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_ CAC THUAT NGU SU DUNG TRONG )
HUONG DAN CHAN POAN VA DPIEU TRI BENH PHOI MO KE

STT VIET TAT TIENG ANH TIENG VIET

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

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

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

4. BAL Bronchoalveolar lavage Rira phé quan phé nang

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

6. COP Cryptogenic organizing Viém phoi t6 chirc hoa vo can
pneumonia

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

8. CTD Connective tissue diseases Bénh mo lién két

9. CTD-ILD  Connective tissue disease Bénh ,phc;)i 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 méau 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 phdi ting cam

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

17. 1IM 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 ké

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

21. IPAF Interstitial pneumonia with Bénh~ph6i md k& voi dic diém
autoimmune features tu mién

22. IPF Idiopathic pulmonary fibrosis  Xo phéi vo cin

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 dic hiéu
pneumonia

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& - viém tiu
interstitial lung disease phé quan ho hap

35. RF Rheumatoid factor Yéu to dang thap

36. SLB Surgical lung biopsy Sinh thiét phoi ngoai khoa

37. SLE Systemic lupus erythematosus Lupus ban d6 hé thong

38. SSc Systemic sclerosis Xo ctmg bi toan thé

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

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

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

1.1. Khai niém

Bénh phéi ké 1a mot nhém bénh g6m nhiéu rdi loan dic trung boi ton thuong nhu mo
phoi lan toa véi diac diém lam sang, hinh anh hoc, giai phau bénh cling nhu tién lugng
khac nhau. Tuy nhién, trong hau hét cac bénh phoi k&, thanh phé nang bi tham nhiém
boi cac t€ bao viém, t€ bao xo va ¢6 hién tugng tang sinh ctia cac t€ bao thanh phé nang
[L, 2].

Tuy c6 hé théng phéan loai phirc tap v&i nhidu nhém bénh khac nhau nhu bénh phoi k&
cO can nguyén, bénh ph01 k& vo can, bénh phdi k& hiém gip, nhung dac diém chung cia
cac nhom bénh nay néu khong duogc diéu trj kip thoi 1a cac ton thuong nhu mé phoi
thudong khong phuc hdi va ning dan theo thoi gian, hau qua cudi cung trong phan 16n
truong hop déu 13 qué trinh xo héa nhu mé phdi, dan dén suy giam chic ning trao doi
oXy vOi cac tridu ching va bién chtng ciia bénh trén 1am sang.

1.2.Dich té hoc

Mic du ty 1& méc cta tig bénh phdi ké riéng biét 1a khong cao, nhung nhin chung ca
nhom bénh phoi k& gay anh hudng 1én mot s6 lugng 16n nguoi bénh (NB) véi tin suat
mic 14 76/100.000 dan tai Chau Au va 74,3/100.000 dan tai Hoa Ky. Sarcoidosis, bénh
phéi k& lién quan dén bénh mo lién két (CTD-ILD) va xo phdi v6 can (IPF) 1a nhiing
bénh phdi k& xo hoa phd bién nhat voi ty 1& tuong tGng 1a 30,2; 12,1 va 8,2 ca trén
100.000 dan [3].

Ty 1& mic cua IPF udce tinh 1a 8 dén 60/100.000 dan. So véi cac ving khac cua thé gisi
ty 1¢ nay cao hon ¢ Bac My va Chau Au, trong khi ty 18 cta sarcoidosis cao hon ¢ ving
Bic Au va trong quan thé nguoi da den [3-6].

1.3.Phén loai bénh phoi ké
1.3.1.Cac cach phén loai bénh phdi ké truée diy

Cubi thé ky XIX, bac sy William Osler (BV Johns Hopkins) 1a nguoi dau tién dé cap
khai niém “xo hoa phoi”. Sau do, cac ca bénh ton thuong mo ké& va xo hoa phoi duoc
bdo c4o, voi nhiéu dic diém rat da dang. Viéc dua ra mot h¢ thong phan loai bénh pho1
ké& twong ddi kho khan véi cac khai niém khac nhau.

Cung véi su phat trién ciia chuyén nganh chan doan hinh anh, giai phau bénh, céac tac
gia phat trién cac cach phan loai ILD dua vao hinh anh hoc phdi hop véi giai phau bénh.
Tuy nhién trén thuc té mot sé dang ton thuong trén hinh anh hoc va giai phau bénh co
thé gip & nhiéu bénh 1y khac nhau. VD: UIP 1 dang ton thuong trén HRCT va giai phiu
bénh, c6 thé co trong IPF, nhung ciing ¢ thé gip trong bénh phoi ké trong cac bénh ly
m lién két.
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1.3.2. Hé théng phén loai bénh phoi ké hién nay

Pé khic phuc ca}c nhu(,)’cAdiém pﬁa cac hé théng phén loai ILD cii, hdi LSng nguc Hoa
Ky va hoi Ho hap Chau Au phoi hgp dua ra hé thong phan loai ILDs nam 2013. Trong
do6 ILD duoc chia vao 4 nhom chinh [7]:

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

- Bénh phdi k& v6 can: IPF va cac bénh phéi k& vo can khong phai IPF (iNSIP, RBILD, DIP,
COP,...).

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

BENH PHOI KE (BPK)
|
A 4 A A A
BPK biét rd cin BPK vo Bénh U hat: Khac: LAM, Bénh
nguyén: Bénh hé can Sarcoidois,... tich protein phé
théng, do thudc,... \
Xo phéi vo cin BPK v6 cdn khac
Viém phéi k& bong vay < BPK viém tiéu phé quan
Viém phdi ké cap tinh VP t6 chtrc hoa vo cin
Viém phoi ké& khong dic hiéu VP k& té bao lympho

Ngoai cach phan loai trén, c6 mot so cach phan loai khac, bén canh dua vao hinh anh
hoc, giai phau bénh, con dya vao dac diém dién bién lam sang, dap ing vai cac phac do
diéu tri d€ phan loai vao cac nhém ILD khéc nhau.

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

Pac diem

Bénh phdi ké

Lién quan dén hut thudc

RBILD, DIP, PLCH, IPF, CPFE, NSIP

Lién quan dén phoi nhiém
nghé nghi€p, moi truong,
thuoc va tia xa

Bui phoi, viém ph01 tang cam (VD di nguyén protein cua
chim, bui ngii cbc, moi trudng 4m uét), viém phdi do
thudc (VD amiodarone, methotrexate, nitrofurantoin),
viém phéi tia xa, nhiém trung

Kém theo ton thuong

mang phdi

Bénh phéi k& trong bénh mo lién ké‘g (VKDT, Lupus ban
do hé thong), Xo hoa phdi mang phdi (PPFE)

Khoi phat va/hodc tién
trién nhanh

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

Pdng mic GERD Bénh phoi k& trong bénh hé mo lién két (ddc biét XCB),
IPF, viém phoi k&/ xo phdi do hit
C6 khuynh hudng tai phat | COP

bép Uimg véi thuoc chong
viém hoac Uc ché mién
dich

Viém phwéi tdng cam cép, COP, sarcoiglosis, NSIP té bao,
bénh phdi ké trong bénh hé mo lién két

Kém dap tng vdo1 thuodc
chong viém hodc tc ché
mién dich

IPF, NSIP xo hoa, dot cip IPF, viém phoi k& céap tinh

Tép thuwong gié1 han &
phoi

Viém phoi k& v6 can (VD IPF, NSIP v6 cin, RBILD,
DIP, viém phoi k& cép tinh, COP, PPFE v6 cin, viém
phoi k& lympho vo can), viém phoi k&/xo phdi cé tinh
chét gia dinh, PAP, PLCH, viém phéi tang BC ai toan,
ILD do thudc, xa tri

Co ton thuong co quan
ngoai phoi

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

Lién quan dén tudi cao

IPF, viém phoi k& VKDT

1.4.Tiép cin da chuyén khoa trong chin doan bénh phoi ké

Bénh phoi k& gom hang tram bénh 1y khac nhau, ty 1¢ mac khong cao, triéu chirng khong
dic hiéu, c6 nhiéu bénh c6 nhirng dac diém vé triéu chtirng 1am sang va hinh anh hoc
kha twong déng nhung viéc diéu tri va tién luong khac hoan toan. Nguoc lai, cing 1
bénh, ¢ thé c6 nhiéu hinh anh ton thwong khac nhau trén phim HRCT ciing nhu triéu
ching 1am sang da dang khong dong nhat. Hoi chan da chuyén khoa gitip ting sy dong
thuan trong chan doan, ting d6 chinh xac va giam s6 ca phdi k& khong phan loai. Mot
hoi chan da chuyen khoa trong bénh ph01 k& gom bac sy chuyén khoa ho hap, CO Xuong
khop, di ing — mien dich lam sang va chan doan hinh anh. Khi can thiét c6 thé moi thém
cac bac sy chuyén khoa ngoai 16ng nguc, giai phau bénh. .. giup chan doan hodc loai trir

nhom bénh CTD-ILDs.
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Két luan cia Ho1 chan ¢o6 thé bao gom chan dodn xac dinh, cadc chan doan can phan bi¢t
hodc néu chua dua ra dugc dong thudn vé chan doan, c6 thé yéu cau cac tham do can
lam thém.

