 112].

Cac chan doan phan biét quan trong (trén phim) gdm: viém phéi, bénh mycobacteria
khong dién hinh, ung thu biéu mo té bao phe quan phé nang, viém mach, lymphoma
hodc sarcoidosis. Vi ly do nay, va khong gidng nhu nhiéu viém phoi k& vo can khéc,
chan doan COP hiém khi chi dya trén hinh anh HRCT [8, 112].

Hinh 5.5. Hinh anh mat cat ngang cua chup cat 16p vi tinh nguc thé hién cac ving
déng dic trong viém phdi to chire hoa vo cin (COP) [112]

Mo bénh hec:

Dich rira phé quan phé nang (BAL): khoing 40% té bao lympho véi ting ty 1€ bach cau
trung tinh va bach cau ai toan [112].

Sinh thiét phi xuyén phé quan qua ndi soi hoac sinh thiét phdi ma co thé can néu chan
doan con nghi ngo [112].

Pic diém chinh cua OP | t6 chirc hoa trong Iong goém céc hguyen bao sgi va mo lién
két trong phé nang, ong phe nang va tiéu phé quan véi bao tén cua cau trac phoi bén
dué6i. Thuong ¢ thAm nhiém nhe té bao viém nhung khéng c6 u hat, vi sinh vat, bach
cau trung tinh hoac bach cau &i toan. OP c6 thé xay ra trong bdi canh cua cac viém phoi
k& vo can khac va do do, su hién dién cua hinh thai UIP hodc NSIP nén duoc loai trir
[8] (Xem thém muc 2.2.4.3)

5.2.2.3.Diéu tri

COP c6 khuynh huéng dap ng vai corticosteroid. Phan Ién NB hoi phuc hoan toan véi
liéu trinh giam dan cua prednisolone hoic twong duong. Mot ty 16 nho NB tai phat sau
khi ngurng str dung corticosteroid va trong nhiing truong hop nhu vay, sir dung kéo dai
(12—24 thang) corticosteroid liéu thap két hop véi azathioprine hoic mycophenolate
mofetil thudng c6 thé ¢6 hiéu qua. Can sém danh gia lai lam sang, va luu ¥ phai loai trir
bénh ty mién nén néu tai phat nhiéu 1an hoic tién trién caia COP dan dén xo hoa [8].
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5.2.2.4.Tién luwgng

Hau hét NB COP cai thi¢n'déng ké khi dung corticosteroid, nhung thuong bj tai phat
khi giam licu corticosteroid, vi vay 6 thé can dicu tri 1au hon hoac moét so truong hop
6 thé phai sir dung thuoc rc ché mién dich manh hon [112].

5.2.3.Bénh phoi ké viém tiéu phé quan hé hap (RB-1LD)
5.2.3.1.Khéi ni¢gm

Bénh phoi k& viém tiéu phé quan hd hip (Respiratory bronchiolitis-interstitial lung
disease, RB = ILD) la bénh viém tiéu phé quan hd hap (RB) phéi hop véi bénh phoi k&
(ILD). Pay1a cin bénh hiém, hau nhu chi xay ra ¢ nhitng nguoi da tirng hodc dang hut
thudc. Bénh thuong xuét hién tir 30 dén 60 tuoi va khong c6 khac bigt vé gii. Bénh dic
trung bdi triéu ching ho, kho the kém rdi loan chic ning thong khi (han ché, tic nghén
hoac phéi hop) va hinh anh tén thuong trén phim HRCT gdm céc ndt nho ¢ trung tam
tiéu thily, ton thuong kinh mo, day thanh phé quan két hop khi phé thiing trung tam tiéu
thiy[109, 114].

Ty 1 luu hanh va ty 1é mic RB-ILD chua duoc biét rd. Trong nhitng loat ca bénh truéc
day, ty 1é miac RB-ILD thudong dugc udc tinh cing véi bénh phdi ké bong vay
(Desquamative Interstitial Pneumonia - DIP), va hai bénh nay duoc phat hién chiém
khoang 10% —17% trong céac nghién ctu[115, 116]. Ty Ié mic RB-ILD chi dugc tinh
riéng ¢ hai trong sé cac loat ca bénh trén 1a 2% va 13%][115, 116].

5.2.3.2. Chan doén

L&m sang

Triéu ching 1am sang cua RB-ILD kha kin dao va khong dac hiéu. Bénh thuong khoi
phét véi biéu hién kho thg khi gang st va ho dai dang, cé thé khong khac dom, tién
tricn tir hang tuan den vai thang. Bénh ciing c6 thé duoc phat hién tinh co khang triéu
ching bang X quang phdi bat thuong hoic do chic ning thong khi co roi loan. Bénh da
s6 biéu hién & muc do nhe, tuy nhién, c6 thé gap suy hd hap ning ¢ nhitng NB ¢6 ton
thuong phol ke lan rong. Céc triéu chung it gap hon gom dau nguc, sut can, hora mau
s6t, nhiém trung ho hip dudi.. [117-119]. Khi nghe pho| c6 thé thay ran nd & cudi thi

hit vao hoac tiéng wheezing. C6 thé gap ngon tay dui tréng, tuy nhién ty 1& dudi 25%.
NB d3 tirng/dang hut thudc nhiéu nam[120].

Can lam sang
Chdn dodn hinh énh

Chan doan hinh anh chu yéu dya vao HRCT voi dic diém 1a cac nét nho ¢ trung tam
tiéu thily va tén thuong kinh mo, gidin phé quan va day thanh phé quan. Ton thuong hay
gap ¢ thly trén hogc phan thly trén thuge thuy dudi hai phoi. Céc ton thuong kinh mo
thuong c6 lién quan toi tang huy dong dai thuc bao ¢ cac tiéu phé quan tan va phé nang.
C4c ton thuong nét nho thuong 1a ton thuong tham nhiém & 1an can tiéu phé quan va &
long tiéu phe quan. Ton thuong kem theo hay gap la & khi phé nang va gian phé nang
trung tam tiéu thly, nhitng du hiéu hay gap ¢ NB hdt thudc 14 1au nam[22, 121].
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Hinh 5.6. Tt trai qua phai: Phan b6 ton thuong RBILD trén phlm HRCT, dic diém
hinh anh trén HRCT va minh hoa ton thuong kinh mo (vung mau xam) va ton thuong
ndt nho & trung tam tiéu thuy (ving céc cham do)[22]

4

Hinh 5.7. Dic diém hinh anh trén HRCT vai ton thuong kinh mo (miii tén =) va ton
thuong not nho ¢ trung tdm tiéu thuy (mai tén mau =) va day thanh phé quan (mi
tén =)
Chuec nang thong khi

O nhitng NB ¢0 it triéu chung thuong thay DLCO giam nhe dén trung binh. O nhiing
NB c6 nhicu tri¢u chang hodc trigu ching ning c6 the gap ca rdi loan thng khi tac
nghén va ri loan théng khi han ché hoac dbi khi gip tang thé tich khi can don 1e[22].
Chtc nang thong khi ctia RB — ILD phu thudc vao mire do khi phé thiing trung tam tiéu
thiy va mirc do tién trién cua bénh.

Ngi soi phé quan
Xét nghiém thanh phan dich riza phé quan phe nang (BAL) & NB RB-ILD thuong khong
co khac biét so voi ¢ nhitng ngudi hat thudc khoe manh. Sinh thiét xuyén thanh phé

quan c6 thé hitu ich trong chan doan phéan biét RB-ILD Vi viem phdi qué ting cam
(HP) hoac bénh sarcoidosis, nhung khong phai do bénh phoi ké.

M bénh hoc

- Tha nhét: Hinh anh sy tich tu cua cac dai thuc bao hat thude (smoker’s macrophages)
trong long cac tieu phé quan, ong phe nang va phé nang, dai thuc bao c6 mau vang
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nhat hodc nau nhat. Céc sac té trong dai thuc bao hit thude co chira silicat nhdm cé
ngudn gbc tir khoi thudc; n6 c6 dang hat min khi nhuém HE va c6 mau do trén nén
xanh cua chat sat. Sac t6 thudc 14 can phan biét véi thé hemosiderin, thuong 1a dang
hat thd va an mau nhuoém sat dam.

- Thu hai: Hinh dnh X0 hoa ¢ thanh cia cAc tieu phé quan hd hap, doi khi lan rong téi
nhirng tiéu phé quan gan mang phdi. Ton thuong xo hoéa nay khi khu tra ¢ s&t mang
phol tao hinh-anh glong Vi viem phoi k& khong dic hiéu dang xo hoa, hoic viém
phoi k& dangbong vay néu c6 nhiéu dai thuc bao trong phé nang nhung véi su khac
biét quan trong I ton thuong loai nay thuang khu trd, hau hét thuong hinh thanh mot
ving xorhéa hinh ném kéo dai tir cac tiéu phé quan bi anh hudng dén mang phoi, xo
hoa duoc hyalin hoa rd rét. O nguyén bao soi rat hiém gap o viém tiéu phé quan ho
hap-(RB) va bénh phéi k& viém tiéu phé quan ho hap (RB-1LD). Néu thay hinh anh
x0 hoa loang 16 vai cac nguyén bao soi ngay sat dudi mang phdi nén nghi t6i viém
phol ke thong thu:ong g1a1 doan sém (UIP).

Hinh 5.8. Hinh anh bénh phéi k& viém tiéu phé quan hd hap (RB-ILD)

Hai hinh anh dic trung: U dong cdc dai thuc bao thuac 1 trong long tiéu phé quan va
xo héa thanh tiéu phe qUan ho hap[35]

Inh 5.9. Xo hoa trong bénh phoi k& viém tiéu phe quan ho hap (RB ILD)
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C6 dang goc canh, ¢ véach cac tiéu phé quan hd hdp va kéo dai téi sat mang phai [35]

Chén do4n xac dinh

Chén doan xac dinh RB-1LD dwa vao cd triéu chizng hd hap két hop hinh anh ton thuong
trén HRCT dién hinh ¢ nguoi dang hat thudc. Trong trudng hop nghi ngo ILD khéng
phai RB-ILD can dya vao md bénh hoc qua sinh thiét xuyén thanh phé quan hoic sinh
thiét ma, tuy nhién'md bénh hoc chi mang tinh chat goi y.

5.2.3.2.Diéu tri

Chi dinh diéu tri RB-ILD thuong it va khong c6 thude diéu tri dic hiéu. Cai thude 14 12
bién phap khong thudc quan trong trong quan ly RB-ILD, trong khi Corticosteroid chua
thiy ¢ loi ich rd rang trong diéu tri RB-ILD. Cai thudc 14 c6 thé giam dang ké cac trigu
chang, giam nét nho ¢ trung tam tiéu thuy va tén thuong kinh mo, cai thién vé DLCO
va Pa02[122-124].

5.2.3.3.Tién lwgng

Hau hét NB RB-ILD déu c6 dién bién 1am sang 6n dinh, tuy nhién bénh c¢6 xu hudéng
tién trién va khong cai thién dugc chirc ning thong khi du cai thude 14 va diéu trj thudc.
Kha niang kéo dai thoi gian song co thé hy vong ¢ hau hét NB RB-1LD va ty 18 tir vong
thir phat sau bénh ILD tién trién 1a rat hiém. Khoang 75% NB duy kién s& séng sot tir 7
nam tré 1én[124].

5.2.4. Viém phéi ké bong vay (Desquamative Interstitial Pneumonia - DIP)
5.2.4.1.Pai cuong

Viém phoi k& bong vay (DIP) 1a mot dang hiém gap cua bénh viém phéi ké vo can (IIP),
nhu phén loai theo huéng dan phan loai qudc té. Theo cac huéng dan hién hanh, chan
doan DIP dua trén sy dong thuan cua Hoi dong da chuyén khoa (MDT), tich hop bénh
str, chan doan hinh anh, ciing nhu rira phé quan phé nang (BAL), cac dau hiéu bénh ly
khéc, va sinh thiét phoi ngoai khoa néu c6 thé. Dix liéu vé cac dac diém 1am sang va cin
nguyén caa DIP con han ché va tham chi it dugc biét dén lién quan dén tién lwong va
hiéu qua cua cac chién lugc diéu tri.

Trong khi hat thude duoc cong nhan 1a yéu té lién quan chinh, nhiéu bao céo ca bénh
da mo ta méi lién quan caa DIP véi nhiém Cytomegalovirus va viém gan C, tiép xdc
v6i nhom, doc té nAm méc, nitrofurantoin, khoi can sa va cac hat vo co. Ngoai ra, bénh
lupus ban do hé thong, bénh xo cang bi hé théng, viém khop dang thap, hoi ching réi
loan sinh tay va bénh lo xé mi dong mono c6 lién quan dén DIP[8].

5.2.4.2.Triéu chirng Iam sang(8]

NB DIP c6 d6 tudi trung binh 14 tir hon 35 tudi dén 45 tudi, nam va nit ¢6 ty 1é nhu nhau.
Triéu ching co nang phd bién nhét Ia ho khan. Ngoai ra, mot sé it truong hop ¢6 biéu
hién toan than 1a giam can va mét moi. Kham phoi cé thé thay ran nd. Cac biéu hién
khac c6 thé gap la ngén tay dii tréng hay tham chi 1a bién chiing tran khi mang phoi.
NB di ting/dang hut thudc 14 nhiéu nam.

5.2.4.3.Chén doan hinh anh[8, 22]

Phim HRCT c0 vai tro quan trong trong chan doan vdi c4c tén thuong kinh mo lan téa
khong d6ng nhat twong ng voi cac ton thuong thdm nhép dai thyc bao ¢ phé nang va
day cac vach lién phé nang. C6 thé phéi hop ton thuong xo héa to chic ké véi cac ton
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thuong kén nho hogc cac dai xo. Phan bo cac ton thuong thuong ¢ ngoai vi sét thanh
nguc va ¢ phan thap caa phoi.

LA

Hinh 5.10. Tur trai qua phai: Phan bé ton thuong (ving mau cam). Ton thuong trén
HRCT vai ton thuong kinh mo (vung xdm), Cac dai xo va kén khi nhé (mau xanh
: duong va xanh 1a cay)[125].

Hinh 5.11. Hinh anh chup cat 16p vi tinh 16p mong d6 phan giai cao cua DIP: }6n
thuong kinh md ¢ vung ngoai vi hai bén va phan bo doi xng cung véi cac ton
thuong mo dang dai[126]

Chirc ning hd hap

Hau hét NB c6 réi loan thong khi han ché véi dung tich phoi toan phan (TLC) va dung
tich song gang suc (FVC) giam. DLCO giam & hau het moi NB. Hiem khi gép roi loan
théng khi tac nghén.

M6 bénh hocl8]

Dic diém trén hinh anh md bénh hoc 1 sy tham nhiém ddng déu caa cac dai thuc bao
sic tb trong khoang phé nang. Céc dai thuc bao nay c6 bao twong mau nau vang, cac hat
min mau den. Sy tham nhiém nay duoc phan bb déu trong khu vyc ton thuong, dan dén
md ta ban dau vé DIP trén hinh anh md bénh hoc 1a tinh ddng nhat don diéu. Chinh sy
ddng nhat cua cac tén thuong giup phan biét DIP véi RB-ILD. CAc tén thuong trong
long phé nang di kém véi su day 18n cua vach phé nang lan téa va dong déu. Su day Ién
cuia vach phé nang di kém vai sy lang dong collagen va ting san cta cac té bao phé nang
loai 2. C4u triic phé nang duoc duy tri, rat hiém khi xay ra hién tuong xo hoa nhiéu hoic
t6n thuong dang t6 ong. Dang ton thuong phan (ng gidng nhu DIP khu tra déi khi co
thé gap nhitng nguoi hat thude dugc chan doan véi cac bénh phoi ké khac nhu IPF, RB-
ILD, viém phoi k& khong dic hiéu (NSIP), viém phdi ting bach cau i toan, xuat huyét
phdi man tinh.
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5.2.4.4.Chan doan[8, 125]

Tuong ty nhu RB-ILD, chan'doén xac dinh DIP dya vao cac biéu hién 1am sang, tién sir
hit thudc va tén thuong trén giai phau bénh tir bénh pham sinh thiét ngoai khoa. Vi ton
thuong giéng DIP c6 the gap ¢ cac bénh phoi lan toa khéc, nén phai xem xét kha ning
xay ra sai sot khi ldy mau. Khi khong c6 bang ching trén giai phau bénh, chan doan dua
vao cac dau hiéu lam sang va cac ton thuong trén HRCT. T1en str hat thube chu dong 1a
mot thong tin hd tro cho chan doan, nhung c6 dén 20% sb NB DIP 1a nguoi khong hut
thuoc.

5.2.4.5.Diéu tri va tién lwong[8]

Viéc ngirng hat thude 1a rat quan trong va can duoc khuyén khich ¢ tat ca nhitng NB
DIP dang hat thudc. Phan I6n NB DIP cho thiy sy 6n dinh hoic cai thién khi diéu tri
bang corticosteroid. Tuy nhién, khi giam hoac ngung str dung corticosteroid, tat ca NB
déu tai phat. Y kién chuyén gia hién tai ing ho thir nghiém diéu tri corticosteroid liéu
vira phai (4060 mg prednisone) trong 2 thang, sau d6 giam dan trong 2 thang sau do.

DIP c6 tién luong tot. Ty 1& sdng sot sau 10 ndm duoc bao cdo 1én dén 100% véi thoi
gian séng thém trung binh 13 12 nam ké tir khi chan doan. Tuy nhién, mét s6 it NB co
thé tién trién thanh xo hoa v6i ton thwong dang to ong va lam giam thoi gian song thém.
Mot sb truong hop phét hién ung thur ph01 trong qua trinh theo ddi sau khi dwgc chan
doan, c6 kha ning do cung chia sé yéu té nguy co chung 13 hat thudc I4.

5.3.Bénh phdi ké trong bénh ly mé lién két (CTD-ILD)
5.3.1.Bénh phoi ké trong viém khép dang thap
5.3.1.1.Khai niém chung

- Viém khép dang thap (RA) 1a bénh ly viém khop tu mlen dac trung boi tinh trang
viém man tinh mang hoat dich & nhiéu khép va nhung ton thwong ngoai khop

- Bénh ph01 k& (ILD) 1a t6n thuong phoi thuong gap nhit trong RA. Bénh phoi k& lién
quan dén RA (RA-ILD), khong bao gom doc tinh phéi do thude, thuong co sy két
hop cua mét s dang ton thu:(yng mo hoc voi benh canh khac nhau vé lam sang, hinh
anh hoc, dap ung dleu tri va dién tién. CaC yéu té nguy co mic RA-ILD: Bénh RA
ning, nam gidi, tudi cao, hut thude 13, ndng do cao cac tu khang thé RF va anhti-
CCP, bat thuong gen MUC5B[127, 128].

- Céc dang t6n thuong bénh hoc RA-ILD thudng gip nhét 1a viém phoi k& thong
thuong (UIP) va viém ph01 ké& khong dac hiéu (NSIP). Cac dang khac: viém phdi to
chtc hoa (OP), viém phdi k& lympho bao, viém phdi k& bong vay va ton thuong phé
nang, lién quan v&i viém phoi ké cap.

5.3.1.2.Dich té hoc ciia RA-ILD

- RA-ILD thuong khong triéu ching va ty 1¢ ghi nhan phu thudc vao phwong phap
danh gia va muc d6 nang cia RA trong cac quan thé nghién ctru.

- Tyl¢ RA-ILD theo cac nghién ctru dao dong tir 5-50%. RA-ILD c6 y nghia lam sang
chiém ~10% NB RA[127, 128].

5.3.1.3.Dic diém 1Am sang[128]

- RA-ILD thuong xuét hién & NB da c6 bénh RA duogc xac 1ap rd va xuat hién sau
khoi phat bénh khop trong vong 5 nam. Cac triéu chimg cua ILD thuong khoi phat
xung quanh 50-60 tudi. Khoang ~20% NB ILD xuat hién trudc bi€u hién khop.
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Biéu hién 1am sang cia RA-ILD phuy thuéc mirc do ton thuong phdi. Triéu ching
thudng xuat hién tir tir, bao gom kho thd khi ging stre va ho khan kéo dai. Nhan dién
kho thé khi géng stc ¢6 thé cham tré do NB thuong c6 han ché van dong, mét khi
giang strc do bénh 1y khap.
O NB thé UIP, cac triéu ching thuong xuat hién mudn khi xo phdi di lan rong.
Nguoc lai, khéi phat ram 1o, cép tinh dugc ghi nhan ¢ mot s6 NB ¢6 hoi ching
Hamman-Rich tién trién nhanh, c6 dang ton thuong bénh 1y ctia viém phoi k& cap
tinh. {t gap hon, NB co thé co sbt, dau nguc.
Céc dau higu thuc thé thuong khong thdy ¢ giai doan sém. Ran nd day phéi hién
dién & trén 75% NB; cac ddu hiéu cua ting ap ph01 va suy ho hap c6 thé xuat hién
muén trong qua trinh cua bénh. Ngon tay dui trong thuong thay & NB c¢6 RA-ILD
dang UIP, nhung rat hiém gip & NB c6 cac dang RA-ILD khéc.

5.3.14.Can lam sang

Xét nghi¢m mau[128]

Cong thirc mau c6 thé thay cac bét thudng nhu ting bach cau do nhiém khuan, giam
bach cau (do thudc), ting bach cau ai toan (kha nang phan ng thuoc)

Xét nghiém RF, anti-CCP va céac ty khang thé khac néu can. Hau hét (>90%) NB
RA kem ILD c6 RF va anti-CCP duong tinh.

Céac diu 4n viém nhu téc do lang mau, CRP c6 tuong quan v6i mirc do hoat dong
cua RA, tuy nhién vai tro trong danh gia ILD chua ro.

X quang nguc

X quang co thé binh thuong véi ILD nhe hoac giai doan sém.

Céc bat thuong c6 thé thay gom cac thdm nhiém kiéu kinh mo day phoi, hinh anh
mo dang ludi va hinh anh t6 ong. O giai doan tré, c6 thé ¢ cac thay doi goi ¥ tang
ap phoi.

HRCT[109, 129]

Thuong can thiét chup HRCT cho moi NB c6 triéu chting, bt thuong chirc nang ho
hap, hodc c6 bat thuong X quang nguc goi y bénh ly nhu mé6 phéi lan toa.

Céc thay d6i c6 thé thay gdm gian phé quan (do co kéo), hinh anh kinh mo, kinh mo
hinh giai, hinh anh t6 ong. Hinh thai hay gap nhat trén HRCT 1a UIP, ké dén 1a NSIP.

Hinh 5.12. Hinh anh t6n thuong xo phdi dang t6 ong (miii tén) va day t6 chirc ké
dang ludi vung ngoai vi phoi sat thanh nguc & NB viém khop dang thap (hinh thai
UIP)

Do chivc ning hé hip
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Céc bat thuong lién quan dén ILD gém suy giam cac thé tich ph01 giam dung tich
khuéch tan déi véi carbon monoxide (DLco), giam bio hoa oxy khi géng sirc hodc ¢ giai
doan tré giam oxy mau lue nghi. Khi danh gia theo thoi gian, nhiing thay d6i c6 ¥ nghia
1am sang bao gom giam FVC >10% hoac giam DLco >15%.
Riva phé quin phé nang (BAL)
Vai tro chinh cia BAL la dé loai trir bénh ly phéi lan téa khac ngoai RA-ILD, chéng
han viém phdi bach cau 4i toan cap, xuat huyet phé nang, bénh ac tinh, nhiém khuan co
hoi hodc khong dién hinh. BAL thudng c6 bat thuong trong RA-ILD, nhung khong dac
hiéu. O NB ¢6 bang chung 1am sang cua RA-ILD, thuong thdy tang sb luong té bao,
tang bach cau trung tinh va déi khi c6 bach cau ai toan.
Sinh thiét phéi
Do thay,déi trén HRCT tup‘ng quan chat ché vdi cac dang t6n thuong mo bénh hoc ILD,
sinh thiét phoi hiém khi can thiét trong RA-ILD. Tuy vay, khi cac tham do khac khong

cho phép chan doan chac chan thé bénh ILD (vi du UIP) va bénh ph01 ¢6 biéu hién déng
ké trén 1am sang hodc tién trién, viéc sinh thiét phoi co thé can thiét.

5.3.1.5.Chén do4an
Chén dodn RA

Dé chan doan s6m RA, thong thuong dya vao tiéu chuan phén loai cua Hoi Thap khép
hoc Hoa Ky (ACR) va Lién doan chong Thap khép Chau Au (EULAR) nam 2010[130].

Bang 5.4. Tiéu chuan chan doan RA theo ACR/EULAR 2010

Déi twong 1a cac NB: 1) C6 it nhat 1 khdp duge xac dinh viém mang hoat dich
trén 1&m sang va 2) Viém mang hoat dich khép khéng do cac bénh ly khac.

Ton thuwong khop (0-5 diém)
o1 khép 16n (khdp vai, khuyu tay, hang, goi, 6 chan)
¢2-10 khop lon
«1-3 khép nho (khép ¢6 tay, ban ngdn tay, ngén gan, ban ngén chan)
¢4-10 khap nho (khéng tinh khép 16n)
«>10 khap (it nhat 1 khop nho)
Huyét thanh hoc (0-3 diém)
oRF va anti-CCP am tinh
*RF hoic anti-CPP (+) thap 2
*RF hoic anti-CPP (+) cao (>3 1an gigi han trén binh thuong) 3

g1 W N |- | O

o

Ddp g viém cap (0-1 diém)

*CRP va téc d6 mau lang binh thuong 0
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*CRP hoic téc d6 mau ling bat thuong 1
Thei gian c6 triéu ching (0-1 diém)

<6 tuan 0

*>6 tuan 1

Chdn dodn xdc d@inh RA néu >6 diém. Néu s6 diém <6: NB c0 thé ddp umg di tidu
chuan néu cactrieu chizng dan dan xuat hién thém (tich liy).
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Chén dodn RA-1LD:

Nhin chung chan doan chu yéu dua trén sy két hop 1am sang, HRCT va loai trir cic bénh
1y khac nhu nhiém khuén,; doc tinh phéi do thude va bénh 4c tinh. Thudng nghi ngd RA-
ILD khi NB RA xuét hién khé thd, ho, c¢6 ran khi nghe phdi, hodc bt thudng khi do
chtrc nang ho hap hodc trén X quang nguc.

Trong 1 s trudng hop, ILD 1a biéu hién dau tién cua bénh, BN chua c6 céc triéu ching
ton thuong khdp, can thyc hién cac xét nghiém ty khang thé dé ti€ép can chan doan.
Trong cac truong hop do, triéu chung khop c6 thé xuat hién sau do 2 — 3 nam.

banh gia NB nghi ngo bi RA-ILD bao gém x¢t nghiém, chan doan hinh anh, do churc
nang ho hap va doi khi rira phé quan, rat hiém khi phai sinh thi€t phoi. Phan loai thé
bénh RA-ILD c6 thé dua vao ton thuong dién hinh trén HRCT hodc sinh thiét ph6i[109,
129, 131].

Chan dodn phdn bigt

= Pdc tinh phoi do thude: Ton thuong phdi do thude c6 thé xuat hién voi hau hét cac
thude diéu tri RA, nhu NSAIDs, methotrexate va cac thudc sinh hoc (trc ché TNF,
IL-6, rituximab). Budc quan trong khi danh gia kha nang doc tinh phoi do thudc 1a
tam ngung thudc nghi ngd va quan sat xem c6 su cai thién trong vong vai ngay hodc
vai tuan sau d6 hay khong.

- Nhiém Kkhuén co hoi: Nhiém khuan co hdi 1a bién chirng duoc biét 16 cua cac lidu
phap trc ché mién dich diéu tri RA.

- Viém phéi tang cam: Lam sang, hinh anh hoc va dac trung mé bénh hoc cua viém
phéi ting cam man tinh twong tu nhu kiéu UIP ciia RA-ILD. Bét thuong dién hinh
trén chan doan hinh anh cua viém phdi ting cam ban cip (vi ndt lan toa, kinh mo)
cling c6 thé thidy ¢ mot s6 NB RA va viém phdi t6 chirc hoa.

5.3.1.6. Diéu tri

Diéu tri Viém khép dgng thdp: theo hwéng din ciia ACR/EULAR
Diéu tri RA-ILD

Cdc nguyén tic chung

— NB can duogc tu van bo hit thude.

— Diéu trj va chién lugc theo ddi RA-ILD c6 thé dwa trén cach tiép can méi trong cac
huéng dan cho viém phoi k& vo can[127, 128, 132],

+ NB khong triéu chirng va ¢6 RA-ILD nhe: Theo doi va khong can diéu tri dac hiéu,
ngoai diéu tri bénh 1y khop. Theo doi qua danh gia lam sang, do chirc nang ho hap,
x quang nguc (HRCT néu can) mdi 6-12 thang, hodc sém hon néu triéu ching xau
di.

+ NB ¢6 dang UIP/IPF va én dinh vé triéu chitng, chirc niang hé hdp va HRCT: C6 thé
theo ddi ma khong can diéu tri dac hiéu ngoai trir diéu tri bénh 1y khép. Tuy nhién,
can theo doi chit ché dé phat hi¢n bénh xo phéi tién trién. Thong thuong nhém bénh
nay 1a nhitng nguoi 16n tudi va bénh RA-ILD it kha nang dap g vai glucocorticoid
(GC) hoic thudc trc ché mién dich. Can duy tri cac thudce diéu tri bénh khdp néu cd
chi dinh, c6 thé ngimg bat ky thudc nao néu nghi ngd giy doc tinh phoi.
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Tiép can diéu tri véi GC va thuéc irc ché mién dich[132]

Céc yéu to gitp tién doan viée dleu tri RA-ILD v&i GC va/hodc te ché mién dich ¢
the bao gém tudi con tré, dang tén thuong mé bénh hoc khong phai UIP va xu hudng
xau di cia céc triéu ching, chtrc ning hd hap hoic HRCT trong vong 3-6 thang trudc
d6. Quyét dinh diéu tri ciing phu thudc vao bénh Iy dong mic.

Mot s6 chuyén gia chi truong diéu tri ca nhitng NB chon loc ¢6 RA-ILD va dang
UIP trén chan doan hinh anh, tudi tré, thoi gian mic ILD ngén va chic ning ho hip
xau di va khoéng c6 bénh 1y dong mic phic tap.

NB vo¢i cac dang RA-ILD viém phdi t6 chirc hoa, NSIP va viém phoi k& lympho bao
c6 kha ning dap tng véi diéu tri GC va thude trc ché mién dich.

Liéu phap GC

Chi dinh: NB RA-ILD c6 triéu chimng, c6 bang ching cta suy giam chiic ning ho
hap tién trién, dang ton thwong mé bénh hoc kha quan (khong phai UIP trén HRCT
hodc sinh thiét) va khéng bang chiig nhiém khuan & phoi.

Liéu lwong: Udng lidu tuong duong prednisolon ~0,5 mg/kg/ngay, khong nén qua
60 mg/ngay. Dap ing néu c6 thuong thay trong vong 1-3 thang. Giam liéu GC dan
t6i lidu duy tri ~10 mg/ngay khi bat ddu co dap g, dua vao thay doi triéu chimg va
do chtrc nang ho hap. Trong trudng hop bénh ning, tién trién nhanh, sau khi loai trir
nhiém khuan, c¢6 thé dung GC liéu cao tinh mach hoic liéu xung (pulse), giéng thé
bénh cép tinh.

Thuéc ikc ché mién dich[127, 132]

+

NB khong dap tng véi GC don thudn c6 thé c¢6 ich khi phdi hop thém véi thude e
ché mién dich nhu mycophenolate, azathioprine, hoic cyclophosphamide (CYC).
Sau khi loai trir nhiém khuan, hodc doc tinh do thudc 1a nguyén nhan cua that bai
dap img diéu tri, c6 thé thém 1 thudc trc ché mién dich véi lidu GC dang ding. Viéc
b6 sung thude e ché mién dich ciling c6 thé gitp NB giam duoc liéu GC.
Azathioprine: Liéu thong thuong ~2 mg/kg/ngay, ubng; nén bat dau véi licu 25-50
mg/ngdy, ting dan liéu sau 2 tuan, tdi da 3 mg/kg (200 mg)/ngay.

Mycophenolate mofetil: Ban ddu 250 mg x 2/ngdy, sau ting 1én 1.5 - 2 g/ngay
Cyclophosphamide: Truyén tinh mach (500-1000 mg/m?%thang x 6 thang); hoic
ubng (1-2 mg/kg/ngay). Do kha ning doc tinh, CYC chi nén danh cho cic trudng
hop ning hodc khang tri, thoi gian diéu tri nén gidi han 6 thang.

Viéc sir dung céc thuéc chong thap khép lam thay doi bénh (DMARDS)

Methotrexate (MTX): Trudc ddy thuong khuyén cdo tranh dung TMX cho NB RA
¢6 ILD do lo ngai thudc c6 thé thiic day xo hoa phoi tién trién. Thyc ra tinh trang
tang cam véi MTX 1a rat hiém va cac bang chimg sau nay cho thdy MTX khong lam
RA-ILD xiu di; tham chi, thudc c6 thé c6 tac dung bao v¢é khoi su xuét hién ctia bénh
Iy ILD. Vi vay khong can thiét phai tranh MTX cho NB RA-ILD néu thay viéc sir
dung 1a thich hop va hiéu qua dé diéu tri bénh 1y khép.

Hydroxychloroquine (HCQ): HCQ dugc st dung hi¢u qua véi mycophenolate,
nhung khong bao gio st dung don doc cho RA-ILD.

Xo phéi tién trién[127, 132, 133]

V6i NB c6 diic diém ciia bénh xo phoi tién trién (dya trén 1am sang, HRCT, FVC) xem
x€t chi dinh thuéc khang xo. Mgt s6 bang chirng tir thir nghi€ém 1am sang cho thay liéu



93
phap khang xo v6i nintedanib lam chdm suy giam FVC 6 NB ILD c6 kiéu hinh xo phoi
tién trién, trong d6 c6 RA-ILD. Liéu nintedanib cho NB RA-ILD tuwong ty nhu v6i IPF
(150 mg x 2 lan/ngay).

Thé bénh cap tinh

Mot sb it NB xuat hién ILD tién trién nhanh hodc viém phéi td chirc hoa nhu 1 bién
ching cua RA, saukhi loai trur nhiém khuén va doc tinh phéi do thudc co thé tiép can
diéu tri phac dd cho cac thé dic biét cua ILD (viém ph01 ké cap, viém phéi to chiic hoa).
NB thuong cé hodc co6 nguy co suy hd hap cap, diéu tri bao gom liéu phép xung
methylprednisolone 1g/ngay, truyen TM trong 3 ngay, sau d6 duy tri lidu GC trung binh
dén thap. C6 thé phdi hop véi thude e ché mién dich nhu cyclophosphamide hoic
azathioprine.

Cic li¢u phdp diéu tri khdc

- .Céc thudc sinh hoc ¢ hiéu qua trong diéu trj RA (rituximab, anti-TNF, tocilizumab)
cling c6 bang chimg cho thay co thé c6 ich trong cai thién RA-ILD[134].

- Ghép phdi: Ghép phdi c6 thé 1a mot Iyra chon cho giai doan cubi cia RA-ILD.

- Céc bién phap hd tro: Liéu phap oxy, tri liéu va phuc hoi chirc ning ho hap, diéu tri
cac bién chung va bénh 1y kém theo.

5.3.1.7. Theo dodi va tién lugng
Theo doi

- Theo d&i dap tng diéu tri mdi mot dén 3 thang qua kham 1am sang, X quang nguc
va do chuc nang ho6 hap, nghiém phap 6 phut di by kém theo doi bao hoa oxy. HRCT
c6 thé xem xét moi 1-2 nam hodc sém hon tuy dién bién 1am sang.

- Theo doi cz@c tac dur}g phu cua tht}éc: Doc tinh trén huyét hoc, gan, than tiét nicu,
ddc tinh phoi do thuoc, nhiém khuan, du phong lodng xuong, bénh &c tinh.

Tién lugng

Tién lugng RA-ILD phu thugc vao hinh thai ton thuong bénh hoc va murc d§ nang cua

suy giam chirc nang hé hap, mirc d§ xo phoi trén HRCT. Nhin chung, thé UIP trén chan

doan hinh anh c6 nguy co cao bi ILD tién trién. Toc do suy giam chirc nang ho hap ¢

NB theo ddi trung vi sau 3,3 ndm: 1/3 doi hoéi ligu phap oxy, 40% xuat hién DLco <40%,

22% xuat hién FVC<50% trong vong 5 nam sau khi chan doan ILD[131, 135].

5.3.2.Bénh phoi ké trong xo ctrng bi toan thé

5.3.2.1.Khéi niém

Xo cting bi toan thé hay con goi la bénh xo ctng hé thdng 1a mot bénh mo lién két tu

mién vai cac rdi loan mién dich va xo héa tién trién gay xo cung da va ton thuong cac

tang[136].

Bénh phdi k& la mot biéu hién 1am sang thudng gip trong xo cung bi, 14 mot trong hai

loai ton thuong phoi chu yeu thuong gap ¢ NB va la nhirng nguyén nhén chu yeu gay tu

vong cho NBJ[11, 136].

5.3.2.2.Dich té hoc
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Xo ctng bi dugc xép vao nhém bénh hiém gap vai ty 1é gap trung binh trén thé gioi tir
40 dén 320 truong hop trén mot tridu ngudi tly timg ving dia ly. Bénh phai k& 1a biéu
hién thuong gap & NB xo cirng bi vai biéu hién tir 30-40% trén 1am sang, 80% trén chup
phdi cat 16p vi tinh d6 phan giai cao va téi 90% céac trudng hop trén tir thi[11, 136, 137].

5.3.2.3.Yéu t6 nguy co

Hién nay, cac nguy co dugc biét 1am tang kha nang tén thuong va tién trién bénh phoi
noi chung va bénh phoi ké trong xo cing bi bao gom[11, 136, 137]:

- Nam giéi, hit thudc, nguoi nhiéu tudi, & nhitng NB ¢6 biéu hién 1am sang viém khép,
loét ngén, gidn thuc quan, ting ap luc dong mach phoi, xo da tién trién nhanh, cé
bénh than di kém va xo co tim.

- Céc chit sinh hoc bao gdm IL-10, khang nguyén carbohydrate 15-3, CRP, san pham
phan doan cua nitric oxide, protein héa huéng dong monocyte 1.

5.3.2.4.Chan do4n

Lam sang

Ngoai cac biéu hién lam sang thuong gap cia xo cung bi nhu xo cuang da, viém khép,
hdi chitng Raynaud, nuot nghen... NB xo cang bi ¢o bénh phoi k& thuong bieu hign mét
moi, kho tho khi gang strc hoac khi nghi, ho khan. Tuy nhién, can luu ¥ c6 mot ty 1€
nhat dinh NB khong co triéu chang gi vé hé hap trén 1dam sang, nhat la giai doan sém
cua bénh[136].

Kham thuc thé co thé thay rale nd & phoi kém véi cac ton thuong trén da & ving nguc
trong xo cung bi[11, 136].