1.5.Tién luwgng

Tién luong bénh cua bénh phdi k& cé su khac nhau dang ké giira cac nhom cin nguyén.
NB IPF c6 thoi gian séng trung binh tir 3 dén 4 nam [9] trong khi d6 thoi gian séng
trung binh ctia NB bénh phdi k& do viém khop dang thip (RA-ILD) 1a 3 nam dbi véi
nhirng NB ¢6 hinh thai UIP va 1au hon ddi v6i nhitng hinh thai ton thuong khac.

NB sarcoidosis ¢6 ton thuong phdi k& co ty 16 tir vong trong 10 nam la 15%, va 75%
truong hop tir vong ¢ NB sarcoidosis la lién quan dén t6n thuong phoi [10]. Trong bénh
phéi k& do xo clng bi (SSc-ILD), 35% céc trudng hop tir vong lién quan dén bénh phoi
k& va ty I¢ tir vong trong 10 nam cua SSc-ILD 1a 40% [11, 12]. Céac truong hop viém
phoi tang cam c6 xo hoa cé ty 1¢ séng sau 5 nam 1a tir 50 dén 80% [13, 14].
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, , CHUONG 2. , ﬂ
CAC PHUONG PHAP CAN LAM SANG CHAN POAN BENH PHOI KE

2.1. Chup cit 16p vi tinh phdi phan gii cao (HRCT) trong bénh phdi ké
2.1.1. Khai niém HRCT

Chup cit 16p vi tinh phdi phan giai cao 13 k¥ thuat dugc cho 14 tiéu chuan vang dé danh
gia tén thuong phdi k& [15]. Viée sir dung cac 10p cit mong (<1,5mm), mA cao (120 -
180mA) cho phép phan biét duoc cac cu triic nhé mot cach chi tiét véi do phan giai
cao (hinh 2.1) [16, 17].

y i - ||

¢ : - s i i ? i
A : B f

Hinh 2.1. Hinh anh chup cét 16p thong thudng (A) va chup cit 16p phan giai cao (B): Cac
chi tiét trén phantom c6 thé phan biét mot cach rd rang trén hinh &nh HRCT (mtii tén) /78].

HRCT c6 thé gitip chén doan va phan loai hinh thai hoc bénh Iy phdi k& voi cac tén thuong
nhu kinh mo (GGO), ton thuong xo hoa dang ludi (reticular pattern), ton thuong dang t6
ong (honeycombing), ton thuong day cac vach lién tiéu thuy, vach trong tiéu thuy, day
mo k& doc theo bé mach phé quan hay céac ton thuong gian phé quan do co kéo. Ngoai ra
HRCT con gitp chan doan cac bénh ly phe nang (gién phé nang, u khi phé nang), bénh ly
duong dan khi (gian phé quan, tiéu phé quan, day thanh phé quan) hay céac ton thuong
déng dac nhu mo phoi.

Hinh 2.2. HRCT trong bénh phoi ké& véi cac tén thuong kinh mo
(A), X0 hoa dang t6 ong (B), ddy vach lién ticu thuy (C), day vach trong tiéu thiy (D),
x0 hoa t6 chue k& dudi mang phoi (E), gian phé quan do co keo (F), U khi phé nang (G)
va dong dac nhu mo phoi doc theo bé mach phé quan (H) /18].
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2.1.2.M& ta cac hinh anh tén thwong ké va cac hinh thai ton thwong ké trén HRCT
2.1.2.1.Hinh dnh mo ké binh thudng

CAu trac mo k& bao gdm 3 hé thong tao nén bo khung nang d& toan bo phoi:

- Mo k& quanh phé quan va mach mau (trung tdm tiéu thuy)

- Mo k& dudi mang phdi va lién tiéu thuy (vach tiéu thuy)

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

M3 ké trong
tidu thiy

mang phi |

Hinh 2.3. M6 hinh va hinh 4nh HRCT cAu tric tiéu thuy thi cip
A: dong mach phoi, B: tiéu phé quan, S: vach lién tiéu thuy, V: tinh mach phoi
2.1.2.2.Nhirng ton thwong co ban ciia mé ké trén HRCT

Nhan dinh ton thuong co ban mo ké phéi, dugc danh gia trén cac tu thé chup HRCT
gém NB nam ngira hit vao t6i da hodc hoic NB nam ngira va chup & thi thé ra (nham
phat hién @ khi phoi) hodc NB nam sap va hit vao t6i da. Poi khi phdi hop cac ky thuat
dé danh gia chinh x4c ton thuong.

T6n thwong md k& trén hinh anh cat 16p vi tinh d6 phan giai cao (HRCT) bao gdm céc
hinh anh [19]:

- Tbn thuong day vach lién tiéu thuy (interlobular septal thickening)

- Tbn thuong day vach trong tiéu thuy (Intralobular reticulations (lines)
- Ton thuong kinh m¢ (Ground — glass opacity)

- Toén thuong dang ndt nho (Micronodulation)

- Tén thuong hinh t6 ong (Honeycombing)

- Gian phé quan co kéo (Traction bronchiectasis)

- Ton thuong dang nang (Cysts)

- Mot sd ton thuong khac: hinh kham, hinh lat d4.
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Day vach lién
tiéu thay

Day mo ké trung tam
tiéu thuy va quanh
mach mau phé quan

Day mé ké quanh

b Day mo ké trong
mach mau phé quan

tiéu thay

Ranh nt do
=~ day mo ké duwdi
mang phdi
Té ong dudi
g mang phdi
.'0' ~. Tbongtaora
dudong dudi
mang phdi

Gian tiéu phé
do co kéo

Gian tiéu phé quan
dang nhan Puwdng dudi mang
phdi khéng kém té ong

Hinh 2.4. Hinh minh hoa cho cac dang tén thuong mo ke trén XQ va HRCT [20]
Tén thwong day vach lién tiéu thuy
Vach ngan tiéu thiy day 1én ¢ thé nhin thay do sy hién dién cua dich trong khoang k&,
tham nhiém té bao, xam nhap b1 cac chat khac nhu amyloid, gian bach mach hodc xo
hoa [20]
- Day véch lién tiéu thily c6 thé gap & mot vai NB binh thuong
- Bénh ly lam day vach lién tiéu thuy : hinh dai, hinh duong thang hodc c¢6 hinh da

giac.

Mot sb nguyén nhan gay day vach lién tiéu thuy: Phu phoi cép,qU di can theo duong
bach huyét, Lymphoma ac tinh, Gién bach huyét bam sinh, Xo ph6i (hinh t6 ong), Bénh
bui phoi, Bénh sarcoidosis,...

.y

Hinh 2.5. Day vach lién Hinh 2.6. Day vach lién Hinh 2.7. Day véch lién
tiéu thuy nhan tao hinh da  tiéu thuly tao hinh da giac tiéu thuy khong déu hai

giac [19] kem day thanh phé quan phéi gip ¢ nguoi bénh
va not trung tam tiéu thuy  sarcoidosis giai doan IV
go1 y ton thuong tham [19]

nhién} va viém mach bach
huyét do u céc tinh [19]
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Tén thwong day vach trong tiéu thity

- Day vach trong tiéu thuy trén HRCT cho mot hinh ludi v6i cac duong cé thé nhin
thay cach nhau vai milimét, ton thuong phan anh sy day lén cta cac m6 k& quanh
phé quan, mach mau phan xa va mo k& trong tiéu thuy[20]

- Pay la ton thuong khong dic hiéu, c6 thé lién quan dén xo hoa k& hodc thadm nhidm
k& hoac viém trong trudng hop khong cé xo hoa.