Do chirc ning hé hap c6 giam dung tich sdng gang sic. Kha nang trao doi khi giam thé
hién su thay d6i kha nang khuéch tai khi carbon monoxide & cac muc do khac nhau.
Truong hop giam dung tich séng gang sic va kha nang khuéch tan khi khong ty 1é véi
nhau c6 thé do ton thuong mach mau phéi di kém[11, 136].

Chup ct Ip vi tinh dg phan gidi cao (HRCT)

C4c t6n thuong thuong gap cua bénh phoi k& & NB xo citng bi trén chup cét 16p vi tinh
phdi d6 phan giai cao bao gom:

Viém phoi k& khong dac hiéu (NSIP) gip trong 80% cac truong hop véi hinh anh kinh
mo vung ngoai vi va day ph01 nhung khong Xuat hién o vung sat mang phol (subpleural
sparing), doi khi c6 xen k& C4C ton thuong dang ludi ndt hay xo héa phoi tap trung chu
yéu ¢ ngoai vi phoi hoic dudi mang phoi[11, 138]. Ton thuong tap trung chu yeu ¢ thuy
dudi va phia sau phdi, cé thé c6 day mang pho| va tran dich khoang mang phoi. Cé thé
¢ cac nét nho ¢ trung tam tiéu thiy thuc chat Ia tinh trang gian phé quan thé hang.
Thuong kém theo tinh trang gidn thuc quan. Hau hét cac dau hiéu hinh anh déu tién trién
kha cham theo thoi gian [138].



Hinh 5.13. Hinh anh HRCT ton thuong phoi & NB xo cing bi toan thé véi hinh anh
NSIP-gom kinh mo, xo hoa t6 chirc ke lién ticu thuy phan bo chu yeu ¢ ngoai vi
phan thap hai phoi[138]

Gidi phéu bénh

Xét nghiém dich rira phé quan c6 thé gilp hd trg chan doan bénh phoi ké trong xo cing
bi. Biéu hiéq viém phé nang th@ hién qua viéq tang so lugng té bao dai thuc béo‘ phé
nang, tang so luong va ty I€ phan tram bach cau da nhan trung tinh va va bach cau ai
toan[11].

Sinh thiét phoi khdng can thiét trong chan doan bénh phoi k& trong bénh xo ciing bi va
C4c ton thuong cling chi phan anh dic diém trén cac thim do hinh anh. Ton thuong
thudng gap nhat trén sinh thiét phoi 1a thé viém phoi ké khong dac hiéu (NSIP) thé hién
qua c4c ton thuong to chirc k& phé nang lan toa, dong nhat, & cac muc do khac nhau qua
viéc tham nhiém man tinh té bao lympho va t6 chic xo. Trong d6 thé viém phéi k& xo
hoa gap nhiéu hon thé viém phoi k& tham nhiém té bao. Viém phoi k& thong thudng co
ty 1¢ cao thu hai véi cac dic diém ton thuong dang mang vaéi tinh trang xo hoa khong
dong nhat tam thoi, tang soi collagen, hinh t6 ong va céc 6 tap trung nguyén bao soi.
(Xem thém Chuong 2, muc 2.2)

Chdn dodn xo cirng bi toan thé: dua vao tieu chuan ACR/EULAR 2013. Chan doan
bénh phoi ké dya vao céac biéu hién 1am sang, danh gia chirc niang ho hap va cac tham
dod hinh anh dic biét 1a HRCT. Trong mot sb truong hop khé khin o6 thé can dén két
qua giai phau bénh dich rira phé quan va sinh thiét phoi.

Bang 5.5. Tiéu chuan chan doan xo cing bi ACR/EULAR 2013

Nhom Phan nhém biém

Qﬁy da céc ngon tay hai bén, lan téa 9
gan khép ban ngén (TC du)

Day da cac ngén tay (chi tinh diém | Sung phu cac ngén tay

cao hon) Viém cac ngon tay (xa cac khap ban 4

ngén nhung gan cac khép ngon gan

Ton thuong dau ngon (chi tinh diém | Loét dau ngon

cao hon) Seo dau ngon

Gian mach 2
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Bat thudng mao mach nén mong

Tang ap lye dong mach phéi va’hoic | Tang ap luc dong mach phdi
bénh phoi ke (toi da 2 diem) Banh phéi ke

Raynaud

W W N DN

Khéng thé ty mién lién quan dén SSc | Khang day to

(khang day to, khang topoisomerase |\ p4nq tonoisomerase | [anti-Scl-
|, anti-Sc70,  Kkhang  RNA | 709 g top [
polymerase 111)

Khang RNA polymerase Il1

NB ¢6 > 9 diém dwoc chin dodn xo cirng bi

sang lec bénh phai ké do xo cieng bi

Do tinh trang nang va ty Ié tir vong cao cua bénh phoi k& trong xo cing bi, qué trinh
sang loc chan doan déng vai trd quan trong trong chan doan sém bénh va diéu tri hiéu
qua bénh. NB can duoc sang loc qua hoi va kham 1am sang k¥ ludng, danh gia chuc
nang h6 hap, chup cat 16p vi tinh phéi I6p mong d6 phan giai cao.

NB mdi duoc chan doan xo cting bi nén duoc danh gia chirc niang ho hap va kiém tra lai
3 - 6thang 1 lan trong 3 - 5 nam tiép theo. 3 - 5 nim sau khi phat hién bénh, NB nén
duogc kiém tra bang ho hap ké va khuéch tan khi mdi nam mot 1an hozc thuong xuyén
hon & cac NB da duoc chan doan bénh phoi k& tly thudc vao tinh trang 1am sang cua
NB[L36].

5.3.2.5.Diéu tri

Dw phong chung: Cac NB bi bénh phoi k& do xo cung bi can dugc diéu trj va dw phong
mot so bénh ly 6 lién quan hodc lam nang thém tinh trang ton thuong phoi[136].

Diéu tri hoi ching trao nguoc da day thue quan bang diéu chinh 16i séng, dung thude e
ché bom proton hoic khang thu thé histamine 2. Tiém vaccine phong influenza va phé
cau. Tha 6 xy hd tro chi dinh twong tu cac truong hop bénh phéi khac. Cac bién phap
phuc hdi chirc nang.

Thuéc drc ché mién dich

- Glucorticorticoid lidu thap dén trung binh (twong dwong 30 mg prednisolone) c6 hi¢u
qua 1am 6n dinh va cai thi¢n tinh trang bénh. Liéu cao  glucocorticoid co thé chi dinh
trong mot s6 truong hop bénh nang, tién trién. NB can dugc theo dai sat dé phong
tén thuong than do sir dung glucocorticoid kéo dai, dac biét vai liéu trung binh va
cao[11, 136, 137].

- Cyclophosphamide duong udng voi lidu téi da 2 mg/kg can nang/ngay hoac duong
truyén tinh mach véi liéu 500 - 1.000 mg/m?/thang tir 6 thang dén 1 nam

- Mycophenolate mofetil véi liéu c6 thé ti 3 g/ngay trong 12 - 24 thang[11, 136, 139].

- Azathioprine liéu khoi ddu 50 mg/ngay, sau d6 ting 1én 100 mg/ngay[11, 136, 139].
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Thuéc sinh hec

- Rituximab, thubc tc ché lympho B c6 tac dung cai thién ton thuong phdi va chuc
ning hé hap & NB bénh phdi k& do xo ctng bi trong mét sé thir nghiém 1am sang
gan day[11, 136, 137].

- Tocilizumab, thue e ché interleukin 6 cing cho thay hiéu qua tdt trong cai thién
tén thuong phoi ké trong xo cting bi & mot s6 nghién ciru duoc cong bo[11, 136,
137].

Thuéc chéng xo héa

Nintedanib.1a thuc ¢c ché tyrosine kinase, dugc chi dinh trong céac truong hop bénh
phdi k& nguyén phat cling cho thdy cd tc dung véi ton thuong phdi k& trong xo cing bi
véi liéu-150 mg, 2 lan/ngay[11, 136].

Ghép phéi

L& bién phap diéu trivcuéi cung dugc chi dinh cho céac truong hop bénh phoi k& va tang
ap luc dong mach phoi nang, khong dap ung véi cac bién phap diéu tri thong thuong[11,
137].

5.3.2.6.Tién lwgng

Bénh phoi k& trong xo cirng bi néu duoc chan doan va diéu tri sém c6 két qua tot, thoi
gian song trung binh cé thé dat 15 ndm sau khi chan doan.

Can chd trong va giam nhe nhitng yéu t6 nguy co niang bénh trong qué trinh chan doan
va diéu tri.

Céc NB c6 biéu hién 1am sang niang nhu xo da tién trién, viém nhiéu khép, viém ngon,
t6n thuong thuc quan; chirc nang ho hap giam; ton thuong xo héa nhiéu trén HRCT,
tang ap luc dong mach phoi thuong co tién luong xau. Chan doan sém va diéu tr tich
cuc c6 thé gitp cai thién tién luong bénh ¢ nhitng NB nay[11, 137, 139].

5.3.3.Viém phdi ké trong viém da co va viém da co
5.3.3.1.Khéi niém

Viém da co va viém da co thugc nhdm bénh 1y viém co ty mién nguyén phat, 1a mot
nhom bénh t6 chirc lien ket it gap va co bi€u hién triéu chung 14m sang da dang, khong
dong nhat. Bénh anh huong dén h¢ co va nhi€u co quan khac trong co thé nhu khap,
phoi va tim mach. Phoi 1a mét trong cac ton thuong ngoai co hay gap nhat & NB viém
da co va viém da co. Mac du, viém phoi ké thuong kem theo cac biéu hién Iam sang
va xé} nghiém cua viém co tu mién, tuy nhién & még sO it NB, nh&ng biéuqhién VE co
co the khdng rd rang hoac xuat hién mugn. Viém phoi ke ciing c6 thé 1a bieu hién duy
nhat caa bénh.

Dich té hec

Ty 18 bi viém phoi k& trong viém da co va viém da co giao dong trong khoang tir 20-
86% tuy theo két qua cua tieng nghién ciru. O nhitng nghién cau, chup cat 16p phoi 16p
mong c6 do phén dai cao (HRCT) duoc chi dinh dé phat hién sém bénh phoi ke, thay co
den 78% cac NB c6 viém phoi k& ¢ nhirtng mae d6 khac nhau.

CA&c yéu té nguy co ciia viém phéi ké trong viém da co va viém da co

Cho dén nay, nguyén nhan chinh xac cua bénh viém da co va viém da co chua rd rang.
Theo maot sb nghién ciru, cac tac nhan gay nhidm tring, thudc va mot sb yéu té caa moi
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trrong c6 thé 1a nguyén nhan gay khoi phat bénh. Yéu to gen cling ¢6 mét vai tro quan
trong trong co ché bénh sinh ctaa bénh.
5.3.3.2.Chén do4n viém phdi ké trong viém da co va viém da co
Lam sang
Céc biéuqhién lam sang cua viém phoi k& trong viém da co va viém da co rét7 da dang,
tir xo phoi khdng ¢o biéu hién triéu chimg 1am sang dén viém phoi ké tién trien nhanh,
cap tinh kém theo hoi chang suy hd hap cap (ARDS- adult respiratory distress
syndrome). Tri¢u chimg 1am sang thuong gap nhat 1a ho khan va kho thé khi gang suc.
Khong c6 moi lién quan gitra mirc do nang cua viém phoi k& va mue do hoat dong cua
tinh trang viém co. Cac biéu hién lam sang caa viém phoi ké trong viém co ty mién
thuong tien trien theo 3 thé sau:

- Viém phoi k& tién tricn nhanh va cAp tinh trong vai tuan dén vai thang. NB c6 hoi
ching suy hé hap cap (ARDS), twong g véi bénh hoc la ton thuong cac phé nang
lan téa. Chu yéu gap & nhitng NB viém da co thé khong dién hinh va c6 khang thé
khang MDAS5 trong huyét thanh.

- Viém phoi k& tién trién ban cap hoac man tinh, twong @ng véi bénh hoc 1a viém phoi
to chirc héa hodc viém phoi to chirc héa két hop vai viém phoi k& khong dac higu.
Thé nay thuong dap tng t6t v6i diéu tri corticosteroid.

- Viém phdi k& c6 xo phdi tién trién man tinh, twong (ng vai bénh hoc 13 viém phoi
k& khong dic hiéu co xo phoi hoac viém phoi k& thong thuong. Thé nay thuong dap
g kém véi diu tri corticosteroid va cac thudc trc ché mién dich (UCMD).

Ngoai nhiing triéu chirng ¢ phoi, NB ¢6 biéu hién cac triéu ching 1am sang khéc cua
bénh viém co ty mién. Toan than: sét, sit can. Ton thuong ban & da trong viém da co:
Ban san Gottron, ban mau d6 tim quanh hdc mat, ban tay tho co khi, dau hiéu khin
choang & ¢d, l0ét & da. Co: Yéu co ving gbc chi dbi xang 2 bén, c6 dau hiéu ghé dau.
Khép: Pau khop, viém khop.

Céc khang thé két hep véi viém phoi ké trong viém da co va viém da co

Trong nhitng khang thé dc higu cua bénh viém co tu mién, nhém khéng thé khang
synthetase va khang thé khang MDAGS c6 lién quan chat che voi sy xuat hign cua viem
phoi ké 6 cac NB viém da co va viém da co [140, 141].

- Nhém khang thé khang synthetase: Gom 8 khéng thé khac nhau (Jo-1, PL-7, PL-12,
EJ, OJ, KS, Ha, Zo), trong d6 hay gap nhét 1a khang thé khang Jo-1. Trong nhiing
khang thé dic hiéu ciia viém co tw mién, nhdm khang thé khang synthetase chiém ty
Ié cao nht.

- Khéang thé khang MDAS5 (CADM-140): Gap cha yéu & nhitg NB viém da co c6 t6n
thuong da dién hinh nhung khong ¢ hoic ¢6 it dau hiéu cta viém co trén 1am sang.
Tuy nhién, khi sinh thiét co hoac 1am cac xét nghiém men co van c6 biéu hién cua
viém co tu mién. NB thuong ¢ viém phoi k& thé tién trién nhanh, cap tinh, c6 thé
dan dén tr vong. Xét nghiém chi sé ferritin trong huyét thanh ting cao.

Chdn dodn hinh anh

- Chyp Xquang phoi: C6 do nhay va d6 dac hiéu thap trong chan doan va theo ddi sy
tién trién caa bénh phdi k& ¢ cac NB viém co ty mién.

- Chup HRCT: Gilp phét hién sém va chan doan chinh xdc viém phdi k& & nhitng NB
viém co tu mién. Trén phim HRCT, cac ton thuong nhu phoi thuong khong dong
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nhat gom: thuong gap nhat 1a dang viém phdi to chirc hda (OP) va viém phoi ké
khong dic hiéu (NSIP) hoic chdng Iap 2 dang. ThAm nhiém & ving day va phia sau,
hinh anh déng dic gap nhiéu hon hinh anh t6 ong. Cé thé tién trién xo phdi.
+ Hinh anh NSIP véiton thuong kinh mo, su day 1&n ¢ xung quanh cac mach méu
va phé quan, day cac t6 chuc ludi. Nhitng tén thuong khac nhu hinh t6 ong, gidn phé
quan khu tr it gap hon. Trong viém phdi t6 chirc héa, c6 nhimg ving déng dic &
phoi két hop véi bo mach mau- phé quan bi x6a. Su két hop gitra nhitng ving déng
dic va day to chac ludi o phdi rat thuong gap trong viém phoi k& & NB viém da co
va viém da co, dic biét khi NB c6 khai phat bénh cap tinh hoic béan cap.
+ Nhitnghinh anh tén thuwong trén phim HRCT c6 thé gitp tién luong viém phoi ké
& NB viém co tu mién. Ton thuong DAD/AIP it gip, c6 tién lwong Xau va ty 18 tir
vong cao. Nhirng ton thuong OP thuong dap wng véi diéu tri glucocorticoid va thude
UCMD.

Xem thém chuong 2, muc 2.1.

Hinh 5.14. Phan bé
ton thuong AIP chu
yeu ¢ ngoai vi phan
thap caa phoi (mii tén
=) voi ton thuong
kinh mo lan toa (mui
tén ) kém dong dac
nhu phdi (miii tén »)

Hinh 5.15. Hinh anh
ton thuong phdi trén
HRCT & NB viém da
co / viém da co: ToN
thuong kinh mo (mii
tén mau den) va dong
dac nhu phéi (miii tén
mau tring)

A

M6 bénh hoc ciia viém phéi Ké trong viém da co va viém da co

Ton thuong bénh hoc hay gip nhit caa viém phéi k& trong viém da co va viém da
co 1a thé viém phoi ké khong déc hiéu (NSIP), chiém ty 18 khoang 80%. Ton thuong
dic trung gdm: sy thAm nhidm ddng nhat cua cac té bao viém ¢ t6 chuc k& cua ph0|
ling dong collagen & mirc d6 trung binh, cu trdc cua phoi van duoc bao toan, hiém
thdy céc té bao xo non. Trén phim HRCT, c6 hinh anh déng dic kinh mo ¢ ving
ngoai Vi cuia phoi va sy day Ién cia vach nho, xo hoa it gap.

Thé viém phoi k& thong thuong (UIP): C6 tinh trang xo héa rat nhiéu va sy Iang
dong collagen khong dong nhat trai nguoc véi viém phoi ke khong dac hiéu. Cau
trdc cua phoi bi phé hity, cac té bao xo non tap trung thanh 4, ¢6 hinh anh t6 ong va
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su tham nhiém céc té bao viém & mic do trung binh. Trén phim HRCT, ¢6 hinh anh
t6 ong ¢ viing ngoai vi va day phéi, su day Ién lan téa cia cac véach va tinh trang gidn
phé quan do co kéo. Trong bénh viém co ty mién, thé viém phéi k& thong thuong it
gap hon, c6 tién luong xau hon va it dap wng véi cac thude e ché mién dich so voi
thé viém phoi ké khéng dac hiéu.

Thé ton thuong cac phé nang lan toa (DAD/AIP): La thé tién trién nhanh nhat va cé
tién lugng xau nhat. Céc té bao viém tham nhiém lan téa & to chic k& caa phdi, co
tinh trang pht'va tao thanh cac mang hyaline, dan dén xo phoi t6 chic hda. Trén
phim HRCT, c6 hinh anh dong dac kinh mo lan téa va ¢ giai doan mudn co hinh anh
gian phé quan do co kéo va hinh t6 ong. Bat ky mét ton thuong nao dau tién & phoi
trong bénh viém da co va viém da co cﬁng c6 thé tién trién thanh thé ton thuong cac
phé nang lan toa, gay hoi chu:ng ARDS va lam NB tu vong.

Hinh 5.16. Hinh &nh tén
thwong phé nang lan téa:
Vach phé nang b; vé, long
chiza nhiéu hong cau, té bao
viém va xuat hién cac mang
hyalin (miii tén) [35]

Thé viém phdi t chizc hoa (OP): Ddc trung boi sy Xuat hién cua céc 6 to chuc hat
trong phé nang va cé thé tién trién gy tac nghén cac duong thd nho. Trén phim
HRCT, ¢6 hinh anh viém phdi t6 chic xo hoa va su tham nhiém khu tri ¢ 2 bén phoi.
Thé nay c6 tién lwong tot nhat va dap tng véi cac thude te ché mién dich.

Xem thém Chuong 2, muc 2.2.

Céc bi¢n phap tham do khdc

Noi soi phé quan va xét nghiém dich phé quan: gitp loai trir cac nguyén nhan cd thé
gay viém phoi ké trong viém co tw mién nhu bénh ly nhidm triang, ung thu, ting phan
rng quéa man véi thude.

Sinh thiét phoi qua noi soi phé quan: C6 thé chi dinh trong nhitng trudng hop chua
rd chan doan.

Do chirc ning ho hap: O nhitg NB viém da co va viém da co c6 viém phoi k&, khi
do chirc ning ho hap cd rdi loan théng khi han ché. Nhiing thay doi bat thudng trong
chi s6 FVC, TLC va FEV1 ciing c6 thé do yéu co hd hip & NB viém co ty mién. Yéu
co ho hip biéu hién bang tiang thé tich khi can va ty 16 FEV1/FVC trong gisi han
binh thuong.

5.3.3.3.Piéu tri viém phéi ké trong viém da co va viém da co
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Trong diéu tri viém phoi k& & nhitng NB viém da co va viém da co, glucocorticoid 14 1
nhém thuoc dugc lua chon dau tién va thuong két hop vai cac thuoc e ché mien dich.

Glucocorticoid

La thudc diéu tri nén tang va duoc lva chon dau tién trong diéu tri viem phdi ké & NB
viém da co va viém da co.

Prednisolone: Liéu luong 0,5- Img/kg/ngay, duong UOng trong 3- 8 tuan, sau d6 giam
lidu tir tir. Trongthé viém phoi k& tién trién nang, c6 thé dung liéu phap truyén tinh mach
lidu cao: Methylprednisolone 500- 1000 mg/ngay trong 3 ngay.

Azathioprine
La thudc e ché mién dich, diung duong ubng, liéu luong 2- 3 mg/kg/ngay.

Theo két qua cuia c&c nghién ciru, 75% NB viém co tw mién ¢6 viém phoi k& dap tng
tot vai azathioprine khi thuoc duoc chi dinh dau tién va dung két hop vai glucocorticoid.

Methotrexat

Thudc dung theo duong udng, lidu lwong 0,2- 0,3 mg/kg/1 tuan.

Cyclosporine A

Duing thudc theo dudng udng, licu lugng 2- 4 mg/kg/ngay. Tac dung phu: Doc tinh voi
than nén phai theo ddi chirc nang than thuong xuyén khi dung thuoc.

Tacrolimus

Liéu luong: 0,075mg/kg/ngay, dudng udng.

Mycophenolate mofetil

La thuéc UCMD, thuong ding két hop voéi glucocorticoid. Khodng 80% cac NB viém
da co va viém da co c¢6 viém phdi k& dap ung voi diéu tri bang mycophenolate mofetil.
Liéu luong: 2- 3 g/ngay, duong ubng.

Cyclophosphamide

Chi dinh: Cac NB viém da co va viém da co ¢6 viém phéi ké thé tiérNI trién nhanh, hoic
viém phoi k& khang tri véi glucocorticoid va nhitng thuoc e ché mién dich khéc.
Truyén tinh mach, liéu lugng 600- 700mg/m? da/1 lan truyen- 1 thang/1 lan trong 6
thang lién tuc, sau d6 gian 2- 3 thang/1 lan truyen tinh mach. Tong ca dot dieu tri la 11-
12 lan truyén tinh mach. Tac dung phu: Viém bang quang chay mau, viém- teo buong
trirng, giam bach cau mau, nhiém trung co hdi, ung thu thir phat.

Rituximab

La mot thude sinh hoc, mot khéng thé don dong khang khang nguyén CD20 trén bé mat
cua te bao lympho B dan deén giam su hoat hoa va chirc nang cua cac te bao lympho B.
Chj dinh: NB viém co tu mién cé viém phoi k& muc gicf) nang, ,tién ~trién nhanh hoac viém
phoi ke& khang tri véi glucocorticoid va nhiing thuoc tc che mien dich khac. Thuong
dung két hgp vaéi glucocorticoid.

Truyén tinh mach 2 licu, cach nhau 2 tuan, li¢u lvong 700mg/m? da/1 lan truyen hoac
1000mg/1 lan truyen. Sau moi 6 thang, cd thé truyen thudc nhac lai phu thudc vao mac
d6 dap ung véi dicu tri caa NB. Tac dung phu: Nhiém trung co héi, roi loan nhip tim.
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Sw két hop cac thuéc e ché mién dich trong diéu tri viém phéi ké ¢ NB viém da co
va viém da co

Sy lya chon thudc trong diéu tri viém phéi k& ¢ NB viém da co va viém da co phy thudc
vao muc d6 nang va mie do tién trién cua bénh & thoi diém chan doan, thuong diéu tri
két hop glucocorticoid lieu cao véi cac thudce e ché mién dich [142]. Trong diéu tri
viém phéi k& thé tién trién nhanh, wu tién chon cyclophosphamide truyén tinh mach hoic
cyclosporine A. Trong diéu tri viém phoi k& thé tién trién man tinh, vu tién chon
methotrexat, mycophenolate mofetil hoic azathioprine. Immunoglobulin truyén tinh
mach it ¢d hiéu qua trong diéu tri viém phéi k& & NB viém da co va viém da co nén
thude it duoc chi dinh. (Xem thém luu do lya chon thude diéu tri).

C6 thé két hop 2 loai thubc e ché mién dich dé tang hiéu qua diéu tri nhu: Methotrexat
két hop voi cyclophosphamide, mycophenolate mofetil két hop véi methotrexat,
cyclophosphamide két hop véi tacrolimus, mycophenolate mofetil két hop Voi
cyclophosphamide.

5.3.3.4. Tién luwong

O cac NB viém da co va viém da co, viém phoi k& 1a nguyén nhan hang dau gay ti vong,
dic biét vai nhitng NB ¢6 viém phoi k& thé tién trién nhanh. Ty 1& tir vong trung binh
cua nhitng NB viém co tu mién ¢6 viém phdi ké 1a khoang 14% va ty 18 nay s& cao hon
& nhitng NB viém da co, c6 thé 1én dén 45%. Trong cac thé bénh cua viém phdi kg, thé
tién trién nhanh, cap tinh c6 tién lugng Xau nhat do ton thuong nhu phoi lan toa, dan dén
suy hé hap cap, c6 kém theo hoic khong viém co tién trién cap tinh. Ty Ié tir vong cao
giao dong tir 50- 75%. Tién luong cua viém phdi k& & nhitg NB viém da co va viém da
co c6 thé thay doi, phu thuoc vao su xuat hién cua cac khang thé cé trong huyét thanh
cuia NB. Céc khang thé ¢4 tién luong xau gom khéang thé khang MDAS va nhom khang
thé khang synthetase.



103

Chan doan viém da co/viém da co c6 viém phoi ké.
banh gia mie d6 nang cua viém phoi k&, cac khang thé
dac hiéu cua viém co, cac yeu to tién lugng bénh

A 4

Tién trién nhanh Tién trién cap tinh/ban cap Tién trién man
I ' '
Corticoid lidu cao + CNIs (TAC, Tién trién On dinh
\4 \ 4 i
KT khang KT khang KT khang KT khang
MDAS(+) MDAG5(+) MDAS5(+) MDAS(+) Theo
Bao gom hoac Va ddi st
KT khang KT khang KT khang
Svnthetase Svynthetase Synthetase
Corticoid liéu cao” + Tiép tuc Corticoid + UCMD l —
CNIscao + CYC [+ Corticoid + (CNIs, MMF, [« Corticoid
LY CNIs AZA)
sna 1A <A Nang Ién
Nang Ién snn 1A ¢
J 4nd Nang 'e”l Nang 'G“J hoiic tai phat

-Ligu phap tich cuc: Rituximab, tofacitinib, loc huyét twong
-Chuyén bénh nhan dén cac trung tam dicu tri chuyén sau

* iéu phap pulse methylprednisolon truyén tinh mach 1000mg/ngay — 3 ngay
lién tuc. UCMD: tic ché mién dich , CNiIs calcineurin inhibitors, TAC tacrolimus,
CYC cyclophosphamid, CsA cyclosporin A, MMF mycophenolate mofetil, AZA
azthioprin, TM tinh mach, KT khang thé

So db 5.1. Luu dd lya chon diéu tri [143]

5.3.4.Bénh phoi ké & ngudi bénh lupus ban dé hé thong
5.3.4.1.Khai niém
Dinh nghia

Bénh lupus ban do hé thdng (SLE) la mot bénh li khong dong nhét, bénh chua rd cin
nguyén. Tén thuong phoi ké 1a dic trung bai viéc san xuat cac ty khang thé chéng lai
cac khang nguyén va cac phtc hop mién dich. Trong cac hinh thai tén thwong phdi &
NB lupus ban dé hé thong, ton thuong phdi k& khong thuong gap nhu viém mang phdi.
Phan loai viém phdi k& dua trén md bénh hoc bao gém: Viém phoi k& khong dic hiéu
(NSIP), viém phdi k& thong thuong (UIP), viém phdi k& lympho bao (LIP) va viém phoi
t6 chuc hoa (OP), viém phdi k& cip tinh hoic viém phéi khong phan loai duwgc. NISP 1a
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kiéu ton thwong pho bién nhét, trong khi UIP khdng pho bién & NB lupus ban do hé
théng.

Dich té

Ty I¢ }6n thuong phdi trong bénh lupus ban do h¢ thdng tuong Q6i cao, 24% dén 70%,
bao gom cac ton thuong nhu tran dich mang phoi, viem mang phoi, bénh phai k& (ILD),
tang ap dong mach phoi, xuat huyét phé nang lan toa, thuyén tac phoi,...

Yéu té nguy co

Ton thuong phoi k& pho bién nhat gap ¢ nhirng NB bj SLE lau nam (> 10 ndm), nhom
khoi phat muon (2 50 tudi) c6 ty 1€ mac ton thuong phoi k& cao hon 2,56 1an so voi
nhom khai phat sém (<18 tuoi)[144, 145].

Muc d6 hoat dong cua SLE la c6 méi quan hé voi dgng t6n thuong cua t6n thuong phéi
k& khi khoi dau. Biém SLEDAI-2K cao hon dang k€ & nhitng NB bi ton thuong phoi ké
cap tinh hoac ban cap so vai nhitng nguoi ton thuong phoi ké mén tinh.

Nong do protein phan ung C cao, thiéu mau va su hién dién cua cryoglobulin ciing co
lién quan dén ILD.

5.3.4.2.Chan do4n

Lam sang

CA4c triéu chirng 1am sang thuong gap cua NB SLE-ILD |,a sdt, ho, khac dom, tirc nguc,
ho khan va kho the. Mot so triéu ching khong di€n nhu sot, ho va dom hau hét Iié;-n guan
den viéc su dung lau dai glucocorticoid, thuoc urc ché mién dich va céc loai thuoc khac
sau khi chan doan SLE, dan dén roi loan chirc nang mién dich va c6 kha nang gay nhiém
trung thir phat.

DAu hiéu nghe tim phdi bat thuong pho bién nhat trong nhém SLE-ILD la ran n6 & phoi.
Ran Velcro 14 ral dién hinh caa viém phoi k&. Tuy nhién, da s NB viém phéi k& khong
cd triéu ching tai phdi, trong nghién ctiu tai Trung Qudc, c6 dén 75,28 % nghe phoi
khong c6 bat thuong[146].

HRCT

Trong mot nghién ciru caa Lian va cong su, bao céo rang ton thuong dang kinh ma 1a
thay d6i trén HRCT pho bién nhat & NB SLE-ILD, chiém khoang 84,4% va céc thay doi
hinh anh con lai 13 mo dang nét (21,1%), md t6 ong (15,6%) va gidn phé quan co kéo
(12,8%). Trong nghién ctru ndy, cac bat thuong dugc ghi nhan 1a kinh mo ving day
(46,07%) va day vach trong tiéu thiy (17,98%). Ton thuong ca hai phdi chiém
84,27%[147].

Ngoai ra cd thé gap chay méau phé nang lan téa véi hinh anh kinh mo lan toa
(DAD/DAH)

Theo ddi hinh anh dai han cho thy hau hét bénh cia NB tién trién cham, va hau hét cac
chi so chirc nang phoi c6 thé dugc duy tri.



Ton thuong kiéu DAD Ton thuong kiéu phol hop OP va NSIP
Hinh 5.17. Ton thuong phdi k& & NB lupus ban d6 hé théng trén HRCT
(Ngudn: www.nature.com/scientificreports)

Gidi phdu bénh
Sinh thiét duoc khuyén nghi néu chan doan khong chac chan mac di da lam cac xét
nghiém khoéng xam lan[148].

NSIP: loai phé bién nhat. Tham nhiém lymphocytic man tinh (té bao lympho / twong
bao), khong c¢6 xo hoa.

UIP: cac mang xo hoa c6 tai tao cau trdc phoi, viem k& man tinh murc do vira.

LIP: tham nhidm rd mo k& lan toa boi té bao lympho, twong bao va mé bao.

Céc bat thuong giai phau bénh c6 lién quan khac it pho bién hon: thoai héa amyloidosis
va viém phoi t6 chirc hoa khong rd can nguyén ciing da dugc béo céo.

5.3.4.3.Piéu tri

Chdm soc

Ciing nhu ddi vai viéc quan ly tat ca cac loai bénh phdi, viéc cai thude 14 1a quan trong.
Liéu phap oxy dugc chi dinh ¢ nhitng NB c6 d6 bao hoa oxy khi nghi ngoi hoac tap the
duc <89 %. Tiém phong cum va ph¢ cau.
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Bang 5.6. Cac liéuphap diéu tri bang thudc trong bénh phoi k& SLE

Hinh thai tén

Piéu tri corticoid

Thuadc e ché mién dich

OXy mau va giam
nghiém trong chic
nang phoi)

cap tinh hon)

Sau do chuyén sang dNiéu tri
phoi hop cung tc ché mién dich

thwong phoi
SLE-ILD  phé | Glucocorticoid toan  than, | ILD nhe dén trung binh,
bién nhdt (vi‘du: | prednisone 0,5 dén 1 mg /| mycophenolate hoic
NSIP, LIP) kg/ngay[149]. azathioprine 1a lya chon dau
Pidu trj nén, phdi hop tc ché | HEM hop 1y
mién dich. Tén thuong nang hon hoic tién
trién nhanh wu tién st dung
cyclophosphamide hoac
rituximab.
ILD cdp tinh | Khoi dau bang glucocorticoid | Cyclophosphamide dudng tinh
(Flare — ILD) licu cao (methylprednisolone | mach hoic rituximab diéu tri
Flare- ILD tién | tinh mach 1 g moi ngay trong |trong 6 — 12 thang, sau d6
tridn va nang (dic ba ngay, hoac Preflnls?ne 1 dép chuyén sang azathloprlne hoac
trung  bGi giam 2 mg/ kg /ngay ¢ nhitng NB it | mycophenolate mofetil.

Ddi vai nhitng nguoi mac bénh
it nghiém trong hoac khong
dung nap tot
cyclophosphamide, c6 thé diéu
tri v6i  azathioprine hoac
mycophenolate.

Viém phoi té chirc
héa

Prednisone duong uéng (1
mg/kg moi ngay trong moét
thang sau do giam dan).

Uc ché mién dich thuong diing
phoi hop dé giam licu
prednisone

Viém phoi k& thong thuong va NSIP xo 14 nhitng ILD xo lam
phuc tap bénh 1i lupus ban do hé thong.

ILD xo0 hoa

Khong c6 phuong phap diéu tri cu thé nao cho bénh phoi xo trong
SLE. Tuy nhién, mot thir nghiém 1am sang vé chat chéng xo hoa,
nintedanib, & nhitng NB ¢6 ILD xo héa tién trién, bao gom ca
bénh ILD lién quan dén bénh ty mién, cho thiy lam giam téc do
suy giam chtrc ning phdi. Nintedanib da dugc FDA chap thudn
dé str dung trong bénh phoi k& xo hoa tién trién (Xem muc 5.7).

Ngoai ra, ghép phdi c6 thé 1a mét luya chon cho nhirg ngudi mac bénh & giai doan ning.
5.3.4.4.Tién luwgng

Dién bien bénh c6 thé thay doi nhung thay doi cham; hiém khi tién trien va c6 xu huong
on dinh theo thoi gian. Mot loat cac bao cao nhimg thay doi khong dang ké trong cac
thdng so xét nghiém chirc nang hé hap. Theo phan loai m6 hoc, thuong gap nhat la NSIP
(41%), vai ty 1€ tir vong la 24%[150].
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5.3.5.Bénh phoi ké véi dic diém tw mién
5.3.5.1.Khéi niém
Dinh nghia[151]:
Bénh phoi k& véi dac.diem ty mién (IPAF) 1a mot phan loai do Hoi H6 hap Chau Au va
Hoi Long nguc Hoa Ky dé xuat ndm 2015 vé cac dang khong phan biét duoc cua bénh
phoi ke lién quan-bénh md lién keét. Bay 1a nhitng NB bi bénh phoi k& ¢ cac bicu hién
tu mién nhung khong dap ung cac tiéu chuan chan doan cho mét bénh mo lién két cu
thé.
Dinh nghia‘dong thuan vé bénh phoi k& voi ddc diém tw mién do Fischer va cong sw dé
xuat nam 2015 bao gom ba tiéu chi:
1. Bang ching X quang hoic mé bénh hoc cua viém phdi k& va,
2. Panh gia 1am sang day du loai trir cac cin nguyén khac cua viém phoi ké va,
3. Khong du dic tinh xac dinh mot bénh ma lién két.
Dich té hoc[152]:
Thuc té c6 mot ty 18 kha lon NB méc bénh phoi k& c6 cac dac diém I1am sang, huyét
thanh va / hoac X quang goi y bénh md lién ket, nhung thicu cdc déc diém dép ung cac
tiéu chu.:?m chan doan cho mot Qénh mo lién két xac dinh[lﬁZ]. Mirc do pho bién cua
bénh phoi k& véi déc diem ty mien no6i chung thay doi tir 7 den 34% tat ca cac bénh phoi
k&, phu thudc chu yeu vao dan so6 dugc nghién ctru va tiéu chuan tuyén chon NB[153].
Vé dac diém nhan khau hoc, d6 tuoi trung binh thay doi tr 60 dén 65 tudi, véi gisi tinh
bang nhau, mac du mét so nghién ciru bao cao tudi trung binh tré hon (~55 tudi) va phu
nir da trang khéng huat thuoc chiém wu the.
Sinh bénh heoc[153]:
Sinh ly bénh cua bénh phdi k& véi dic diém ty mién hién van chua that sy r3 rang, vi
khong cé cac nghién cuiu da dugc thuc hién va nguoi ta gia dinh rang cac con duong
sinh bénh hoc tham gia vao xo phoi v6 can va / hodc trong bénh phoi ke lién quan bénh
mo lién két sé tham gia vao bénh phoi ké vai dac diem tu mién.vRﬁt kho thiét ké cac
nghién cau sinh Iy bénh trong truong hep khdng c6 ranh gici chan doan rd rang. Tuy
nhién, co thé lap I?uan rang viéc xac dinh cac con duong cé lién quan cu thé den bénh
phf)i ke v6i dédc diém tyu mién t[én thuc té ¢6 thé gdp phan xac dinh bénh phoi ké vai dac
diém ty mién nhu mot thyc the.
5.3.5.2.Chén doan[154]
Tri¢u ching 1&m sang:
47-63% NB ¢ it nhat mot trigu chung 1am sang. Cac dau higu Iam sang pho bién nhat
la hién twong Raynaud (28-39%), ticp theo la ban tay tho co khi (4-29%), viém khop
hoac cing khép buoi sang (16—-23%) va dau hiéu Gottron (5-18%).
1. Nt phan xa caa ngon tay (ban tay tho co khi)
2. Loét dau ngon
3. Viém khép hoic cing nhiéu khép budi sang > 60 phut
4. Dan mach gan ban tay
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5. Hién tuong Raynaud

6. Phu ngon tay khdng giai thich dugc
7. Phét ban ¢ dinh & mat dudi caa ngon tay khdng giai thich duoc (dau hiéu Gottron)

Hinh 5.18. A. Ban tay tho co khi B. Dau hiéu Gottron
Xét nghi¢m huyét thanh:

Hon 90% NB ¢6 it nhat mt trong s cAc tiéu chi huyét thanh hoc. Tu khang thé chinh
dugc tim thay la khang theé khang nhan hi¢u gia cao (48-82%). Anti-SSa, antisynthetase,
yéu to thap hiéu gia cao cling thuong co.

1. Khang thé khang nhan (ANA: antinuclear antibody) hi¢u gia >1: 320, khuéch tan,
dom, dong nhat hoac

a) ANA nucleolar (bat ky hiéu gia nao) hoic

b) ANA centromere (bat ky hiéu gi4 nao)

. RF (Yéu t thap) > 2 x gii han trén cta binh thuong
. Anti-CCP

. Anti-dsDNA

. Anti-Ro (SS-A)

. Anti-La (SS-B)

. Anti-ribonucleoprotein

. Anti-Smith

. Anti-topoisomerase (Scl-70)

10. Anti-tRNA synthetase (vd, Jo-1, PL-7, PL-12; EJ, OJ, KS, Zo, tRS)
11. Anti-PM-Scl

12. Anti-MDA-5

Chdn dodn hinh danh va md bénh hoc:

© 00 N oo o1l A WDN

Kieu hinh viém phoi k& khong dac hiéu (NSIP) trén chup cat I6p vi tinh do phan giai
cao va / hodac md bénh hoc (twong tng 41 va 25%) la bicu hi¢n thuong gap nhat theo
nhiéu nghién cuu.

1. Chuyp cat 16p vi tinh d6 phan giai cao: cé thé thay cac hinh anh
a) Viém phdi k& khong dac hiéu (NSIP: non-specific interstitial pneumonia)
b) Viém phdi t6 chuc hda (OP: organizing pneumonia)
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c) Viém phoi k& khong dic hiéu chdng I1ap Viém phdi té chirc hoa
d) Viém phéi k& lympho (LIP: lymphoid interstitial pneumonia)
2. M6 bénh hoc qua sinh thiét phéi ngoai khoa: cé thé thiy cac hinh anh
a) Viém phoi k& khong dac hiéu
b) Viém phdi t6 chac hoa
¢) Viém phéi k& khong dic hiéu chong Iap Viém phdi té chirc hoa
d) Viém phéi k& lympho
e) Két tap-bach huyét mé k& vai trung tim mam
f) Tham nhiém lymphoplasmacytic lan téa (c6 hoac khéng co nang bach huyét)
3. Anh huong nhiéu khoang (ngoai viém phoi ké):
a) Tran dich hoic day mang phdi khdng rd nguyén nhan
b) Tran dich hoac day mang ngoai tim khdng rd nguyén nhan
¢) Bénh ly noi tai duong hd hap khong giai thich duoc
d) Bénh mach mau phoi khéng rd nguyén nhan

Dé dat tiéu chuan chan doan bénh phdi k& véi dic diém tu mién, can phai dép tng ba
tiéu chi trong dinh nghia bénh phoi k& voi dac diém tu mién, ngoai ra can toi thiéu mot
dic diém cua it nhat hai trong ba linh vuc: 1am sang (cac dic diém 1am sang cu thé),
huyét thanh (tu khang thé luu hanh dic hiéu), hinh thai (cac dic diém hinh anh HRCT
cu thé, cac dic diém md bénh hoc, hoic lién quan dén cac khoang).

5.3.5.3.Diéu tri[153]

Dit liéu lién quan dén diéu tri bénh phdi ké véi dic diém tu mién dén nay chi gigi han
trong béo c4o loat trudng hop, va can nghién ctiru sau hon dé xac dinh chién luoc diéu
tri t6i wu cho bénh phoi k& véi dic diém ty mién. Vi bénh phoi ké voi dac diém tu mién
la mot tuyén bd dong thuan chir khdng phai 13 mot can bénh hoic mot thyuc thé dugc xac
dinh rd rang, nén chua xac dinh duoc mirc d6 can thiét caa mot hoi dong chuyén biét
nhu v6i xo phdi vo cin, va can nghién ciu dé giai quyét cau hoi nay. Cac bién phap diéu
tri n6i chung gom:

Ligu phap mién dich, chéng xo:

Hién tai, quyét dinh diéu tri & nhirng NB duoc phan loai & bénh phdi k& véi dic diém
tu mién phai dya trén viéc danh gia can than ty 18 loi ich - nguy co cho tirng NB va ly
tudng 1a nén duoc thao luan da chuyén khoa dé quyét dinh diéu tri cho ting truong hop
cu thé. Khdng cé céc thir nghiém ngau nhién c6 ddi ching hd tro diéu hoa mién dich
trong bénh phoi k& véi dic diém ty mién, va céc chién luoc diéu tri duoc dé xuét duoc
ngoai suy tir nghién citu vé bénh phoi k& trong bénh mo lién két. Nhan khau hoc, 1am
sang va cac tinh chat tu mién, cling nhu kiéu hinh nén duoc xem xét.

Diéu trj cu thé: xem bai Bénh phoi k& trong bénh md lién két va bai Xo phdi vo can.
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Bénh phéi mé k& véi Xo phoéi
dac diém tu mién vO can

Bénh phdi mé k& trong
bénh mo lién két

W

bac diém lam Tu mién
sang, sinh hoc

Muc tiéu diéu
tri

Xo hoa

i

Hinh 5.19. Minh hoa dic diém bénh va diéu tri IPAF
Céc'li¢u phép khéc:
Oxy liéu phap néu cé chi dinh, phuc héi chiic nang phoi thich hop, diéu tri trao nguoc

da day - thuc quan néu c6 chi dinh, ngin ngira nhiém trung va dénh gia tinh trang cua
xuong trong qua trinh diéu tri.

5.3.5.4.Tién lwgng[153]

Bénh phoi k& voi dic diém ty mién c6 xu hudng cé kha nang séng con cao hon so voi
nhitng nguoi khéng cé dac diém tu mién, ngan hon so véi NB bénh phoi ké trong bénh
mo lién két, nhung tot hon so vai NB xo phoi vo can.

Khi phan tang theo chup cit 16p vi tinh ¢6 phan giai cao, NB bénh phoi k& vai dic diém
tu mién khdng c6 kiéu hinh viém phoi k& thong thuong cé tién lugng rat gibng véi nhiing
ngudi bi bénh phoi k& trong bénh mé lién két, trong khi sy tién trién caa NB ¢ kiéu
hinh viém phoi k& thong thudng gidng nhu NB bi xo phdi vo can.

5.4.Viém phdi ting cam
5.4.1.Dinh nghia

Viém phdi ting cam (HP: hypersensitivity pneumonitis) 12 mot bénh ly viém va/hoic X0
ctia nhu mé phoi va duong dan khi nhé. Pay 1a hau qua tir phan ang trung gian mién
dich khi hit phai di nguyén trén co dia NB tang nhay cam.

Mic du bénh viém phéi ting cam dugc dic trung bai tinh trang tiép xtc di nguyén duong
hit, nhung su phoi nhiém nhiéu khi khong duoc xac dinh du da duge danh gia k ludng
& nhitng NB c6 cac dic diém viém phoi tang cam dién hinh. Tinh hudng nay ciing dt
ra cau hoi 1a cac truong hop nay 1a do khong xac dinh duoc phoi nhiém hay chi don
thuan 14 tinh trang “sinh bénh” tir bén trong (ndi sinh) ma khdng can phoi nhiém voi di
nguyén[2, 13].

Mic di hau nhu tat ca cic bénh déu xay ra & “nhitng ngudi nhay cam”, cum tir nay da
duoc dua vao dinh nghia dé nhan manh tam quan trong cta su nhay cam trong co ché
bénh sinh caa viém phoi tang cam[13].

5.4.2.Dich té hoc:

Chua ¢6 nhiéu nghién ciru vé HP va uéc tinh ¢ khoang 1.67-2.71/100.000 dan bj mac
moi nam tai My. HP thé xo hoa 1a mot trong cac bénh hay gap trong thé ILD xo hoa tién
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tricn PF-ILD (nhém ILD xo héa khac xo phoi vo can IPF). Mot s y van u6c tinh HP
man chiem 20% ILD[2, 13].

5.4.3.Phan loai:

Céch phan chia cii thanh 3 loai cap, ban cap va man dya vao thoi gian mac bénh khong
con phu hop nén cach phan chia méi thanh viém phoi ting cam xo hod hay khong xo
hoa dua vao hinh anh hoc hay mé bénh hoc dugc ATS dé nghi tir nam 2020[13].

5.4.4.Triéu chieng va dau hiéu

CAc triéu chung va dau hiéu pho bién cua ca loai khong xo hoa va xo hoa bao gom kho
tho, ho va tiéng rit cudi thi hit vao (squeak). CAc triéu ching it gap hon nhu sut can hay
triéu chang gia cam (6n lanh, st nhe va kho chiu), tirc nguc va thd kho khé. Kham 1am
sang c6-thé phat hién ran & phoi. Khoi phét triéu ching co thé cap tinh (phat trién trong
vai ngay dén vai tuan, doi khi kém theo tran dich mang phoi) hoic ciing ¢ thé am i
(phat trién va xau di trong nhiéu thang dén nhiéu nam) va co cac dot tai phat. Méac du
biéu hién cip tinh c6 hoac khdng c6 cac triéu ching tiép dién c6 vé phi hop hon véi thé
khong xo hoa va biéu hién am tham c6 vé phu hop hon véi thé xo hoa nhung thoi gian
biéu hién triéu chitng khong lién quan chit ché dén tinh trang xo hoa. Ty 18 nhiém HP
cao nhat ¢ nhitng ngudi 16n tudi (tc 1a tir 65 tuoi tro 1én, véi tudi trung binh 1a 50-60
tudi). Tuy nhién bénh ciing c6 thé dugc chan doan & ngudi tré va tré em. NB HP xo hoa
thuong 16n tudi, khong xac dinh duoc tac nhan phoi nhiém va c6 FVC, DLCO va ty I¢
té bao lympho trong dich BAL thap hon so véi NB thé khong xo hoa[13].

5.45.HRCT

Khi nghi ngo HP, NB can chyp HRCT nguc khong can quang ¢ 2 thi hit vao hét stic va
khi tho ra hét sic (nham phat hién hinh anh gian tiép cua ton thuong duong tho nho va
bay khi). Biéu hién trén HRCT cuia HP tuy thudc vao giai doan bénh (vé mo bénh hoc)
nhung c6 dic trung 13 ton thwong dang kinh mo trung tam tiéu thuy hay dang nét c6
kém dau hiéu bay khi ¢ viing gitra va trén caa phoi[13].

Bang 5.7. CAc tiéu chuan hinh anh HP trén HRCT theo ATS 2020 va CHEST 2021

HP khong Thé dién hinh Thé phi hep Thé ko XD
xo héa

ATS/JRS/A | Can: C4c hinh thai ton thuwong

LAT 2020 it nhat mot déu hieu cua nhu moé khong dac hiéu

ton thwong thim nhiém
nhu mé trén HRCT*
Va:
-It nhat mét dau hiéu ton
thuong duong dan khi
nho*
va:
-Cac ton thwong phai
phan bo lan téa*

nhung da dugc mo ta trong
HP*
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HP khong Thé dién hinh Thé phu hep Thé ko XP
xo hoa
CHEST Mét trong cac dau hiéu: Mét trong cac dau hiéu:
2021 -Not kinh mo trung tam -Nét kinh mo trung tam
tieu thuy, ranh gidi ticu thuy nhung khdng
khong rd lan toa toan bo phan bo lan toa vaq khéng
cac vung phoi kem theo hinh thé khdam
_DAu hiéu “ba ty trong” hoac bay khi tiéu thuy
trén phim chup thi hit -Hinh kinh mo lan toa
vao hoac thanh mang
-Hinh kham va bay khi -Hinh kham hogc bay khi
trén phim thi hit vao kem ticu thuy khong kem
theo not trung tam tiéu theo not trung tam tieu
thuy thuy hoac kinh mo
Va: Va:
- Khdng c6 cac dau higu goi -Khong c6 cac dau higu
y chan doéan khac goi Yy chan doan khac
HP xo héa Thé dién hinh Thé phi hop Thé ko XD
ATS/JRS/A | Can: Hinh thai va/hoac phan bo | Hinh théi ton
LAT 2020 Xo hoa phdi theo 1 t6_1£1 thuqt}g X0 h(?e; kh\fmg thuong ‘Akhén,g
trong 3 kiéu phan bé* giong vei dang dién hinh; | trong dong voi
. cac dau hiéu x0 hda ¢co kéﬁm HP dién hinh
Va: theo dau hiéu cua ton | hoic phi hop
-it nhat mot d4u hiéu tén | thuong dudng thé nho HP
thuong duong dan khi
nho*
CHEST Déu hiéu xo phoi trén | Dau hiéu xo phoi trén | Xo hoa phoi
2021 HRCT kem theo cic dau | HRCT kem theo mot trong | nhung  khong

hiéu sau

-Nét kinh mo trung tam
tiéu thiy, ranh gioi
khong ro lan toa toan bo
cac vung phoi

-Dau hi¢u “ba ty trong”
trén phim chyp thi hit
vao

va:

- Khdng c6 cac dau higu goi

y chan doan khac

cac dau hiéu:
-Hinh kinh mo lan toa
hoac thanh mang
-N6t kinh mo trung tam
tieu thuy rai rac hoac
thanh dam
-Hinh kham hozc bay khi
tiéu thuy nhung khong
du dé xép vao HP xo hoa
dién hinh

Va:

- Khang c6 céc dau higu goi

y chan doan khac

ké;m theo cac
dau hiéu goi y
HP
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HP khong xo hoa
Tén thwong tham nhidm phdi lan toa trén HRCT (tén thuong kinh mo, ton thuong thé
kham) kém it nhat mot bt thuong HRCT goi y dén ton thuong duong dan khi nho. Céc
bat thuong goi y ton thuong dudng dan khi nho bao gdbm tén thwong dang nét nho trung
tam tiéu thuy (<5 mm) thi hit vao va bay khi trén hinh anh thi tho ra. Trong thé khong
x0 hoa, thé kham biéu hién hdn hop cua c4c tiéu thuy phdi bi viém, tiéu thuy phoi binh
thudng va nhitng viing phéi bi tic nghén tiéu phé quan. Cac ton thuong trén thuong lan
toa, d6i xang 2-bén. Mac di su két hop cua cac bat thudng nhu mé va duong thd nho
goi y nhiéu dén HP khong xo hoa nhung bay khi don doc c6 thé 1a mot biéu hién c6 thé
gap ¢ HP. Ngoai ra, 3 dac diém sau day c6 thé gip trén HP khong xo hoa: Thé kham
ddng nhatva kin déo, dong dac phé nang va cac kén phoi. Phéi hop déc diém HRCT va
bénh canh cy thé gilp chan doan bénh trong nhitng trudng hop nhat dinh [13].
HP xo hoa
Biéu hién chinh 1a xo phdi va tic nghén duong dan khi nho. Xo phdi 1a biéu hién thuong
gap nht véi dac diém ton thuong luéi min hay thé khéng déu kém bién dang cu tric
phoi va doi khi co day cac vach ngan co6 hay khong co gian phé quan do co kéo trong
viing phoi bi ton thuwong thé kham. Ton thuong to ong c6 thé ¢6 va thuong la nho nhung
dang dang lon cling c6 thé xay ra trong cac thé HP xo hod ndng. Ton thuong x0 phoi
nang nhat & vung gitra hoac gitra va dudi ph0| hoac phan bd déu & ba ving phoi véi
ving day phoi tuong ddi it hon. Trén mat phang doc (axial) thuong khéng c6 dang xo
trung tdm hay ngoai bién wu thé[13].
Téc ngh&n tiéu phé quan biéu hién véi mot sé dic diém HRCT ¢ HP thé xo hoa. Gibng
nhu ¢ thé HP khong xo hoa, nét trung tam tiéu thuy kém xac dinh (bo khdng rd) va thé
kham 1a hay gap. Hinh anh HRCT c6 ba mic dam do phoi khac nhau (thé kham, cac
tiéu thiy giam dam do va mach mau va phdi binh thuong) va day 1a dau hiéu c6 do dic
hiéu cao voi HP thé xo hoé (dau hiéu 3 ty trong triple density)[13].

Hinh 5.20. “Ba thanh phan ting ddm d9, giam dam do va mo phoi binh thuong” trén
HRCT cua HP man thé xo hoa

A khi hit vao va B khi thé ra. Kinh mo' (hinh sao dé), ting sdng (miii tén do) va phoi
binh thwong (miii tén den) (theo Guidelines ATS 2020)[13]

5.4.6.Giai phiu bénh
HP khéng xo ho4 — 3 biéu hién kinh dién vé mé hoc nhu sau[13]:
(1) Viém phdi k& trung tam tiéu thuy
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(2) Viém tiéu phé quan trung tam tiéu thuy
(3) U hat khdng hoai ti, nhé; hinh dang khong ro
HP xo hoa — M hoc ciia HP man xo hoa ¢ thé bao gom céc dic tinh nhu sau[13]:

(1) Viém phoi k& xo hoa man tinh
(2) Xo trung tam duong tho
(3) U hat khong hoai tir hinh dang khong rd.c

Hinh 5.21. Viém phéi tang cam khong xo hoa

Tham nhiém té bao viém ¢ trung tam tiéu thuy va quanh cac tiéu phé quan (miii tén),
tao mod hat. [35]
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Hinh 5.22. Viém phéi ting cam xo hoa (fHP)

Céc hinh dnh cé do phéng dai ting dan Véi tén thuong giong viém phéi ké khéng dac
hi¢u dang xo héa nhung co hién dién dai thuc bao nhiéu nhan ¢ mo ké [35]

5.4.7.Cac can lam sang khéac

Xét nghiém mién dich hoc: khang thé dic hiéu luu hanh IgG (precipitins) vai di nguyén
dugc xem |4 tiéu chuan vang nhung nay chi c¢6 y nghia c6 phoi nhiém hon 1a gay bénh..
O giai doan man, cac precipitins cting co thé am tinh[13].

Dich rira phe quan phe nang BAL, dién hinh trong HP 1a lympho bao chiém uu thé,
nhung c6 thé c6 cac bat thuong khac nhu ting bach cau ai toan hay da nhén trung tinh.
Giai doan man tinh xo hoa c6 thé khdng c6[13].
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5.4.8.Chan do4n:

Theo ATS 2020, viéc chan doan HP bat dau HRCT phdi két hop vai cac yéu t khac (so
d6 hinh bén duéi) nhu xac dinh phoi nhiém va/hoic 1gG huyét thanh, BAL c6 hay khong
lympho bao ting va bénh pham bénh hoc, md hoc tir sinh thiét phoi. Tuy theo mdi tirng
truong hop sé cho két'qua véi muace do tin cay khac nhau, tir chan doan xac dinh chéc
chian dén khong théoai trir HP[13].

Két qua Cat Iép vi tinh 1ong ngwe do phan giai cao (HRCT)

' i
Hinh anh dién hinh cho Hinh anh phu hep véi HP Hinh anh khéng xac dinh
HP (Typical) (Compatible) cho HP (Indeterminate)

I_I_. _I_I l

.~/ o x i ! !
E;"@‘,’;g:‘ﬁgg‘fu';e‘ﬂﬂ::ﬁ Phoi nhiém + Phoi nhiém - Phoi nhiém + Phoinhiém - Phoi nhidm +  Phoi nhiém -
Khong cé dich rira PQ-PN/
C6 dich rira PQ-PN nhwen 5 chi . , . : . .
Khong tang lymphocyte \?é C,?gnct':ﬁrf D6 chéc Do chic || Khéng loai Khangloai || Khong loai
Khong c6 mo bénh hoc/ Mo binh 91 chén théap chan thap trir dwoc trir dugc trir duroc
bénh hoc cho KQ khéng xac
dinh.
Dich rira PQ - PN ting Do chic Dd chic D6 ch &t . :
: ~ i b b 0 chac B4 chac Khéng loai
I{‘rgﬁlgiy:; :hu-ng Khoéng c6 - Chal?i r:Lung chaltr:i r:Lung chan thap chan thap Ty T
Dich rira PQ - PN tang Do chic Do chac . . :
lymphocyte va Md bénh hoc chantrung || chan trung Clii.l)égnc?hag: KtIrEnd%rIgg I
cho KQ khong xac dinh binh binh P ;
o Do chac D6 chac -
Mo bénh hoc cho KQ chan trung chéntrung || P9 chac
co the HP ik binh chan thap
Mé bénh hoc cho KQ
HP dien hinh

So d6 5.2. Két hop HRCT va céc yéu té khac trong chan doan HP[13]
5.4.9.Chéan doan phan biét[13]
Can chan doan phan biét HP thé xo hoa véi:
- IPF: Thuong NB I6n tuoi, khong thay nguyén nhan, ton thuong UIP trén HRCT
- fNSIP (Viém phoi k& khong dac hi¢u thé xo hoa) NB thuong tre tudi, céd bénh mod
lién két, HRCT ton thuong kinh mo, xo hda, ton thuong 2 phoi ¢ day nhiéu nhung
thuong khdng cham vao mang phdi (c6 tinh dic hiéu cao).

- Xo phOI do thubc gay ra: can luu y khong bo s6t, nhat 1a khi NB c¢6 ding nhitng
thudc ¢ nguy co gy doc tinh cho phéi.

5.4.10.Diéu tri[2]

- Ngung tiép xtic di nguyén Ia rat quan trong. Tuy nhién viéc xac dinh duoc di nguyén
rat kho khan, ‘ , ) v

- Corticoid: Méc du c6 bang chang ung ho yeu nhung trong HP cap c6 the dung
corticoid vai lieu 0,5mg/kg/ngay trong mét thang va giam licu dan dén khi dat ¢ licu
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duy tri 10-15 mg/ngay. Dirng corticoid néu NB duoc xem 1a duoc diéu tri khoi hay
khong dap tng trén 1am sang. Néu 1am sang xau hon khi giam liéu can phai duy tri
lidu thich hop. Trong thé man tinh tién trién, viéc sir dung corticoid chua c6 nhiéu
bang chiing ang ho va mot vai nghién ctu thay khdng c6 hiéu qua.

- Uc ché mién dich: Mot sé nghién cau cho thay Mycophenolate Mofetil va
Azathioprine cai thién DLCO trong HP man nhung khong cai thién FVC va khong
cai thién ty I séng con.

- Thudc Chéng xo dang duoc nghién ctu chi dinh trong truong hop xo hoa tién trién.

- Ghep phdiz chuyén NB HP man giai doan cudi di ghép phdi néu NB khong dap tng
diéu tri corticoid c6 hay khdng tc ché mién dich kém theo.

5.4.11.Tién lwgng

Ty 1€ tir vong chung 1a 28% trong 4 nam va 52% trong 7 ndm ¢ NB HP ¢6 xo hoa. Viéc
tlep xuc di nguyén lap di lap lai Ia yéu to tién luogng xau. Cac yéu t6 khac nhu NB l6n
tudi, nam gidi, chirc nang phdi xau khi dugc phat hién va ngay trén mau sinh thiét da co
t6n thuong xo 13 yéu t6 tién lwong xau cho HP ¢6 lién quan dén ti Ié tir vong[2].

5.5.Bénh phoi ké do thudc va lién quan dén nghé nghiép
5.5.1.Bénh phaoi ké do thudc
5.5.1.1.Khai niém

Dinh nghia: Bénh phoi k& do thudc (Drug induced Interstitial Lung Disease) gay 90%
téc dung ngoai ¥ trén duong ho hap gay boi thay thudc (10% con lai do céc thi thuat)
chi cac tru:ong hop ¢6 ton thu:ong ph0| k& (hay bénh nhu md phdi lan toa) ¢ nguyén
nhan la cac tac dung ngoai y cua thudc (triéu ching/ ton thuong phol k& xuat hién mai
hodc niang thém do thudc)[155]. Tét ca cac duong dung di 1a udng, tiém, boi dudi da,
dat phu khoa, nho mat hoac hit, hat thudc 14, can sa, thudc 1a dién tir déu c6 tiém ning
gay tac dung ngoai y trén duong ho hap[155] Céc loai thudc thuong gap gay t6n thuong
phdi k& 1a thudc hoa tri; nitrofurantoin; thude diéu tri thap khép bao gom khéang viém
khong steroid; thudc tim mach nhu amiodarone, statin; khang sinh; truyen mau; xa tri;
cac thude trong lugng phan tir nho e ché tyrosin kinase; cac khang thé don dong. ..

Dich té hoc: Tan suat bénh phoi ké do thudc ¢é tan suat tir <1% dén 60% cho mat thudc
riéng 16[156]. O mic cong dong, mot nghién cau tir co so dir liéu Clinical Practice
Research Database (Anh quéc) trong khoang 1997-2008 bao cao tan suat mai mac 4.1 /
triéu nguoi / nim qua ghi nhan 128 NB gom NB bénh phoi ké do thubc (22 trudng hop)
va bénh phéi k& do xa (106 truong hop)[157]. Méi day, sb liéu cua Greater Paris ghi
nhan tan suat mgi mac bénh phdi k& do thudc 1a 12.4 ca / triéu nguoi/ nam[155]. Trong
tat ca NB bénh phdi k&, tan suat bénh phdi k& do thudc dao dong trong khoang 2,6-
5,0%[8]. Thubc 1a nguyén nhan cua 10%-30% tham nhidm phdi c6 ting eosinophil,
10%-14% ARDS, 11%-18% xuat huyét phé nang va 28% viém phdi t6 chirc hoa[156].
Nhu vay can tam soat nguyén nhan do thuéc trén moi NB bénh phoi k&[8].

Yéu té nguy co
CAc yéu t6 nguy co bénh phdi k& do thudc gom[8]:

- Tudi (cé&c cuc 1on quéa hoac nho qua dan dén chire ning than suy giam)
- Gidi (nam voi EGFR TKI, pemetrexed, methotrexate va amiodarone)
- Chung toc (v6i mot sb thude nhu Nhat, ngudi gbe Phi)

- Liéu str dung thubc cao
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- Tén thuong phdi (bénh phoi k&, xo ph01 v0 cén) san co trude do.
- Hut thudc 14, nghién rugu va bénh dong mic ciing lam gia ting nguy co bénh phoi
do thuéc.

5.5.1.2.LAm sang va can 1am sang bénh phoi ké do thudc

Lam sang

Lam sang phong phti va khong dic hiéu[8]. NB cd thé biéu hién bat ky triéu ching co
nang va thuc thé ndo caa dudng hd hap nhu ho, kho the, kho khe, ning nguc, ran ngay,
ran no...nhung thuong nhat 1a ho khan, kho tho khi gang stc, ran no[156]. Chan doan
chi duoc nghi dén khi bac si 1am sang ludn dat nghi ngd & muac cao[8]. NB md ta céac
triéu chung nay mai xuét hién hoic ning 1én sau dung thubc[8]. D6i khi cac tén thuong
ngoai phdi do thudc ¢6 thé goi ¥ can nguyén do thudc cho bénh phdi: ton thuong gan va
tuyén giap trén NB dung amiodarone, hdi chang DRESS phan ung do thudc c6 ting
eosinophil va triéu chirng toan than, viém mach mau, chuét rdat do statin, vét bong da
ngon tay NB str dung cocaine, ...[156]

Cén lam sang co bdn

Hinh anh hoc co ban nhu X quang nguc thang gitp phét hién cac hinh mo phé nang
hodc mé k& nhu hinh kinh mo hodc dong dic xay ra sau tiép xuc vai thudc[8]. Luu y
25-75% X quang nguc thang binh thuong[8].

Hd hap ky dién hinh c6 thé phat hién giam dung tich sdng gang sirc (FVC) hoac kha
nang khuyéch tdn (DLCO)[157].

Xét nghiém mau cac khang thé tu mién (ANA, ANCA...) c6 thé gilp goi ¥ ton thuong
phoi do lupus do thubc hoic viém mach ANCA do hydralazine, minocycline,
propylthiouracil PTU (MPO-ANCA) hoac levamisole cocaine (MPO va PR3
ANCA)[8].

HRCT

La hinh anh hoc co ban, dugc chon lya va quan trong trong bénh phdi do thudc[155].

Céc ton thuong HCRT c6 thé phan loai va md ta theo cac tén thuong bénh 1y co ban Véi
tan suat thuong gap giam dan nhu viém phdi to chirc hda (OP), viém phoi ké khong dic
hiéu (NSIP), viém phoi ting cam (HP) va ton thuong phé nang lan toa (DAD)[155]. Cac
t6n thuong nay twong thich it nhiéu véi ton thuong giai phau bénh, gitp tién lwong bénh
dap ung véi corticosteroids hay khong (trir DAD)[155]. Mot s tén thuong it gdp hon
nhu ton thuong dang lu6i kém giam thé tich c6 thé lién quan viém phdi k& khong dac
hi¢u xo hoa (fibrotic NSIP) hoac viém phoi k& thong thuong (UIP)[155]. Bénh phoi k&
do thudc co thé gay tat ca cac loai ton thwong phoi k& du la hiém gap khac nhu viém
phdi tang eosinophil, viém u hat & phoi, md bao Langerhans, bénh tich protein phé nang
va viém phoi ké dai thuc bao va troc vay[155]. Ton thuong kiéu day vach lién tiéu thay
kiéu hinh anh 1at da c6 thé gap va lién quan dén suy tim[155].

Hinh anh hoc trong mot sé truong hop cé thé goi ¥ nguyén nhan do thudc[8]:

- Hinh mo phéi ¢am do cao do cac phan tir iod cua amiodarone trong bénh phoi
amiodarone pulmonary, thuyén tic dong mach phéi do xi mang, thiy ngan, hit sic
barium, nhiém talc & nguoi nghién hit va calci hda phéi lan toa

- Hinh mo phdi dam d6 thap do viém phdi hydrocarbon (viém phéi ngudi nuét lira)
hoac viém phéi do chét béo
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- Sy phan b cac hinh mo phdi theo cac trudng xa tri goi ¥ viém phdi do xa, phan b
dudi mang phéi nghi dén viém phdi ting eosinophil, doc theo bé mit mang phol trén
tao bo bao nhu moé phol trong pleuro-parenchymal fibroelastosis, day mang phoi kém
bénh phoi ké trong bién do6i phoi mang phdi do ergoline
- Céc hinh mo di chuyén lién quan dén viém phai té chac hoa do thude hodc do xa

Té bao hec dich rizaphé qudn

Tiép can noi soi phé quan rat thuong quy trong bénh Iy nhu mé phai lan téa gitp loai
trir cac bénh 1y khac nhu ung thu va nhiém tring[8]. Raa phé quan phé nang qua noi soi
gip chan doan hoi chirng xuat huyét phé nang, 1y mau dinh danh tac nhan nhidm khuan
(vi du Pneumocystic) va chan doan xéc dinh ung thu[156]. V6i bénh phoi kg, dich rua
phé quan phé nang nhiéu eosinophil (viem pho1 tang eosinophil) va/hoic té bao lympho
(cellular NSIP hozc viém phoi k& md hat) goi y tinh trang viém phé nang tuong ung va
tién luwong duoc kha nang dap ung véi corticoid khi diéu tri bénh phdi k& do thudc[8].
Tang neutrophil thuong thiy trong ARDS[8]. Hién dién té bao bot goi y amiodarone va
dai thuc bao an lipid c6 khong bao trong viém phdi lipid ngoai sinh[8].

M bénh hec

Rat c6 gia tri nhung do nhiéu nguy co khi sinh thiét nén khéng ludn sin c6. Khong t6i can
thiét trong bénh phéi k& do thuc nhung d6i khi can dic biét trong nhitng treong hop can loai
trir c4c chan doan phan biét nhu ung thu[156]. Moi thuong t6n bénh phdi k& déu co thé gap
gom viém phoi tang cam (HP), viém phdi t6 chic hda (OP), t6n thuong phé nang lan toa
(DAD), viém phoi k& khong dc hiéu (NSIP), viém phoi ting eosinophil, viém phdi t6 chirc
hoa kém viém tiéu phé quan tic nghén (BOOP), XUt huyet phé nang va viém u hat tai phéi.

Hau hét cac thudc cting nhom c6 thé gay cling loai ton thuong trén phoi[8]; nhung ddi khi
mot thude c6 thé gay nhiéu loai ton thwong mé bénh hoc trén cling mat bn[8]. Md bénh hoc
thuong khéng gidp xac nhan chan doan cin nguyen do thuoc[8]

i ST PN

Hinh 5.23. Hinh anh viém phai ké& do thuéc metrotrexate

(A) Ton thuong phé nang cap tinh (B) Viém phoi té chic héa (C) Viém phai ké khong
dac hiéu dang xo hoa (D) Viém phai ké tao mo hat [35]
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5.5.1.3.C4c dang lam sang thwong gap

Cac dang 1am sang thudng gap. rat phong ph tir ton thuong phdi k& cip dén ban cip va
man tinh; tuong tu cac dac diém cua cac bénh phoi k& cd va khong c6 nguyén nhan
khac[157]. Cac thé 1am sang c6 thé gap 1a:

- Bénh phéi k& do thudc c6 suy hd hap cap

- Viém phdi k& khong dic hiéu giau té bao (cellular NSIP); cd thé c6 dang viém hat

- Viém phdi tang eosinophil cap

- To6n thuong phé nang lan toa DAD

- Phu phéicap

- Xuét huyét phé nang lan toa

- Poc tinh trén phoi cap do amiodarone

- Viém phdi t6 chuc hoa va to huyét cip (AFOP)

- Xo hoa phoi tién trién (accelerated pulmonary fibrosis) va Xo phoi do thubc (drug
induced pulmonary fibrosis)

=-“Viém phdi do cé4c chat hoa hoc (paraffin, long ndo, kerosene, dau diesel, hoi thudc,
hoi chlorine, hoi kim loai nhu thay ngan va cac chat hitu co, thudc 1a dién tu,
cannabis, can sa...)

- Bénh phdi k& ban cap/man tinh
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Bang 5.8. M@ ta cac nguyén nhan mot sé dang 1am sang thuong gap viém phoi do

thubc[8]

Hoi chirng 1am sang

Nguyén nhan kha di

Viém tiéu phé quan tic
nghén

Cyclophosphamid, methotrexat, lomustin, penicillamin

Phu phéi khong do tim

Din chit morphin, salicylat, thuéc liét co,
hydrochlorothiazid, protamin

Bénh phéi do qua man

Khang sinh B lactam, thuéc chaa nhém sulfa,
nitrofurantoin, methotraxate, bleomycin, phenytoin

Viém phai t6 chtc hoa

Amiodaron, bleomycin, carbamazepin

Viém phé nang man

Bleomycin, amiodaron, cyclophosphamid

Lupus do thudc

Hydralazin, procainamid, quinin, isoniazid, penicillamin

Xuat huyét phé nang

Khang dong udng, amiodaron, cocain

5.5.1.4.Tiép can chin doan va diéu tri:

Chan doan bénh phoi k& do thudc 1a chan doan loai trix[8]. Chan doan dé dang néu NB
phoi nhim véi mot thude c6 tiém nang gay bénh phoi k&, cé triéu chimg co ning va
thue thé mai va giam hozc mat cac biéu hién nay khi ding thuéc[157]. Trén thuc té qua
trinh chan doan can théng qua tuan tu cac budc sau[8]:

NB va ngudi chdm soc (gia dinh va nhan vién y t&) can duoc thdng bao va can biét
tac dung khéng mong mudn do thude trén dudng hd hap ludn cé thé xay ra ngay ca
v6i NB it nguy co va/hoic thude it nguy co. Ludn nghi ngd va canh giac ton thuong
phoi do thudc nhét 13 khi khong dap tmg diéu tri hodc c6 thém tridu chiing moi ¢
duong ho hap.

Mot khi dd nghi ngo ¢6 thé ¢ tac dung ngoai y do thude trén duong hd hap, hoi ky
bénh str, khdm 1am sang can than thu thap tt ca thudc dang dung, thoi diém ding
thudc, lidu lugng, thdng tin thoi diém khai dau triéu chiing. Thudc gay bénh lubn
duoc dung trudc khi co tridu chitng. Cac két qua hinh anh hoc, hé hap ky hién tai va
trong qua khua dac biét trude khi dung thude 13 tdi quan trong. Thoi diém khai phat
triéu chung sau dung thube dao dong tir tie thi dén nhiéu thang sau va thudng trong
khoang thoi gian bao cao trén pneumotox.com[155].

Tra ctiru pneumotox.com[155] dé tim céc bién chiing trén phdi cua cac thube di va
dang st dung; danh gia su phu hop cac bénh canh da duoc mo ta theo y vén voi biéu
hién 1am sang. Dong thoi tiép can 1am sang, can 1am sang hinh anh hoc, ho hap ky
va dich rira phé quan phé nang (d6i khi mé bénh hoc) dé danh gia toan dién bénh
canh tim nguyén nhan triéu chiing/ton thuong mai tai phdi: do bénh nén, do thuéc
hoac bénh méai mac trén phéi tring hop. Tiép can 2 chiéu gilp chan doan ca nhiing
bénh phéi do thude cii va mai.

Can nhic xem chan doan bénh phoi k& do thudc c6 chic chin hay khéng. Loai trir
tat ca bénh phoi khac bao gdm nhiéu trung, ung thu, tw mién hoic bénh phéi vé cin
ddéng mac trang hop. Néu xac suat bénh phdi k& do thubc cao va cac chan doan phan
biét it kha ning, cAn nghi nhiéu dén bénh phdi k& do thudc va xem xét hai tiép can
gilp chan doan va diéu tri ddng thai: sir dung corticoid va ngirng thude nghi ngo.
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- Can can nhiac hau qua néu tiép tuc dung thudc, cac hau qua khi diéu tri bang
corticoids, cac hau qua khi can ngung thudc (bénh nén, nhitng lya chon thay déi diéu
tri) va qua d6 quyét dinh lua chon céch tiép can nao tét nhat: corticoid hodc ngung
thudc. Thong thuong ngung thudc 1 Ira chon wu tién. Néu NB ning va/hoic khong
dap ung viéc ngung thuéc, corticoid c6 chi dinh sir dung.

- Theo ddi sat tién trién bénh ly méi trén phdi, tién trién bénh nén vai viéc ngirng thudce
va/hoic ngung corticoid. Néu cac diéu tri ndy co thé giai quyét gan hoan toan hozc
hoan toan tridu ching/tén thuong phdi méi va bénh nén khong c6 cach diéu tri thay
thé, viéc tai 1ap tinh trang bénh phdi k& do thudc dugc du doan khong anh huéng
nghiém trong dén strc khoe NB, c6 thé can nhic tai sir dung thude dé chan doan.