Hinh 2.8. Ton thuong day vach lu6i ngi  Hinh 2.9. Ton thuong dang kinh mo

tiéu thuy thuong kém theo ton thwong lan toa ¢ thuy dudi ph01 v6i day to

kinh mo tao hinh l4t da (Crazy Paving) chic k& ludi trong tiéu thuy, gidn phe

[19] quan co kéo nhung khéng tao ton
thuong t6 ong = NSIP [19]

Tén thwong kinh m& va mot s6 hinh anh két hop

Nhu mé phoi tang ty trong nhu hinh anh mot tam kinh phu mot lop gidy mong lam md
do phé nang bj 1ip day boi mu, dich, mau, té bao viém hoic té bao u.

C6 thé phan bd rai rac hodc lan toa, vi tri ton thuong goi y nguyén nhan:

- Uu thé ving cao: viém tiéu phé quan phoi
- Uu thé vung thap: UIP, NSIP, DIP.

Phan b6 trung tam tiéu thuy: viém Bhéi tang cam, viém ti€u phé quan ho hap

N
Hinh 2.10. “kinh m¢” Hinh 2.11. “kinh mo™ lan Hinh 2.12. “kinh m¢”
rdi rac [19] tod (mat phang ngang) [19] lan tod (mat phang ding

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

Tén thwong dang not nhé

Tén thuong ndt bao gdm nhiéu ndt tron nho, duong kinh tir Imm dén Iecm. Ton thuong
giong nhu nhitng hat ké.

Su phan b ctia cac ndt rat co ¥ nghia cho chan doan phan biét ton thuong t6 chire k& do
nguyén nhan khac nhau:

- Phan bd theo dudng bach huyét cac ndt nho phan bb doc theo t6 chirc k& quanh bo
mach phé quan va vach gian tiéu thuy, mang phoi (Sarcoidosis — hay gip nhat, di
cin theo duong bach mach, bénh bui phoi silic, bénh amyloidosis lan toa, viém phoi
k& lympho — hoi chung Sjogren, bénh ty mién, HIV)

- Phanbd o trung tam ticu thuy: hay gap trong nhiém khuan theo dudng ndi phé quan
(lao, viém phoi, hen, viém phdi hit...).

Phan b6 ngau nhién: lao ké, nhi€ém nam, di can thé ké,...

- saCosS

Hinh 2.16. Phan b6 theo ~ Hinh 2.17. Phan bd trung ~ Hinh 2.18. Phan b ngiu
duong bach mach tam tieu thuy tao hinh anh nhién (lao k&) [19]
(Silicosis) [19] cho6i nu (1ao) [19]
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Tén thwong hinh t6 ong

Xo hoa k& mo rong dan dén su pha v phé nang va gidn phé quan tao ra hinh anh dic
trung cua phoi to ong “Honeycombing” [20].

V& mit bénh 1y, to ong dugc xac dinh bdi sy hién dién cua cic nang nho chura khi,
thudng duoc 16t boi biéu mo phé quan va c6 thanh day bao gdm cac mé xo day dic.
Trén HRCT, kén t ong thudng c6 dudng kinh 2-10mm, mic di c6 thé 16n dén vai cm
duong kinh, vach 13 rang, chiém wu thé & ving ngoai vi va duéi Lnémg phoi [20].

Hinh 2.20. Minh hoa t6n thuong UIP Hinh 2.21. Theo dbi tién trién cua tén
dién hinh: Hinh luéi & ngoai vi, hinh  thuong UIP & BN nit 79 tudi 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 gién phé quan co kéo: Hau qua ciia xo t6 chirc k& gay gidn phé quan hinh 6ng, co
kéo bod khong déu hodc xodn van, vung ngoai vi c6 thé sat mang phoi (Hinh 2.9).

Tén thwong dang nang

T6n thuwong nang khi phdi hay gip nhit trong bénh 1y phoi k& bao gdm: Bénh 1y co tron
bach mach (LAM), bénh m6 bao Langerhans (LCH), bénh ph6i k& lympho bao (LIP)
[24].

- Pa nang khi phan bd lan téa: nang trong LAM thudng c6 thanh mong va hinh tron,
c6 thé xuat hién & cac hdc canh bén va thua thdt & dinh phoi, xen 13n nhu mé phoi
lanh. Nguoc lai, trong LCH, nang phan b lan toa, wru thé & dinh phoi, hiém khi c¢6 &
thuy gitra phdi phai va phan thuy ludi ph01 trai, c6 hinh dang ky la, kich thudce khong
bang nhau, c¢6 xu huéng két hop véi cac ndt, ndt hang hoa, ..

- So véi LAM hoic LCH, nang khi trong LIP khong nhiéu va do d6 sy phan bé ciia
bénh khong gitip ich cho viéc chan doan phan biét. Thay vao dé, can phai danh gia
can than cac dic diém phu: ndt dic, ton thuong kinh mo,...
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LAM

Hinh 2.22. Céc ton thuong dang nang lan téa hay gip [19]
Tén thwong khac

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

- Hinh lat da: Tang ddm d6 nhu mo phoi kém day vach lién tiéu thuy tao hinh 6 xép
lién tiép nhau (Hinh 2.13)

2.1.3. Cac hinh thai ton thwong phoi ké trén HRCT
2.1.3.1.UIP — Viém phdi ké thong thudng

Theo khuyén céo cua lién ho1 ATS/ESR 20138, tiéu chuénq chan doan UIP trén HRCT
dugc xac dinh dua trén cac yéu td chinh gdm: ton thuong t6 ong, gian phé quan co kéo,
ton thuong ludi va ton thuong kinh mo (Hinh 2.16) va phan thanh 4 nhom:

- UIP dién hinh (typical UIP): Uu thé ddy va dudi mang phoi; ton thuong t6 ong co
hodc khong kém theo gidn phé quan co kéo ngoai vi hodc glan tiéu phé quan.

- Co thé UIP (possible UIP): Uu thé day va dudi mang phéi; ton thuong ludi kém theo
gidn phé quan co kéo ngoai vi hodc gidn tiéu phé quan; co thé c6 kinh mo nhe.

- Khéng xac dinh UIP (inderterminate UIP): Uu thé day va dudi mang phdi; ton
thuong lu6i khong r6 rang; co thé c6 kinh mo nhe hoac bién dang cau tric phoi; dac
diém HRCT va/hoic phan b tén thuong khong goi y ton thuong dic hiéu.

- Khong phai UIP (chan doan thay thé): trong mot s6 truong hop xo phéi 1am sang
nghi ngd IPF nhung ton thuong trén HRCT thi goi y mot chan doan thay thé, vi dy:
x0 hoa ¢ thuy trén, hodac uu thé ton thuong thé kham goi y viém phdi ting cam, hoic
x0 hoa co kéo sau rén phdi goi ¥ bénh sarcoit, hodc kinh mo lan téa khong sat mang
phoi goi ¥ viém phoi k& xo héa khong dic hiéu (NSIP). ..

2.1.3.2.Chin doan khac:

Tén thuong goi y chan doan khac gom ton thuong kén, thé kham 13, uu thé kinh mo, da
vi nét, not trung tam tiéu thuy, nbt don doc, phan bd quanh phé quan mach mau/quanh
bach huyét/ phan trén va giira phoi, cac ton thuong khac (mang mang phoi, gian thyuc
quan, hay xuwong don, hach to, tran dich mang phdi, day mang phdi...).NSIP — Viém
phéi k& khong dic hiéu

Vé mit hinh anh, NSIP (Hinh 2.15) ¢6 biéu hién rat da dang phdi hop nhiéu ton thuong
co ban khac nhau lam cho viéc chan doan gip nhiéu kh6 khan. Céc dic diém co ban cta
NSIP gom:

- Tén thuong ddi xtng hai bén
- Uu thé day phoi
- Ton thuong kinh mo c6 mat trong gan nhu toan bd céac truong hop NSIP.
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- Trong NSIP tham nhiém té bao, tén thuong kinh mo thuong la tén thuong uu thé.
Tuy nhién t6n thuong kinh mo wu thé khong d6ng nghia v6i NSIP thé tham nhlem
té bao (do khong xac dinh duoc ban chat t6n thuong trén HRCT la do tham nhap té
bao viém don thuan hay do xo hoa t6 chic k& trong tiéu thuy).

- Hinh gidn phé quan co kéo hodc bién dang ciu trac phdi trong ving kinh m& goi ¥
su hién dién cua tinh trang xo hoa k& Dau hiéu ndy gip trong phan 16n cac trudng
hop NSIP ¢6 xo hoa.

- Déu hiéu chua khoang du’m mang phoi” (subpleural sparing).

- C6 thé gap ton thuong t6 ong nhung khong phai t6n thuong wu thé.

- €6 thé gap hach 16n trung that.

2.1.3.3.0P — Viém phdi té chirc hoa

Hinh anh viém phdi t6 chirc hoa bién d6i phu thudc giai doan bénh (Hinh 2h). Dic diém
hinh anh trén HRCT da dang tir cac ton thuong GGO t6i cac ving dong dic lan téa. O
giai doan mudn hon c6 thé c6 hinh anh phé quan hoi va gidn phé quan thé dng. Kich
thudc ton thuong ciing da dang tir vai centimetre téi ca thuy phoi. Hinh anh dién hinh
gdm céc ton thuong dong dic nhu mé dimg thanh dam, c6 thé hinh cau, hinh da giac,
hinh cung hodc duéi dang cac dai dong dic nam doc theo bé mach phé quan. Céc tén
thuong nay thudng c6 xu huéng nam & phia ngoai vi, lién tiép véi mang phoi.

Trong mdt sb trudng hop ton thuong coé thé xuat hién dudi dang khdi don ddc gia u va
phai phan bi¢t vé1 ung thu phdi nguyén phat.

Dé}l hi€u rdng san ho (atoll sign) hay halo nguoc la mot dau hiéu kha dic hi¢u cho viém
phoi td chure hda voi hinh danh ton thuong dong dac hinh cung bao quanh quang kinh mo
O trung tam.

2.1.3.4.AIP — Viém phéi ké cép tinh

Viém to chirc k& phéi cap tinh dugc cho la dién bién cap tinh ctia cac bénh viém to chirc
ke ph01 véi cac bleu hién 1am sang cap tinh nhu khé thd (dén mirc phai ho trg ho hap).
Hau hét cac NB séng sot sau AIP thudng c6 tinh trang xo hoa phoi tién trién.

Ton thuong AIP trén phim x-quang thuong twong ty nhu hinh anh héi ching suy ho hap
cap (ARDS). Tuy nhién d6i véi AIP, ton thuong phén bo chu yéu 0 ngoai vi va phan
thap ctia phdi, di xtng hai bén. Trén phim HRCT, ton thuong chu yéu 13 kinh mo, day
cac vach lién phe nang. Co thé co cac vung phdi dong dic xen k& nhiing vung mo pho1
binh thuong. O giai doan sém ton thu:o‘ng kinh m¢ va dong dac nhu mé phéi chu yéu do
pht t6 chire k& va chay mau. O giai doan mudn hon t6n thuong chi yéu 1a xo hoa phoi,
co kéo bién dang, gidn phé quan co kéo va xo phoi dang t ong.

A

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

Chup cit 16p vi tinh nguc khong tiém thube can quang, dic biét 1a chup cat 16p vi tinh
do phan giai cao (HRCT) dong vai tro quan trong trong chan doan, danh gia mirc d6 ton
thuong, theo doi cac thay ddi va tién lugng dbi véi cac giai doan khac nhau trong bénh
phdi k& (ILDs). Trong nhiéu trudng hop, hinh thai va phan b ton thuong bat thudng
trén HRCT du doan chinh xac bénh 1y phdi k& [25]. HRCT duoc thuc hién bai cac 16p
cit mong dudi 1,5mm, duoc tai tao boi thudt toan c6 d6 phan giai cao. Trude day, ky
thuat HRCT duoc chup trén may don lat cit khong lién tuc, cac lat cit cach nhau 10-
20mm, nhung hién nay hau hét sir dung cit 16p vi tinh da day phat tia lién tuc dang chim
thé tich ¢ thé cat trong mot 1an nhin thd, vi thé anh thu nhan c6 thé tai tao lién tuc, da
mit phing gitip phan tich chinh x4c ton thuong, hinh thai tén thuong, sy lan rong va
dinh hudng sinh thiét chinh x4c cac bénh 1y phdi k& [26, 27].

Céc tu thé chup HRCT gém NB nim ngua hit vao t6i da hodc hoac NB’na‘“lm ngua va
chup ¢ thi thd ra (nham phat hién & khi pho1) hodc NB nam sap, hit vao t6i da.

ILDs gom nhiéu loai bénh 1y, ma chung déu hinh thanh dua trén mot s6 cac hinh thai
ton thuong mé bénh hoc (vi du: x0 hoa, dong dac, Xuat huyet trong long phé nang), va
cac hinh thai nay duoc biéu hién boi mot nhom cac dac diém trén HRCT tuong tng (t6n
thuong dang ludi, kinh mo, nét, day vach lién tiéu thuy va véach 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 chong.
Duéi day 1a cach tiép can phan tich ton thuong phoi k& trén HRCT, dugc trinh bay dudi
dang cac cau hdi theo mdt thur tu tuan tu [28].

Co phai ton thwong thuc sw trén phim HRCT khong?

Trudc tién Bac si chan doan hinh anh phai xac dinh nhitng gi hién thi trén HRCT c6
phai 1a t6n thuong that hay khong. Cac ddc diém trén HRCT c6 thé chi do cac yéu td k¥
thuat hay do su thay doi binh thudng giy ra. Vi du, han ché thong khi c¢6 thé tao ra céc
anh gia ton thuong xep phdi dang dudng hodc dang kinh mo vung ddy phdi, didu ndy co
thé khic phuc bang cach:

- Yéu cau NB hit vao t6i da, chup phim lic NB nging thé [27].
- C6 thé chup phim trong tu thé ndm sap trén ban truot ctia may CLVT [27, 29] (Hinh 2.21)

' Hinh 2.24. A- Chup tu thé
nam ngtra, hit vao chua hét,
hinh m¢ vung day thanh sau
(mi tén den); B-cung NB do6
khi nam sap trén ban chup, hit
vao toi da [26].

- Ky thuat hau xu ly hinh anh: Sy hién hinh cuong do t6i da (Maximum intensity
projection- MIP) gitip de phat hién kiéu phan b cac t6n thuong vi nét 1a dang trung
tam tiéu thuy, dang phan bb bach mach, hoidc ngiu nhién. Trong khi, k¥ thuat hién
hinh cudng d6 tbi thiéu (Minimum intensity projection- MinIP) ddc biét hitu ich
trong phéan biét gian phe quan do co kéo va ton thuong t6 ong ciing nhu ting déng
ké do nhay trong tim kiém hinh anh tu6i mau dang kham hodc kén khi.
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Hinh 2.25. Hinh anh HRCT
mat phang tran

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

Hinh 2.26. Ldt cdt ngang 1
mm

(a) va tai tgo day 10 mm
(MIP, b) biéu dién tot hon
vé sw phdn bé cdc vi nét
trong hinh cuong do toi da
MIPs & mét NB ¢ ton
thwong noét nhé dang nu
trén canh (tree — in — bud).

[30]

Hinh thdi ton thwong thwc sw chii yéu la gi?

Khi phat hién ton thuong thuc sy trén HRCT, can xac dinh cac hinh thai ton thuong chu
yéu vai cac thuat ngir chuén ton thuong dang kinh mo; day t6 chirc k& hinh dai, hinh
lu6i hay hinh t6 ong, hinh ndt, hinh ludi nét; ton thuong dong dic; gian phé quan do co
keo; 1 khi phdi; kén khi. Viée sy dung cac thuit ngit khong chuan de mo ta ton thuong
(vi du: nét md, mo nhu mo, ...) hodc bao ham mot bénh 1y (vi du ton thuong k&, viém
phé nang,...) dé gdy hiéu 1am va t6t nhat nén tranh.

Phén bé ciia ton thwong?

Mot s6 bénh 1y phoi k& c6 xu huéng phan bd ¢ mot s6 khu vue nhét dinh. Do vdy, vie
danh gia sy phan bo wu thé co6 gié tri chan doan, gitp thu hep cac chan doan phan biét.
C6 3 kiéu phan bo [29, 31]:

- Phén b theo thuy phéi: thuy trén, thuy giira, thuy dudi. Phan 16n NB bi x0 phdi vo
can (IPF) c6 xu hudng r6 rang nhat & ving giita phoi tro xuong, trong khi & NB viém
tiéu phé quan ho hap (RB-ILD), bénh sarcoidosis, viém phoi ting cam, bénh bui phdi
silic ton thuong wu thé & thuy trén.