5.5.1.5.Tién luwgng

Bénh phoi k& do thudc co thé gay tir vong. Ta vong do bénh phéi lién quan dén
amiodarone va bleomycin can nhap vién c6 thé cao tdi mac lan lugt 1 37% va 28%][8].
Ta vong & NB ARDS do thudc khoang 20%. Ta vong & NB t6n thuong phé nang lan
toa DAD cé the dat 45%][157]. Vi nhitng thude c6 nguy co cao ton thuong phdi k&
nang do thudc can bao trude cac dau hidu gidp nhan biét, chan doan sém qua d6 c6 thé
phat hién bénh khi moi khoi dau tranh phat hién tré khién NB nang va’hoic co ton
thuong khong hoi phuc dé& dan dén tir vong[156].

5.5.2.Bénh bui phoi
5.5.2.1.Khai niém:
Dinh nghia:

Bénh bui phdi 1a mot nhém bénh phoi ké gay ra do hit phai nhitng loai bui nhat dinh dan
dén ton thuong phoi. Bui ¢6 thé 1a v6 co hoic hitu co, dang hat hoic dang sgi[158, 159].
Bénh thuong gap nhat lién quan dén bui tai moi truong lam viéc, rat it khi phoi nhiém
bui tr modi truong[160]. T nhimg nam 1567, Paracelsus (Thuy Sy) 1a nguoi dau tién
VIet va Xuat ban cudn Y hoc nghe nghiép va bénh cua tho mo, tiép theo d6 da c6 nhiéu
an ban vé cac bénh lién quan dén bui. Cung vai sy ra doi cia cach mang cong nghiép
thé ky 18-19, nhiéu ngudi da chét do hit phai bui, chat doc hai do cac nganh cong nghiép
gay ra: dao mo, tau hoi nudc, than, dét... Nira dau thé ky 19, Charles Thackran xuat ban
mot cudn sach lién quan dén stiic khoé nghé nghiép véi tidu dé “Su anh huong cia nghé
thuat, thwong mai, nghé nghiép & thanh thi va 16i séng” duoc coi nhu van ban toan dién
ban dau vé bénh nghé nghiép tai Anh. Trong nhitng thap ky cudi cua thé ky 19, y hoc
nghé nghiép caa Puc ra doi. Thuat ngit “pneumoconiosis” (bui phéi) duoc xuit hién
trong bach khoa thu vé bénh nghé nghiép tir thoi diém d6. Bao hiém bdi thuong cho
ngudi lao dong dau tién duoc gisi thiéu ¢ Puc tir nam 1884[161].

Dich t& hec:

Phoi nhiém bui thuong gap nhat do bénh nghé nghiép nhung doi khi c6 thé 1a moi
truong, chir yéu 13 bui vo co[161]. Bénh bui phoi 1a mét trong nhitng bénh nghé nghiép
phd bién nhat trén thé gisi, dac biét 12 ¢ cac nude dang phat trién. Cac bénh bui phoi
phd bién nhét 1a bénh bui phai silic (silicosis), bénh bui phéi ¢ cong nhan than (Coal
Worker’s Pneumoconiosis), va bénh bui phoi amiang (asbestosis), bui bong
(Byssinosis). Bao cao Trung Quéc ndm 2016 ¢6 28.000 ca mac bui pho| mai[162]. Bénh
gap nhiéu & nam hon nit, ty 1& mac bénh tang theo tudi va nam tiép xac[163]. Theo
nghién ctu Ganh ning bénh tat toan cau nim 2010, bénh bui phoi gay ra 125.000 ca tur
vong, nam 2016 c6 3495 ca tu vong do bénh bui phéi amiang[159, 164]. Sb truong hop
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mac bénh tir nim 1990 dén nam 2017 ting 81,1% cho ca hai gidi. Bui bong gap rat pho
bién trong céng nghiép dét, vai ty 18 30-50% tuy tirng quéc gia. Tai Viét Nam Theo bao
céo cua Bo Y té (2017) vé phong chéng bénh nghé nghiép tinh dén nim 2017 Viét Nam
¢ 29.928 ngudi lao ddng mac bénh nghé nghiép da duoc cap s6 bao hiém va dugc dén
bu, trong d6 hon 75%:1a nhom cac bénh buyi phdi (bui phdi silic, bui phdi than, bui phoi
bong...)[165]. Cac nghién ctru cho thiy bénh bui phéi silic thuong gap ¢ cac cong nhan
¢ phoi nhidm v&i bui silic nhu trong nganh khai thac da, san xuat vat liéu xay dung,
san xuat gach ngoi, sira chira dong tau. Trong nganh xay dyng, dac biét 1a cac khu vuc
san xuat vat liéu xay dung, tinh hinh 6 nhiém kha tram trong, déng thai ty 16 mac rat cao
chiém toi 21.9-39,9%[166-169].

Yéu to nguy co:

- Tiép xdc véi bui: nguy co mac bénh ty 18 thuan véi thoi gian tiép xuc bui va nong
d6 bui tai vi tri 1am viéc. Vi tri 1am viéc cu thé cho cac thong tin dinh huéng vé ndng
d6 bui, thoi gian tiép xdc bui, tién luong bénh don gian hay phic tap. Khoan bui
bang k¥ thuat khoan kho tao ra nhiéu bui hon va nguy hiém hon cho cong nhan so
véi ky thuat khoan uét. Co twong quan chat giira thoi gian 1am viéc, tudi nghé, thoi
gian tiép xtc, nong do bui v4i nguy co mac bénh byi phoi.

- Tuy vao diéu kién lam viéc, moi truong khac nhau cé cac loai bui khac nhau. Mot
s6 nghé nhat dinh c6 nhitng yéu té phoi nhidm nhat dinh.

- Bui silic phat sinh ra trong hoat dong nhu 14 nghién da, nghién quang, phun cét vv.
Cong nhan lam viéc ¢ nhirng noi nhu 1a cac mo, khu vuc khai thac da, dac, xay dung,
& cac phan xudng kinh, gém, cac phan xuéng mai, phan xuong né co nguy co bi
bénh nay cao.

- Cong nhan lam nghé khoan, dap, khai thac, tan nghién sang quing da €O amiang,
chai, kéo, dét soi amidng, san xuat sira chita tim amiing c6 nguy co mac bénh bui
phdi do amiing. Cong nhan lam trong cac linh vuc san xuat vat liéu cach nhiét, cach
am, 10 nau sbi, tho sira 6ng nudc, tho han, xay dung, dong tau ¢6 nguy co mac bénh
bui phdi do amidng
+ Cong nhan 1am & cac mo than, ché bién nghién sang, van chuyén, sir dung than
trong c4c 10 nung, 10 luyén hoac tiep xtic véi bui than 6 nguy co mac bénh bui than.
+ COng nhan lam nghé thu hoach, ché bién bong, gai, lanh day hay san Xuat soi chi,
dét vai, may mic, c6 tiép xudc véi bui bong co nguy co mic bénh bui phdi bong.

5.5.2.2.Chan do4n
Lam sang:

- Viéc xac dinh c6 tiép xtc véi yéu té phoi nhiém 12 mét bang ching rat quan trong
dé chan doan bénh bui phéi Trudc khi chan doan viém phoi k& v0 cén can loai trir
bénh byi phoi. Mau chdt dé chan doan bénh bui phoi 1a phat hién yeu t6 phot nhiém.
Hoi bénh cu thé, chi tlet S€ glup tim ra cac bang ching veé yéu to phoi nhiém. Cau
hoi dau tién khai théc vé nghé nghiép NB dang lam. Can hoi that chi tiét dé biét duoc
NB Iam cu the viéc g, c6 tiép xdc vi chat gi? Vi du khi mot ngudi tra 1oi rang toi
lam nghé cdng nhan xay dung s& khong cung Cap dua thdng tin bang viéc n0| toi lam
cdng nhan xay dung, t6i tron xi ming va cat dé tao vita. Cau hoi thur hai can quan
tam 12 NB lam cong viéc d6 trong bao lau, trong diéu kién thé nao. Céng nhan lam
viéc trong méi truong bui khd s& tién trién nhanh chong dén bénh bui phdi hon rat
nhiéu 1an so véi 1am viéc trong moi truong 1am uét bui. Thoi gian 1am viéc, s6 gio
tiép xdc mdi ngay cung cap cac théng tin chi tiét véi thoi gian va ham lwong phoi
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nhiém. Céc thong tin nhu c¢6 duoc bao ho, deo khau trang, diéu kién 1am viéc cung
cap cac dau mdi cu thé vé yéu td phoi nhidm. Céc thdng tin can khai thac tiép theo
la biéu hién céc triéu ching ho hap dién ra cip tinh hay tir tir. Dién bién cap tinh c6
thé do thay doi méi truong lam viéc hoic méi ¢ mot nghé mai. Dién bién tir tur
thuong xuat hién do tiép xuc thoi gian dai véi cac loai bui vo co, hitu co, hay bui
kim loai. Khai théc thong tin c6 dong nghiép hoic ngudi nha ¢ cing céc triéu ching
bénh sé& rat hitu ich dé phat hién cac yéu t phoi nhidém. Cudi cung viéc khai thac
thong tin vé 161 sdng va s¢ thich c6 thé cung cip nhitng ddu méi quan trong dé tim
ra yéu t6 phoi nhidm. Vi du NB cd s& thich lam gém hozc mai da c6 tiép xic véi bui
silic gay Silicosis...
Triéu chirng bénh bui phdi khong dic hiéu. Céc triéu chimg thuong gap 1a ho, khac
dom“va kho thé, muc do céc triéu chang phu thuoc bénh don gian hay phuc tap.
Bénh don gian neu bui chi gay ton thuong xo s¢0 it trén phol bénh phtrc tap do qua
trinh xo phat trién manh gay nén rat nhiéu seo ¢ trén phol Bénh do bui amiang
thuong dién bién tham lang vai biéu hién kho tha khi ging strc, ho thuong it gap.
Bénh bui phéi silic, bui phoi than, NB c6 biéu hién giéng nhu COPD vd&i cac triéu
chting ho khac dom hoic ho khan. Kh tha dién bién tir tir, biéu hién khi gang stc.
Bui phoi phuc tap céc triéu chitng 1am sang biéu hién ram rd hon véi triéu chang
kho thé thudng xuyén lién tuc, ho, tho rit. Kham thuong nghe thay cac tiéng ran nd
cubi thi hit vao, ran rit ngay wu thé phan trén 2 phoi.
Bui phdi silic biéu hién 3 dang: cap tinh, tién trién va man tinh.
+ Dang Cap tinh xay ra sau vai tuan cho t¢i 5 nam ké tir khi tiép xdc vai bui, gap o
nguoi tlep XUc voi bui ¢ nong do cao, nong do bui tir 1-10mg/m3/nam. Lam sang
dién bién ram ro vai c4c triéu chiing suy hd hap, mét moi, st can, dau nguc. Suy ho
hap tién trién xau nhanh do suy giam chirc ning trao doi khi cua phdi.
+ Dang Silicosis tién trién thuong gap véi ngudi 1am viée trong méi trudng c6 nong
d6 bui tir vira dén cao. Bénh thuong biéu hién trong vong 10 nam ké tir khi tiép xc,
ké ca NB da khong con tiép xdc vai bui. Thé nay thuong lién quan dén cac bénh ty
mién & nguoi tiép xdc bui.
+ Dang Silicosis man tinh la thé thuong gap nhat. Bénh Xay ra ¢ nguoi co tlep xuc
VvGi nong do bui tir thap dén vira, sau 10 nam keé tir khi tiép xuc. NB c6 thé biéu hién
& dang don gian véi chi ¢ ton thuong nét trén phdi hoic & dang phic tap véi céc
tién trién xo trén phoi. NB thé don gian thuong khong ¢ triéu ching. Nguoc lai thé
phtrc tap biéu hién vai cac triéu chirng suy hd hap man tinh, hau hét cac biéu hién
xay ra sau khi NB da dung tlep xUc v¢i bui. Dang Silicosic man tinh phuc tap thuong
do cac to chtrc xo phat trién co kéo, gdy xoan van cac cau tric caa phoi. Trén 1am
sang co thé biéu hién nhu COPD véi ho khac dom, khd thé, tha rit hozc biéu hién
tang ap dong mach phol tam phé man, tran khi mang phoi. Ngon tay dui tréng c6
gap nhung khong phd bién, can phan biét vai bién chimg ung thu phol & NB Silicosis.
Bui phéi than (CWP): bui than duogc sinh ra trong qua trinh san xuét than. Khi luong
bui tich tu trong phoi vuot quéa kha ning lam sach cua co thé s& dan dén bénh bui
phoi. Tudi mic bénh phu thudc vao nong do bui va thoi gian tiép xdc bui, bénh
thudng xuat hién it nhat sau 10 nam tiép xuc, cac truong hop chan doan bui than
trude 10 ndm tiép x(c can duoc loai trir cdc bénh khéc. Bénh bui phoi than c6 2 dang
biéu hién: dang don gian va dang phuc tap (con goi thé xo phdi tién trién) tuy thudc
murc d6 niang cua ton thuong va mirc d6 phat trién xo phoi. Thé don gian thuong it
cac triéu ching hd hap niang hoic khong c6 triéu ching 1am sang. Thé phuc tap biéu
hién céc triéu chirng hd hap ning: ho, khac dom den, kho tho, thé rit, suy hd hap,
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thuong kém theo viém phoi. O giai doan mudn xuat hién cac bién chung cua bénh:
tam phé man,...

- Bénh bui phéi do amiiang (Asbestosis) bieu hién bénh phu thudc vao liéu tiep xdc,
thong thuong sau 15-30 nam phoi nhiém. Lam sang cac tri¢u ching thuong gap nhat
la kho thé, ho khan hoic ho dom, ho ra mau 1an dom, dau ngyc. Ran né cudi thi hit
vao ¢ day va phan thuy sau 2 phoi. Ngon tay dui trbng gap & khoang 32-42% sb
truong hop. Gidn né 1ong nguc han ché.

- Bénh bui phoi bong (Byssinosis): c4c biéu hién 1am sang thuong chi gap ¢ nhing
cong nhan-dam nhiéu nim trong nganh dét, thuong gap sau 20-25 nam lam viéc, rat
hiém co truong hop biéu hién truée 10 ndm tlep xUc. Triéu ching cua bénh la cam
giac kho tho, nang nguc vao ngay dau tién cua tuan 1am viéc sau ngay nghi cudi tuan.
Céc triéu chang nay nang né nhat ¢ ngay dau tién va giam di ¢ cac ngay tiép theo.

Chéan doan hinh anh:
Xquang phaéi:

Cho dén nay Xquang nguc van la tiéu chuan vang dé chan doan bénh bui phéi. T6 chuc
Lao dong qudc té (International Labour Organization-ILO) da xuat ban Huéng dan phan
loai tén thuong trén Xquang nguc chan doan bénh bui phdi. Muc tiéu cua huéng dan
nay 1a chuan ho4 phwong phap, va k¥ thuat dé c6 thé so sanh dit liéu dich t&, nghién ctu
trén toan cau. Nam 2011, ILO xuét ban bo phim tiéu chuan ki thuat sé 1a bo phim tiéu
chuan mau véi cac dang va mirc do ton thuong dé cac béc si co thé doc va so sanh. Céc
hinh mo ton thuwong nhu mé duoc ky hiéu duoc ky hiéu p, g, r cho céc nét dang tron co
kich thudc duong kinh twong tng la: <1.5mm; 1.5-3mm; >3mm.

Ky hiéu s, t, u cho duong mo bat thuong véi kich thude tuong ung la <1.5mm; 1.5-
3mm; >3mm.

Mirc do tap trung cia ton thwong chia lam 12 mire do tir 0/-, 0/0, 0/1 dén 3/2, 3/3 va 3+
(so sénh trén phim ton thuong tiéu chuan).

Cac ndt mo nhu mé ¢6 duong Kinh 16n hon 1em duoc coi 14 ton thwong bui phéi phuc
tap voi 3 mue d6 phan loai A, B, C.

- Miic d6 A: 1 hinh mo ¢6 canh I6n nhat <5cm hogc tong céc canh lon nhét cua nhicu
not mo <5¢m. )

- Muc d6 B: Mot hinh ma ¢6 canh 16n nhat vugt Sem nhung khong vuot qua thuy trén
phoi phai hoac nhieu hinh mo ¢6 tong cac canh I6n nhat vugt Sem nhung khong vuot
qua thuy trén phoi phai. 7

- Mtc d¢ C: mot hoac nhicu hinh mo co tong kich thudc 16n hon thuy trén phoi phai.

Tén thuong day mang phoi duoc phan loai a,b,c véi tiéu chuan twong tng 1a: a=<5mm;

5<b<10mm, c>=10mm.

Mure d6 lan rong voi mang phoi dugc phan loai 1, 2, 3. Tuong GNg: Ys, Ya-Y5, va >¥5 caa

Iong nguc.

HRCT nguc:

Phim CT nguc ngay cang duoc sir dung rong réi trong chan doan bénh bui phdi, dic biét

co gia tri khi c6 sy khong dong thuan gitra cac ngudi doc trén phim phoi tiéu chuan va

dugc ghi nhan c6 d6 nhay cao hon trong chan doan bénh buyi phoi don gian ¢ cac truong
hop khdng phéat hién dugc ton thuong trén Xquang nguc chuan. O cac truong hop ton
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thuong phuc tap c6 thé thiy cac ton thuong thir phat ctia cau trdc phoi bi xoan van do
qua trinh xo hoa nhu gian phé nang. Ton thuong wu thé thuy trén hai phoi.

Gidi phdu bénh:

Chan doan giai phau bénh 1a khong ph bién dé chan doan bui phoi.

Biéu hién mé bénh hoc cua cac bénh ly bui phdi bao gom cac hinh anh sau:

Bénh bui phoi don gian (Simple Pneumoconiosis): phat hién cac hat bui hodc ndt bui
c6 kich thudc 1én téi 1 cm, trong phé nang, ng phé nang hay tiéu phé quan.

Bui phdi bién chiing (Complicated pneumoconiosis): phét hién cac hat bui hodc nét
bui c¢6 kich thudc 18n téi 10 cm, trong phé nang, dng phé nang, tiéu phé quan hay mo
ké.

Viém va xo héa moé k& lan toa (Diffuse Interstitial Inflammation and Fibrosis): Céac
biéu hién gitp ich trong chan doan viém va xo héa mé k& lan téa do tiép xdc vai bui
[a (1) Su hién dién mot lwong 16n chat cac sac té va ludng chiét bui trong nhu mé
phoi; (2) Su hién dién cua céc tinh thé sit; (3) Su hién dién cua cac hat bui hay ndt
bui xen k& trong cac vung viém / xo hoa.

Bui khoang gay viém tiéu phé quan (Mineral dust-induced bronchiolitis): Viém tiéu
phé quan do bui khoang c6 thé do tiép xtc véi bui silic, oxit sit, oxit nhom va amiing.
Khéi thudc 14 ¢6 the tao ra nhirng bat thudng tuong tu, dic biét 1a ¢ vach céc tieu
phé¢ quan.

Bang 5.9. Tom tat biéu hién bénh bui phoi theo tac nhan [35]

Bui
Bénh bui | Bénh bui Viém & khoang Bénh tich
Tac nhan/Bénh ly phoi don | phoibién | xohéamd | gay viem protein
gian chang ké lan téa | tieu phe | phé nang
quan
Bénh bui phai than .
_ Khong
(CWP: coal Co Co thuong Co Khong
worker’s Xuyén
pNeumoconiosis)
Sic hay hn hep. , | Knong , ,
(Silica/silicosis and Co Co t)}(‘lj“’:r? Co Co
mixed dust fibrosis) y
Bui phéi silicate
(Silicates (e.g., Co Co Co Co Khéng
talc/talcosis)
Bui phéi amiing R R . ] R
(Asbestos/asbestosis) Khong Khong Co Co Khong
Bénh do kim logi
ngng (Hard metal Khdng Khdng Co Co Khéng
disease)




Hinh 5.24. Cac hinh anh mé hoc bui phoi

(A) Beénh bui phoi than (coal worker’s pneumoconiosis) (B) Bénh buyi phai silic (C) Bénh
bui phoi amiang voi thé amiang (miii tén) [35]

Chitc néing hé hap:

Chi s6 vé chirc nang phoi khong chi danh gia muc do suy giam chic niang ho hap ma
con theo ddi mirc d6 tién trién caa bénh. NB thé bui phdi don gian thuong it phat hién
thay suy giam chirc nang phoi. Nhung ¢ thé phic tap rdi loan thdng khi han ché phoi
hop Vi suy giam chi sé FEV1, DLCO giam nang, 6 phut di bo giam.

5.5.2.3.Diéu tri

Bénh bui phéi 1a bénh khong diéu tri khoi, cac ton thuong khong co kha nang hoi
phuc. Cho téi nay chua c6 mét thude nao dugc phé chuan diéu tri bui phoi. Phét hién
bénh sém qua kham dinh ky, han ché tiép xuc bui dé han ché cac ton thuong phoi la
diéu quan trong. Biéu tri cho cac NB & thé don gian hay phirc tap déu 1a diéu tri triéu
chung. Céc bién phap hd tro giam mac viém phoi hoic céc nhiém tring tai phat bao
gom bo thudc 14, tiém phong ctm, phé cau[170].

Tho oxy dai han khi NB ¢6 suy hd hap

Céc thude diéu tri triéu chirg bao gom: cac thudc khi dung thudc gidn phé quan,
giam nhe triéu chitng hd hap

5.5.2.4.Tién lwong

Tién lugng bénh phu thudc vao nhiéu yéu té bao gdm tudi chan doan bénh, tién st
hat thudc, biéu hién 1am sang, cac bénh dong mac, mirc do ton thuong trén Xquang.
NB mac thé bui phdi phic tap c6 tién lugng xau véi suy ho hap, bién ching tran khi
mang phoi, nhidém triing va tir vong.

Kha ning mac lao & NB bui phéi silic cao gap 8-20 lan so véi quan thé dan sb chung.
Du phong mac bénh bui phdi 1a diéu quan trong, can dam bao cac diéu kién 1am viéc
theo qui dinh, kham strc khoé dinh ky dé phat hién bénh sém. Rira sach tay, mat va
cac vung da tiép xuc bui, loai bo bui khoi quan 4o an toan 1a nhitng bién phap hiu
hiéu giam nguy co mac bénh.
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5.6.Cac bénh phoi ké hiém gip

5.6.1.Bénh mé bao Langerhans phéi (PLCH)
5.6.1.1.Khai niém:

- Dinh nghia: Bénh mo bao Langerhans (Langerhans Cell Histiocytosis — LCH) la bénh
hiém gap chua rd nguyén nhan duoc dac trung bai sy thAm nhiém céac co quan ciia cac
té bao dong tay biét hoa co chung cac dic diém vé hinh thai va cac thu thé bé mit cua
té bao Langerhans. LCH la mot roi loan cua té bao dudi gai (t€ bao trinh dién khéng
hguyén) bao gom biéu hién ¢ nhiéu co quan khac nhau nhu phol gan, lach, hé thong
than kinh trung wong, da, hach, tuy xwong va mot So vi tri hiém gap khac nhu tuyén
gidp, tuyén uc véi dic diém chung 12 su ling dong té bao & hé thong ludi noi chat trong
mo va cac co quan. Bénh LCH dugc chia lam 2 nhém, bénh LCH don co quan va da co
quan (co tir 2 co quan bi bénh tro 1€n).

Bénh mé bao Langerhans ¢ phoi (Pulmonary Langerhans cell histiocytosis — PLCH) la
mot trong nhitng dang bénh LCH pho bién hay gap ¢ nhitng nguoi tré tuoi.

Dich té hec:

Bénh mo bao Langerhans ¢ phdi ¢6 tudi khoi phat thuong tir 20 — 40 tuoi va hau nhu
khong c6 su khac biét gitra 2 gi¢i nam va nix [171]. Nhin chung néu nix gisi nhiém bénh
thi khaoi phat muon hon [172]. M6t nghién cau tir Nhat Ban ty 1€ mac PLCH ¢ nam gidi
la 0,27/100.000 nguoi con ty I¢ nay ¢ nir 1a 0,07/100.000 [173]. Nghién ctu khac tir
Italia xac dinh chi c6 40 truong hop trong 10 nam qua [174]

Yéu té nguy co:

Céc nghién ciru déu xac dinh rang thudc 14 1a mot trong nhitng yéu t6 nguy co hién hiru
cta bénh PLCH. Hon 90% NB PLCH da tirng, dang hut thudc 1a (thuwong > 20 dicu/ngay)
[171, 175]. Nguyén nhan do cac tac nhén hit khac ciing duoc ghi nhan nhung vai ty 1¢
nho.

Chung toc khdng anh huong téi kha niang mac PLCH.

Rat it truong hop PLCH duoc béo cao mang tinh chat gia dinh, mot vai truong hop c6
thé mac PLCH sau khi xa tri diéu tri u lympho va sau ung thu phoi [176-178].
5.6.1.2.Chan doan

Lam sang:

PLCH ¢ ngudi trudng thanh biéu hién ¢ 3 thé chinh khéc nhau [175, 179]

- Khoi phét veéi cac triéu chitng hd hap gap ¢ 2/3 s6 NB:

- Ho khan khdng ré nguyén nhan (56 — 70%) va kho tho (40 -87%)

- Céac triéu ching toan than khac co thé gap nhu sot, mét moi, sut can 10 -25%.

- Khai phét cap tinh véi tran khi mang phoi ty phét chiém 10 — 25% cac truong hop
- Phat hién t‘|nh’ co trén chup Xquang nguc 5 — 25%.

- Ho ramau hiem khi xay ra va it bieu hi¢n trong PLCH.W 7

- 10— 15% PLCH duoc chan doan do bénh Iy ngoai phoi [179]. Cac biéu hién ngoai

phdi hay gip nhu dai thdo nhat (10%), tén thuong xwong, da va hach (15%).
- Lam sang khong dic trung hoan toan c6 thé nham vai cac chan doan khac.
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HRCT

HRCT la cong cu quan trong giup dinh huéng tén thuong PLCH khi nghi ngo. Tén
thuong co ban trén HRCT la cac u hat tién trlen & quanh tiéu phé quan tan véi dic
diém hinh thai khong d6ng nhat, phan bd cha yéu ¢ thiy trén va thay giira.

Giai doan sém biéu hién boi tén thuong dang nét nho tuong tng Vi cac u hat trong
PLCH:

Trong giai doan viém céc ndt nho nay duoc bao quanh béi cac ton thuong kinh mo,
tham nhiémmo ké& xung quanh. Céc nét thuong hinh sao hoic hinh bau duc, & ngoai
vi, khong déu vé sb lugng va kich thuée co, duong kinh tir 1- 10mm.

Khi giai doan viém giam thi tén thuong kén chiém wvu thé. Cac kén ban dau thanh
day (> 2mm) sau d6 thanh mong dan (<2mm). Céc kén ban dau c6 kich thuéc nho,
thudng trén nén céac not u hat trudc d6, nhung cang vé sau cang gian hon va co thé
hop nhat véi mot sé kén tao thanh cac kén kich thudc I6n hon, cac kén 16n nay
thuong méo mo.

Giai doan muon xo hoa, chi con lai hinh anh nhiéu kén thanh mong tap trung ¢ thy
trén va thuy gitra [180]

Hinh 5.25. Hinh anh PLCH véi cac tén thuong dang ndt chuyén dang kén thanh day
kich thuéc nho 1-10mm xen 1an rai rac cac kén lon thanh méng, méo mo do hop luu

cua cac kén nho trude do.

Gidgi phdu bénh.

Tén thuong giai phau bénh cia PLCH phu thudc vao cac giai doan bénh khac nhau:

Bang 5.10. Cé4c dau hiéu md hoc bénh md bao Langerhans & phoi

CA4c ton thwong sém

Céc té bao tap trung tao cac ndt san quanh céc tiéu phé quan hd hap
Doi khi c¢6 c4c ton thuong mo k&
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Hién dién nhiéu loai té bao: té bao Langerhans, bach ciu &i toan, té bao viém man tinh
va thuc bao thuoc la /{gb

C6 thé 6 ton thuong nmg
Nhuoém hoa mo mle@(BICh S-100 va CD1a (+)
C6 thé c6 it bach &u ai toan

%4
Cé4c ton thu’o’gg/glal doan mugn

Cac ton thu’g@g xo héa dang nét hay dai xo khong déu
Mo xo haa tap chung quanh céc tiéu phé quan hd hap
Khon ap trung dudi mang phoi
Véfﬁ;\ cac nang cling xo hoa
i khi S-100 va CD1a (+) yéu hay (-)
' Cac tiéu phé quan hd hap va nhanh cac dong mach phdi 6 thé bi tic nghan

Hinh 5.26. Bénh md bao Langerhans o pho1 giai doan s6m (Early Stage PLCH)

Bao gom cac hinh anh: not san té bao o phaéi ¢6 nhiéu goc canh, tdp trung day dac nhleu
logi té bao (bach cau &i toan, bach cau da nhan trung tinh, lymphocytes, twong bao, té
bao Langerhans )[35]
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Hinh 5.27. Bénh md bao Langerhans & phoi giai doan muon (Late Stage PLCH)

Bao gom céc hinh dnh: md seo phai ¢ viing trung tam tleu thlly, quanh cac tiéu phe quan
va mgch mau voi nhleu hinh dang méo mé; trong not seo tdp trung nhieu té bao
Langerhans va bach cair'di toan (miii tén va hinh bén phai) [35]

Néi soi phé qudn:
Noi soi phé quan va rira phé quan phé nang 1a mét cong cu hd tro trong chan doan PLCH.

Noi soi phé quan sinh thiét niém mac khong c6 gié tri trong chan doan nhung c6 vai tro
trong chan doan loai tru.

Rtra phe quan, phé nang hd tro trong chan doan PLCH. CD1a+ > 5% trong dich rira phé
quan phé nang va CD 207 duong tinh 1a goi ¥ quan trong trong chan doan PLCH [181].
Tuy nhién khi CD1a+ < 5% khdng c6 gia tri trong viéc chan doan loai trir PLCH.

Sinh'thiét phéi mé: Pay tiéu chuan vang dé chan doan d(‘)iq véi nhitng truong hop nghi
ngd. Thuong dugc chi dinh sém khi triéu chimg khong di€n hinh va bénh ¢ giai doan
som. O giai doan muon cd the c6 nhicu bien ching nhu tran khi mang phoi, chdy mau
va suy ho hap [182]
Do chire niang hé hdp: DLCO giam c6 thé co rdi loan thdng khi han ché, dung tich phoi
giam trong TLC.
5.6.1.3.Diéu tri
Piéu tri khong thudc:
Hau hét cac bénh PLCH lién quan t6i thudc 14 (>90%). Do d6 mot trong nhing bign
phap can thiép dau tién la cai thuoc la va tranh khoi thuoc. Viéc cai thudc 14 cling gop
phan lam giam triéu chiing caa bénh va co thé 1a mot bién phap dicu tri duy nhat [174].
Tap phuc hoi chtrc nang ho hap rat quan trong trong hd trg NB PLCH ¢ giai doan muon.
Ngoai ra can tiém vaccin cum va phé cau dinh ky.
Liéu phap diéu trj t6i wu cho PLCH chua dugc xac dinh trong thé PLCH tién trién.
Piéu trj thuéc:
- Glucocorticoid duong toan than c6 vai tro han’ché.q
+ Chi dinh trong PLCH ¢ giai doan not san, tien trién; ‘
+ Licu prednisone 0,25 - 1 mg/kg ngay hoac 30 mg/ngay sau d6 giam dan trong 6
thang [179].
- MOt s6 thude dang nghién ctru nhu: Cladribine, vinblastine ’ q
- Ghep phai la mot trong nhirmg hudng di€u tri higu qua trong dottién trien caa PLCH.
Tién lugng sau ghép phoi tuwong doi tot: ty 1€ NB con song 76,9% sau 1 nam va

53,7% sau 10 ndm [183]. Ty 1¢ tai phat sau ghep phdi wdc tinh 10% va ty 18 tai phat
cha yéu & nhém PLCH c6 ton thuong ngoai phdi.

5.6.1.4.Tién lwgng

Tién lugng cua PLCH hién tai chua ro rang tuy thudc vao thé be}nh cua NB. Nghién cau
da trung tam trén 102 NB PLCH dugc chan doan bang sinh thiét phoi ¢6 thoi gian song
thém trung binh 10,2 nam [179].

Tién lwong phu thudc vao nhiéu yéu té [184].
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- Gidn phé nang, khi phé thiing, FEV 1 thap, FVE1/VC thap va RV/TLC cao la c4c yéu
t6 tién lwong xau. 1/3 s6 lwong bénh nhan c6 sy giam chirc ning FEV 1 theo thoi gian
& nhitng NB PLCH. Khoang 40 % NB PLCH c6 thé tién trién thanh COPD.

- Tang ap luc dong mach phdi (trung binh 45 mmHg) 12 mét trong nhiing tién lwong
du doan ty I€ tur vong.

- Yéu té tién lwong ning 1a sy xuat hién cua cac khéi u tht phat sau PLCH dic biét 1a
u lympho Hodgkin, ung thu phoi.

- Néu ghép phéi thanh cong trén nhitng NB PLCH thi tién luong tét hon.

5.6.2.Bénh tich protein phé nang (PAP)
5.6.2.1.Pai cwong

Bénh tich protein phé nang (PAP) dugc md ta lan dau nim 1957 1a mét bénh Iy hiém
gap V4i tan suat 1-7 ca/triéu dan, dic trung boi su tich tu caa lipoprotein vo dinh hinh
trong cac khoang khi & xa. C6 rét it hoic khong cd viém phoi, cau tric md phoi duoc
bao ton. Lipoprotein dugc cau tao chu yéu tir surfactant phospholipid va apoprotein[185,
186].

Hién tai PAP dugc phan loai theo co ché bénh sinh thanh nguyén phat, thir phat hozc
bam sinh[186, 187]

Trong PAP nguyén phat, c6 sy thay doi trong hoat hoa cua dai thuc bao va bach cau
trung tinh, gay ra bai su rdi loan chirc ning truyén tin hiéu cua yéu té kich thich té bao
hat — dai thyc bao (GM-CSF), dan dén su suy giam thanh thai surfactant va do d6 gay
tich tu surfactant. PAP nguyén phat c6 thé 1a tw mién hoic di truyén: Dang ty mién
chiém 90% téng s6 cac trudong hop PAP, va viéc phat hién cac tu khang thé khang GM-
CSF da thay doi céch tiép can trén 1am sang va thir nghiém véi bénh ho hap hiém gap
nay; dang di truyén 1a két qua cua cac dot bién lién quan dén thu thé GM-CSF (trong
cac gen CSF2RA hoic CSF2RB ma hda cho cac chudi a va B twong ng)

PAP tht phét 1a hau qua caa cac bénh 1y nén khéac nhau cé thé anh huong dén sé luong
va/hoic chirc nang cua dai thuc bao phé nang. N6 cha yéu 1a hau qua caa rdi loan huyét
hoc nhung ciing d3 duoc bao cdo lién quan dén thudc ac ché mién dich, bénh ly &c tinh,
tinh trang viém man tinh hoic tiép xdc véi cac chat doc hai

PAP bam sinh duoc xac dinh do dt bién gen mé héa protein surfactant hoac protein
lién quan dén san xuat surfactant; két qua la chat surfactant roi loan chic nang va khong
thé hoan thanh vai tro sinh ly ctia n6. Doi khi, khong xac dinh r6 can nguyén ctua PAP.

5.6.2.2.Triéu chirng Iam sang

Trong s6 nhimg nguoi treong thanh mac PAP, tudi bicu hién dién hinh 1a 40 dén 50 tuoi.
Co ty 1¢ nam va nit la 2: 1. Khoang 50 den 80 phan trdm NB PAP ty mien dich la nhiing
nguoi dang / da tirng hut thuoc 1a[186, 188].

Mot s6 it NB ciing mac cac bénh ty mién khac bao gom: thiéu méu tan huyét, viém da
co, viém loét dai truc trang va bénh ly u hat kém theo viém da vi mach[188].

- Triéu chitng co ning: PAP thuong tién trién tham ling, cac triéu chimg thudng gap
la: kho tha khi géng stc, ho khan, it khi khac dom. Cac NB PAP thu phat do réi loan
sinh tay ¢6 thé c6 sét dai dang[188].

- Triéu chieng theec thé: triéu chimg thuong gap nhat 1a rale nd hai phéi, ngon tay dui
trbng va tim gap & khoang 25% NB.
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5.6.2.3.Can Idm sang

XQ nguc

Hinh mo ddi xting hai bén, tap trung ¢ thlly gitra va thiy dudi, thuong phan bé theo kiéu
“canh doi”. Ngoai ra cd thé gap cac hinh anh:

- Tén thuong dangndt don doc

- CO6 thé ¢6 hinhanh phé quan hoi

- Xep phéi tirng phan do tic nghén tiéu phé quan gay ra boi ling dong lipoprotein

- Tén thuwong dang ludi gap & ving bi lap day phé nang khdng hoan toan

- Hinh anh dai sing mong ngan cach co hoanh va tim twong &ng véi sy mét cau tric
phdi canh cac co quan nay[186].

Chup cit I6p vi tinh 16p méng d phan giai cao (HRCT)

Hinh'anh kinh mod ddng nhat, cong véi sy day 18n caa cac cau trdc ndi tiéu thiy va véch
lién tiéu thly tao nén hinh anh cac da giac xép canh nhau (hinh anh “lat d4”). Hinh anh
“lat ¢a” thuong gap o PAP ty mién trong khi hinh anh kinh mé ¢ong nhat gap nhiéu hon
& PAP thir phat. Mot diém can luu ¥ rang hinh anh “lat d4” khong dac hiéu cho PAP,
hinh anh nay co thé gap trong cac bénh ly viem phoi t6 chuc hoa, hoi chuang suy hd hap
cap tién trién, viém phoi tang cam...[189]

Hinh 5.28. Ton thuong 14t d4 & BN tich protein phé nang véi hinh anh kinh mo dong
nhat ket hop véi day cac vach lién tiéu thuy tao thanh cac hinh da giac nam canh nhau.

Po chitc ning hd hap

- Réi loan chirc nang ho hap thuong gap 1a: rdi loan théng khi han ché kém theo su sut
giam cua DLCO

N@i soi phé quan
Noi soi phé quan dong vai tro quan trong khi chan doan PAP bing cac xét nghiém dich
raa phé quan phé nang (BAL) va sinh thiét xuyén vach (TBLB)
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Hinh 5.29. Hinh anh ni soi phé quan

Dic trung ciia BAL trong PAP[186, 188]:

Hinh anh dai thé dich tring duc nhu sita do ling dong cua lipoprotein

Hinh anh té bao hoc khi nhuém PAS 14 sy cang phong caa dai thuc bao phé nang véi
mot s6 luong 16N chat protein va cac thé bach cau 4i toan

Nhudém Papanicolaou cho thay c4c hat cau 16n c6 mau xanh luc, cam hogc cam voi
vién xanh luc

Hinh 5.30. Dich rira phé quan phé nang (BAL)

Xét nghiém dich BAL d¢ loai trir cic cin nguyén nhiém tring c6 thé gay PAP thir phat
M6 bénh hoc

Céu trtic binh thudng caa phé nang dugc bao ton mac du co sy day 1én cua vach phé
nang do ting san phé bao typ Il

C6 rt it hodc khong c6 tham nhidm té bao viém

Cac tiéu phé quan va phé nang tan cing chta day lipoprotein dang hat bat mau hong
khi nhuém PAS, bén trong 16p lipoprotein c6 thé thiy cac dai thuc bao va cac khe
nho rai réc cua céc tinh thé cholesterol c6 the gay ra phan ng cua cac té bao khong
16



(A) Mdu mb sinh thiét xuyén phé quan véi cac phé nang bi ldp ddy céc vat chat dang
< hat min (B) Dich rua phe quan c6 nhieu vat chat dang hat, ai toan va nhugm PAS (+)

@’\3 [35]
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Xét nghiém

C6 mot sb xét nghiém dic hiéu trong chan doan cac thé PAP nhu tim khang thé khang
yéu té kich thich dong té bao hat — dai thuc bao (GM-CSF) trong huyét thanh, xét nghiém
ndy c6 do nhay va do_dac hiéu dat 100% cho PAP ty mién hoic dinh lugng STATS
phosphorylation trong - méau. Xét nghiém tim bién thé di truyén GATA2 c6 thé hitu ich ¢
cac NB co su két hop cua hoi chang réi loan sinh tiy gia dinh va PAP. NB bi PAP di
truyén do cac bién thé di truyén hiém gap ¢ tiéu don vi alpha hoic beta cua thu thé GM-
CSF (CSF2RA va CSF2RB) ¢6 nong do GM-CSF trong huyét thanh cao, giam STATS-
PI huyét thanhva chic niang thu thé bat thudng. Giai trinh tu gen xac nhan su hién dién
cua cac bién thé di truyén lan CSF2RA va CSF2RB. NB bi PAP do bién thé gen lién
quan dén chat hoat dong bé mat (vi du, protein hoat dong bé mit B va C, ATP-binding
cassette-A [ABCAZ3], NK homeobox-1 [NKX2,1]) thuong c6 STAT5-phosphoryl héa
binh thudng. Tuy nhién, nhitng rdi loan nay thuong xuét hién o thoi tho du, vi vay nguoi
l6n méc PAP thuong khdng yéu cau xét nghiém céc bién thé gen hoat dong bé mit. Tuy
nhién cac xét nghiém (XN) nay hau hét chua thuc hién duoc ¢ Viét Nam[186].

Céc xét nghiém dé chan doan bénh Iy huyet hoc nhu: cong thirc méu, huyet tay do, sinh
thiet tuy xuong. .. khi nghi ngd PAP thir phat. Mot vai xét nghiém c6 thé gap trong PAP
nhu: tang protein surfactan A va D ¢ phoi (SP-A, SP-D), tang LDH...

5.6.2.4.Chan do4n
Chan doan xac dinh

- Chan doan xac dinh dua vao hinh anh mé bénh hoc dién hinh trén tiéu ban sinh thiét
xuyén vach hoic sinh thiét qua phau thuat

- Ngoai ra, ¢ thé chan doan PAP dya vao hinh anh HRCT va dic diém cua dich ria
phé quan phé nang

- Pinh lugng nong do khang thé khang GM-CSF trong huyét thanh, xac dinh bat
thudng chirc ning cua receptor GM-CSF, giai trinh ty gene, tién st tiép xuc khoi bui
va céc bang chang vé céc bénh huyét hoc dé phan biét PAP tu mién, PAP bam sinh
hay PAP thir phét

Chén do4n phén biét

Céan dua ra chan doan phan biét trén cac NB cd hinh anh HRCT tuong ty bao gom:
nhiém trung (viém phoi do PCP hoic Mycoplasma), phu phoi, viém phéi do lipoid, viém
phdi t6 chiic hda, viém phdi ting cam do thudc va tén thuong phé nang lan téa chong
I&n viém phoi k& thong thuong.

5.6.2.5.Diéu tri[186]

- Phuong phap diéu tri PAP da trén nguyén tic loai bo lipoprotein du thira va céc dai
thuc bao bot ra khoi phe nang bang céach rira pho| cong véi viée diéu tri hd tro va
mot s6 phuong phap diéu tri dac thu cho ting thé PAP.

- Phuong phap dicu tri dua trén muc do nang cua NB: Néu NB khong co triéu chung
hoac triéu chung mue do nhe chi can theo ddi 1am sang, nguoc lai néu tinh trang
bénh nang hon s€ can dén cac bién phap dicu tri kip thoi.

Rira phoi toan bd

- Nguyén Iy: Duéi gdy mé toan than, NB duoc dit noi khi quan hai nong dé c6 1ap hai

phoi; trong khi thdng khi mot bén, 14 phéi con lai s& duoc rira sach lipoprotein trong
phé nang bang moét Iugng 16n dung dich muoi dang truong dugc t am bang nhiét do
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ctia co thé. Qua trinh rira phoi dugc tién hanh dén khi mau sac dich ra khoi phoi tré
nén trong, khdng con dau vet cua lipoprotein.

- Hiéu qua:

+ Sau thu thuat, NB s& tién trién rat tt vé cai thién triéu chiing, chirc ning ho hap,
khi mau dong mach
+ 30-50% NB chi can rira phdi mot 1an, nhitng NB con lai s& can raa phoi 13p lai mot
hoac nhiéu 1an tly vao triéu ching cua NB

- Bién ching:
+ Suy-giam oxy qua muc do tinh trang tén thuong phdi ning kém theo viéc théng
khi 1'bén phdi trong qué trinh 1am thu thuat
+ Ha than nhiét néu dich rira khong duoc 1am am
+Nudc mubi tran sang bén phéi duoc thdng khi
+ Bién ching cua gy mé toan than

="+ Phu phoi sau thu thuat do chua hat hét nuéc mudi rira trong phoi

M@t s6 phwong phap diéu tri khac

- Déi vai PAP tu mién, ngoai rira phoi toan bo c6 thé dung GM-CSF tai té hop qua
duong tiém dudi da hodc duong hit; dung liéu phap tc ché mién dich bang Rituximab
hogc loc huyet twong dé loai bo khang thé khang GM-CSF.

- PAP tht phét: Can diéu tri cin nguyén gay bénh nhu: diéu tri cac bénh Iy huyét hoc,
tranh xa cac yéu té phoi nhiém... Hiéu qua diéu tri cia riza phdi toan bo cho nhom
nay con nhiéu tranh céi.

- Ghép phoi khi bénh tién trién dén giai doan nang, khong dap tng véi céc liéu phap
diéu tri thong thuong.

Diéu tri hd tro

- Tiém phong ctim, phé cau

- Bo thuée 14

- Tranh khoi bui

- Thé oxy dai han néu NB c6 chi dinh
- Tap phuc hdi chirc nang ho hap

5.6.3.Sarcoidosis
5.6.3.1. Khai ni¢m

Sarcoidosis la bénh viém hat khdng c6 hoai tir ba dau (hoai tir), ton thuong c6 thé gap &
nhiéu co quan, thudng nhat 1a & phol va hach trong 1dng nguc nguyén nhan khong ro
rang. Bénh hay gap & nguoi tré tudi, o tit ca cac chung toc trén thé gidi. Diéu tri tly
thudc vao mirc do nang cua triéu chiing vi vay khoang Y2 NB khong can diéu tri gi; cac
NB khéc c6 thé duoc diéu tri khang viém va/hoic e ché mién dich.

Dich té hoc:

Tan suat luu hanh Sarcoidosis wéc tinh khoang 10-20/100.000 dan, ti I¢ méi méc hang
nam khong rd. Ti Ié¢ mac bénh rat khac nhau gitra cac khu vuc dia ly, cé tinh chat gia
dinh va chung toc.
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Nguoi da den hay gap hon nguoi da trang, ti lé cao gap 3-4 lan. Nguoi da den ¢ xu
huéng bi bénh ning, cip tinh hon, con ngudi da tring c¢6 xu hudéng mac bénh man tinh
va khoéng triéu ching.

5.6.3.2.Chan dosn

Lam sang:

Kham toan dién d& phat hién céc triéu chung gitp chan doan va loai bo cac chan doan
phan biét, danh gia mirc do ning cua phoi va tim cac co quan ngoai phdi bi bénh.

NB Sarcoidosis c6 thé khong tri¢u ching hodc chi tri¢u chiing toan than nhu mét moi.
sut can, khé chiu, tram cam...Triéu chimg cic co quan hién dién tiy co quan nao ton
thuong. Tai phdi, NB c6 thé c6 ho, kho khe, kho thd, dau nguc. Cac co quan khéac co
thé biéubién héng ban nut, cac vét lupus pernio (sén nau do ma, cam, miii, tai); gan lach
to, dau bung, non o1; tréng nguc hodc loan phip tim, dau co, sung tuyén nude bot, ton
thuong than kinh (nhtrc dau, chong mat, rdi loan thi giac, co gidt, ao giac ao tuong, dau
than kinh, tam trang kém...) Hoi ching Lofgren bao gom tam chirng viém khop cap co
s6t, hach lympho 16n (nguc, cd cam ben nach) va hong ban nat (c6 thé kém t6n thuong
mat).

Thanh thiéu nién va nguwoi lon:

- Tudi tir 20-60 tudi; bénh khai phat & ngudi da den sém hon ngudi da tring khoang
10 nam [190]. Khoang mét nira sé NB dugc phét hién tinh co khi chup Xquang phdi
trude khi xuat hién cac triéu ching.

- Sarcoidosis thuong co biéu hién & phdi, nhung c6 dén 30% NB co biéu hién
Sarcoidosis ngoai 16ng nguc [191]. Bénh phoi k& lan toa phd bién nhat; cac biéu hién
phoi khac it gap hon bao gom sarcoidosis khi phé quan, tran khi mang phéi, day dinh
mang phoi, tran dudng chap mang phdi va ting ap dong mach phoi.

- Céc triéu ching ho hap thuong gap: ho, kho tho va dau nguc; cac triéu chung toan
than di kém: mét moi, kho chiu, sét va sut can. NB trén 70 tudi thudong d& xuat hién
cac tri¢u chirng toan than nhu mét moi, chan an; di d6i voi kho thd va ho [192].

- Can kham va hoi cac triéu chimg da, nhin mo, kho mét hodc miéng, sung mang tai,
danh tréng nguyc, ngat dau hodc sung khop, hoac yéu co.

- Ngay ca khi ¢6 t6n thuong ¢ nhu mé phoi, khi nghe phoi thuong khong nghe thay
ran nd. Co thé thay tho kho kheé, mong tay khum hiém gap khi c¢6 xo phoi tién trién.

Tré em:

- Bénh Sarcoidosis c6 triéu ching hiém gap & tré em. Tré em g6c Phi mic bénh nang
va ton thuong nhiéu tang hon so vei tre em g6c Da trang hoac chau A.

- Tré em trong d tudi tir 8 dén 15 mac bénh & nhiéu co quan nhu ngudi 16n.

- Tre nho hon thuong c6 biéu hién phat ban trén da, viém khép va viém mang bo dao
ma khong c6 biéu hién phoi rd rang [62]

- Tré em nguoi My goc Phi ¢6 xu hudéng mac cac bénh lién quan dén hach bach huyét,
tang globulin huyét va ting calci huyét cao hon.

Can lam sang:
HRCT

Hinh anh dién hinh cua chup cit 1op vi tinh trong sarcoidosis la hach canh khi quan va
hach ron phoi hai bén to. Ton thong nhu mé phoi trén phim HRCT la cac ton thuong not
nho phéan bo theo cac bach mach doi xang hai bén phoi. Cac ton thwong nam doc theo
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c4c véch lién thay, lién tiéu thiy cha yéu & nta trén va phan gitra phoi. Mot s truong
hop ¢6 day céc vach lién tiéu thiy phoi hay rdnh lién thiy. Ton thwong u hat trong
sarcoidosis thuong 1a cac ndt nho doc theo bé mach phé quan. O giai doan muén hon c6
thé c6 ton thuong xo héaphdi véi cac ton thuong dang ludi va ton thuwong gidn phé quan
[12, 25]

Hinh 5.32. Hinh anh t6n thuong phoi trong bénh sarcoidosis vai nhiéu tén thuong not
nhoé doc theo cac vach lién thay hay lién tiéu thuy phoi (mdi tén trang), ton thuong
kinh mo lan toa (miii tén den)

Gidi phdu bénh
- Luya chon vj tri sinh thiét: cac ton thuong dé tiép can nhat nhu: da, ndt duéi da, hach

bach huyét, tuyén mang tai, két mac, tuyén I¢, hodc mot s6 ton thuong mat khac. Néu
khong c06 vi tri khac mai lay céc to chac trong long nguc.

- Mot s6 NB ¢6 u hat khdng hoai tir ngoai phoi, van can noi soi phé quan, dé loai trir
lao, nam trude khi diéu tri, hay nhiing truong hop c6 hach trung that khong dién
hinh.

- Céac truong hop Sarcoidosis ¢ ton thuong nhu mo ph01 nhung khong c6 hach trung
that hozc tang ngoai phoi, quyét dinh gitra sinh thiét phéi qua noi soi phé quan va
sinh thiét mo phy thudc vao muace do nghi ngd bénh Sarcoidosis. Nghi ngd nhiéu
sarcoid thi nén noi soi phé quan. Nguoc lai, sinh thiét mé khi kha ning mac bénh
sarcoid thap hon va can mot mau 16n hon dé chan doan.

- Hinh anh mé hoc u hat Sarcoid bao gom cac té bao khong 10, té bao dang biéu mo
va té bao viém man tinh U hat Sarcoid thudng duoc bao quanh bai céc 16p collagen
dong tam va day la dac tinh quan trong trong chan doan phan biét vai viém phoi ting
cam hay bénh u hat do nhiém trung (lao) va hiém gap trong u hat truyén nhiém (cac
bénh ly nay khong c6 & dong I6p collagen quanh mo hat. D6i khi co thé thay mot it
chat hoai tur trong sarcoid hoai tir. Mot s6 trudong hop thiy duoc thé Schaumann
(Schaumann body) hay thé hinh sao (Asteroid body):

- Viém mo hat & m6 ké khong co hoai tir.

- Thuong c6 hién tuong xo hoa hyaline dong tdm xung quanh mé hat.

- M@ hat c6 thé chira céc thé hinh sao, thé Schaumann hogc tinh thé canxi oxalate hoac
phot phat. Nhung nhitng dau hiéu nay khong dac hiéu vai bénh sarcoid.

- M@ hat di theo c4c mach bach huyét: b6 mach-phé quan, vach gian ticu thiy va mang
phoi.



139
- Thuong it c6 tham nhidm té bao viém & md ké.

- Viém phdi t6 chuc hoa khdng phai 1a nét dic trung cho bénh sarcoid (D6i khi o).

eSS A D s I S

(A) Md hat véi mé xo héa dang 14, dong tam (B) M6 hoai tir trong bénh sarcoid thé
hogi tiz (C) Thé hinh sao (miii tén) [35]

Ngi soi phé qudn

- CO6 thé ¢ céc ton thuong ndi phé quan: nhu mang tham nhiém do hoic nét, u hat.
Ton thuong noi phé quan gip khoang 40% NB giai doan | va khoang 70% NB giai
doan 11 hozc 111 [193]. Sinh thiét 4-6 manh niém mac phé quan, tot nhat 1a & khu vyc
niém mac c6 ban dé hoic cya phé quan thé hé thir nhat, thi 2 néu niém mac binh
thuong. Sinh thiét niém mac phé quan két hop vai sinh thiét xuyén vach lam ting
hiéu qua chan doan [194].

- Sinh thiét xuyén véach phé quan hiéu qua chan doan cao (50-75%).

- Choc hat xuyén thanh phé quan duéi huéng dan ciaa siéu am vao to chirc hach trung
that & NB nghi Sarcoidosis ¢6 hiéu qua chan doan khoang 80-90%.

- XN BAL: hd trg chan doan Sarcoidosis khi s6 luong té bao CD8 giam, ty 16 CD4
trén CDS8 ting va luong té bao T hoat hda, té bao CD4, globulin mién dich va 19gG
tang [195]. BAL gitp loai trir nhiém tring va bénh &c tinh.

BO ba ty 18 CD4:CD8 > 4:1, lympho > 16%, sinh thiét xuyén vach phé quan c¢6 u hat
khong hoai tir 1a xét nghiém dac hiéu nhat cho bénh Sarcoidosis véi gia tri chan doan
duong tinh 100% (PPV).

Ty I¢ CD4/CD8 <1 c06 gia tri du doan am tinh 100% ddi v(yj bénh Sarcoidosis. Tuy nhién,
can than trong trong truong hop Sarcoidosis chiém wu thé CDS8.

Dich BAL > 2% bach cau trung tinh hoic >1% bach cau 4i toan: khong nghi téi sarcoid.
XN D-dimer trong dich BAL ciing hd tro chan doan bénh Sarcoidosis.

Sinh thiét hach trung that va phoi mo qua ni soi trung that hogc ndi soi long nguc hoac
ma& nguc neu cac xét nghiém it xam lan khong c6 chan doan.

Do chire niing hé hdp: chic nang thong khi, thé tich toan phoi (TLC), kha nang khuéch
tan carbon monoxide (DLCO) va test di bd trong sau phit (6MWT) dé danh gia mue do
nang caa suy hoé hap va dé theo ddi dien bién cua bénh.
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- Khoang 20% NB mic sarcoid giai doan | c6 chitrc niang hé hap bat thuong. 40-70%
giai doan II dén 1V [196], gdm RLTK han ché, giam DLCO. Bénh Sarcoidosis noi
phé quan c6 thé din déntic nghén duong tho.

- Test di bo 6 phit giam & phan 16n NB va twong quan véi giam FVC va va do bdo
hoa oxy mau. Testdi bd 6 phut cho danh gia tong thé hon vé bénh Sarcoidosis vi con
danh gia ca cac yéu té ngoai phdi nhu strc co, tinh trang mét moi va chirc ning tim
[197].

Khi mdu déng mach c6 thé binh thuong, hoic giam oxy mau va giam CO2 mau [198].
Dién tim dosdanh gia ton thuong tim

Khdm mdt: danh gia ton thuong mat

Huyét hoc: thiéu mau it gip, thuong 1a hdu qua cua bénh man tinh, cuong lach, do tuy

xuong hoac thleu mau tan mau tu mién, Giam bach cau (5-10%), ting bach cau ai toan
(3%) va giam tiéu cau (hiém gip) [63]. Mau lang thudng ting cao, nhung it ¥ nghia.

Sinh hoa mau:

- CRP téng nhe ¢ khoang 1/3 NB Sarcoidosis [41].

- Tang calci ni¢u thuong thay hon tang calci huyét.

- NoOng do phosphatase kiém huyét thanh tang goi ¥ su tham gia ctia u hat lan toa ¢
gan. e

- Tang gamaglobulin mau (30-80%) va c6 thé c6 yéu to dang thap duong tinh.

Test Tuberculin hodc xét nghiém quantiferon dé loai trir bénh lao.

5.6.3.3. Chan do4n xac dinh

Khong cd xét nghiém chan doan xac dinh cho bénh Sarcoidosis.

Chén doan bénh Sarcoidosis dya vao ba yéu té:

- Biéu hién 1am sang va Xquang.

- Loai trir c&c bénh khéac c6 biéu hién tuong tu

- M6 bénh hoc la u hat khdng cé hoai tu.

C6 nhiéu co quan ¢6 tén thuong thi kha ning chan doan cao hon.

Cac truong hop giai doan 1 khong can sinh thict, nén theo doi. Pay 1a biéu hién cua hoi

ching Lofgren: sot, ban do not, viém khop va hach ron phoi hai bén. Chi sinh thiet néu

nghi ngo chan doan khac, céc trigu chitng ty het nhanh chéng. Luu ¥, khong nén sinh

thiet cac ton thuong hong ban nat, vi md bénh hoc sé 1a viém mé té bao cha khéng phai

u hat, ngay ca khi c6 Sarcoidosis [199].

5.6.3.4.Diéu tri

Hau hét NB Sarcoidosis phoi khdng can diéu tri, vi ty 1é cao khong ¢4 triéu chirng, khong

tai phat hoac ty thuyén giam. Doi véi nhitng NB ¢6 ton thwong phoi néng, diéu tri

Sarcoidosis nham giam viém, ngan xo phoi, dong thoi tranh doc tinh cua thuoc.

Li¢u phdp ban dau: Glucocorticoid uong la thuoc dugc st dung pho bién nhat dé lam

giam géc triu chiing va CAc ton thuong phoi, ngay ca khi khong chira khoi bénh. Trudc

khi diéu tri, can danh gia cac bénh dong mac vi bénh dong mac lam nang thém céc triéu

chung va gay khang vaéi glucocorticoid dac biét phai loai trir lao.

Chi dinh diéu tri
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Bénh Sarcoidosis ¢ phoi [200]:

Céc tri¢u ching o phéi: ho, khé tho, dau nguc hodc mét moi, ho mau.

Chtre niang phdi suy giam. Panh gia dinh ky 3-6 thang: TLC giam tir 10% trd 1én;
FVC giam tr 15% tro 1én; DLCO giam tir 20% tr¢ 1én; hodc trao d6i khi kém di khi
nghi ngoi (giam d6'bao hoa oxy tir 4% tr¢ 1€n) hodc khi gang suc.

Tién trién trén phim phdi: ton thuong k& nang I1én, phat trién cac hang, tién trién xo
héa dang t6 ong, hodc tang ap dong mach phdi nang lén.

Hiém khi NB dén kham ban dau c6 du tiéu chuan dé diéu tri luén ma thuong diéu tri
sau mot thai gian theo ddi thiy bénh din bién niang Ién.

Bénh Sarcoidosis ngoai phéi: mot s6 NB Sarcoidosis ¢ phoi khong du nang dé diéu tri,
nhung ¢ ton thuong ngoai phoi ddng thoi c6 thé can diéu tri. Quyét dinh diéu tri bénh
Sarcoidosis ngoal ph0| dua trén cac tang bi anh huong va mac d6 ning. Diéu tri
Sarcoidosis ¢ mat, than kinh, co tim hoac than hoic ting calci huyét ngay ca khi céc
triéu chtng nhe, vi ¢6 thé mat thi luc nghiém trong, loan nhip tim gay tir vong hoic ton
thuong than [201].

Céc chi dinh diéu tri khac: rat kho chiu hoic sbt, suy nhuoc, mét moi, dau khép, bénh
da, suy gan [202].

Liéu lwgng va cach ding: Chua c6 licu toi wu cua glucocorticoid, chon licu dya vao
hiéu qua va nguy co tac dung phu. C6 thé tham khao phac do sau:

Diéu tri ban dau: prednisone udng: 0,3-0,6 mg/kg can ning (20 — 40 mg/ngay), tly
thuoc vao mae d6 nang cua bénh[203].

Liéu tin c6ng: 4-6 tudn va sau d6 danh gia lai. Néu tién trién tét hoic on dinh thi
giam liéu 5-10 mg/mdi 4-12 tuan xudng 0,2-0,4 mg/kg (10-15 mg/ngay).

Néu cac triéu chiing 1am sang va can 1am sang khong cai thién sau 4-6 tuan o liéu
ban dau, nén tiép tuc lidu d6 thém bdn dén sau tuan [200].

Glucocorticoid udng liéu cao (80-100 mg/ngay) chi dinh & nhitng NB suy hd hap cap
hodc c6 biéu hién ¢ tim, than kinh, mat [204]. Liéu nay duoc duy tri cho dén khi
bénh duoc kiém soét (4-12 tuan), sau d6 giam liéu.

Diéu tri duy tri: liéu duy tri prednisone 0,25- 0,4 mg/kg (10-15 mg)[203]. Déanh gia
lai sau 4 -12 tuan. duy tri trong it nhat 3- 6 thang, tong thoi gian diéu tri khoang mot
nam, mot sb it NB can diéu trj duy tri 1au dai hoic sudt doi [205].

Diéu trj tai phat: Khoang mot phan ba sé tai phat phai diéu tri lai, thong thudng nén
diéu tri mot dot ngn lidu cao hon 10-20 mg so véi liéu duy tri trong 2-4 thang dé
giam céac triéu ching tai phat sau d6 vé lai lidu duy tri.

Dép tng tot v6i didu tri:

+ Gidm céc triéu chung, dac bi¢t 1a kho thd, ho, ho ra mau, dau nguc hodac mét moi.
+ Giam hodc x6a cac bat thuong trén X quang.

+ Cai thién chirc ning ho hip: ting 10% FVC hoic TLC, ting 20% tré 1én DLCO
hoac cai thién trao doi khi.

+ On dinh cac ton thuong trén X quang va chirc ning phdi trong thoi gian dai (3-6
thang) ciing la dap tng vai dicu tri.

+ Viéc danh gia hiéu qua cta glucocorticoid nhiéu khi khé khin do mét sb luong
16n NB mac bénh Sarcoidosis tu thuyén giam hodc dién bién 1am sang lanh tinh.
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St dung sém glucocorticoid toan than c6 thé lam ting kha ning tai phat bénh
[206].

—Tai phat thuong dugc dic trung boi:
+ Kho thd, ho hoac tire nguc nang hon
+ FVC hoac TLC giam 10% tr¢ 1én

+ Tén thuong phdi ning hon trén phim, dic biét khi phat trién cac hang, hinh anh to
ong hoac cac dau hiéu cua tang ap dong mach phoi.

+ Giam trao do1 khi khi nghi ngoi hoac gang strc.

— Nhing NB cai thién va 6n dinh trong hon mot ndm sau khi ngirg diéu tri c6 ty I8¢ tai
phat.thap [204].

— Khong dap tmg diéu tri: Doi voi nhimg NB khong dap (g hodc khong dung nap
glucocorticoid xem xét di€u tri thudc trc ché mién dich.

Glucocorticoid hit: két qua chua ro rang [207]. C6 thé diéu tri tha (4-8 tuan)
glucocorticoid hit:

— Ho c6 hodc khong c6 tang tiét duong tho

— Giai doan I hodc II chi ¢o céc triéu ching phoi nhe hodc bat thudng chiic nang phoi
nhe.

—  Sir dung thay thé cho prednisone liéu thap dai han (5-10mg/ngay)
ACTH: khdng hiéu qua hoic an toan hon glucocorticoid duong ubng [200].
Tién luong:

Thuyén giam ty phat & 60-80% NB giai doan | trén phim phéi, 50-60% bénh giai doan
II va dudi 30% bénh giai doan Ill. Ty Ié tir vong chung do Sarcoidosis 1a dudi 5% [208].

Nguyén nhén tir vong trong bénh Sarcoidosis:

— Xo phdi tién trién va rdi loan nhip tim.

— Chay mau phéi do aspergillomas phét trién trong md phéi bi ton thuong.

— Do bénh co tim.

Diéu tri thuéc rec ché mién dich

Chi dinh:

— Tién trién cua bénh mic du di diéu tri bang glucocorticoid day du.

— Khong dung nap dugc glucocorticoid.

— Céc NB can diéu trj glucocorticoid lau dai, khong ha dugc lieu xuong dudi 10-15
mg/ngay va da co it nhat mot tac dung phu cua glucocorticoid.

— NB tir chéi dung glucocorticoid.

Lura chon thuéc: Céc thube c6 hidu qua nhat trong bénh Sarcoidosis phoi: methotrexate

(MTX), azathioprine, leflunomide va mycophenolate. Thudc e ché hoai tr u alpha
(TNF-a) c6 nhiéu hira hen.
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MTX la thudc hang hai phd bién nhat, khong chi dinh cho NB méc bénh gan. Nhirng
NB that bai hodc khong dung nap MTX thuong duoc chuyén sang mot thudc tc ché
mién dich hang hai khac hoic két hop, chang han nhu MTX va leflunomide.

Néu khong thude nao-trong s cac thude hang hai, mot minh hoic két hop, cé hiéu
qua, thi budc tiép theo thuong 1a thudc e ché TNF, thuong 14 infliximab hoic
adalimumab. Chira c¢6 khuyén céo st dung két hop thudc hang hai va thude trc ché
TNF.

Néu chéng chi dinh voi thube e ché TNF-alpha (viém gan hodc nhiém nim
aspergillus) hodc khong thanh cong, thi co thé chi dinh hydroxychloroquine hoac
mot trong cac thudc duge chi dinh trong cac loai bénh phdi tu mién khac nhu
mycophenolate, cyclophosphamide, hodc rituximab.

Pap Umg diéu tri: giong nhu ddnh gia dap ung diéu tri v6i corticoid.

Methotrexate (MTX), la chat tc ché mién dich nonglucocorticoid dugc sir dung pho
bieén nhat cho bénh Sarcoidosis.

Hiéu qua: ty 1é dap ang véi MTX tir 40- 60% & NB Sarcoidosis & phoi [209].
Chéng chi dinh: Bénh gan, viém gan B, C. suy than véi MLCT < 30 mL/phdt, c6
thai, cho con bu.

Lidu lwong va cach diing: uong hogc tiém bap. Thuong bét dau bang udng véi licu 5
-7,5 mg/tuan, tang dan (2,5mg/2 tuan) cho dén khi dat lieu 10-15 mg moi tuan [210].
Chuyén sang dung MTX tiém bap khi NB buon non, khé chiu hodc khong dat dugc
hiéu qua sau 3-6 thang dicu tri bang duong uong. Panh gia sau 6 thang diéu tri.
Axit folic liéu 1 mg mdi ngay hogc 5 mg hang tuan cho NB diéu trj bang MTX kéo
dai de giam ty I¢ suy tuy[210].

Theo d6i: men gan ALT, AST, creatinine, va céng thixc mau [210].

Xét sinh thiét gan khi tong liéu vuot qua 1g hodc sau 18- 24 thang diéu tri, ting men
gan.

Tac dung ngoai y:

Téc dung phu ning nhat 1a xo gan, giam bach cau va viém phoi k&, dan dén xo phdi
[209].

Céc doc tinh khac bao gom budn ndn, rung toc va phat ban trén da, c6 thé gay quai
thai va yeu sinh ly tam thoi [209].

Céc thugc thay thé methotrexate

Azathiopring: Azathioprine 1a mét thudc hang hai cho bénh Sarcoidosis & phoi, 1a
mot thuoc bo sung cho glucocorticoid hon 1a dung don doc [211].

+ Liéu luong va cach dung: Liéu khoi dau 50mg/ngay, ting lidu tur tir 25 mg/2-3
tuan cho dén khi dat dwoc lidu mong muédn. Liéu duy tri 12 2mg/kg (ti da 1a
200mg/ngay).

+ Pap Gmg diéu tri danh gia sau 3-6 thang.

Leflunomide: 1a chat chéng chuyén héa gibng MTX nhung it doc hon trén duong

tiéu hda.

+ Hiéu qua: it hiéu qua cho Sarcoidosis phdi, ¢6 hiéu qua hon & Sarcoidosis ngoai
phoi [212].
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+ Chuan bj trudc diéu tri: gidng diéu tri MTX. Chéng chi dinh voi NB viém gan B
hoac C.
+ Ca phu nit va nam'gi6i nén tranh thai trong va sau diéu tri hai nim sau.

+ Liéu luong va cach dung: ban dau 20mg/ngay. C6 thé bat dau vai liéu 10mg/ngay
va ting 1én 20mg [212]. Can 6-12 tudn dé danh gia hieu qua.

— Mycophenolate mofetil (MMF): mot chat e ché sy tang sinh va hoat dong cua té
bao lympho, dugc su dung d¢ dicu tri nhieu loai bénh phoi ké lién quan dén bénh
thap khop. Vai tro cia MMF trong bénh sarcoid con chua 13 rang.

Diéu trj kéthop: D6i véi NB méc Sarcoidosis phoi tién trién khi diéu tri don tri mot

hoac hai trong so cac thuoc e che mien dich hang hai thi c6 the ket hop hai trong s6

cac thuoc, chang han nhu methotrexate va leflunomide [213].

Khéng ddp ieng diéu tri

V6i NB khong dap g diéu tri, budc tiép theo 1a thude dbi khang yéu té hoai tir u-alpha

(TNF-a). Hiéu qua cua ting thude trong diéu tri bénh sarcoid khac nhau.

— Infliximab Qo tac dung tang FVC, cac tac dung phu thuong gap nhat 12 nhiém tring
duong ho hap trén, ho, khé the va viém phé quan.

— Adalimumab 12 mét loai khang thé chéng TNF-a hoan toan cua con nguoi.

— Etanercept

Liéu luong va cach dung:

—Infliximab truyén tinh mach 3-5 mg/kg vao cac tuan 0, 2, 6 va 12 [212]. Biéu trj tiép
theo 6 tuan/liéu.

— Adalimumab tiém dudi da. Liéu t(’)‘i uu trong bénh Sarcoidosis phdi chua duoc biét,
nhung liéu thong thuong 40 mg/tuan hoac cach tuan [214].

Két hop thude: Két hop cua infliximab (hoic m(f)t,chét trc ché TNF-a khac) voi MTX

hodc azathioprine trong Sarcoidosis chua c6 khuyén cdo 16 rang. Tuy vay c6 the tham

khao phoi hop infliximab hodc adalimumab két hop vai liéu thap glucocorticoid hoédc

MTX liéu thap dé ngan chan sy hinh thanh khéng thé.

Tac dung ngoai y: tang tinh nhay cam véi nhiém triing va phan tng truyén dich. Cac tac

dung phu khac: rung toc, nhiém nim Candida miéng, viém mé té bao, viém phdi, giam
thi lyc, tic dong mach phoi [215].
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CA4c thudc khac
Mot s loai thude da duge dé xuat dé St ,dung trong bénh sarcoid”dua trén co ché hoat
dong, nhung khong dugc sir dung pho bién cho bénh sarcoid & phoi.
Cyclophosphamide: hiém khi duoc sir dung do ddc tinh doc tinh cua thude, day 1a thude
"hang thir ba" khi cac thudc khac khéng dung nap hoac khéng tac dung.
Liéu lwong va cach dung: Cyclophosphamide UOng véi lidu duy nhat hang ngay, liéu
25-50 mg/ngay-va ting dan, ting dan 25 mg, liéu khong vuot qua 150 mg/ngay.

Cyclophosphamide tinh mach it str dung, liéu thong thuong la 500-1000mg tiém tinh
mach trong-30 -60 phut/2-4 tuan; Panh gia hiéu qua dicu tri sau 3-6 thang.

Golimumab va ustekinumab: Golimumab 1a mét khang thé don dong tc ché TNF-a, c6
hiéu qua ddi vai bénh viem khop dang thap; ustekinumab 12 mot khang thé don dong
d6i véi interleukin (IL) -12 / 1L-23 duoc sir dung trong bénh vay nén.

Rituximab: mot khang thé don dong nham vao CD-20 trén té bao lympho B, dan dén
suy giam té bao lympho B. Vi bénh Sarcoidosis ¢6 lién quan dén ting glucaglobulin
mau, nén liéu phap diéu tri hudng té bao lympho B c6 thé cd hiéu qua [216].

Hydroxychloroquine va chloroquine: la thudc tri s6t rét ¢6 dac tinh diéu hoa mién dich.
Hiéu qua trén diéu tri Sarcoidosis chua rd rang. Thuong dé diéu tri bénh sarcoid ¢ da
[217].

-Liéu luong va céch ding: Xét nghiém trude diéu tri: Nong d6 Glucose-6-phosphate
dehydrogenase, kham mat. Licu hydroxychloroquine: 5mg/kg, khong qua 400mg/ngay;
licu chloroquine khoang 250 mg/ngay (liéu toi da hang ngay <2,3 mg/kg) [218].

Ghép phai

Chi dinh:

—  Ton thuong phoi trén phim giai doan V.

— FVC<15L (hoac <50%)

— Thé oxy bd xung hoic co ting 4p dong mach phdi [219].

Ghép phoi hai bén c6 thoi gian song thém 1au hon ghép phoi 1 bén. Néu BN c6 u nam
hogc gian phe quan nang nén ghép phoi hai bén. Can khao sat Sarcoidosis ngoai phoi
trudc phau thuat dé loai trir nguy co tai bién, hoac xét ghép ca tim, phoi [220].

C6 thé c6 tai phat Sarcoidosis sau ghép phéi, nhung khong ning va thudng bién mat
trong vong ba thang, khéng c6 di chang [221].

Cac thudc hiéu qua khong rd rang:

Mot sb thube co doc tinh va it hiéu qua voi sarcoid & phdi tranh dung: colchicine,
chlorambucil, cyclosporine, thuoc chong viém khong steroid, tetracycline va
thalidomide.

5.6.4.Bénh u co tron bach mach (LAM - Lymphangioleiomyomatosis)
5.6.4.1.Dinh nghia

Bénh u co tron bach mach (LAM) la mét bénh hiém gap, qbiéuq hién & nhiéu co quan, hay
gap ¢ phu nix tre [222]. Trude déy sinh thi€t mo 1a cach dé chan doan LAM, thi hién nay
da c6 cac phuong phap it xam lan hon dé chan doan bénh.
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Thuét ngir LAM [¢ te (sporadic LAM) duoc st dung cho nhiing NB bi LAM khong lién
quan dén bénh xo ctrng cu (TSC), TSC-LAM dung dé chi LAM ¢6 lién quan dén TSC.

5.6.4.2. Lam sang

Céc trieu chung ciia LAM khéc nhau tuy thudc vao cac co quan bi bénh. Thong thuong,
NB hay c6 céc triéu‘chtng cta phdi, nhung cting co thé xuat hién véi céc triéu ching
ngoai phdi [223]. Hay gip phu nir Iira tu01 tién mén kinh (khoang 2/3)[224]. Tudi trung
binh 35-45, tuy nhién c6 thé gap tir tudi vi thanh nién dén nguoi cao tudi (> 80 tudi).
LAM gip 0 titca cac chung tdc, hay gip hon & phu nir da trang[224].

Biéu hién tai phoi:

Cdc biéu hi¢n hay gap [222]

—  Mét moi (2/3 truong hop)

— Kho thé tang din (2/3 truong hop).

< /Tran khi mang phoi ty phat (1/3 trudong hop) va thudng tai phat [224].
—  Tran dudng chap mang phdi (1/4 trudong hop).

Cdc biéu hién it gap:

— Daunguc (<15%)

— Ho khan hodc c6 dom (<15%)

— Tang ap dong mach phoi (<7%)

— Khac dudng chap (<10%)

— Tran dudng chap mang bung (4%).

—  Tran dudng chap mang tim (<1%).

—  Pai dudng chap, chay dudng chap 4m dao, phan (<10%).
— Ho ra mau (<5%).

Kham theec thé: thuong binh thuong, ¢6 thé thay tha kho khé, 1ong nguc hinh thiing, hoi
ching 3 giam khi c6 tran dudng chap mang phai, ran n6 (khi cé & bach huyet), co
chudng. Mong tay khum rat hiem.