- Phan b6 O ngoai vi hay trung tam phdi: phan bd ngoai vi bao gdm hai hodc ba hang
tiéu thuy thir cap tao thanh mét 16p day tir 3 -4 cm 6 ngoai vi ph01 va doc theo bé
mat phoi tiép giap v0i cac ranh lién thuy, Phan b trung tam phdi bao gdm ~vung nhu
mo con lai. Mot sé bénh c6 dic diém wu tién phan bd ngoai vi (viém phdi to 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 c6 phan bd ngoai vi nhu IPF
va NSIP c6 xu hudng anh hudng dén cac ving dudi mang phdi cua phdi va kéo dai
doc theo mang phoi va céc ranh lién thuy, doi khi duwoc mé ta 13 “phan bd dudi mang
phoi”.

- Phén bd dua trén lién quan véi tiéu thuy phdi thir cip: phan b trung tAm tiéu thuy,
phan bo ngau nhién, phan bo quanh bach mach



30

+ Dang phan bd trung tdm tiéu thuy gip trong viém tiéu phé quan hay duong din
khi.

+ Trudng hop phan bd ngiu nhién, gip trong lao ké, di cin theo duong mau va nhiém
nam lan toa.

+ Truong hop phan b quanh bach mach gip trong ton thuong tai bach mach vi du
Sarcoidosis, cac ton thuong di can theo duong bach huyét hodc phu phéi Do hé
thng bach huyet phdi phén bd doc theo bo mach phé quan va vach lién, tiéu thuy,
nén dang phan bd nay gom cac ndt mang phdi kem theo co cac ndt doc nam theo t6
chtrc k& quanh boé mach phé quan va vach gian tiéu thuy.

C6 ton thwong kém theo hay khong?

Céc t6n thuong phdi hop trén HRCT c6 thé goi y hodc chan doan loai trir xac dinh. Do
do, sy c6 mat hodc khong cac hinh thai sau day [18] c¢6 gié tri chan doan trong nhitng
truong hop cu thé [27].

- Day/ tran dich / vdi hod mang phoi c6 thé goi y bénh phoi lién quan dén amidng ch
khong phai IPF.

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

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

- Su gidn thuc quan trén NB c¢6 két qua chup CTscanner c6 ton thuwong NSIP huéng
nhiéu dén bénh xo cimg bi.

Khai thdc triéu chirng va thong tin lam sang gitp hé trg chin dodn.

Diéu nay rét can thiét khi bac si X quang xem xét c6 bat thudng “thuc su” hay khong.
Céc dic diém 1am sang cu thé c6 thé quan trong trong viéc chan doan bénh trén HRCT
bao gom dir lidu nhén khau hoc co ban (tuéi gio1 tinh, dén toc), nguy co phoi nhiém
(tién st hut thude, tiép xtc vo1 dong vat, nghe nghiép), dién blen thoi gian cua bénh (tirc
14 ¢6 cac tridu ching phat trién qua nhiéu gid va ngay hodc tudn va thang?), va bat ky
bénh st lién quan nao trudce do.

Bénh ly co kha nang la gi? Co phai UIP khong?

Nhan dién ton thuong co ban va phan bd t6n thuong chiém vu thé 1a diéu cbt yéu dé dua

dén chan doan ding vé mat hinh anh hoc, tir d6 nhén dinh c6 phai la ton thuong xo phoi,

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

Véi ton thuong xo phdi co tinh chat lan toa, dau tién phai tra 10 cau hoi “PAay co phai

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

biét ho vd1 NB mac cac IIPs khac, boi vi UIP ¢6 tién lugong kém hon dang ké so vdi cac

IIPs khac [26].

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

- Trong trudng hop khong dién hinh UIP, cac chan doan phén biét dugce xem xet dén,
ket hop véi khai thac triéu chirng va thong tin 1am sang dé dua ra chan doan c6 kha
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ning xay ra nhat. Mot sb trudng hop dién hinh, c6 thé duara chan doan xac dinh nhu
IPF, HP, LAM [32]. Nhi€u truong hop, sinh thiét phoi bang phau thuat van dugc yéu
cau dé xac dinh chac chan.

.

C

Hinh 2.27. Ton thuong UIP dién hinh trén HRCT (hinh b)
- Phén b6 wu thé déy va ngoai vi phéi (hinh a)

- Ton thieong dang t6 ong nhiéu 16p (viing mau xanh 1d cdy & hinh c)
- Ton thuong kinh mo (viing mau xam & hinh c)

- Gidn phé quan co kéo (cimg mau dé ¢ hinh ¢ va day t6 chirc ké dang lwéi (viing mau
xanh lam ¢ hinh c)[22]

Cac lap luan trén day nham muc dich dem lai cach tiép can hé théng khi ding trudc mot
bénh canh tén thuong mo k& lan toa tai phoi ma nguyén nhan bénh sinh thuong dan xen
chong 14p gay kho khin cho cic nha 1am sang trong lwa chon liéu trinh diéu tri. Bén
canh d6 khac biét vé tién lugng nhu ddi vé6i trudng hop UIP doi hoi chinh xac trong
chan doan ngay tir giai doan sém nham cai thién cudc song NB, mot trong nhitng thanh
turu méi nhitng nim gan day 1a k¥ thuat cat 16p vi tinh d6 phan giai cao cung véi cac
ddng thuan ctia cac chuyén gia trén thé gidi co thé ké dén 1a tiéu chuan chan doan UIP
cua ATS/ESR/JRS/ALAT 2018 (phu luc) [27].

2.2. Giai phiu bénh trong chan do4an bénh phdi ké
2.2.1.Cac k§y thuit Ay mAu bénh pham va y nghia chin do4n giai phiu bénh

Bang 2.1. Céc k¥ thuat 1y mau giai phdu bénh trong chan doan bénh phoi ké
Ky thuat | yo ciu ky thuat Uu diém Nhuge diém | <ha nang
chan doan chan doan
. | Can ly 4 - 6 mau, | q; y Mau sinh thiét ,
Stnh RIS i 11&i miu mo co Isﬂllrll:u o }tlrlle 4 khong ding vi [30%  cde
xupen thanh | oy ihuge 0.2 ' tri ton thuong | ruomg  hop
phé qudn 0.3cm bénh phoi k&
Khoéng dac hi¢u )
Dich rira trong hai Cin phéi h 50 - 60% cac
, 4| D1 q a N an phoi hop .
Rica = phe| 10" 6i thé tich m3i | DA thuc hién, khong | (am  chc Ky | e hop
quan-ph 1o it nhét tir 30 - 50 | ton kém At khic dé o | 2y du duoc
nang (BAL) m ' thuf-‘t khf‘c de’co mau dich xét
. cl}an doan chinh nghiém
X4c
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Kg thua;}t Yéu ciu k§y thuit Uu diém Nhwoc diém Kl;a nang
chan doan chan doan
Sinh  thiét | Cin ldy 4 - 6 mAu | Ldy  dugc  ton| , q ,
xuyén phé mod, mdi mau co thuong canh céy phé Rat it dugc §u: = ‘10% cac
quin  duwéi | dudng kinh tir 0.3 - | quan O gn trung | dung trong chan | truong  hop
huéng  din | 0,5 cm, dai ti 0,5 - | tim dodn benh phot | lay duge du
siéu dm 1 cm. ke mau
. | Chi can 1y 1 - 2| 4 Kkha na
Sinh  thidt| Jx o8 os k| €O kha mang - thu
A | ) duoc cac mau mo \ o
xuyén thanh | .o dudng kinh t | 16 hon va duoe bio Khoang 70% -
o 7 \ N e 4 * Y 3
phe  4Man 10,5 - 0.8 om va dii | qun t6t hon so véi AT
( Créz) b;:) ) trr 0,5 -2 cm. sinh_thiet bang kim & op
YOOLOPSY. truyén thong.
Phéu  thugt E}ff‘ 15§62‘3thﬁy
ngi soi long | <19C AL Q > 80% céc
nguwc ho trg | Lay 6 nhu mo phoi truong  hop

C6 gia tri nhat trong

bing video |lién quan V61 VUNE | i o beni phos ly duoc miu
(Video- ton thuong rd rang. K s€ cho chan
assisted | Kich thuée i dgén Xac
thoracoscopic thidu nén 14y duoc dinh.
surgery) la3x2x1cm*

o ,
Phéu  thugt | Ly duoc miu mo =~ 0% o
phoi m¢ | phoi tot nhat, bao | D& dang chan doan {{uo(rilg P
(Open Lung, | gdm ca ving phdi | mé bénh hoc bénh ay EQC mhe}u
Open bénh va ving phéi | phdi ke fiiérf ° CXZIS
Thoracotomy) | khong ton thuong.

dinh.

2.2.2.Cac ky thuit chin doan giai phiu bénh

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

Liu...