Biéu hién ngoai phoi

U co mé mach thgn - U co m& mach than (AML) 1a nhiing khéi lanh tinh ¢ chira mach
mau, mo co va ma, gap o khoang 30% LAM I¢é té (so v;&i> 80% TSC-LAM) AML than
thuong khong c6 tri¢u ching, trir nhitng NB ¢6 cac khoi u 16n, hodc c6 chay mau trong
nang thi co thé dau bung va so thay khoi, hiem khi AML phat trién dén kich thudc khong
16 [224].
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Céc biéu hign hé bach huyét:

Tran duong chap mang phdi; mang bung: tran dudng chap mang phoi la bicu hién bach
huyet pho bien nhat cua LAM (10-30%) [223]. NB c6 bicu hi¢n tran dich mang phoi
hoac khac dudng chap,

Cdc khoi u bach huyét'va hach bach huyét hay gip sau phuc mac va khung chau, it gip ¢
trung thit, 1a cac khéi u lanh tinh chtra déy dich bach huyét, 16- 38% NB LAM c6 cé4c u
bach huyet [225], 25-77% NB LAM & phdi c6 hach to. NB ¢6 thé khong cé triéu chimg
hodc biéu hién budn ndn, chudng bung, dau bung, phul chan hodc cac triéu chimg tiét niéu.

LAM ¢ tir cung va cdac co quan khac: Mot sb truong hop LAM & tir cung, budng tring
va phan phu, mang ndo, AML cua gan, lach, va xuong [226].

5.6.4.3.Can lam sang

Chir¢'nang ho hap (PFTs): gf}m cac xét nghiém: do chirc nang thong khi, dung tich toan
phoi (TLC) va kha nang khuéch tan carbon monoxide (DLCO). PFTs khong dac hiéu vé
chan doan nhung quan trong trong danh gia marc d6 nang va theo déi NB LAM [227].

— CNTK binh thuong (30-60%)

— RLTK tic nghén (25-66%)

— RAi loan théng khi han ché hozc hdn hop (<1/4)

— Giam DLCO (60-90%)

— Khoang 30% NB c6 test HPPQ (+)

— TLC thé tich khi cin (RV) va ty I8 RV / TLC c6 thé tang. Tuy nhién, thé tich phoi
cling c6 thé binh thuong hoac giam.

— DLCO giam & nhiéu NB LAM, ngay ca ¢ nhitng ngudi c6 CNTK binh thuong [224].

— Test di bd 6 phat: chi dinh véi NB khé tho gang sic hodc DLCO giam.

HRCT:

Hinh anh dic trung caa LAM trén HRCT 14 c4c ton thuong kén khi nho hinh tron, thanh
mong lan toa khap phoi uu thé phan trén va gitra caa phoi. Ton thuong kén khi thuong
phan b d6i xiing hai phoi. Kich thude cac kén khi thuong to nho khong déu dao dong
tir 2-20mm. C6 thé c6 tran khi hoic tran dich khoang mang phéi [18, 228].

Hinh 5.34. Hinh anh LAM trén HRCT véi nhieu ton thwong kén khi ¢6 thanh méng
lan téa khap nhu mé phoi

Chén do4n giai phiu bénh:



148
— Hinh anh vi thé cta bénh 1y co tron bach mach:

+ Pic diém xac dinh cua bénh 1y co tron bach mach trong phdi 1a su hién dién cua
cac ton thuong nang v&i Vach la cac té bao co tron bach mach.

+ C4c té bao co tronbach mach thudng c6 bao tuong rd rang hon mot chit hodc c6
khong bao khéc vai cac té bao co tron thong thuong. Cac té bao nay Xep kha day dac
& thanh cac nang, nhung trong mot s6 truong hop chi c6 nhirng ndt san mong nho ¢
thanh nang va c6 nhitng truong hop khac rat giong khi phé thiing chi can cha y ky
phat hién céc té bao co tron bach mach & cac thanh nang dé chan doan bénh. Cac té
bao co tron bach mach c¢6 thé phat trién thanh cac duong dan khi nhé va mach mau
nho, co chira hemosiderin.

— Nhudm héa mé mién dich: té bao co tron bach mach dwong tinh véi Desmin, HMB-
45.va B-Catenin.
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Hinh 5.35. M6 bénh hoc bénh 1y co tron bach mach (LAM)

(A) Cac ton twong nang nam canh cac phé nang binh thurong (ddu hoa thj) (B) C4c té

bao cé tron bach mach ¢ vach cac nang (C) Cac te bdao co tron bach mach nhugm HMB-

45 (+) [35]

Xét nghiém:

— Yéu t0 ting trudng ndi mo mach méu-D (VEGF-D) (+) cho LAM khi > 800 pg/mL.
VEGF-D: 600 dén <799 pg/mL.: it chac chan hon. Xét nghiém VEGF-D chi khuyen
cao cho chan doan, chua khuyén cao cho theo doi diéu tri.

— Dinh lugng alpha-1 antitrypsin (AAT)

—  Xét nghiém ty khang thé d6i véi cac bénh mo lién két: yéu té dang thap (RF), khang
thé khang nhan (ANA), dién di protein trong nudc ti€u va huyét thanh, va cac khang
thé 1ién quan dén Sjogren (khang thé SSA/Ro va SSB/La).

— Hach bach huyét nén choc hat bang kim, tranh sinh thiét cat bo vi nguy co do dudng
chap. Chan doan u bach huyét co thé dua trén chan doan hinh anh, khong khuyén
khich sinh thiét hodc phiu thuat.

— Chon sinh thiét xuyén vach phé quan hay sinh thiét phoi mo: sinh thiét xuyén vach
phé quan c6 hiéu suat xap xi 60% va sinh thiét phdi mé, c6 hiéu suat gan 100%. Viéc
Iira chon tuy thudc vao timg trudng hop cu thé [229].
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— Rura phé quan phé nang it cé gia tri chan doan LAM, c6 gi4 tri trong chan doan phan
bigt.

—  Chup cit 16p hodgc MRI'bung - chau dé tim kiém cac u mach than (AML) [225]. Hach
to trong 0 bung, dich-0 bung, cac u bach huyét trong 6 bung.

— Siéu 4m tim tim tang ap dong mach phoi

— DPo mat d§ xueng tim loang xuong

— Kham véng‘mac, chup hé than kinh trung wong: trong nhitng trudng hop xo cting
Cu.

— Chup CLVT ndo hoic cong huong tir ndo tim u bach huyét & mang néo.

5.6.4.4.Chan do4n

Nguyén tic chung:

Chén doan xac dinh LAM phdi phu thudc vao hinh anh cac kén khi dién hinh trén phim

cat I6p phoi 16p mong d6 phén giai cao. Tiéu chuan vang dé chan doan xac dinh LAM

la tim thay t¢ bao LAM qua sinh thiet phoi mé hodc cac co quan bi bénh hogc dich co
thé. Tuy nhién, c6 thé chan doan xac dinh dya vao cac xét nghiém it xdm lan hon nhu:

lam sang, X quang va xét nghiém [230].

Chéan doan LAM thudng bi muodn vi tinh chat khong dac hiéu caa cac triéu chiing va

muc do hiem cua bénh [224].

Chén doian LAM dua trén cac yéu td sau:

Cdch xudt hién: Cach tiép can chan doan LAM thay d6i tiy theo cach xuat hién.

Thé dién hinh:

— C6 kén khi phoi dién hinh va c6 phirc hop xo cing cu [TSC] hodc u co m& mach
than hoaf}c co hach bach huy,ét LAM da xac dinh vé mat mé bénh hoac té bao hoc
khong can phai l1am sinh thiét phoi.

— NB c6 kén khi phdi dién hinh va ¢6 VEGF-D >800 pg/mL c6 thé c6 hodc khong ¢d
hach va u bach huyét.

— NB c6 kén khi phéi dién hinh va tran dudng chap mang phoi, mang bung cé nhiéu
kha nang bi LAM. Tuy nhién can XN cac dich d€ loai trir cac nguyén nhan khac gay
tran dudng chap.

Thé khéng dién hinh: c4 thé hoa, xét cach tiép can chan doan tuy ting trudng hop.

— Kén khi dic trung don thuan trén chup cat 16p vi tinh va khong c6 bat ky dau hiéu
khang dinh nao khac nén sinh thiét phoi [229].

— Kén khi c6 phan b, kich thudc hoidc hinh thai khong dic trung, NB khong ¢ triéu
ching véi it nang va chic nang phodi binh thuong hodc kém theo ton thuong ke,
VEGF-D ¢ murc giéi han (600-799 pg/mL), nam gidi thi nén theo doi, lam cac xét
nghiém xam lan it hodc sinh thiét phoi néu bénh tién trién.

Kha néng diéu tri: Quyét dinh sinh thiét phoi can can nhic dén kha ning diéu tri san co.

Can nhdc gida rui ro va lei ich cuia viéc 1am xét nghiém chan dodn

Nguyén vong cua NB



150
Chan doan phan biét:

Chén don phén bi¢t véi bénh phoi: Cac bénh pho bién nhat giong LAM I¢ t¢ 1a khi
phé thiing, bénh nguyén bao nuoi t€ bao Langerhans & phdi (PLCH), viém phoi ké té
bao lympho (LIP)/ viém-tiéu phé quan dang nang (FB) va hoi ching Birt-Hogg-Dubé
(BHD).

Khi phé thiing: chan doan phan biét bang phim CLVT nguc.

Héi chirng Birt-Hogg-Dubé (BHD): bénh di truyén troi do dot bién gen. Pay 1a mot rdi
loan da co quan. Kén khi & phoi gip ¢ hon 80% NB BHD, thuong ¢ day hoic quanh
mach, du6i;mang phoi, va hinh ludi liém hodc hinh elip. Chin doan bang sinh thiét va
xét nghiém gen FLCN, sinh thiét phdi khong thé phan biét BHD véi cac nguyén nhan
khac gay gidn phé nang.

Bénhmd bao Langerhans 6 phoi: PLCH (con dugc goi 1 u hat bach cau ai toan) ¢6
ton thuong dang kén khi chu yéu & thiy trén, hinh dang khac hon, tap trung ¢ tiéu phé
quan phé nang va c6 thanh day hon so voi ken khi cia LAM. Ngoai ra, PLCH ¢ lién
quan chat ché voi viée hat thude 14 (90-100%), khong c6 khuynh huong phu nir. Chén
doan xac dinh PLCH can ¢6 md bénh qua sinh thiét xuyén phé quan.

Viém phéi ké lympho bao/viém tiéu phé qudn: Cac ton thuong dang kén khi c6 thé thay
& 2/3 s6 NB bi viém phoi k& té bao lympho/viém tiéu phé quan dang kén khi (LIP/FB).
Bénh hay gip ¢ phu nit trung nién va c6 lién quan dén bénh ty mién (hoi chimg Sjogren,
lupus ban do hé thong), hodc suy giam mién dich (HIV, bénh suy giam MD khac). Ton
thuong dang kén khi c6 thanh mong lan téa ma khong c6 tham nhiém mo k& c6 thé 1a
biéu hién ctia bénh lupus hodc LIP/FB lién quan dén Sjogren va co thé gan giong véi
LAM.

Bénh ling dong chudi nhe (LCDD) 1a bénh phoi co kén khi tién trién c6 thé dan dén
suy ho hap. Hinh anh trén phim cit 16p vi tinh nguc ctia LCDD c¢6 thé thay ddi tir nhiéu
nang tron nho lan téa giéng LAM dén cac kén 16n kém ton thuong dang ludi gidng
PLCH [231]. Vé mit m6 hoc, LCDD dugc dic trung bai su lang dong chudi nhe kappa
trong thanh phé nang, dudng thd nho va mach kém theo nhing thay doi khi phé thiing
va gidn phé quan.

Bénh sarcoidosis thé bénh phéi ké tién trién: Bénh sarcoidosis tién trién co thé ¢ cac
kén phoi phan bd quanh ron phdi hodc thiy trén va ¢ lién quan dén xo hoéa. Hach rén
phéi hai bén.

Cac nguyén nhan khac: Cac nguyén nhan it phd bién hon gay ra kén khi gdom tién sir
nhiém trung Pneumocystis jiroveci, nam paracoccidioidomycosis mén tinh hoac
coccidiomycosis, nhiém vi rat u nha, chan thuong, hodc cac khéi u (sarcoma di cin, u
biéu mé hodc u lympho). Ngoai ra, hoi ching ting immunoglobulin E, amyloidosis, u
xo than kinh, hoi chirng Marfan va hoi ching Ehlers-Danlos ciing ¢6 kén khi phoi.

Chan doan phan biét tran dudng chip mang phdi: chin thuong, ung thu hach va cac
di tat hé bach huyét bam sinh.

5.6.4.5.Diéu tri

Cac bién phap chung
Chim séc hé tro:

— Tréanh hat thude 14
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— St dung vic xin cam va phé cau
—  Oxy bb sung: chi dinh ¢‘nhitng NB suy hd hap man tinh.

—  Phuc hdi chirc nang ho hép: chi dinh & cac NB LAM, dac biét 1a nhirng nguoi bi han
ché hoat dong do kho tho.

— Dinh dudng: nén dn udng lanh manh va duy tri can ning binh thudng [232]
— HOo tro tam 1y

—  Thubc gian phé quan va glucocorticoid hit: O nhitng NB ¢6 1rdi loan thong khi tic
nghén, thudc gidn phe quan hit c6 thé 1am giam triéu chimg, mic du khong cé tac
dung d6i vé6i gidn phé nang [233]

— Mang thai va tranh thai: phu nir mac bénh LAM c6 cac nguy co gia ting bénh va
bién chirng khi mang thai. Phu nir bi LAM khéng nén cd thai.

Diéu trj thudc: phuong phap diéu tri chinh bénh phéi do LAM 1¢é té [ e ché rapamycin
(MTOR).

Chikc niing phéi binh thirong hogc suy giam nhe: diéu tri hd trg, diéu tri cac bién chung
khi phat sinh va theo d6i. Nhirng ngudi mac bénh tién trién nhanh, c6 thé diéu tri sém.

Thuéc i#c ché hogt héa mTOR (first line): gitip 6n dinh chirc nang phoi, cai thign chat
lugng cugce song la mot licu phap uc che chir khong phai chira bénh va suy giam chirc
nang phoi thuong tiép tuc sau khi ngung thuoc [234]

Xét sir dung thudc cho NB ¢6 FEV1 binh thuong hogc giam nhe khi 6 mét hogc nhicu
cac roi loan sau:

R&i loan chirc nang phdi va /hodc tién trién do LAM:

— FEVI1 gidm nhanh (FEV1gidm hon 100 mL/ndm)

— Tang thé tich khi can (> 120%)

— Giam DLCO (<80%)

— Bat thuong trao d6i khi do LAM:

— Giam bao hoa oxy khi gang strc (<89%)

— Giam oxy mau khi nghi ngoi (PaO2 dong mach <70 mmHg)

-C6 céac bién chung dap tng voi thude (tran dudng chip mang phdi, mang bung, u co

md mach than >4 cm).

Theo doi dap vng lam sang:

— Kiém tra chire nang phdi: Po chirc ning thong khi tir 3-6 théng/lﬁn, va chirc nang
phoi 11an/ nam. Gidm FEV1 <50 ml /ndm dugc coi 1a bi€u hién 6n dinh bénh.

— Chan doan hinh anh: cémqnhéc chup cétqlé’p phoi do phan giai cao dinh ky, nén thyc
hién & nhitng NB tién trién hodc dac diém khong dién hinh.

— Danh gié kich thu('yg u co m& mach than trén CT bung va/ hoac siéu am dé xem dap
ung di€u tri vdi thudce.

Everolimus (thuoc hang hai): chi dinh cho cac NB khong dung nap hoac khong dap

mg v6i thube hang 1. Everolimus c6 thoi gian ban hity ngan hon (30 so véi 62 gid)
[235]
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Liéu lrong:

Everolimus khong duge>chi dinh cho LAM I¢ t, lidu 2,5 mg/ngay tang lén 10
mg/ngdy, nhim muc tiu muc day tir 5-15 ng/mL[236]. Nguyén tac do lidu thap nhat
¢6 hiéu qua duy tri st 6n dinh chirc ning phoi.

N6i chung everolimus ¢ thé c¢é tac dung twong ty nhu thudc hang 1.

Everolimus chi dinh cho AML, khéi u hé than kinh trung wong va dong kinh do TSC.

Céc thuéc khac: Béi véi nhitng NB khong dap tng véi hoac khong thé dung nap cac
chat irc ché mTOR, hoic everolimus, chi diéu tri hd tro, diéu tri cac bién chitng va ghép
phdi [237].

Ghép phéi:

Nhing NB méq bénh LAM giai doan cuéi co thé phai ghép phdi vi suy ho hap tién
trién. Ti€u chuan lua chon, loai ghép phoi va két qua tuong tu nhu cac bénh phoi
man tinh khac [229]

LAM tai phat trong allograft xay ra & mot sé6 NB [238]

Str dung thube hang 1 trudc va sau ghép phéi'

+ Trudc ghép: sit dung lidu thap, ngung trudc ghep trong vong 5-7 ngay[239].
Everolimus c6 thoi gian ban huy ngan hon va hét trong 3-4 ngdy sau nging
thudc[240]

+ Sau khi ghép phoi: khong st dung trong giai doan sau cy ghép cho dén khi vét
thuong lanh hoan toan (thuong it nhat vai thang) [241]

Piéu tri bién chieng trong LAM

Tran khi mang phéi: Khoing 2/3 NB LAM bi tran khi mang phoi. nguy co tai phat
(khoang 70%). Do d6 nén gay dinh mang phoi sau lan tran khi mang phoi dau tién [229]

C6 thé gay dinh mang phoi bang hoa chét: tetracycline, betadine, bleomycin, talc
hodc gay dinh mang phéi bang phau thuat. Gay dinh mang phoi bang bét talc c6 ty
|6 tai phat thap nhat. Gay dinh bang mai mang phdi 12 lua chon ban dau, dé han ché
dinh khi can ghép phoi.

Mai mang phdi va gay dinh mang phéi bang bét talc thuong duoc danh cho nhiing
truong hop tai phat sau khi da gay dinh mang phéi truée do.

Khong cat kén khi khi gay dinh mang phoi dé tranh do khi kéo dai & NB LAM.

Tran dudng chip mang phoi va mang bung:

Thyéc trc ché mTOR 1a phuong phap diéu tri ban dau cho tran dudng ghép mang
phoi, mang bung, cé triéu chung, u bach huyét va cac bi€u hién bach huyét khac cua
LAM.

Liéu va thoi gian dung phai trong ty nhu liéu ding cho bénh phdi.

Bé tl}ﬁy dugc hiéu qua phai cho tir 1-12 thang, do do, trong mot s6 truong hop, co
thé can dat dan luu mang phoi tam thoi.

Thay doi ché do an uong vai che do an giam chat béo, giau chat béo trung tinh, can
luru y NB mat ngon miéng va giam can.

O nhiing NB ¢6 bién chimg tran dudng chap khang thubc hang 1: xét diéu tri
everolimus va gay dinh hoac mé shunt mang phoi 6 bung.
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Bénh u co tron bach huyét khdc

— NB bi u co tron bach mach: Tranh sinh thiét hoic phau thuat cit bo cac u bach huyét
do nguy co ro ri kéo dai, dan dén tran dudng chap 6 bung. cac thudc c0 hiéu qua dé
di€u tri ngay ca nhithg u bach huyét 16n.

— Hach to: thuong khoi hodc cai thién khi diéu tri bang thudc e ché mTOR cho bénh
phoi.

— U co m& mach than: Hau hét AML & NB LAM 1¢é té khong can diéu tri vi thudng
don doc va tién trién cham. Vi nhitng tredng hop u 1on ¢6 thé dieu tri rc ché mTOR,
nut mach, cat bang dién dong cao tan, hodc cat mdt phan than khi khongdap trng dicu
tri thuOc hoac nhitng khoi u c6 nguy co chay mau cao [242].

— AML 6 gan n6i chung khong can diéu tri dic hiéu [243]
5.6.4.6.Tién luwgng

Suy giam chirc niing phoi: FEV1 ¢ nhitng NB khong dugc diéu tri dao dong tir 40-120
mL/nam va cao hon. Churc nang phoi suy giam nhanh chong co thé xay ra ngay tu dau
hodc trong sudt qua trinh bénh [244]

Ty Ié tir vong: thoi gian song trung binh cia NB LAM 14 8-10 nam ké tir khi chan
doan[245]

Cac yéu to tién lwong:

Lam sang

— Tinh trang tién man kinh: phu nit tién méan kinh c6 xu hudng suy giam chuc ning
phoi nhanh hon phy nit sau man kinh [234]

— Kho thé: kho tho khi ging stc khong do tran khi mang phoi, c6 tién lugng x4u hon

— Bién thé 1¢ té: nhitng phu nir mic bénh phirc hop xo ctng cu (TSC) bi suy phoi nhe
hon nhiing phy nit mac bénh LAM 1¢é té [241]

Diéu tri hormone, dic biét 1a progesterone lam ting nguy co tir vong, suy giam nhanh
DLCO [244]

Chtic nang phoi

— Chirc nang phdi ban ddu kém thi tién luong x4u [244]

— RAi loan théng khi tic nghén c6 hdi phuc 13 mot yéu té du bao muc d6 ning va tién
trién bénh nhanh [233]

— Ty 1€ suy giam churc nang phéi trong tién st 13 yéu to du bao tot nhat vé ty 1& suy
gidm chirc nang phoi trong tuong lai.

Tén thuong trén phim cit 16p vi tinh nguc: NB ¢6 kén khi chiém wu thé hon hinh anh

kinh mo hoac not, thi tién lugng xau hon [233]

Nong do6 VEGF-D cao twong quan véi viée diéu tri oxy bd xung, thubc gidn phé quan

va mirc d6 nang cua bénh trong LAM [246].

Nguoc lai, céc dic diem tién luong tot bao gom tudi gia, man kinh, biéu hién ban dau

véi tran khi mang phoi, va roi loan chirc nang phoi binh thuong hoac nhe.
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5.6.5.Bénh phoi ting bach ciu 4i toan vo ciin cap tinh

5.6.5.1.Khai nigm

Bénh phoi tang bach ciu i toan (BCAT) khong rd nguyén nhan 1a mot trong nhiing
bénh ph01 lién quan dénting BCAT mau ngoai vi hoac nhu mod phol Nhom bénh ly nay
bao gom céc thé bénh: ting BCAT don thuan & phéi, viém phéi ting bach Cau 4i toan
cap tinh, viém phoéi tang bach cau &i toan man tinh, hoi ching ting bach cau ai toan vo
can[247-249]. ’

Viém phoi tang BCAT vo can cap tinh (Idiopathic acute eosinophilic pneumonia — AEP)
duge mo6 ta lan dau tién nam 1989, gy ra suy ho hap cap tinh. Mac du khong rd can
nguyén nhung triéu chiing va dau hiéu giong AEP da duoc dé cap dén sau hat thuoc,
phoi nhiém véi bui va khéi sir dung thuoc 14 dién ta[250-252]. ?
Viéc chén doan AEP dugc de cap den sau khi da loai trir cac nguyén nhan gay viém phoi
tang BCAT nhu: nam phe quan phoi di tng, nhiem ky sinh trung, do thuoc, viém mach
tang'bach cau ai toan...[249]

5.6.5.2.Chan dosn

Chan doan xac dinh

Lam sang[247-249, 253-255]

Danh gia ban dau ¢ cc BN nghi ngs AEP 1a vic dung thude, dac bigt la cac thudc lién
quan den tang BCAT trong phoi (cocain, daptomycin, gemcitabine, infliximab,
ranitidine, sulfasalazine/mesalamine, venlafaxine), xa tri vung nguc trude do, song &
vung co dich té caa ky sinh trung hoac nam.

AEP ¢4 thé gap & cac Itra tudi, chi yéu tir 20-40 tudi, ty 1¢ NB nam gan gap déi so véi
NB nir.

NB c6 thé c6 tién sir di ung.

Khai phat bénh cap tinh tir vai ngay dén vai tuan (thuong < 4 tuan).

Cac trigu chung thuong gép nhung khong dac hiéu bao gom: ho khan, khé thé, st va

trigu chung it gap hon nhu mét moéi, dau co, ra md hoéi dém, 6n lanh, dau nguc kiéu
mang phoi.

Tham kham thdy NB thuong sot cao va tho nhanh, ran no ¢ dy phoi 2 bén, c6 the co
ran co that. Mot s6 NB c¢6 biéu hién suy h6 hap giam oxy mau can théng khi nhan tao.

Can lam sang[249, 253]

Khang c6 xét nghiém dac hiéu cho AEP. Céc xét nghiém chung bao gom té bao mau

ngoai vi, chirc nang gan than, phan tich nudce tiéu, cay mau.

Xét nghiém mau: ban dau cé thé tang bach cau trung tinh, phan 16n BN c6 ty 18 BCAT

ban dau khong tang, nhung tang rd trong dien bien tiep theo. Mau lang, CRP tang, nong

do IgE tang & phan 16n NB.

Céac XN c6 thé gitp chdn dodn phan biét[256]:

— Test antineutrophil cytoplasmic antibody (ANCA): dé chan doén phan biét v6i u hat
c6 viém da tuyén (granulomatosis with polyangiitis - GPA) hodc u hat c6 viém da
tuyén tang BCAT (granulomatosis with polyangiitis - EGPA, Churg Strauss) (40-
60% duong tinh). ,

— Xét nghiém mién dich lién két enzym IgM va IgG dac hiéu cho Coccidioides.



155
— Xét nghiém ELISA hodc test hpyét thanh khic dé chan doan giun lwon hoic san la
phoi tuy theo nguy co phoi nhiem.

Xét nghiém dom gay khac c6 mot s6 BN ting BCAT nhung dd nhay va do dic hiéu
khong duogc danh gia.

Truong hop BN ¢6 TDMP, phan tich té bao dich cd thé thay ting BCAT (10-50%)[249].

Xquang ngec: ton thuong chi yéu 1a mo dang lusi 2 bén (c6 hodc khang kém theo hinh
anh déng dac rairac). Thuong gap hinh anh tran dich mang phoi 2 bén, so lugng it[247,
249, 253].

HRCT: thuong gap hinh kinh ma rai rac 2 bén, thuong kem theo day vach lién tiéu thay
va c0 thé ¢6 hinh anh déng dac phoi hoac not mo[248, 249, 253].

Hinh 5.36. Ton thuong &
NB AEP: hinh anh kinh m¢o
tirng dam lan téa 2 bén, day
vach ngan tiéu thlly va tran
dich mang phdi 2 bén [249].

Dich phé qudn: ting BCAT trong dich rira phé quan, thuong > 25%.

M6 bénh hoc[248, 249, 254]:

— Céc dau hiéu chan doan bao gém ton thuong phé nang lan téa véi cac mang hyalin
va pht md kg, kém tham nhap bach cau &i toan trong long phé hang, tiéu phé quan
va mo k&. Tuy nhién, nhiéu truong hop giai doan dau cua bénh phoi tang bach cau
4i toan vo cin cap tinh khdng c6 tham nhap nhiéu bach cau &i toan.

— Mot doi chd hay mot vai treong hop mau md sinh thiét ¢ hinh anh md hoc ciia bénh
phoi tang bach cau ai toan v6 can man tinh.
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Hinh 5.37. M6 bénh hoc bénh phéi ting bach ciu ai toan vo cin cap tinh (AIEP)

Ton thuwong phé nang lan téa véi cac mang hyalin, pht mé ké va tham nhdp bach cdu
ai toan[247]

Tiéuchuan chan doan[247, 249]
Chan doan xac dinh AEP dién hinh dwa vao cac tiéu chuan sau:

Sét trong thoi gian ngan (thuong khdng qué 1 thang).

Suy hd hap giam oxy mau (SpO2 <90% khi tha khi phong hoic PaO2 <60 mmHg).
Ton thuong mo dang ludi lan toa trén phim chup X quang phoi.

Phan tich té bao dich rira phé quan phe nang cd ty I¢ BCAT > 25%.

Khong cd cac bénh Iy gay viém phéi tang bach cau ai toan khac bao gom thuéc,
nhiém trung, hen suyén hoic bénh di tng.

Chén do4n phan biét[247, 249]

Bénh u hat taing BCAT kém theo viém da tuyen (EGPA, Churg Strauss): c6 biéu hién
nhu AEP véi suy hd hap tién trién, sét, ton thu’crng mo trén Xquang nguc va tang
BCAT trong BAL. EGPA thuong c6 BCAT mau ngoai vi > 10% va c6 ton thuong
nhiéu co quan khac. AEP it gip ting BACT mau ngoai Vi.

Nhiém nam Coccidioides immitis va cac loai nam ky sinh cé thé gay viém phéi cap
tinh ting BCAT. Nhiém nam aspergillus xam Ian c6 thé biéu hién nhu AEP. Can chd
y tién st dich t& & cac NB.

Nhiém ky sinh tring do giun dila, san 14 phoi, giun luon, va giun diia ché méo c6 thé
gay ra cac ton thuong phdi lan toa, ting BACT mau ngoai vi va dich phé quan.
Viém phoi ting BCAT do thudc, chat doc va xa trj phoi.

Céc bénh ly o biéu hién 1am sang tuong ty nhung khong c6 ting BCAT dich phé
quan bao gom hoi chirng suy hd hap cap tién trién (ARDS), viém phdi k& cap tinh,
viém phdi té chirc hda (COP), xuét huyét phé nang lan toa (DAH), u hat véi viém da
tuyén (GPA).
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5.6.5.3.Diéu tri

Cac bién phap diéu tri bao gom:

—  Glucocorticoid toan than: 1 liéu phap diéu tri co ban va khéng c6 dit liéu dé cap dén
diéu tri thay thé glucocorticoid[247, 249, 254, 255].

+ BN c6 dap tng nhanh véi lidu phap glucocorticoid tinh mach hodc dudng udng. Lidu
glucocorticoid va thoi gian diéu tri tiy theo mirc d6 nang caa bénh. Mot sé BN ¢
the ty thoai trién bénh sau khi ngimg hit thudc ma khong can dieu tri glucocorticoid.

+ Truong hop giam oxy mau nghiém trong hodc suy ho hap can tho may két hop
glucocorticoid liéu cao dudng tinh mach (Methylprednisolone lidu 60 - 125 mg mdi
sau gio) kéo dai cho dén khi hét suy hé hap.

+ Truong hop khong cé suy hd hap diéu tri ban dau prednisone duong udng, liéu 40 -
60-mg mdi ngay.

+ Liéu duy tri Prednisone udng 40-60 mg mdi ngay trong hai tuan khi cac triéu chuang
Va bt thuong trén X quang phol thodi trién hoan toan. Sau dé co thé giam liéu 5 mg
mdi tuan cho dén khi ngung diéu tri hoan toan. Néu NB c6 tinh trang 1am sang on
dinh va triéu chitng hoi phuc nhanh chéng cé thé giam liéu glucocorticoid sém hon
mdi 7-14 ngay. BN c6 suy hd hap nang, triéu chiing va bat thuong Xquang phoi thoéi
trién cham, prednisone cd thé diéu trj kéo dai hon, sau d6 giam liéu mdi 2-4 tuan.

— BN khong dap wng véi glucocorticoid can tim cac nguyén nhan khac.

— Cham séc hd trg: lidu phap oxy, c6 thé thong khi nhan tao phdi hop.

— Khang sinh theo kinh nghiém cho dén khi c6 két qua cay vi khuan.

5.6.5.4.Tién luwgng

BN AEP c6 trigu ching va bét thuong Xquang thodi trién nhanh, BN thuong hoi phuc
sau 1-2 thang diéu tri v&i glucocorticoid. ’ ‘
Tai phat it gap va thuong lién quan dén hut thuoc sau khi ngirng diéu tri.

BN c6 tran dich mang phoi c6 thé hdi phuc cham hon so v6i BN ¢6 ton thuong nhu mo
phoi.

5.6.6.Bénh phai ting bach ciu 4i toan v ciin man tinh

5.6.6.1. Khai ni¢m

Viém phéi ting bach cau &i toan man tinh (Chronic eosinophilic pneumonia - CEP) la
mot réi loan tu phat voi dic trung 1 tham nhiém bach cau &i toan (BCAT) trong khoang
k& va phé nang.

CEP labénh ly it gap, ty I¢ méc dudi 2,5% cac trudong hop bénh ly phoi k&, trong dé nit
gidi gap voi tan suat gap 2 1an nam gigi[256, 257].

5.6.6.2. Chéan do4n

Lam sang[248, 258]:

CEP thuong ¢ lira tudi 30-40
NB c6 thé c6 tién sir di tng, hen.

Khaoi phét tur tir, tir 1Gc ¢6 triéu ching dau tién dén khi co chan doan khoang 4-5 thang
Vi cac triéu ching thuong gap nhu ho khac dom, sét, kho tho, gay sit can, ra md hoi
dém.

Kham phéi c6 thé thay ran co that hoic ran no.
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Tat ca cac NB nghi CEP can xem xét tién sir dung thudc lién quan dén taing BCAT hoac
¢6 nguy co phoi nhiém véi Ky sinh trung hoac nam.

Can 1am sang[248, 256, 257]

Céc xét nghiém mdu thwong quy bao gdom cdng thixc mau, chirc ning gan, than va phan
tich nudc tieu.

— Té bao mau ngoai vi: Tang BCAT méu ngoai vi duoc dinh nghia 13 c6 trén 500
BCAT/ul (>:0,5x10° BCAT/I). 88-95% NB CEP c¢6 ting BCAT, sb lugng BCAT
thuong > 1000/ul.

+ Dinh lugng immunoglobulin E (IgE) toan phan tang (khoang 50% BN).

+ Mau lang ting, CRP ting, thiéu mau thiéu sat, tang tiéu cau.

— Xétnghiém BCAT trong dom it gié tri chan doan.

Chirendang ho hdp: giup danh gia mtc d6 anh huong caa chirc nang ho hap, co thé gap

rbi-loan thong khi tic nghén hoac han ché.

Xquang nguc: ton thuong md, s&t mang phoi, khdng theo phan thiy, ¢ ngoai vi 2 phoi.

Tuy nhién hinh anh nay chi gap khoang ¥ NB va khong dac hiéu cho CEP.

HRCT: thuong gap ton thuong mo thly trén phoi va di chuyén, khdng theo phan thuy,
it gap hinh kinh ma, dang nét, hang va dang lugi hay tran dich mang phoi.

(A)

Hinh 5.38. (A) Xq nguc & NB CEP vdi hinh anh mo ngoai vi. (B) Chup cit I6p phoi
NB CEP c¢0 ton thuong dong dac st mang phoi thuy trén phoi phai[257]

Ngi soi phé qudn:

— Rua phé quan phé nang va phan tich dac diém té bao dé xac dinh chan doan va loai
trir nhiém tring. S6 lugng BCAT trong CEP thuong > 25%. 7 ’

— Sinh thict ton thuong phé quan hodc sinh thict xuyén tpénh phé quan co thé cho biét
cac dac diém cua CEP nhung han ch¢ la mau bénh pham nho.

Sinh thiét phai mé duoc chi dinh khi BAL khong thay ting BCAT, hinh anh hoc khang

dién hinh hoac BN khong déap rng véi glucorticoid toan than.
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M0 bénh hec:

Hinh anh c6 dién: thAm ahap bach cau &i toan va thuc bao.

C6 thé cd hoai tir bach ¢au &i toan véi céac té bao khong 16 nhiéu nhan hoic phan ¢ng
tao mo hat.

Mot s6 truong hop ¢d viem mé hat khéng hoai tu.

Viém phéi t6 chirc hoa vo cin co thé co trong mot sb trudng hop, véi mo té chic
hoa va xuat tiet fibrin c6 tham nhap bach cau ai toan.

Viém phdi k& khong dac hiéu dang té bao ciing gap trong mot sé trudong hop, véi
nhiéu bach cau ai toan.

Cac.md seo khong déu vai nhiéu bach cau ai toan.

(A) & (B) Tham nhdp rat nhiéu bach cau &i toan va thuc bao (C) Hinh anh két hop viém
phoi to chirc hda va xuat tiét fibrin [35]

Chén dodn xdc dinh CEP dua vao:

Triéu chiing ho hap tién trién (thuong trén 2 tuan).

BCAT trong mau > 1000/mm? hozc BACT trong dich rira phé quan phé nang >25%.
Chan doan hinh anh véi thAm nhidm phéi, chu yéu & ngoai vi, sat mang phéi, thiy
trén va thuy gitra.

M6 bénh hoc ¢ tham nhiém BCAT.

Loai trir cac nguyén nhan khéc.

Chdn dodn phan bigt: can loai trir cac bénh 1y phoi ting BCAT do nguyén nhan khac
nhu qhiém trng, do thuoc, viém mach hogc cac bénh 1y phoi khong tang BCAT nhung
c6 biéu hién Iam sang, hinh anh hoc giong vai CEP[248, 256].

VP ting BCAT cap tinh: dién bién cap tinh hoic téi cap (< 1 thang), suy hd hap giam
oxy mau, khong tang BCAT mau ngoai vi va hinh anh mo lan téa trén Xquang nguc
hoac cat I6p phoi o phan giai cao.

N4m phé quan phéi di tng (Allergic bronchopulmonary aspergillosis - ABPA): biéu
hién tuong tuy nhu CEP vé céc triéu chimg giong hen, ting BCAT méau ngoai vi va
bat thuong thily trén phoi. APBA c6 thé c¢é tén thuong gidn phé quan trén phim chup
cat 16p phoi. Chan doan APBA dua trén ndng do IgE huyét thanh > 1000 UI/l, IgG
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dac hi¢u voi Aspergillus duong tinh. Truong hop test lay va test trong da véi
Aspergillus am tinh c6 thé loai trir APBA.
VP ting BCAT do thubc: mét sé thudce co lién quan voi VP ting BCAT bao gom
NSAIDS, cocain, nitrofurantoin, minocyclin, sulfonamids, ampicillin, daptomycin,
diphenylhidantoin, methotrexate. Can khai thac ky tién st ding thudc cua NB trong
qué trinh chan doan.
VP ting BCAT do ndm va ky sinh tring: dya vao yéu tb dich t&, cac biéu hién 1am
sang tai phoiva cac co quan khac, xét nghiém tim nam va ky sinh trung trong dom,
dich phé quan, bénh pham duong tiéu hoa dé chan doan.
Hoi chimg Loeffler: lién quan dén su di chuyén qua phéi caa 4u tring giun san (phd
bién nhat 1a giun diia). Trén phim chyp Xquang nguc thay hinh anh ton thuong thay
doi, di chuyén. Trong CEP, t6n thuwong trén phim it thay ddi, tuy nhién khoang 25%
BN c6 ton thuong thay doi.
Viém phdi t6 chirc héa (Cryptogenic organizing pneumonia - COP) ¢6 thé ¢ hinh
anh ton thuong Xquang twong tu nhu CEP nhung khong ting BCAT trong BAL.
COP dap tng véi diéu tri glucocorticoid toan than chdm hon so véi CEP.
U hat ting bach cau ai toan voi viém da tuyén (Eosinophilic granulomatosis with
polyangiitis - EGPA, Churg Strauss) 1a mét rdi loan mach mau dic trung boi viém
xoang, hen suyén va ting bach cau &i toan trong méau ngoai vi. EGPA c6 thé biéu
hién 1am sang nhu CEP nhung ton thuong trén Xquang nguc va hinh anh cat 16p phoi
d6 phan giai cao thuong ¢ thiy giita va trung tam tiéu thuy. EGPA c6 thé c6 biéu
hién 1am sang va can 1am sang & cac co quan khac ngoai phdi (da, tim, than).

5.6.6.3. Piéu tri

Chi dinh diéu tri khi c6 chan doan xac dinh CEP va phai loai trir c4c nguyén nhan khac
gay VP tang BCAT.

Liéu phép glucocorticoid[257-259]

+

Piéu tri ban dau:

Thong thuong bat dau diéu tri voi Prednisone liéu 0 5mg/kg/ngay, duy tri lidu nay
cho t6i khi tricu chung thuyén giam (thuong kéo dai 2 tuan) va tén thuong trén
xquang thodi trién (thuong 1a 4-6 tuan).

Vai BN tien tricn nhanh, c6 suy hé hap, c6 thé s dung glucocorticoid lieu cao 3-
Smg/ngay (VD: methylprednisolone 250mg mai 6 gio, truyen tinh mach). Khi tinh
trang BN 6n dinh, glucocorticoid dugc Chuyen sang duong udng véi lidu nhu trén.
Liéu luong glucocorticoid va thoi gian diéu tri khac nhau & cac BN.

Panh gia dap wng: BN thuong dap ung nhanh véi prednisone trong 48 gio. Truong
hop khong hoic it dap tng can tim cac nguyén nhan khac. Viéc danh gia dap tng
diéu tri dya vao céc triéu chimg, thim kham 1am sang, xét nghiém BCAT mau ngoai
vi, 46 bdo hoa oxy mau dong mach, chirc ning hé hap va hinh anh hoc. BN duoc
danh gia mdi 2-4 tun va sau d6 gidin cach mdi 3 dén 6 thang. BN duoc coi 1a c6 dap
g véi diéu tri khi:

Triéu chiing thuyén giam: dac biét 1a khd tha, ho, sét.

Giam BCAT mau ngoai Vi.

Bat thuong trén Xquang nguc giam rd hoic x6a hoan toan, nhung trén phim chup
cat 1op phoi do phan giai cao bat thudng co thé kéo dai vai tuan téi vai thang.

Cai thién chac nang ho hap danh gia bai do bdo hda oxy mao mach (Sp02), dung
tich sdng géng sic (FVC), dung tich toan phdi (TLC) va kha niang khuéch tan khi
CO qua mang phé nang mao mach (DLCO).
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+ Panh gia lai BAL khi BN it dap (ng hoic tai phat dé loai trir cac nguyén nhan khéac
hoic danh gia nhiém trung.

— Thoi gian diéu tri:

+ Muc tiéu diéu tri duy-tri 1a kiém soét bénh véi glucocorticoid duong uéng vai lidu
nhé nhat dé han ché'céc tac dung phu lién quan dén diéu tri. Vi viéc tai phat thudng
gap nén thoi gian'duy tri lidu glucocorticoid it nhat 3 thang, co thé kéo dai 6-9 thang.
Cac BN déu dap tng véi tai diéu tri glucocorticoid. Phan I6n BN can diéu tri
glucocorticoid kéo dai, ¢ thé mot vai nam, mot s can diéu tri sudt doi

+ 4-6 tuan sau khi bat dau diéu tri prednisone va khi triéu ching, bat thuong trén
Xquang nguc thuyén giam, c6 thé giam liéu prednisone 0,25 mg/kg mdi ngay va duy
tri lidutrong tam tuan tiép theo.

+ Tiép'tuc giam licu prednisone 5mg moi 4 tuan cho dén khi ngimg diéu tri.

— Piéu tri bénh tai phat: Tai phat triéu chung va ton thuong trén Xquang thuong gap
(50-80% BN) sau khi ngung diéu tri hodc khi giam liéu trong vai thang dén vai nam.
Khi tai phéat can xac chan lai chan doan. Viéc diéu tri bénh tai phat 1a tang liéu
Prednisone 0,5mg/kg/ngay va duy tri trong 1-2 tuan dé kiém soat triéu chimg, sau do
giam XUOng 20mg/ngay va duy tri trong 4 tuan tiép. Néu bénh thuyén giam, liéu duoc
giam dan mdi 5mg trong 2-3 tuan dé duy tri viéc kiém soat triéu chirng hoan toan.

Céc ligu phdp diéu tri thay thé

Diéu tri thay thé duoc can nhic cho BN CEP tai phat lién quan dén ton thuong phdi véi
cac lya chon: lieu cao glucocorticoid dang hit, omalizumab (khang thé don dong IgE),
khang thé don dong vai IL-5.

— Glucocorticoid dang hit licu cao (1000 - 1500 mcg/24 gio) khong duoc khuyén céo
nhu dicu tri dau tay hoac don tri li¢u nhung cho phép giam liéu glucocorticoid duong
toan than[257]. ) 7 ‘ ,

— Omalizumab 1tc ché su lién két cua IgE vai thu thé IgE &i luc cao trén bé mat cua té
bao mast va basophils va c6 hiéu qua ¢ nhing BN phu thuoc kéo dai vao
glucocorticoid toan than, nhitng nguoi ciing bi hen suyen va thr nghiém trén da
dwong tinh v6i cac chat gay di tmg lau ndm nhu mat byi[260, 261]. ’

— Kaéng thé don dong lién ket vai interleukin (IL) -5 va ngén khong cho n6 lién ket voi
thu thé bé mat caa no trén BCAT, duoc st dung cho thé hen cé tang BCAT va thur
nghiém trén cég: kiéu hinh BCAT cua COPD. Viég thir nghiém thuoc nay diéu tri
CEP da cho thay thuyén giam triéu chirng, giam ton thuong trén hinh anh hoc, va
giam str dung glucocorticoid[262, 263].

5.6.6.4.Tién lwgng

—~ Khoang < 10% BN CEP ty phuc hoi nhung c6 thé bicu hién nang hogc xo phdi khdng
phuc hoi. , ‘

— Phan I6n cac BN CEP dap ung tot voi diéu tri glucocorticoid mac du ¢6 nguy co tai
phat hoac c6 thé can diéu tri kéo dai[256, 257].

5.6.7.Viém phdi ké bach cau lympho (LIP)

5.6.7.1. Khai niém

Pinh nghia: Viém ph01 ké& ting bach cau lympho (Lymphoid interstitial pneumonia-

LIP) 1a hinh thai hlem gip cua viém phdi k&. Pic trung vé mo bénh hoc cta bénh 1a

tham nhiém cac té bao lympho, twong bao va cac thanh phan khac cta hé bach huyét
vao khoang k& va phé nang[109, 264].
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Can nguyén cua LIP khong rd, c¢6 thé lién quan dén nhitng thay doi cia hé mién dich

va/hodc biéu hién cia nhidm triung tiém an (dic biét 1a virus). O cic NB khong nhiém

HIV, céc trudng hop thuong gip nhat 13 ting gamma globulin mién dich, hoi ching

Sjogren, cac bénh Iy tu.mién khac... C6 khoang dudi 20% céc truong hop LIP khong

rd can nguyen[265-267].

LIP c¢6 lién quan dén bénh mo lién két va qua trinh san sinh ty khang thé (dic biét o
nhu:ng nguoi ¢6 loan dudng protein) bao gom hoi chung Sjogren, viém khop dang
thap, lupus ban d6 hé thong, khong dung nap gluten, nhuoc co, thiéu mau 4c tinh,
viém gan man tinh hoat dong va xo gan mat. Trong d6 hoi chimg Sjogren c6 lién
quan dén‘’khoang Y% cac ca bénh LIP dugc bao cdo voi bicu hién bénh Iy gamma don
dong hoac da dong.

— Thiéwhut mién dich: mot hinh thai ctia viém phdi k& lympho dugc biét 1a viém hat
va'bénh phoi k& lympho (granulomatous and lymphocytic interstitial lung disease -
GLILD), duoc mé ta & nhitng NB suy giam mién dich bién d6i (common variable
immunodeficiency - CVID). Can nguyén cua GLILD khong 1d nhung c6 thé lién
quan dén nhiém trung virus HHPS.

— Nhiém trung: LIP ¢6 thé gip ¢ ngudi truong thanh nhiém HIV, dic biét & nhiing
ngudi dugce diéu tri thue khang virus. Biéu hién LIP & nhitng NB nhiém HIV khoang
27-59% voi hoi ching tham nhiém lympho lan toa.

— Céac nguyén nhan hiém gap khac cua LIP dugc dé cap dén ¢ BN dung
diphenylhydantoin, ban xudt huyét lanh tinh do u mau Waldenstrom, bénh
amyloidosis phoi, va thiéu hut protein C surfactant.

5.6.7.2. Chan do4n

Lam sang

Bénh tién trién cham qua nhiéu thang va & mot s6 trudng hop c6 thé tién trién nhiéu

nam. Cac triéu chimg thuong gap 1a ho va kho tho. Ngoai ra co thé gip bleu hién mét,

gay st can, sot, dau nguc kiéu mang phoi, dau khop. Kham phoi c6 ran nd & hau hét
cac NB. Céc tridu chig khac tiy thudc vao co quan bi ton thuong, c¢6 thé gip nhu gan
lach, hach to, phi dai tuyén mang tai va dau khdp. Tuy nhién BN c6 thé khong c6 tri¢u

chirng[265, 268-270].

Xét nghiém

Can cha y LIP & NB c6 biéu hién bénh 1y mé lién két kém theo (vi dy, hoi ching Sjogren)

va 6 cac dau hiéu dic trung trén Xquang. Viéc danh gia NB LIP tvong tu nhu danh gia

NB nghi ngd mac cac bénh phoi k& khac va nén chii y xac dinh bénh 1y toan than tiém

an 1a nguyén nhan gay ra bat thudng phoi.

—  Xét nghiém mau: khang thé khang nhén, yéu t6 dang thip va test HIV. Viéc chi dinh
cac xét nghiém huyét thanh khac dya vao biéu hién 1am sang va két qua xét nghiém
ban dau nhu: dinh luong khang thé khang Ro/SSA, khang thé khang La/SSB, nong
d6 globulin mién dich va dién di protein huyét thanh. C6 khoang % NB c6 bt thuong
protein huyét thanh. Ri loan protein méau thuong gip nhat 13 bénh 1y gamma da
dong, nhung doi khi c6 thé 1a bénh gamma don dong[268-270].

+ Xquang nguc co thé thay t6n thuong dang ludi va ndt. Khi bénh tién trién, cac phe
nang bi tén thuong s& xuét hién hinh thai hdn hop cua kinh mo va dong dac. Déu

hi¢u khi trong phe quan c6 thé thay & nhimng ton thuong dang khdi 16n hon. Dang
not san gap nhiéu hon & NB HIV[269-271].
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Chup cit [op vi tinh dj phdn gidi cao (HRCT) dé xac dinh mirc 6 va vi tri ton
thuong ph01 tén thuong mang phéi, trung that. Hinh anh thuong gap la kinh mo, nbt
trung tam tiéu thuy vaday k&, vu thé thuy dudi. Kén phdi co thé gip 68-82% NB
LIP, c6 xu hudng riéng 1€ va phan bb quanh mach mau phe quan. Day mang phdi,
tran dich mang phdi, hach trung that va hach ron phdi hiém gip trong LIP, nhiing
du hiéu nay goi ¥ mot bénh 1y 4c tinh tiém an[270, 271].

s
»
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Hinh 5.40. (A) Hinh anh kén khi trén HRCT, phan bd rai rac 2 bén. (B) Ton
thuwong & NB LIP voi kén khi, kinh mo va dong dac [271]
Chikc ning hé hip: NB LIP cho thdy giam céac thé tich phoi giam (FVC, TLC,
DLCO), giam oxy mau[269, 270].
Riva phé quan phé nang cho phép tim cac nguyén nhan khac nhu nhiém trung, bénh
phdi nghé nghiép, viém phoi ting bach cdu i toan man tinh va bénh 1y 4c tinh. Gia
tri xét nghiém dich rira phé quan phé nang khong dic hiéu. Tong sé té bao dich ting
1én so vé6i binh thudng; ting té bao lympho khoang 30%. Ty I¢ té bao lympho B va
T khac nhau giita cic nghién ctru. Tang té bao lympho trong dich rira phé quan phé
nang ciing gip trong cac bénh 1y khac nhu: viém phoi ting cam, sarcoidosis va bénh
berili mén tinh[267, 269, 272, 273].
Sinh thiét phoi 13 can thiét dé chan doan vi cac dac diém 1am sang, hinh anh X quang,
xét nghiém dich rira phé quan phé nang khong dic hiéu cho LIP. Sinh thiét phoi qua
noi soi 16ng nguc hodc sinh thiét phdi mo tét hon sinh thiét xuyén vach phé quan vi
mau bénh pham 16n hon.
Mo bénh hoc[269, 272, 273]

Biéu hién md hoc cua viém phéi k& lymphd bao 1 sy ting sinh mé lymphé day dic
& md k& phoi, chu yéu ¢ vach cac phe nang va chiem moét vang 16n cuaa phoi, trung
tdm mam cé thé co hoac khong, nhung dau hiéu quan trong dé chan doan xac dinh
la sy dén rong rd rét cua cac thanh phé nang baoi cac té bao lymphé nho va tuong
bao. Sy tham nhap cac te¢ bao viém nay co thé gay thay doi cau tric cua phoi, pha vo
vach ph¢ nang va lam chung dinh lai véi nhau.

Céc lympho bao B dugc tim thiy trong cac trung tim mam, con céc té bao lymphd
con lai thuong 1a loai lympho bao T.

Céac md hat khong hoai tir hoac cac té bao khong 16 nhiéu nhan nam riéng 1é ciing rat
hay gap.

Céc ton thuong nang c6 thé duoc nhin thay vai vach nang 1a hdn hop cia cac mo soi
va cac té bao viém man tinh.
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+ Trong trudng hop bénh tién trién s& dua dén xo hoéa mo k& va ton thuong té ong co
thé xuat hién.
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Hinh 5.41. M bénh hoc viém phoi ké Iympho bao (LIP)

(A) Hinh anh tham nhdp té bao viém ¢ véach céc phé nang (B) Hinh anh teo nang lympho
o vach phé nang (miii tén) (C) Viéem mé hat voi dai thuc bao nhiéu nhan (miii tén) [35]

Chin dodn xdc dinh[109, 264, 269]

Chan doan xac dinh LIP dwa vao mé bénh hoc v6i bang chimg thim nhiém vach phé
nang lan téa v4i cac té bao lympho thuong 13 t& bao B, da dong, twong bao va mé bao
va ¢ tinh chat lanh tinh. O tré nhiém HIV, biéu hién 1dm sang va chan doan hinh anh
du dé dinh hudng chan doan va c6 thé khong can sinh thiét phoi.

Can 1am thém cac xét nghiém dé tim nguyén nhan va cac bénh 1y lién quan, tién sir ding
thudc (phenytoin) nhu:

— Dién di protein huyét thanh.

— Nbng do globulin mién dich (Ig) G4 trong huyét thanh (xac dinh bénh lién quan dén
IgG4 néu > 2 1an gidi han trén ctia mirc binh thuong).

—  Xét nghiém HIV.

— Khang thé khang nhan (ANA)

— Khang thé khang Ro/SSA va khang La/SSB.

—  Yéu tb dang thap

Chin dodn phdn bigt[109, 267, 269]

Can phan biét LIP v&i cac bénh 1y sau: gia u lympho, u hat lympho, viém tiéu phé quan

dang nang, u lympho phdi nguyén phat, u hat trung tam phé quan, bénh lién quan dén

IgG4 va viém phdi ting cam. Céac dic diém dé chan doan phan biét LIP véi cac bénh 1y

khac:

— Biéu hién 1am sang cta bénh thap khép tiém an (ddc biét 13 hoi ching Sjogren),
CIVD hoic nhiém HIV.

— Céc dic diém mé bénh hoc goi ¥ ton thuong ac tinh dong lympho: tinh chat don
dong, phan bd bach huyét hoic mach mau phé quén, ton thuong mang phoi hodc rén
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phoi, tham nhiém thanh phé quan va mat cau trac trung tim mam. Xét nghiém céc
khang thé dé phan biét u lympho véi LIP.

— Bénh amyloidosis globulin mién dich chudi nhe cta phdi: c6 thé gip & cac BN ¢o
hoi chimg Sj6gren nguyén phat voi biéu hién ho va kho thd. Hinh anh HRCT cé cac
kén va nhiéu ndt; NB khong co ton thuong dang lu6i hodc day k& hodc ton thuong
déng dic. Tat ca NB déu c6 khang thé khang SS-A/Ro va khang SS-B/La. Xac chan
Amyloid bang phuong phap nhuém do Congo véi dic diém mo bénh hoc 13 hién
tugng ludng chiét xanh dudi anh sang phan cuc va nhudém héa moé mién dich cua cac
mau sinh thiét phoi.

— LIP va yiém phdi ting cam c6 biéu hién twong ty nhau. Viém phdi ting cam c6 thé
gip ¢ NB c6 tién st tiép xuc v6i cac tac nhan duogc biét c¢6 lién quan dén réi loan
nay, va dic diém ton thuong trén HRCT thudng wu thé ¢ thuy trén va giita phoi.

— Phén biét LIP voi u hat lympho phoi va viém phé quan dang nang dua trén sy khac
biét vé mo bénh hoc. U hat lympho phoi ¢ ton thurong mé bénh hoc dic trung bang
tham nhiém lymphoid da hinh, thAim nhiém xuyén mang dong mach va tinh mach
bdi cac té bao lympho va cac khu vyc hoai tir khu trai tham nhiém lympho. Viém phé
quan thé nang co dac diém mo bénh hoc bao gom cac nang lympho téng san voi cac
trung tam mam phan trng phan bd doc theo cac tiéu phé quan.

— Bénh lién quan dén IgG4 co nhiéu kiéu hinh anh khac nhau trén HRCT nhu dang
kinh mo lan toa hodc kinh md tron va cac ndt dac. Trong bénh lién quan dén IgG4,
murc [gG4 trong huyét thanh ting cao (khoang 85% NB). Dém té bao dong chay cho
thiy ting cac nguyén tuong bao trong mau goi y nhiéu dén bénh lién quan IgG4.
Chan doan xac dinh dua trén nhuém IgG4 trén md bénh hoc.

— O nhitng NB nhiém HIV, can tim cac bénh 1y nhiém tring giy ton thuong hinh kinh
mo lan téa (viém phdi do Pneumocystis jirovecii, cytomegalovirus va lao).

— Chén doan phan biét bénh phoi k& u hat va lympho bao (GLILD) véi sarcoidosis va
viém phdi ting cam. Sarcoidosis thuong c6 nong do globulin mién dich huyét thanh
binh thuong hoic ting cao, thuong c6 ton thuong hach trén phim cit 16p vi tinh 16ng
nguc. Viém phdi ting cam thuong c6 ndong do immunoglobulin binh thuong va co
phoi nhiém véi tac nhan duoc cho 1a cin nguyén.

5.6.7.3. Piéu tri

LIP 1a bénh it gip nén cac huéng dan diéu tri chu yéu tir cac bao cdo truong hop bénh.
Viéc diéu tri LIP & nguoi 1on tuy thudc vao mirc d nang cua triéu chimg, mirc do suy
giam chuc nang phdi va c6 cac bénh khac kém theo (bénh mo lién két, suy giam mién
dich, nhiém HIV)[109, 269, 270]

Diéu tri LIP ¢ NB c6 bénh mé lién két
Viéc diéu tri NB LIP ¢6 bénh mo6 lién két (hoi ching Sjogren, viém khop dang thap,
lupus ban do hé théng) can dua trén mirc 6 ning tén thuong phoi, bang chimng tlen trién

cua bénh va chi dinh dleu tri cua bénh mo lién két. Nhitng NB nay dap tng t6t voi
glucocorticoid dudng udng, mét sd trudng hop can phdi hop e ché mién dich.

Diéu tri ban dau: chi dinh khi suy giam chtic ning phoi dua trén FVC hoic DLCO <
70% gia tri du doan hoac c6 bang chirng giam FVC hodac DLCO > 10%. Bat dau véi
glucocorticoid toan than.

Liéu khoi tri prednisone dudng udng (hoic liéu twong duong cua prednisolone) 0,25 dén
0,5 mg/kg/ngay (khéng qua 60 mg/ngay). Duy tri trong 8 - 12 tudn, sau d6 danh gia lai
NB. Néu tinh trang NB 6n dinh hodc c6 cai thién, lidu dugc giam dan trong 6 - 8 tuan
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dén 0,25 mg/kg/ngay va duy tri trong 6 - 12 tuan, giam dan khi dung nap. Thoi gian diéu
trj thich hop & nhitng NB dép tmg véi diéu tri khong xac dinh, c6 thé 6-12 thang. Dirng
diéu tri sdm co thé gay taiphat & nhimg NB ¢6 dap tng ban dau. Mot s6 NB c6 thé can
diéu tri kéo dai hon véi liéu phap liéu thap (dudi 0,25 mg/kg mdi ngay).

Khuyén céo du phong viém phdi PJP cho NB diéu tri glucocorticoid liéu trung binh dén
cao (prednisone > 20 mg/ngay) va nhiing NB dang dung phdi hop glucocorticoid liéu
cao va tac nhan trc 'ché mién dich khac.

LIP khang tri: Khoang 20% NB bi bénh tién trién mac du da diéu tri bé‘lng glucocorticoid
toan than. Viéc diéu tri v6i nhitng NB nay va nhitng NB c6 tac dung phu do
glucocorticoid, khuyén cao phéi hop thude trc ché mién dich khac. Mot s6 thube c6 thé
st dunga azathioprine, cyclophosphamide, cyclosporine hodc rituximab.

Bénh LIP vo can

Nhitng NB ¢ it triéu chirng va nhiing thay doi trén xét nghiém ¢ mirc do nhe, can danh
gia k¥ trudce khi diéu tri bang thude vi mot sé NB c6 thé ty thuyén giam. NB c¢6 céc triéu
chtng ho hap rd va/hodc suy giam chirc ning tai thoi diém chan doan can bat dau diéu
tri bang glucocorticoid toan than dya trén kinh nghiém (xem muc 4.1.) Mot s6 NB ciing
can phoi hop tac nhan @c ché mién dich.

Bénh phoi ké u hat lympho bao (GLILD) & NB CIVD c6 thé dan dén xo phoi tién trién
va suy ho hip néu khong duoc diéu tri. Tuy nhién, GLILD thuong dap ung kém voi diéu
tri glucocorticoid, va phuong phap diéu tri téi wu van chua dugc biét. Mot sd it NB
GLILD da dugc diéu tri thanh cong bang thudc khang TNF-a, cyclosporin, hodc két hop
rituximab va azathioprine[266].

Diéu tri LIP ¢ NB HIV

Quén 1y LIP & ngudi trudéng thanh nhiém HIV tiy theo mirc d6 ning ctia bénh va co
dung thubc khang virus (liéu phiap ARV) hay khong. Nhitng NB LIP chua dung thudc
khang virus, nén bat dau diéu tri ARV. Néu diéu tri ARV khong hiéu qua, nén xem lai
phac d6 ART dé t6i wu hoa diéu tri khang virus trudc khi can nhiac phdi hop
glucocorticoid. Khuyén cdo du phong Pneumocystis @ NB LIP nhiém HIV, nhitng ngudi
can diéu tri glucocorticoid liéu cao[268, 274].

5.6.7.4. Tién lwong
Dién bién tu nhién va tién luong ctia bénh viém phoi k& lympho (LIP) chua dugc hiéu
r0. Tién lugng bénh co thé 1a thoai trién tu phat, 6n dinh bénh, hoi phuc sau khi dicu tri,

tién trién thanh ung thu hach, hodc tién trién ning thanh xo phoi dan dén suy ho hap va
tor vong[269, 270].
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5.7.Xo phdi tién trién (PPF)

5.7.1.Pinh nghia PPF

Theo huéng dan cia ATS/ERS/ JRS/ ALAT [275], & mot ngudi bénh mac ILD c6 hodc
khong r6 can nguyén (ngoai IPF) c6 bang chirng xo phoi trén phim chup, PPF dugc xac
dinh khi c¢ it nhat 2 trong 3 ti€u chi sau xdy ra trong vong 1 nam vura qua ma khong co
nguyén nhan giai thich duoc:

1. Triéu chimg ho hap xau di

2. Bang chimg bénh tién trién trén thim do chirc nang ho hap:

¢Giam FVC tuyét d6i >5% trong vong 1 nam theo ddi va/hodc
¢Giam DLCO tuyét ddi (da hiéu chinh theo Hb) >10% trong vong 1 nim
sau khi theo doi

3. Bang chtng bénh tién trién trén phim chup (> 1 tiéu chi sau):

Ting do lan rong hodc d6 ning cua gidn phé quan/gidn tiéu phé quan co
kéo

eHinh anh kinh mo kém gidn phé quan co kéo méi xuat hién

eHinh anh luéi min méi xuét hién

eTang do lan rong hodc do ndng cua tdn thuong ludi

eHinh 4nh t6 ong méi hodc ting 1én

eGiam thé tich phoi nhiéu hon

PPF khong phai 1 chan doan bénh, mﬁ c6 thé coi 1a mot thé tién trién xo h(’)g cua cac
bénh phoi ké khac nhau nhu viém phoi tang cam (HP) xo hoa, CTD-ILD nhat 1a SSc-
ILD, RA-ILD...

Bénh phf)i ke la nhom bénh rat da dang, tuy nhién, udc tinh khoang 1/3 s6 NB bénh phoi
k€& co thé tieén trién thanh hinh thai xo phoi [276]

Céc yéu t6 nguy co tién trién xo hoa c6 thé gip nhu gioi nam, tudi, hat thude 14, phoi
nhiém dai han voi cac di nguyén hiru co, vo co, yéu tb di truyén.

5.7.2.Triéu chirng l1am sang va cian lam sang trong PPF
5.7.2.1.Bénh canh lam sang

Dic diém 1am sang cua PPF 1a kho the, cac mic do khac nhau tir kho tho khi gang sirc
cho dén kho tho nang hon, ngay ca khi nghi ngoi, khéng dung nap voi gang suc. Ngoai
ra NB thudng c6 ho khan, kham phéi c6 ral no 2 day, c6 cac triéu ching caa suy hd hap
man, c¢d thé c6 mong tay khum, ngon tay dui tréng.

Bén canh cac triéu chung thé hién dic diém xo hoa tién trién ké trén, NB c6 cac triéu
chimg khéc lién quan dén bénh phoi k& ciia ho nhu bénh cac ton thuong da, co, khop
trong bénh ma lién két, ton thuong hach hoic cac co quan ngoai phol trong sarcoidosis,
tién sir phoi nhidm di nguyén duong hit trong viém phoi tang cam. .

5.7.2.2.Céc thim do chin doan

HRCT: bién dang cau triic phoi véi cac dang ton thuong ludi, gian phe quan co kéo,
hinh thai ton thwong UIP (xo phai tién trién); hodc cac dang ton thuong khong phai UIP
trong do6 thuong gap NSIP (véi cac ton thuong kinh mo chong lap véi ton thuong ludi)



168
v6i céc bang chiing cua xo hoa tién trién nhur dinh nghia & muc 5.7.1. HRCT ¢6 céc ton
thuong dac trung trong bénh phoi k& nén.

Do chirc ning hé hip: dung tich song thé manh (FVC); ty 16 FEV1/FVC gitr nguyén hoic
tang 1én; dung tich phoi toan phan (TLC) giam; thé tich khi can (RV) giam; kha ning khuéch
tan cua phoi doi véi carbon monoxide (DLCO) giam; thuong, thé hién rdi loan thong khi
han ché, véi cac bang chiing cua bénh tién trién nhu dinh nghia & muc 5.7.1.

Cac tham do khac:

Céc tham do khac nhu xét nghiém cac tu khang thé, noi soi phé quan rira phé quan phé
nang, siéu &m noi phé quan vai choc hat kim xuy@n phé quan dé sinh thiét hach, sinh
thiét lanh xuyén phé quan, hoic sinh thiét phdi qua noi soi c6 thé chi dinh sau khi hoi
chan da chuyén khoa dé gidp chan doan bénh phoi nén. Pién tim, siéu am tim, cac xét
nghiém méu khac khong cé vai tro trong chan doan PPF, nhung c6 thé gitp danh gia
toan-dién NB va theo doi diéu tri.

Bang 5.11. Mot s6 thé bénh phdi k& xo hoa tién trién thuong gap [277]

PPF Tubi/giéi HRCT CNHH
q DLCO giam 15% hoac
INSIP Tuoi cao, nir gidi | NSIP xo hoa FVC giam 10% trong 6-
12 thang
T6 Ong,x ,tén tl}gﬁt}g FVC < 70%
SSc-ILD Nam gidi >20% thé tich phoi trén .
HRCT DLCO giam
. To ong, UIP, ton | rye giam
RA-ILD Ti‘g;' €80, MM | thirong >20% thé tich gram
9 phi trén HRCT DLCO giam
. 5 6n | FVC giam
HP Tudi cao To ong, UIP, ton Jal
thuong xo hoa DLCO giam
L Y Ton thwong >20% thé | FVC giam
Sarcoidosis | Nt gioi tich phéi trén HRCT DLCO giam
0 Si . FVC giam
ILQ khon_g T_u’c_>| cao, nam | L.z ong, UIP g a_
phan loai gioi DLCO giam

5.7.3.Diéu tri PPF
5.7.3.1.Nguyén tic diéu tri

Diéu tri PPF bao gom diéu tri bénh phéi k& nén néu da xac dinh duoc chan doan. Khi da
t61 wu hoa liéu phap diéu tri bénh phdi k& nén ma bénh van tién trién thi can nhic thém
thudc chdng xo. Tuy nhién hién cac thir nghiém 1am sang lién quan dén diéu tri chong
xo trong PPF con nhiéu han ché. Phéi hop nhiéu phuong phap: diéu tri thude va diéu tri
khéng ding thudc.

biéu tri thudc:
— Corticosteroid, cac thuoc e ché mién dich tuy thudc bénh phoi k& nén
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— Thudc chong xo khi bénh tiép tuc tién trién mac du da t6i wu liéu phap dieu tri bénh
phoi ké nén: Nintedanib dugc khuyén cao

— biéu tri khéng dung thudc:

— Diéu tr triéu chiing

— Liéu phap oxy

— Phuc héi chirc ning ho hap

— Tiém phong

— Cham s6c giam nhe

— Dibu tri bénh ddng méc

— Giao duc suc khoe

— Ghépphéi

Xin xem cdc myc tir 5.2. dén 5.6. d¢ biét thém chi tiét vé cac liéu phap diéu tri bénh phoi
ké cutheé.

5.7.3.2.Thuéc chéng xo trong diéu tri PPF

Khi da str dung c4c bién phap diéu tri bénh phoi k& nén mot cach toi wu nhung bénh van
tien trien nang, c6 the can nhac st dung thuoc chong xo [67, 278] Tuy nhién cd nhicu
bénh chua c6 hudng dan phac do t6i wu, vi vay viéc can nhic dung thudc chong xo cé
the khac nhau ¢ ting nguoi bénh, ting bénh, tung dia phuong.

Nintedanib: la mot thuoc e che tyrosin kinase, gidp lam cham toc do suy giam FVC,
giam toc d¢ tien trien bénh [98-100].

Liéu ding: 150mg x 2 lan/ngay, uéng cach nhau 12 gid, udng trong bita an, khong can
chinh lieu & NB suy than nhe hoac trung binh, chua c6 thong tin & NB suy than véi muc
loc cau than < 30ml/phdt.

Chéng chi dinh: phu nit ¢6 thai, nhitng ngudi di (g véi cac thanh phan caa thube trong
do c6 lac, dau nanh. Than trong ¢ ngudi suy gan, suy than nang.

Tac dung phu: Thuong gap tiéu chay, budn nodn, ndn, ting men gan, c6 thé gap giam
bach cau trung tinh, nhidm khuan, xuat huyét, hiém gap viém tuy, suy gan, giam tiéu
cau.

5.7.3.3.Cac phwong phap diéu tri khdng dung thuéc

— Liéu phap oxy. ’

— Phuc hoi chure nang hé hap.

Xin xem Muc 4.2. “Céac phuong phap diéu tri khong thudc”

5.7.4.Ghép phoi

V6i NB PPF mure d trung b|nh va ning c6 thé can nhic lidu phap ghép phoi. Tuy nhién
nhirng NB nhiéu bénh dong mic nghiém trong hoac co bién chung nang cua bénh phoi

k& nén nhét l1a trong cac bénh mo lién két co thé khong dat diéu kién dé dua vao danh
sach cho ghép phoi. Xin xem thém Muc 4.3. “Ghép phoi”.

5.7.5.Tién lwgng

NGi chung, cac bénh phoi k& xo hoa c6 tién lwong Xau hon. Trong d6 bénh ¢6 hinh thai
ton thuong UIP tién lwong Xau hon hinh thai ton thuong NSIP xo hoa, noi chung PPF
tién luong tot hon IPF
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Tién lugng bénh con tly thudc vao bénh phoi k& nen cua NB. C6 nhitng bénh ¢6 the dap
g tot vei cac liéu phap corticosteroid, uc che mien dich nhw CTD-ILD, iNSIP..., HP
x0 hoa ¢ thé gitt on dinh-néu loai bo dugc di nguyén hit.
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PHU LUC 01
TIEU CHUAN CHANDOAN UIP TREN CLVT THEO ATS/ERS/JRS/ALAT
2018
UIP* dién | C6thé UIP | Khongrd Chén do4an khac
hinh UIP
Phan | Uu thé ving | Uu thé ving | Uu thé ving | Quanh phé huyét quan. Quanh
bo day va dudi|day va dudi|day va dudi | bach mach. Vung thuy trén va
mang. phoi, | mang  phai, | mang phoi | gitra phoi
phan bo | phéan bo
thuong khong | thuong khong
deu déu
Dau | Hinh t6 ong | Day to chuc | Ton thuong | ~s- 4iu hicu goi v chin do
. N . o ac dau hiéu goi y chan d
higu [kem  theo | k& hinh ludi | hinh Iu6iKin | e pao ggmgq y chan doan
hinh | hodc  khdng | kém theo gién | déo; c6 the 1 Pac didm CLVT
anh | gidn phé quan | phé quan co | c6 hinh kinh -Hirih nang
co kéo phia|kéo & ngoai | mo hoac “Hinh kham r&
ngoai vi hoac | vi, hoac gian hinh dao 16n “Hinh kinh m& wu thé
gian phe quan ph,é qu%n. P cﬁ‘u' tric -Hinh nét md nho lan toa
Co the thay | (giai doan | \yinh nét mer trung tam tidu
hinh kinh m¢ | sém cua .
A thuy
muc do nhe UIP) “Hinh nét
Pic  diéMm | ;rp oaa. o
: -Hinh c
trén CLVT |} E;léfong a
Vﬁ{h"g‘i hinh -Hinh mang mang phoi
phan bo Ln;. -Gian thyc quan
X0 PROM! Tfinh &n mon dau xa Xuong
khong goi y | .
ggtuyén nhgz Hinh hachto lantod
dic hicu -Tran dich/day mang phoi

*UIP = viém phoi ké thong thuwong. *IPF = xo phoi vo cin. Day t6 chic k& hinh
ludi thuong di kém véi ton thuong kinh mo, va trong nhimg truong hop nay, nd
thuong 14 t6n thuong xo hoa. Tuy nhién, ton thuong kinh mo thuan nhat khéng gap
trong UIP hozc IPF va s& goi y tién trién cap tinh, viém phoi ting cam hoac cac tinh
trang khac

Theo khuyén céo thuc hanh 1am sang ATS / ERS / JRS / ALAT nam 2018 vé IPF, x4c
dinh ba mtc d6 chan doan UIP trén CT: UIP dién hinh, c6 thé UIP, dic diém khdng rd
UIP (bang 1). Phan tich té bao trong dich rira phé quan phé nang hodc sinh thiét phoi mo
2 can thiét dé xac dinh chan doan mé bénh hoc cia UIP & NB UIP ¢6 dic diém CT goi y
c6 thé UIP hoac khdng rd UIP. Khéng nén loai trir chan doan UIP néu khdng c6 hinh anh
tén thuong t6 ong khi tat ca cac dic diém khéc caa UIP déu c6 (dic biét uu thé ving thap
va duéi mang phéi, c6 gian phé quan co kéo).
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PHU LUC 02

PHAN LOAI TON THUONG PHOI KE VO CAN

Hinh thai ton
thuong

Hoi chirng lam
sang lién quan

Tén thwong md hoc

Pic diém CT va phan b

Chén do4an phan biét trén
hinh anh

Viém phdi k& thong
thuong (UIP)

Xo phoi vo can

Céc khu vuc khong dong nhat cia mo
lien két non, seo, t6 ong va phéi binh
thudng; cac 6 nguyén bao soi; phan b
dang mang, thudng dudi mang phoi

Ton thwong hinh 1uéi, t6 ong,
phan b6 dang mang, wu the phan
bo vung day phoi va ngoai Vi

Bénh md lién két, bénh bui
phoi amiang; Viém phoi
tang cam xo hoa, NSIP

Viém phoi ké
khong dac higu
(NSIP)

Viém phoi k&
khong dac hi¢u

Day vach ngin phé nang o
do viém hoac xo hoéa; dong nhat vé
khong gian va thoi gian

Ton thuong kinh mo, ton thuong
dang luéi, gidn phé quan co kéo,
vu thé phan bé viing day phoi +
dau hiéu khdng t6n thuong dudi
mang phoi “subpleural sparing”

Bénh mo lién ket, bénh bui
phoi amiang; Viém phoi
tang cam xo hoa, DIP, OP

Viém phoi t6 chuc
hoa (OP)

Viém phoi to
chirc hda khéng
rd nguyén nhan
(COP)

Xo héa to chirc noi ong trong cac tieu
phe quan, tui phé nang, Vé.‘ phé nang;
phéan bo dang mang (6), dong nhat

Pong dac, ton thuong kinh mo,
phan b dang mang, wu thé ving
day phoi va ngoai vi, quanh céc
b6 phé huyét quan

Bénh nhiém tring; viém
mach mau; bénh sarcoidosis;
lymphoma; ung thu biéu md
tiéu phé quan, NSIP

Viém phoi k& troc
vay (DIP)

Viém phoi k&
troc vay (DIP)

Dai thuc bao bén lap day trong khoang
trong phe nang; day nhe t6 chirc ke,
tham nhiém dong nhat

Ton thuong kinh mo; + nang
phol phan bd wu thé ving day
phol ngoai vi phol

Viém phoi ting cam, NSIP,
LIP

Bénh phOI ke lién
quan dén viém tiéu
phé quan ho hap

Bénh phoi k& lién
quan den viém
tieu phé quan hé

Phé quan trung tam tich tu boi dai thuc
bao phé nang, xo hoa tiéu phé quan

NGt trung tam tiéu thly, ton
thuong kinh m¢, phan boqlan toa
hodc vu thé vang trén phoi

Viém phoi ting cam

(RB-ILD) hip (RB-ILD)

Viém phoi k& cap | Viém phoi k& cap | Cap tinh: phu, hyalin héa mang; xen | Cap tinh: kinh mo, dong dac, to | Phu phoi cap;

tinh (AIP) tinh (AIP) k& viém nhiém; t6 chiic hda viing chira | chirc hoa: bién doi cau tric, gidn | viém phoi bach cau ai toan
khi phé quan co kéo

Viém phoi k& bach | Viém phoi ké Xa&m nhap phé nang lan toa boi té bao | N6t trung tam tiéu thuy, ton Bénh sarcoidosis; PLCH ;

cau Lympho (LIP) | bach cau lympho; thudng ting san lympho thuong kinh mo, day véach, nang | NSIP; DIP

Lympho (LIP)

khi, phan bd lan téa hodic uu thé
vung thap
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PHU LUC 03

Mt sé diic diém xo phéi do bénh Iy phéi ké

Bénh

Hinh anh

Tién luwgng
tir vong

IPF

Dién hinh - C6 thé- Khong rd

3 nam

Xo cung bi

Nguoi tré, nit > nam. Thuong tén thuong
NSIP> UIP. Sém hinh kinh m&, muén té ong.
Day dudi mang phéi, 4 goc tén thuong viem xo
2 bén, vung trudc trén thuy trén va sau trén thuy
dugi, gian phé quan  hinh  6ng.
Ton thuong da co quan (Gian thuc quan, taing
ALDMP.)