- Nhuom dac bi¢t: Mucicarmin, Periodic acid-Schiff (PAS), Grocotte, Alcian Blue,
Ziehl-Neelsen, Grocott, Gram. ..: Nhudm céc soi dan hdi dé danh gia tang sinh mach
trong ting ap dong mach phdi, nhudm sit dé tim kiém cac thé amiing, nhudém
Trichrom’s Masson két hop véi Hematoxylin-Eosin phét hién cic mang xo hoa.

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

- Cic kj thudt bénh hoc phan tir: 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 huyét thanh c6 thé hiru ich trong chan doan phén biét va dy doan song con ¢ NB
mac bénh phoi k&.
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2.2.3.Céc ton thwong co ban trong bénh phdi ké

- Tén thuong phdi cr?ip (acute lung injury): ddc trung boi cac yéu td sau: phit mo kg,
xuat tiét soi trong phe nang, phan Gmg ctia phé bao type 2, mang hyaline, hoai tir mo,
xuat huyét trong phé nang, dai thuc bao chira hemosiderin va bach cau ai toan trong
phé nang.

Hinh 2.28. Tén thu’o'ng phé nang lan toa
(a) Bat thuong lan téa véi sw dan réng ciia cdc ong phé nang va ciia véch gian tiéu thity
(miii tén).

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

Hinh 2.29. Xuat huyet phe nang lan téa (lefuse Alveolar Hemorrhage)

(a) Hinh anh giong véi ton thuong phe nang lan toa, voi su hién dién cua mang hyaline
(mii tén) ma khong thdy ré xudt huyét hodc viém mao mach.

(b) Hinh danh xudt huyét phé nang va viém mao mach (ddu miii tén) trong ciing mot

truong hop. [8]

- Xo héa (fibrosis): Day la tinh trang tich tu collagen trong mé ké& phdi. Pic trung
trong viém phoi k& thong thuong (UIP). Ngoai ra, cac bénh 1y khéc ciing ¢ thé c6
ton thuong xo hoa nhu: Bénh phdi k& khong dic hiéu vo can (NSIP), viém phdi to
chirc héa vo can (COP), Bénh phoi k& viém tiéu phé quan ho hap (RB-ILD), Bénh
md bao Langerhans & phdi (LCH). ..



Hinh 2.30. Viém phoi k& thong thuong (UIP)

(a) Su hién dién cua xo hoa day ddc o ngoai vi, nhu mo phéi binh thuong con lai o trung
tdm cua tiéu thuy (ddu hoa thi).

(b) Xo héa ¢ ngoai vi phéi dé nhdn biét vao giai doan ban ddau ciia viém phéi ké thong
thuong (miii tén).[8]

- Tham nhap té bao & md ké (cellular interstitial infiltrates): dic trung boi sy hién
dién lan téa clia cac té bao viém man tinh (lympho bao va twong bao) trong cac thanh
phé nang, la mgt dac diém rét phé bién trong tat ca cac bénh 1y nhu mo phé)i lan téa
(DPLD: Diffuse parenchymal lung disease). Ton thuong nay hiém khi xay ra mot
cach thuan tay. Vi dy, tham nhiém té bao trong viém phoi k& khong dic hiéu (NSIP)
thuong lién quan dén xo hda mo k&. M6 hinh thadm nhiém té bao c6 thé kém theo cac
ton thuong dang mo hat c6 bi¢t hoa rd hay kém biét hoa.

(a) Hinh danh tham nhép lymphé bao ¢ mé ké, ¢é noi tao nang lymphé;
(b) Phan I6n té bao tham nhdp & mé ké la lymphd bdo, rdt it mé soi. [8]

- Lz"'lp qﬁy phé nang (AlYeolar Fil}ing): dac trung l?c’yi su hién dién cua térvbé(v) hoac
vat thé khac lap day phé nang. Ton thuong nay dién hinh trong viém phoi to chie
hoa. Ngoai ra, c6 thé gdp trong viém phé quan - phoi nhi€ém trung (infectious
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bronchopneumonias); bénh tich protein phé nang (PAP: Pulmonary alveolar
proteinosis); xuat huyét phé nang lan toa (diffuse alveolar hemorrhage); va viém phoi
k& bong vay (DIP: Desquamative interstitial pneumonia).

Hinh 2.32. Viém phdi t6 chirc hoa véi cac phé nang bi 1ap day té bao viém
kém vach phé nang xo hoa. [43]
- Tao not (Nodules): Sy hién dién cta cac ndt roi rac trong nhu mé phdi goi ¥ nhidu
chan doan, bao gdm nhiém trung, u lanh tinh va éc tinh, sarcoidosis, bénh mé bao
Langerhans ¢ phoi, cac bénh 1y phé quan khac va bénh u hat Wegener & phoi.

Hinh 2.33. Bénh sarcoidosis

Viém hat & phoi (mili tén dai) bao quanh thanh phé quan va ngay bén dudi biéu mo
phé quan binh thuong (miii tén ngan). [33]

- Thay doi t6i thiéu (Minimal changes): Biéu hién gan giéng véi mo phoi binh thuong.
Nhiéu trueong hop sinh thiét phdi cho cac hinh anh khong thiy 6 cac bat thuong, dé
1a két qua ctia cac bénh 1y c6 anh hudng dén cac dudng thd nho, bénh 1y mach mau
hoic mach bach huyét va céc ton thuong nang. Cac bién d6i moé hoc thudng rat tinh té
khi quan sat & d6 phong dai thap.



bronchiolitis).

(a) Mot nhanh cua dong mach phé quadn véi vach bi collagen héa va long phé quan di
kem ciing bi thay doi.

(b) Nhuom soi dan héi (elastic stain) cho thdy mé soi tidng sinh & véch cdc tiéu phé quan
lam hep long phé quan. [8]

2.2.4.Cac hinh thai ton thwong phdi ké trén giai phiu bénh
2.2.4.1.Viém phoi ké thong thwong (UIP)
Céc dic diém mo bénh hoc cta viém phdi k& thong thuong (UIP) bao gom:
1) Xudt hién cdc khu viec xen ké ton thirong xo héa phéi va mé phéi binh thuong.
2) Bién dang cdu triic phéi dang méo mé va 16 ong.
3) Cdc 6 nguyén bao soi.
Bang 2.2. Tiéu chuin chin doian mé hoc UIP [27]

Khong c()vdz“iu
hi€u chan
doan UIP

DAu hiéu c6
kha nang UIP

Dau hi€u chan doan

UIP Dau hi¢u co6 the UIP

- Dau hiéu xo hoa dién
hinh véi ciu trac phoi
bi thay d6i méo mo +
bién dang t6 ong.

- X0 hoa dién hinh véi
cau tric phoi bi thay
doéi méo modé =+ bién

- Xo héa tung |- Hién dién
mang hodc lan | mang hyalin.
téa trong nhu mo

2. . - | - Viém phoi to
phoi, kem co

dang t6 ong, nhiéu nhat
0 dudi mang phoi,
vach gian ti€u thuy.

- Hi¢n di¢n cac mang
x0 hoa lién quan toi
nhu mo phoi.

- Hién dién cac 0
nguyén bao sgi.

- Khong cé dau hiéu
cac mang xo hoa hay 6
nguyén bao sg¢i, hoac
khong c6 ca hai.

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

hodc khoéng coé
viém mo ké.

- Khong c¢6 cac
tieu chuan khac
cua UIP (Xem
cOt thir nhat).

- Khong c¢6 cac
dau hiéu chong

chtrc hoa.

- Hién dién
viém mo hat.

- Pac trung véi
té bao viém mo
k& tham nhiém
tr vung ton
thuong to ong
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DAu hiéu chan dosn A ova oz Déu hi¢u c6 | [<hOng co dau

“UIP Dau hi¢u co6 the UIP Kkha nine ULP hi¢u chan

5 dodn UIP
- Khong c6 cac dau d}:’ an khic (xem cot FﬁP c(?}an ,doiﬂl Chiém uwu thé
hidu chong lai chan | 010! b a8 the | Ui bién déi o
doan UIP dé co thé | HOAC t hiy dt,e k‘}‘:f-’t chc dudng tho
thay thé mot chan doan AT x| chan doan KRaC | .00 tam.
; - Ch bién d t 5t thi

e (com et .| 0 B G0 19 (s 5t i )

Hinh 2.35. Hinh 4nh dién hinh ctia UIP
(4) Xo héa viing ngoai vi phoi.