10 nam

Viém khép dang thap

Ton thwong UIP> NSIP, ton thuong khong rd
UIP, ton thuong nhiéu thanh phan khac (duong
khi, mang phoi- TDMP...)

3 nam

Sarcoidosis giai doan
X0

Tén thuong thuy trén, to chac ké quanh mach-
khi phé quan, phan bé theo bach mach, mo luéi,
xo dic quanh rén phoi, tao hang, co kéo gian
phé quan

10 nam

Viém phéi ting cam
xo hoa

Xo lusi, t6 ong quanh phé huyét quan, dinh-
gitra phoi, kinh mad voi hinh kham va bay khi

5 nam

Xo phdi trén nhém
ILD khong phan loai
duoc

Khong c6 tiéu chuan dac hiéu, loai trir cac tiéu
chuan khac

5 nam
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PHU LUC 4
CHUONG TRINH TAP PHUC HOI CHUC NANG HO HAP CHO
NGUOI BENH MAC BENH PHOI KE

I.Céc bwéc thuc hién'mot chwong trinh phuc hdi chire ning hd hap

1.Buéec 1: Panh gia NB
Khai thac tién str, bénh sir

— Panh gia tinh trang hat thudc va tinh trang dinh dudng

—  Thuyc hién do chtrc nang ho hip

— DPénh gia kha ning ging sic: nghiém phap di bd 6 phat: thuc hién 2 1an & thoi diém
vao churong trinh véi khoang thoi gian nghi it nhat 30 phut giita 2 1an thyc hién (Phu
luc 5, 6).

— Panh gia chat luong cudc séng: Bang cau hoi King’s Brief (Phu luc 8)

— Pénh gia tinh trang kho tho: thang diém mMRC cho danh gia mic d6 kho tha khi
thue hién cac chtic nang hang ngay, thang diém Borg dé danh gia kho thd khi gang
suc (Phu luc 7).

Panh gia muc tiéu cua NB

2 Buwéc 2: Pao tao tap luyén thé luc cho NB
Thiét ké mot chuong trinh tap luyén thé lrc dya trén két qua danh gia kha nang gang
suc cua NB, bao gom céc bai tap (Bdng 1):

+ Tap tang stc bén chi dudi (di bo, dap xe): quan trong nhat

+ Tap tang stc bén chi trén (trong luong thap, tan suét lap lai cao)

+ Tap tang sic manh chi dudi (trong lwong cao, tan suat lap lai thap)
+ Tap tang siic manh chi trén (trong lwong cao, tan suat lap lai thap)
+ Tap su linh hoat, kéo gian, thang béng

—  Xac dinh mue @6 tap thich hop: vé tan suat, cuong do, loai bai tap, thoi gian tap.

— M0t chuong trinh tap thé luc 1y tuang nén kéo dai tir 6-12 tuan tap c6 giam sat, sau
d6 NB tiép tuc duy tri tu tap luyén tai nha dé dat hiéu qua lau dai.

3.Bwéc 3: Gigo duc sirc khoé cho NB, bao gom:

— Vai trd va cach sir dung thude diéu tri dung cach

— Céc ky thuat tap tho va cach kiém soat kho tho

— Thiét 1ap muc tiéu

— Tap luyén thé luc

— Dinh dudng/ an uéng lanh manh

— Cac thong tin ve bénh phéi cua ho

— Kiém soat cac van dé lo au, trim cam va cac con hoang so

— Pdi pho véi bénh phoi man tinh va xay dung ké hoach ty quan Iy bénh

— Thoéng qua gi4o duc sitc khoé, NB ¢d thé c6 ky ning cao hon trong hop tac tu quan
ly bénh va tuan tha chit ché hon cac ké hoach diéu tri caa ho.

—  Giéo duc c6 thé duoc thuc hién theo nhém hoic ca nhan hoic dudi dang tai liéu phét
tay

— Céc van dé khac trong gi4o duc c6 thé gdm: cac ky thuat tang tdng thai dom, cac ky
thuat bao ton ning luong, van dé tinh duc, thd oxy, thd may tai nha, ...

— Buwéc 4: Panh gia hiéu qua cia chwong trinh:

— Céc tiéu chi chinh vé cai thién kha nang ging suc, chat luong cudc séng va tinh trang
kho thé cia NB

— Phan héi caa NB: sir dung bo cau hoi danh gia sy hai 1ong cua NB



175

4. Buwéc 5: Duy tri

— Tiép tuc cung cap 1 budi tap co giam sét mol tuan dé duy tri (neu c6 thé) hoic
chuyén dén cac don vi phuc hdi chirc ning ¢ gan noi NB sinh séng hoic danh gia
dinh ky méi 6 thang.

Khuyén khich NB thuc hién mot chuong trinh tap luyén thé luc tai nha:

+ Bét dau tap luyén tai nha trong thoi gian van dang tham gia chwong trinh dao tao
cd giam sat tai-bénh vién

+ Khuyén khich 3 budi tap tai nha mdi tuan

1. Chu’()'ng trinh PHCNHH tai nha

Chuong trinh ndy nén bat dau trong vong 1-2 tuan sau khi bit dau chwong trinh dao
tao cO-giam st tai bénh vién/ co s¢ y té dé cho phép thao luan va giai quyét moi van
dé khoé khan trong qué trinh thuc hién chwong trinh tap tai nha trong thoi gian duoc
giam sat.

Thuc hién vao 2-3 ngay mdi tuan (ngoai 2 -3 budi tap co giam sat tai bénh vién).
Tong cong NB nén tap 4-5 ngay mdi tuan.

Sau khi chuong trinh PHCNHH tai bénh vién/co s¢'y té hoan thanh, NB nén duoc
hudng dan tiép tuc tap luyén 4-5 ngay mai tuan.

NB nén dugc cung cap mot tai liéu huong dan chuong trinh tap luyén tai nha bao
gom md ta va hinh anh ciia mdi bai tap cuing vai nhat ky tap luyén (Bdng 1, Bang 2,
Bdng 3).

< Chwong trinh tap luyén tai nha nén bao gom:

bi bo khoang 30 phut véi tbc d6 nhu trong chuong trinh ¢6 gidm sat

Mot mach bai tap bao gom cac bai tap giong hét cac bai tap da hoan thanh trong cac
budi tap ¢ giam st néu co thé.

Tién trinh cua céc bai tap trong chu:ong trinh tai nha phai xay ra cung thoi gian voi
tién trinh cua cac bai tap trong céc budi hoc c6 giam sat.

Chay:

Khoéng tap luyén khi cam thay khdng khoé (vi du bi ciim, nhiém tring ho hap) hoic
trong vong 1-2 gio sau bira an.

Hudéng dan ngirng tap va nghi ngoi trong trudng hop ¢6 cac triéu chung sau: khé ths
qua muc (nhiéu hon binh thuong); dau nguc, ¢ hoac canh tay khdng ré nguyén nhan
nén ngung tap ngay; mét moi qua mac (nhleu hon binh thudng); chéng mat, budn
ndn, choang vang; bat thuong nhip tim hozc trong nguc ma chua ting bi trude do.

Bang 1. TOm tat cac bai tap chi dinh (vi du mét sé hinh thirc tap)

Cac
dgf‘.g Hinh thirc tap, cudng dé tap Ché ¢ tap, thr gian,
Aa' tan suat tap
tap

Tap Pi bd trén dwong bang

-Lién tuc hoac ngat

;‘Z;g 80% tdc do trung binh cua q;gn% .
bén chi ?E)hiém phdp di bo & pht -4-5p budi/tuan, bao
i gom 2 hodc 3 budi tap

Khé the & mac 3 thang | co giam sit va tap
diém Borg (trung binh) luyén tai nha
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Céac
dgf‘.g Hinh thic tap, cuong d9 tap Ché dp tap, thai gian,
al tan suat tap
tap
Pi b trén may chay tham -Lién tuc hoic ngit
lan quang
Gidng ‘nhu dao tao di bo -jOSphtl)Jt Siftuan. b
trén ~duong bang nhung B ZhUOJ tgabn, ,.0ao
giam téc do xudng 0,5-1 gom 2 hodc 3 buol tap
km/h cho dén khi quen vai ::0 Ag'a”.‘ ?flt va tap
may chay tham lan uyen tal nha
Tap Dap xe dap lyc ké (néu co -Lién tuc hoac ngat
ting the) quang )
surc Kho the & mac 3 thang -30phut
mgnh | diém Borg (trung binh) (**) -4 hogc 5 lan mol tuan
co chi L o bao gébm 2 hoac 3
dwsi | Hodc ket hep cac hinh budi tap c6 giam sat
tr_u’rc tap trén véi tong thoi va tap luyén tai nha
gian la 30 phat
& rong dau géi khi ngdi -Lién tuc hoic nga
Mé rong dau goi khi ng Lién tuc h gat
P quang
r‘L -10 13n I3p lai (1 hi¢p)
\ 4 -2-3 buoi/ tuan vei it
=/ nhat 1 ngay nghi gitra
5 ) cac budi ta
Leo cau thang hodc sir| Pong tic dirng lén P
dung bac dé buéc ngoi xuong ghe
r
r_} e .
)
DF\\\P\ - l_
Tdp Nang gay Bai tap thé duc tay | X4c dinh trong luong ma
ting Giit 1 cay gay ngang dAu (co ta hoac khéng): | NB chi nang duoc 15 lan
Zlfc hi g\fr)i, saudé,néngléntréndﬁu hai ‘.ta);], d9° tt]eo Kho thé ¢ mic diém
enchl | (8i ha xubng, hit vao khi | €U0l NIt Va0 Nang | g 5 hosc 3 (nhe hoic
trén hai tay ngang vai, thd

nang va tho ra khi ha.

ra dua hai tay ra
truéc mat, hit vao
dua hai tay sang
ngang muc vai, tho
ra ha tay xudng

-
- -
: s

.
N

trung binh)

15 lan lap lai (1hiép)

4-5 buoi mdi tuan, bao
gom 2 hoac 3 buoi tap cé
giam sat va tap luyén tai
nha
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Céac
dé‘f‘.g Hinh thic tap, cuong d9 tap Ché dp tap, thai gian,
Aa' tan suat tap
tap
DAy vai véita GAap khuyu tay véi | 10RM (RM:chi sb st
oe ta manh cuc dai) (***)

Tan O,! €. 10 13n I3p lai (1 hiép)
ting ! ) 2-3 buoi/ tuan vdi it nhat
suc v 1 ngay nghi gitra cac buoi
manh - tap
co chi
trén

Tap sw | Xoay ngwdi: nhe nhang | Xoay vai: tir tir tao | Thuc hién moi bai tap ¢
linh xoay nguoi tir bén ndy sang | vong  tron  bang | mirc d6 c6 thé ma khong

hoat bén kia Khuyu tay gay dau/ kho chiu
o o0 O 2-3 1an Iap lai moi bai tap
& (4 ) ) bang cac chuyén dong
O e z cham va nhip nhang
¥y ¥y N\
Kéo Kéo gian | Pong tac ciang | Kéo giin co tam | Nén kéo gian dan dan
gian co nguc | gdnHanmstrin | dau den mirc c6 cam giac nhu
' g Stretch dang kéo cang co nhung
o = o : /Z N khong c6 cam giac dau.
& —( :\--‘{‘\ Sau khi dat duoc diém
N\ | 9" nay nén “gitt & d6”
£ Giir mdi dong tac kéo
gidn tu 5-10 gidy
Lap lai 2-3 lan

(*): Vi du NB thuc hién nghiém phép di bo 6 phut di dugce quang duong 324m, néu thoi
gian du dinh cho NB di b trong budi tap khai dau 1a 10 phut thi quang duong NB can
di duogc trong 10 phuat 1a: 324m/6phut x 10 phat x 80%= 432m. Sau d6 can cd ké hoach
tang dan thoi gian tap di bo 18n 15 phat sém nhat o thé, ...

(**): St dung thang diém Borg dé thiét lap cuong do tap sao cho NB cam thay kho tho
& muc trung binh (3-4 diém) trong qué trinh tap. Tap dap Xe ¢ cuong d6 nhu vay duy tri
trong thoi gian khoang 10-15 phut. Sau dé can c6 ké hoach tang dan thoi gian tap 1én
15-20 phut sém nhat c6 thé, ..

(***): 1IRM=Trong luong ta néng/(1+0,033x S6 lan nang ta)
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Bang 2. Nhat ky cac bai tip ting sic bén (vi du di bd)

Tuan | Thi Ngay S6  phat | Tuan | The Ngay Sé  phat
tap lién tuc tap lién tuc
1 Muc tiéu di bo: 5 Muc ti€u di bo:
Tha 2 Tha 2
Tha3 Thia 3
Thi 4 Thi 4
Tha 5 Tha 5
Tha 6 Thi 6
Thit 7 Tha 7
Chu Chu
nhat nhat
2 Muc tiéu di bd: 6 Muc ti€u di bd:
Thir 2 Thi 2
Thir 3 Tha 3
Tht 4 Tht 4
Tha 5 Tha 5
Thir 6 Thi 6
Thi 7 Tha 7
Chu Chu
nhat nhat
3 Muc ti€u di bo: 7 Muc ti€u di bo:
Thir 2 Thi 2
Thir 3 Tho 3
Tht 4 Thi 4
Thit 5 Tha 5
Thit 6 Thi 6
Thi 7 Tha 7
Chu Chu
nhat nhat
4 Muc ti€u di bo: 8 Muc tiéu di bo:
Thir 2 Tht 2
Thir 3 Thi 3
Tht 4 Tht 4
Thi 5 Tha 5
Thir 6 Thi 6
Tha 7 Tha 7
Chu Chu
nhat nhat
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Bang 3. Nhat Ky cac bai tap ting sitc manh (trong truwong hop khong co ta cé thé
thay bang chai nwéc cO trong lwong twong dwong)

Bai tip ting sitc manh va trong lwong da tap (néu co ta)
Ngay Thie [ Ngdi  xudng | Pong tac leo | Pdng  tac | Pong tac géap
dang Ién hoac | cau thang day vai véi | Khuyu tay veoi

Squats ta ta
19/10/21 | ~Ba (Trong lugng | (Trong lugng 1,0kg
co thé) co thé)

1,5kg
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PHU LUC5

NGHIEM PHAP PI 6 PHUT

|. CHI PINH
Dénh gia kha ning ging sic & NB cd bénh ly hd hap.

Danh gia dap tmg diéu tri tai thoi diém trudce va sau diéu tri:

Bénh phdi tic ngh&n man tinh, bénh phdi nghé nghiép, bénh phoi k&, ...
Phuc hdi chirc ning ho hap

Sau phau thuat cit/ghép phoi

Phau thuat giam thé tich phoi

Tang ap lyc dong mach phoi

Suy tim

Sau phau thuat, can thiép tim mach

Phuc hdi chirc nang tim mach

Pénh gia triéu ching co niang tai mot thoi diém:

Bénh phdi tac ngh&n man tinh
Bénh phoi k&

Suy tim

Bénh mach mau ngoai bién
NB cao tudi

Hoi ching dau co xo hoa

Du béo kha ning thuong tat va tir vong caa bénh 1y hd hap va tim mach
Il. CHONG CHI PINH

1.

N

Chéng chi dinh tuyét doi:

Nhoi mau co tim trong 1 thang trudc. ,
Bénh mach vanh khéng 6n dinh hoac dau that nguc trong thang trudc.

. Chdng chi dinh tuong dbi:

Tan sé tim > 120 CK/phut.

Huyét 4p tim thu > 180mmHg; tim truong > 100mmHg.
Ngat lién quan gang suc.

Bénh co, khép lam gidi han kha nang di lai.

I11. CHUAN BI

1

. Ngwoi thuc hién:

01 Bac si.
01 diéu dudng vién hoac 1 ky thuat vién.

. Phwong tién

Chon dia diém: hanh lang dai khoang 30m, bang phang Vang nguoi di lai.
Danh dau vach xuat phat, mdi 3-5 mét va cudi 16i di cam cot mbe dé NB quay dau
lai.

Dung cu: dong ho dém nguoc 6 phat, thiét bi dién tir dém s6 vong di duoc, hai
cot moc nho dé danh dau vi tri quay dau, ghé ngoi cho NB tai vi tri gan vach xuat
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phat, bang kiém, hé thdng oxy, dung cu do SpO2 cam tay, may do huyét ap, dién
thoai lién lac cap ciru, may khu rung tu dong.
— Thubc: nitroglycerin ngam dudi ludi, aspirin, ventoline xit dinh liéu ctng céc thudc
Cc4p ctru trong trudng hop ngung tuan hoan, réi loan nhip tim.

3. Ngwoi bénh

— NB dugc huéng dan trude va giai thich vé muc dich caa viéc thuc hién nghiém phap.
NB ky cam két thuc hién thu thuat.

— Trang phue nhe nhang, dé cir dong.

— Néu NB phai dung gay khi di lai, vin cho NB tiép tuc dung gay khi thuc hién test.

— Tiép tuc dung cac thudc dang sir dung hang ngay.

—  C6 thé an nhe trudc budi test dau gid sang hoic dau gio chiéu.

— NB:'khéng nén ging sac manh trong vong hai gio trwéc khi thuc hién
test di bo.

4.-Ho so bénh an:
Kham 1am sang va chi dinh cac xét nghiém can thiét: do huyét 4p, SpO, mach, dién tim.
IV. CAC BUOC TIEN HANH

Buéc 1: Kiém tra trugc test: nhip tim, SpO, huyét 4p, dien ho so. Kep méy theo ddi
mach, SpO2 vao tay NB. Pua NB ra vach xuat phat

Buéc 2: Pua ra céc yéu cau ma NB can thuc hién trong khi dénh gia: NB khong duoc
ndi chuyén trong suot thoi gian tham gia nghiém phap. NB s€ di het kha nang cua minh
trong suot qué trinh lam nghiém phap. ..

Bwéc 3: Thuc hién

— BAam gio va ra hiéu lénh: BI

— Nguoi dénh gia: theo ddi va quan sat NB, dém s6 vong NB thuc hién duoc, mdi khi
két thuc vong danh dau vao bang theo dbi.

— Nguoi danh gia théng bao cho NB mdi khi két thic 1 phut

— Néu NB ngimg di va can nghi ngoi, van tiép tuc tinh thoi gian (khong dirng bo dém
thoi gian) va dé ho nghi nghoi cho dén khi c6 thé tiép tuc di bo lai.

— Néu NB ngimg truéc 6 phit va khong thé tiép tuc di bo (hodc néu ngudi thuc hién
cho rang ho khdng nén tiép tuc), hdy cho NB di chuyén bang xe lin va ghi rd vao
bang theo ddi ly do dung, thoi gian dung va khoang cach di bo trong thoi gian do.

— Khi két thac 6 phit, yéu cau NB phai dirng lai va danh dau vi tri dung lai do.

—  Ghi SpOy, nhip tim, huyét ap va diém Borg

Buéc 4 - Tinh két qua

— Tinh tong khoang cach di b trong 6 pht cua NB.
— So sanh ket qua véi két qua dy doan ly thuyét.

V. THEO DOI
Theo ddi sat trong qua trinh 1am nghiém phap: nhip tim, thang diém Borg, SpO2, huyét ap.
VI. TAI BIEN VA XU TRI

NB ¢ the c6 kho thg nang Ién hoc xuét hién dau nguc, chéng mat, xiu... can dimg
nghiém phap, cho NB nghi ngoi, thd oxy, bao bac si dé xir tri theo phac do.
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' PHU LUC6 )
PHIEU PANH GIA NGHIEM PHAP PI BQ 6 PHUT

Ho tén NB: Tubi:Gidi:

Chiéu cao:Can nang:BMI:

Ngay thuc hién:

Tho oxy khi thuc hién nghiém phép:Cé:1/phitKhéng
K§ thuat vien/Diéu dudng thuc hién:

Trudoc NP Nghiém phap di bo 6 phut Sau nghiém phap
(khi nghi ngot) di b 6 phut

Thoi

(g:ﬁﬂ)1231234561234

SpO2

Mach

Khoang cach di by 6 phut (6MWD) dw doan:m
(V6i nam gidi: 6BMWD(m)= 867- (5,71x tudi theo nam) + (1,03x chiéu cao cm)

Véi nit gigi: 6MWD(m)= 525- (2,86 X tudi theo nam) + (2,71 x chiéu cao cm) — (6,22 x
BMI)

Khoéng cach di bd 6 phut thuc té:m

S6 lan nghi:lanLy do nghi:Kho tha

Dau nguc

bi bd kho khan

Ly do khac

Nhiing diém luu y khéc:

SPO2 thap nhat:

Thoi gian hoi phuc sau nghiém phép:phut
Thang diém BORG:

Kho tho khi bat ¢au nghiém phap:0-10 diém
Kho tho khi két thiic nghiém phap: 0-10 diém
Bién chung:

Xt tri bién chang:

Két luan:
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PHU LUC 7

THANG PIEM BORG PANH GIA MUC PQ KHO THO KHI GANG SUC

0 diém | Khéng cam-thay kho tho/ mét

0,5 diém | Cam thay kho thé/ mét rat rét it

1 diém | Cam thay kho tho/ mét rat it

2 diém .|'Cam thiy kho tho/ mét it

3 diém.” | Cam thay kho tha/ mét mic do trung binh Duy tri cuong do tap luyén mic
nay

4.diém | Cam thay kho the/ mét hoi nhiéu Durng tap va nghi ngoi

5diém | Cam thay kho tha/ mét nhiéu

6 diém

7 diém | Cam thay kho tha/ mét rat nhiéu

8 diém

9 diém | Cam thay kho thd / mét rat rat nhiéu

10 diém | Cam thay khd tho/ mét qua sirc chiu dung
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o PHU LUC 8 0
BANG CAU HOI KING’S BRIEF CHO BENH PHOI KE (K-BILD)

Bang cau hoi ng s Brief cho bénh phoi k& (KBILD) la mot bo cau hoi ngan da duoc
tham dinh c6 gia tri, gém 15 cau danh gia chat luong cudc Song lién quan dén stc khog,

Vi cAu tra 101 theo thang Likert 7 diém cho phép cac NB méc bénh ly phoi k& ty tra 1oi
dé do ludng chat lwong cudc séng lién quan dén suc khoé [1]. Bang cau hoi nay da duoc
dich sang céc.phién ban tiéng Anh, tleng Y, tiéng Thuy, Pién, tleng Phap va tleng Ha
Lan trong mét nghién ctru danh gia chat lugng cudc séng cia NB mic bénh phoi k& va
cho thiy dd'duoc NB dén nhén tich cuc va chirng minh tinh hop 18 ¢6 thé so sanh Vi
ban gdc bang tiéng Anh [2]. Bang cau hoi King’s Brief gdm ba linh vuc danh gia vé stc
khoé tdm than, triéu chiing khé thd va cac hoat dong, va céc triéu ching trong 16ng
nguc. Tong s6 diém thay doi tir 0 dén 100; trong d6 100 diém Ia tinh trang stc khoé tét
nhat. Su khéc biét 1am sang quan trong téi thiéu (MCID) cua thang diém King’s Brief
theo mot s nghién cau gan day 1a 3,9 dén 5 diém tuy theo nghién ctu [3],[4].

Bé cau hgi KBILD
Bo6 cau hoi nay duoc thiét két dé danh gia anh huong cia bénh phoi cia ban Ién nhiéu
mat trong cudc song cua ban. Hay khoanh tron vao cau tra |61 dang nhat vei tinh trang
cua ban cho moi cau tra hoi.

1.Trong vong 2 tuan qua, tdi bi khé tho khi leo cau thang hoic di bo 1én doc

hozc ddi
1.Tat ca |2 Hauhét|3.Vailan | 4. Thinh |5 Doikhi | 6. Hiém | 7. Khang
cac lan cac lan thoang Khi bao gio

2.Trong vong 2 tuan qua, bénh phoi l1am tdi cam thay tirc nguc
1.Toan bo | 2.Hau hét | 3.Kha 4.Poilac | 5. Mot | 6. Hau nhu | 7. Khong
thoi gian | thoi gian | nhicu ldc chat thoi | khong c6 [co  lac
gian luc nao nao

3.Trong vong 2 tuan qua, ban da lo 1ang vé mirc d6 nghiém trong cua cac triéu
chirng phoi cua minh?
1.Toan bo | 2.Hau hét | 3.Kha 4.Poilac | 5. Mot | 6. Haunhu | 7. Khong
thoi gian | thoi gian | nhiéu lac chat thoi | khdng co6 | cd  luc
gian IUc nao nao

4.Trong vong 2 tuan qua, ban di tranh lam nhitng viéc khién ban kho tho?
1.Toan bo | 2.Hau hét |3.  Kha|4.Doilic | 5. Mot | 6. Haunhu | 7. Khang
thoi gian | thoi gian | nhiéu lac chat thoi | khdng co6 | cd  luc
gian luc nao nao

5.Trong vong 2 tuan qua, ban da cam thay kiém so4t duoc tinh trang bénh phoi
cua minh chua?
1.Khéng | 2.Hau 3. MOt | 4. Boilic | 5.Kha 6. Hau hét | 7. Toan
c6 14c nado | nhu chat thoi nhiéu luc | thoigian | bo  thoi
gian gian
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khong cé
I0c nao

6.Trong vong 2 tuan qua, cac triéu chang bénh phdi da khién ban cam thay
chan nan hoac tuyét vong?

1.Toan bo | 2.Hau hét | 3.Kha | 4.Poilic |5. Mot | 6. Haunhu | 7. Khong
thoi gian | thoi gian | nhiéu luc chat thoi | khéng c6|cd  ldc
gian luc nao nao
7.Trong vong 2 tuan qua, tdi cam thiy kho tho, cam giac nhu “thiéu khong
khi”
1.Toanbo | 2.Hau hét | 3.Kha | 4.DPoilic | 5. MOt | 6. Haunhu | 7. Khang
thoi gian | thoi gian | nhiéu luc chat thoi | khéng c6|cd  ldc
gian IUc nao nao
8.Trong vong 2 tuan qua, bénh phdi 1am t6i cam thay lo ling
1.Toan bo | 2.Hau hét | 3.Kha | 4.Doilic | 5. MOt | 6. Haunhu | 7. Khang
thoi gian | thoi gian | nhiéu luc chat thoi | khéng c6|cd  ldc
gian lUc nao nao

9.Trong vong 2 tuan qua, ban c6 thuong xuyén tho ‘kho khé” hodc nghe thay
tieng huyt sao tir nguc cua minh khong?

1.Toan bo | 2.Hau hét |3.Kha | 4.DPoilic |5. Mot | 6. Haunhu | 7. Khang
thoi gian | thoi gian | nhicu ldc chat thoi | khong c6 [co  lac
gian IUc nao nao

10.Trong vong 2 tuan qua, ¢6 bao nhiéu thoi gian ban cam thay bénh phoi cua
minh trd nén toi té hon?

1.Toan bo | 2.Hau hét | 3.Kha 4.Poilac | 5. Mot | 6. Hau nhu | 7. Khong
thoi gian | thoi gian | nhicu ldc chat thoi | khong c6 [co  lac
gian luc nao nao

11.Trong vong 2 tuan qua, bénh phoi cia ban c6 anh huong dén cong viéc
y khac cua ban khéng?

hoac cac céng viéc hang nga

1.Toan bo | 2.Hau hét |3.Kha | 4.Poilic |5. Mot | 6. Haunhu | 7. Khong
thoi gian | thoi gian | nhiéu lac chat thoi | khdng co6 | cd  luc
gian IUc nao nao

12.Trong vong 2 tuan qua ban c6 nghi dén tinh trang bénh phdi cia minh s&
tré nén toi t€ hon?

1.Toan bo | 2.Hau hét | 3.Kha 4.Poilac | 5. Mot | 6. Haunhu | 7. Khong
thoi gian | thoi gian | nhiéu lac chat thoi | khong co6 |cd  luc
gian IUc nao nao

13.Trong vong 2 tuan qua, cQ bao nhiéu thoi gian bénh phdi caa ban 1am han
ché mirc d6 ban mang theo d6 dac, vi dy, hang tap hod?

1.Toan bd
thoi gian

2.Hau hét
thoi gian

3.K‘hé
nhiéu lac

4. Poi luc

5. Mot
chit thoi

gian

6. Hau nhu
khong cé

IUc nao

7. Khong
co [1
nao
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14.Trong vong 2 tuan qua, tinh trang bénh phoi c6 1am ban suy nghi nhiéu hon
V¢ giai doan cuoi cudc doi cua minh khéng?

1.Toan bo | 2.Hau hét | 3.Kha 4.Podilac | 5. Mot | 6. Haunhu | 7. Khéng

thoi gian | thoi gian > | nhiéu luc chat thoi [ khong c6 |cd  ldc
gian IUc nao nao
15.Ban c6 dang gip kho khin vé tai chinh vi tinh trang bénh phdi cua minh
khong?
1.MOt s [2.Mot s6 | 3.Mot 6 | 4.Mot s6 | 5.Mot | 6.Hau nhu | 7.Khdng
luong I6n| lwong | luong tien hop | luong nho | khdng chat nao
tuong doi | dang ké ly
Ion

Tai liéu tham khao caa phu luc 8

1.Patel, A. S., Siegert, R. J., Brignall, K., Gordon, P., Steer, S., Desai, S. R., ... & Birring,
S. S. (2012). The development and validation of the King's Brief Interstitial Lung
Disease (K-BILD) health status questionnaire. Thorax, 67(9), 804-810.

2.Wapenaar, M., Patel, A. S., Birring, S. S., Domburg, R. T. V., Bakker, E. W., Vindigni,
V., ... & Wijsenbeek, M. S. (2017). translation and validation of the King’s Brief
Interstitial Lung Disease (K-BILD) questionnaire in French, Italian, Swedish, and
Dutch. Chronic respiratory disease, 14(2), 140-150.

3.Nolan, C. M., Birring, S. S., Maddocks, M., Maher, T. M., Patel, S., Barker, R. E., ...
& Man, W. D. (2019). King's Brief Interstitial Lung Disease questionnaire:
responsiveness and minimum clinically important difference. European Respiratory
Journal, 5;54(3):1900281.

4.Sinha, A., Patel, A. S., Siegert, R. J., Bajwah, S., Maher, T. M., Renzoni, E. A,, ... &
Birring, S. S. (2019). The King’s Brief Interstitial Lung Disease (KBILD) questionnaire:
an updated minimal clinically important difference. BMJ open respiratory
research, 6(1), e000363.
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PHU LUC 9

Mot s6 hinh anh minh hoa ton thwong khop dién hinh trong viém khép dang
thap

.

Biéu hién ton thuong khép trong viém khép dang thap:

A) Viém khdp ban ngén tay va lién d6t gan (giai doan som);
B) Viém cac khép & cb ban tay;

C) Bién dang ban tay (giai doan tré);

D) Viém khop gbi;

E) Viém cac khép & ¢ ban chén;

F) Bién dang ban chan;

G) Not thap dudi da;

H) Viém mach dang thap
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PHU LUC 10

SU PAP UNG HE THONG TRONG SARCOIDOSIS

Co quan | Tan suat Binh luan
wdc tinh
Phdi > 90% U hat hinh thanh ¢ vach phé nang, phé quan va thanh phé quan,
gdy ra bénh phoi lan toa, cac bi€u hién ¢ ca dong mach va tinh
mach phoi.
Thuong khong ¢6 triéu chirng
Ty thodi trién ¢ nhiéu NB nhung c6 thé din dén rdi loan chirc
nang phoi tién tri€n, dan dén nhimg han ché vé thé chat, suy h6
hap, va tor vong & mot so it
HE: ‘bach | 90% Su tham nhiém rén phdi hodc trung that dugc phat hién tinh co
huyét 0 hau hét NB khi chup xquang nguc, mot s6 khac c6 hach ngoai
phoi vi chac hoac hach co.
Co 50-80% | Bénh khong triéu ching kem theo c¢6 hodc khong co tang
enzyme & hau hét NB
Poi khi c6 bénh co cap tinh hay am i giy ra yéu co.
Gan 40-75% | Thuong khong c6 tri€u chiing
Biéu hién: tang nhe chirc nang gan, t6n thuong giam ty trong
trén phim cat 16p bang thudc can quang
Hiém gap, biéu hién & mat hoidc xo gan trén lam sang
Khoéng phan biét dugc Sarcoidosis va viém gan u hat khi
Sarcoidosis chi gy ton thuong dén gan.
Khép 25-50% | Viém kh6p mét c4 chn, dau gbi, ¢o tay va khuyu tay (pho bién
nhat)
C6 thé 1a nguyén nhan ciia viém khép man tinh v6i bién dang
Jaccoud hoac viém ngon tay.
Ho1i ching Lofgren (b ba g6m viém da khép cap tinh, hong ban
nut, va hach ron phoi 16n)
Huyét <5-30% | Giam bach ciu lympho
hoc Thiéu mau cta bénh man tinh
Thiéu mau do tham nhiém tiy xwong, d6i khi gay ra giam cac
dong t€ bao mau
Cuong lach 1am giam tiéu cau
Giam bach cau
Daliéu | 25% Hong ban nat

eN6t d0, cliing, mat trude ban cang chan.

Pho bién hon & Chau Au, Puerto Ricans va ngudi Mexico
eThudng phuc hdi trong 1-2 thang

e Xung quanh khép thuong bi viém (hoi ching Lofgren)
¢Co6 thé 1 du hiéu tién luong tdt
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Co quan

Tan suat
woce tinh

Binh luan

Sinh thiét ton thwong hong ban niit 1a khong can thiét boi vi
khéng c6 nhitng ton thuong u hat dac trung cua Sarcoidosis.

Céc ton thuong da phd blen mang, vét va chim nbt, nét dudi
da, gidm sac t6 va tang sdc th

Lupus pernio:

eCac mang tim trén miii, ma, moi va tai

ePho bién hon & nguoi My da den va ngudi Puerto Rico
eThuong di kém véi xo phoi

DAu hiéu tién luong xau

25%

Viém mang bd dao (pho bién nhat), gdy mo mat, sg anh sang,
va chay nudc mat

C6 thé gay mu

Ty thoai trién & hau hét NB

C6 thé biéu hién voi viem két mac, viém mong mat, viém vong
mac, viém ong tuyén 18, tham nhiém tuyén nudc mét gay kho
mgt, viém than kinh thi giac, tdng nhan ap, hodc duc thuy tinh
the

Su xuét hién tép thuong mat phd bién hon & ngudi My da den
va nguoi My gdc Nhat Ban

Kham sang loc hang nam dugc chi dinh dé phat hién bénh sém.

Tam than

10%

Tram cam (pho bién), nhung khong chic chan lidu d6 1a biéu
hién chinh ctia Sarcoidosis hay do anh hudng cua tién trinh kéo
dai ctia bénh va tai phat thuong xuyén.

Than

10%

Tang calci niéu khong triéu chimg (thudng gip nhat)

Viém than ké

Béph than man tinh do so1 than va calci hoa éng than va can thay
thé than (loc mau hay ghép than) gap & mot so NB

Lach

10%

Thuong khong ¢6 triéu ching
Biéu hién bﬁng dau ha suon trai va giam tiéu cau hoac phat hi¢n
tinh c¢ trén Xquang hodc CT

Than
kinh

< 10%

Bénh than kinh so, dac biét 1a day than kinh thir 7 (gy liét than
kinh mat) hodc day than kinh thir tdm (gay mat thinh giac)
Bénh Iy than kinh thi giac va mét ngoai bién (thuong gip)

C6 thé anh hudng dén bat ky day than kinh so nao

Su lién quan véi hé thé}n kinh trung uong, voi ton thuong nét
hodc viém mang ndo dién hinh & ti€u ndo va than nao

Bénh dai thao nhat, chtng 4n nhiéu va beo phi, 16i loan diéu
nhiét va thay doi sinh duc do vung dudi doi.

Xoang
miii

< 10%

Viém hat niém mac xoang cép tinh va man tinh voi1 cac tri€u
chirng khong thé phan biét dugc voi1 viem xoang di img va
nhiém trung thong thudng
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Co quan | Tén suit Binh luan
wdc tinh
Chan doan dugc khang dinh bang sinh thiét
Pho bién hon ¢ NB lupus cuée
Tim 5% R6i loan dan truyén va réi loan nhip tim (pho bién nhat), d6i khi
mach gay dot tir
Suy tim do bénh co tim han ché (tién phat) hodc ting ap phdi
(thtr phat)
Réi’ loan chirc nang co nhu thoang qua va viém mang ngoai tim
(hiém gap)
Pho bién hon & ngudi Nhat, trong d6 bénh co tim phi dai 1a
nguyén nhan thuong gip nhat gy tir vong do Sarcoidosis
Xuong 5% Tén thwong huy xwong hay u nang
Loang xuong
Miéng < 5% Sung tuyén mang tai khong triéu chimg (pho bién nhat)
Viém tuyén mang tai do xerostomia
Hoi chung Heerfordt (sot uveoparotid), dac trung boi viem
mang bd ddo, sung tuyén nudc bot mang tai 2 bén, liét mat va
sot kéo dai
Tua miéng, 6 thé 1am bién dang vom miéng va c6 thé lién quan
dén ma, ludi va loi
Da day | Hiém Hiém khi c6 u hat da day
hogc rudt Hiém khi c6 biéu hién 6 rudt
Hach to mac treo c6 thé 13 nguyén nhan ciia dau bung.
Noi tiét | Hiém Tham nhiém ving dudi d6i va tuyén yén, c6 thé 1a nguyén nhan
cua suy thuy trudc tuyén yén.
C6 thé gay tham nhiém tuyén giap ma khong co rdi loan chirc
nang
Suy tuyén thuong than thir phat do ting calci huyét
Mang Hiém Nguyén nhan tran dich mang phéi dich tiét giau lympho bao
phoi thuong doi xing hai bén.
Sinh san | Hiém Bao cao ca lam sang co biéu hién & ndi mac t cung, buff)ng

tring, da day, va tinh hoan
Khong anh hudng dén kha ning sinh san
C6 thé giam trong thoi gian mang thai va tai phat sau khi sinh
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