(B) Cdc 6 nguyén bao soi xen ké mé phoi binh thwong. (C) Hinh dnh t6 ong dang nang
nho [34]

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

Hinh anh dién hinh ctia viém phoi k& khong dic hiéu bao gém: tinh trang viém mo k&

man tinh dong nhat va xo hoa mé k€ dac biét 1a vach cac phé nang va khong tao ra hoac

cé rat it cac cau truc bi bién dang méo mo. Pa so6 cac truong hop khong co cau truc td

ong va cac dai xo hoa.

Céc hinh anh md bénh hoc viém phoi k& khong dic hiéu:

- Viém phoi ké khong dac hiéu dang té bao (cellular NSIP): viém mo k& man tinh cha
yéu & vach cac phé nang, v6i sy xdm nhéap day dic lympho bao, twong bao.

- Viém phoi k& khong dac hiéu dang xo hoa (fibrotic NSIP): xo hoa k& day dac chu
yéu & vach cac phé nang.

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

- C6 xu hudng ddng nhit vé hinh thai.

- C6 thé thay cac khu vuc nho cua viém phdi t chirc hoa (OP).

- Noi chung khéng co hodc chi thinh thoang xuat hién cac 6 nguyén bao soi.
- Céc nang lympho c6 thé c6 va goi ¥ bénh collagen mach mau tiém an.

- Thudng khong c6 bién dang ciu trac hay bién dang t6 ong.
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Hinh 2.36. Hinh anh dic trung cta viém phdi k& khong dic hiéu

Viém va xo héa chii yéu ¢ cdc vach phé nang, khéng thdy hinh anh bién dang cau
truc. [35]

2.2.4.3.Viém phdi to chirc hoa (OP):

Pic diém mé bénh hoc chinh cua viém phéi t6 churc hoa 1a hinh anh t6 chic héa cac
khoang tréng ctia phé nang (con duoc goi 1a thé Masson), nhung ciing c6 thé lién quan
dén 6ng phé nang va céc tiéu phé quan ho hép, tao thanh cac dang dic trung dang polyp
(polypoid) va dang soi nhay (fibromyxoid). Nhu mé phdi ton thuong khong déu, 16 chd,
tao tirng mang, loang 16. Khong c6 ton thuwong mé hat & cac vach tiéu phé quan.

Nhitng diém dic trung vé md bénh hoc ctia viém phdi to chic hoa (OP):

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

Mo k& thadm nhap céc té bao viém man tinh.
Thudng c6 phan Gng tiang sinh cac t& bao 16t phé nang.
Céu trac phdi khong thay doi.

Khong c6 mé xo hoa hay ton thwong dang to ong.



Hinh 2.37. Hinh anh viém phéi t6 chirc hoa

Cdc khodng trong ciia phé nang bi lap day boi mo 16 chikc héa (chii yéu la mé soi),
vdch phé nang viém da sé la lymphé bao. [35]

2.3.Thim do chirc ning hd hip trong theo déi va chian doan bénh phdi ké.

Tham do chirc nang ho hap 1a mot phan quan trong trong danh gia bénh phoi k& (ILD) nham
muyc dich xac dinh trang thai ban dau cua bénh, theo ddi dién tién, tién lwong va cung cép
bang ching khach quan vé dap timg véi mot diéu tri cu thé. Cac phuong phép tham do chirc
nang ho hap phd bién trong ILD 14 ho hap ky, phé than ky (do cac thé tich phoi), kha ning
khuéch tan ctia phdi do bang carbon monoxide (Diffusing capacity of the lung for carbon
monoxide — DLCO) va nghiém phép di bo 6 phut (6-minute walk test — 6MWT).

2.3.1.Hd hap ky
Hb hép ky 1a phuong phéap tham do chic nang ho hip co ban nhét.
Phan tich két qué hd hép ky
- H@i chirng han ché
Puoc xac dinh mot cach chuin muc boi chi s6 TLC do bang phuong phap phé than ky.
Tuy nhién, vi phuwong phap va thiét bi do nay phuc tap, gia thanh cao nén trong thuc
hanh, hoi chirg han ché thuong duoc xac dinh bang phuong phap hé hap ky qua chi s6
(F)VC (chon két qua nao 16n hon gitra VC va FVC).
Phéan d6 ning hoi chimg han ché theo bang 2.4.

Bang 2.3. Phan d6 hoi chimg han ché theo (F)VC[36]

Mikc d han ché | % (F)VC so véi tri s6 du dodn

Khéng han ché > 80
Nhe 60 -79
Trung binh 40 - 59

Nang <40
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- H#i chitng tic nghén
Giira ty s6 Tiffeneau (FEV1/VC) va Gaensler (FEV1/FVC) phai chon ty s6 nhé hon.

Ty sb Tiffeneau va Gaensler 1a chi sb duy nhét doc & ngay tri s6 thuc té (Pre hoac
Post), khong doc & phan tram tri s6 dy doan (% pred) nhu cac chi s khéc.

FEV1/(F)VC > 0.70 (> LLN): khong c6 hoi ching tic nghén.

FEVI/(F)VC <0.70 (< LLN): ¢6 hoi ching tac nghén, xac dinh mirc do tic nghén
bang % ctia FEV| so véi tri s6 du doan (bang 2.5).

Bang 2.4. Phan d6 hoi ching tic nghén dua vao FEV [36]

Mikc dd nghén tic % FEV] so véi tri s dw doan
Nhe 60 — 79
Trung binh 40— 59
Nang <40
2.3.2.Phé than ky
Phé than ky c6 thé do duoc céac thé tich phoi va dung tich phoi nhu hinh 2.38
A A
Hnspiraory Reserve Total Lung

Inspiratory

Volume (IRV) Capacity (IC) Capacity (TLC)

>

A
Tidal Volume (TV) |
v

Expiratory Reserve

Vital Capacity (VC) Functional Residual

Volume (ERV) Capacity (FRC)

e A

j “2,

Residual Volume (RV)

Hinh 2.38. Cac thé tich va dung tich phdi
Phén tich két qua phé than ky
Gia tri binh thwong
Béng 2.5. Gi4 tri binh thudng céc chi sb chinh trong phé than ky

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

Hodc 80% — 120% gia tri dy doan

FRC (dung tich can chic | < ULN hodc < 120% gia tri dg doan
nang)

Thé tich can (RV) < ULN hoic < 120% gi4 tri du doan
ULN: Upper limit of normal (Gidi han binh thuong trén)




41

2.3.3. Phan loai mic d§ han ché.

Phén loai mirc do réi loan thong khi han ché theo gia tri ctia TLC véi 3 mirc: nhe, trung
binh va nang

Bang 2.6. Phan do héi chung han ché theo TLC[36
Mikc d6 han ché | %TLC so véi tri s6 dw doan
Khong han ché > 80
Nhe 60— 79
Trung binh 40 — 59
Nang <40

2.3.4.Kha niing khuéch tan ciia phdi do bang carbon monoxide (DLCO)

- DiCO dénh gia kha ning van chuyén khi tir khi hit vao dén hong cau trong mao mach
phoi.

- DLCO chiu anh huéng cua ba yéu t6 chinh: Su chénh léch phan ap khi gitra phé nang
va mao mach; Bé day cua mang phé nang mao mach, 16p huyét twong va té bao chat

hdng cau; Tdc d6 két hop ciia khi khuéch tan v6i hemoglobin (0) va luong méu trong
mao mach (Vc).

- Péi v6i DLCO do bang phuong phap nin thd mot 1an, NB nhanh chéng hit mot hoi that
sau hon hop khi chtra 0,3% CO va 10% Heli, rdi giit hoi thé trong 10 gidy, sau d6, tho ra
nhanh chéng (Hinh 2.3.2). Sau d6, phan tich mau khi tho dé tinh ndng d6 Heli pha lodng
va su hip thu CO.

Hit vao Thé ra
Nin tho
‘1 [
s LS \ § Rira khoang chét
[ 2 -
Thé ¢ "Thu mau khi =
tich \;
(L) 34 §
24 Thai gian nin thé theo cach tinh E
cua Jones
1 -
0 T T T T T T
0 2 4 6 8 10
Thai gian (gidy)

Hinh 2.39. Gian ¢6 D1.CO bang phuong phap nin thé mot 1an
Phén tich két qua DLCO
Céc budc phan tich nhu sau:

1. Po DLCO d dat tiéu chuan chap nhan duoc chua: Cac 1an do c6 lap lai trong gi6i han
3mL/phut/mmHg hodc trong 10% gié tri 16n nhat do dugc?

2. ba hi¢u chinh gia tri du doan, Hb, CoHb, d6 cao, thé tich thong khi phé nang chua?
3. Xem gid tri dg doan phu hop voi tudi, chiéu cao, can nang, gidi tinh, chung tdc.
4. DLCO nhé hon LLN: phan muc do giam DLCO (Bang 2.8).
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5. DLCO ting sau khi hiéu chinh Hb, d6 cao. Néu co, c6 thé nghi ngd do ting thé tich
mau phoi, xuat huyet, béo phi, shunt phai - trai, c6 the 1a hen chua dugc chan doan.

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

Bang 2.7. Phan dg giam DLCO theo ATS/ERS 2005[36]

PO ning % DLCO so véi tri sé dw doan
Nhe 60 —79

Trung binh 40 - 59

Nang <40

2.3.5.Nghiém phap di b§ 6 phut (6MWT)

Céc nghiém phap di bo nham danh gia dap Uing cua sy ph01 hop chung cua tat ca cac hé
co quan c6 lién quan dén ging sirc nhu hé ho hép, hé tuan hoan, chuyen hoa, co va h¢
than kinh co. 6MWT 13 mot nghiém phép gang sirc dé thuc hién, dé dung nap va phan
anh tt nhat cac sinh hoat hang ngdy, va 1a nghiém phap duogc chon lua ap dung nhiéu
nhat cho cac NB ¢6 bénh Iy tim — phéi. P6i véi ILD, SMWT la phuong phap théng dung
nhat dé do luong kha ning van dong ctia NB.

NB khong can khoi dong trude khi thue hién nghiém phap. Cac thong s6 thuong dugc
ghi nhan bao gom: do bao hoa oxy mau theo mach dap SpO., di€ém kho théd theo thang
Borg va khoang céch di trong 6 phut.

Phan tich két qua

C6 nhiéu yéu t6 c6 thé lam anh hudng dén khoang cach di bg 6 phut (6-minute walk
distance — 6MWD), gom cac yeu t6 lién quan dén thé chat va tinh trang strc khoe cua
NB. Ngoai ra, cic yéu to ¢ thé anh huong dén 6MWD c6 lién quan dén k§ thuat thuc
hién nghiém phap:

- Su khuyé'nqkhich: sur khuyénokhich cua k¥ thuat vién khi NB dang thuc hién nghiém
phép c6 thé lam tang dang ké 6MWD.

- Tac dung cua viéc quen thyc hién nghiém phap (Learning effect): 1a hién twong c6
su gia tang 6MWD ¢ lan thyc hién thir hai so véi lan dau, ¢6 1€ do NB da quen voi
viéc thuc hién nghiém phap & lan sau.

Thay d(f)i t6i thiéu c6 ¥ nghia 1am sang (Minimal clinical important difference — MCID):
Thay d6i 6MWD khoang 30 mét dugc coi 1a thay do1 quan trong vé mat 1am sang trong
ILD. Tuy nhién, hién chua rdo MCID cho d6 bao hoa oxy mau[37].

2.3.6.Cac dang bat thwong chirc ning hé hap trong bénh phdi ké

Dang bt thuong chirc ning ho hip thudng gip nhat trong bénh phdi k& 1 hoi ching
han ché[38]. Tuy nhién, nhiing dang bat thuong khac cé thé gip & nhiing dang bénh
phéi k& khac nhau bao gém hoi chimg han ché don thuan, hoi ching tic nghén, giam
D.CO don thuan, giam DLCO khong twong xtimg v6i mic d6 ton thuong trén HRCT
(Bang 2.9).
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Bang 2.8. Cac dang bt thudng chirc ning hd hap trong bénh phoi k&[39]

Dang bit thuwong chirc niing hd hip

Dang bénh phdi ké

Hdi chirng han ché: FVC giam, FEV,
giam, FEV/FVC binh thuong/tang, TLC
giam, DL CO giam

X0 phdi vo cin

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

eSarcoidosis

eViém phdi t6 chtrc hoa

eViém phdi k& dang bong vay

eViém phoi ké& dang ting lympho

eBénh mé bao Langerhans tai phdi

Hoi chirng hén hop (han ché kém tic
nghén): FVC giam, FEV; giam,
FEV1/FVC giam, TLC binh thuong/giam,
DLCO giam

eBénh phoi k& lién quan viém tiéu phé
quan ho hap

¢COPD kém xo phoi

H#i chirng tic nghén: FVC binh thuong,
FEV: gidm, FEV/FVC gidm, TLC binh
thuong/tang, DLCO gidm

eBénh viém tiéu phé quan tic nghén
o[LAM

eSarcoidosis ndi phé quan

Giam D.CO don thuan

«COPD kém xo phoi

*Bénh phoi k& giai doan s¢m kém tang ap
dong mach phoi

o[ AM

eBénh mo bao Langerhans tai phoi

Binh thudng

Bat ky bénh phoi k& giai doan sém

2.3.7.Vai tro thim do chirc niing ho héap trong bénh phéi ké

Panh gia do nang[40]

(F)VC va DLCO dugc st dung trong dénh gia mirc do nang khi dugc chan doan lan dau
ctia bénh phoi k&. Panh gia mirc d6 ning ctia bénh phoi k& thuong dua trén triéu ching
lam sang, dang ton thuong trén CT nguc do phan giai cao (High-resolution computed
tomography — HRCT) va tham do chirc nang ho hap. Ddi v6i xét nghiém chirc nang hod
hap, miurc do nang cua ICD c6 thé duoc phan loai nhu sau[27, 41, 42]:

- Muc d6 nhe hodc ¢ giai doan sém: (F)VC binh thuong hoac giam nhe (> 70%),
DLCO binh thuong hodc giam nhe, va 6(MWD binh thudng hodc giam. Chénh ap oxy
phé nang-dong mach P(A-a)O2 binh thuong hodc tang nhe (< 20 mmHg).

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

va/hodc tang P(A-a)O; (21-30 mmHg).
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- Muc d6 nang: (F)VC giam trung binh dén ning (< 50% du doan), DLCO giam trung
binh dén nang (< 50% du doén), va d§ bao hoa oxy (> 4%) khi thuc hi¢n 6MWT.
NB c6 SpO: < 88% khi thd khi troi va tang P(A-a)O2> 30mmHg.

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

FVC 1a chi s duoc str dung dé danh gia dap ung diéu tri cua cac thude chéng xo hoa.
Huéng dan NICE cua Vuong Qudc Anh dé nghi chi sir dung thudc chdng xo cho NB ¢
(F)VC trong khoang 50-80% du doan. Tuy nhién, cac hudng dan ciia Hoa Ky va cac
quéc gia Chau Au khong gidi han diéu tri thude chdng xo ¢ bat ky nhém NB nao[43].

6MWT gitip xdc dinh thoi diém bat dau lidu phap. bd sung oxy cho NB.NB ILD c6 giam
oxy méu khi gang stc ¢6 thé huong loi ich khi bd sung oxy khi géng strc.

Gia tri GBMWT ban dau va su thay d6i cia 6MWD trong 6 thang la nhimng yéu t6 du bao
manh va doc 1ap vé ty 1é tir vong. NB c6 6MWD dudi 207 m c6 ty 16 tir vong sau 6 thang
cao hon gap 4 1an so v6i nhitng NB ¢6 6MWD trén 207m. (MWD sau 24 tudn giam trén
50 m c6 lién quan dén ting nguy co tir vong gip 4 lan sau 1 nam. NB c6 d6 bao hoa oxy
day thap trong 6SMWT (dudi 88%) ciing co tién luong x4u hon.

Béng 2.9. Vai trd tham do chirc ning ho hép trong bénh phoi k&

Chi dinh thim do chirc ning ho hap Chi sb cin quan tim

Chan doan, H6 hap ky, Tong dung luong phoi,

didu tri DLCO (F)VC, DuCO, TLC
(F)VC (< 80%),

Tién luong H6 hap ky, DLCO DLCO (< 45%): tang nguy
co tr vong

Su sut giam: (F)VC (>

Theo d&i H(z hap‘ky, DL(.EO moi ?-12 thflng, co 10%),
thé thudong xuyén hon & NB nang
DLCO (15%)
Phuc hoi chirc 6MWD (giam khoang cach
nang OMWT di bo 24-45m)

2.4.Cac xét nghiém mién dich trong chin doan bénh phoi ké

-Trong céc bénh phdi k& (ILD) thi ILD trong bénh mo lién két (connective tissue
diseases, CTD) 1a nhém bénh thudng gip nhét. ILD c6 thé xuat hién trudce cac biéu hién
khac ctia CTD, hodc triéu ching cia CTD khong dic hiéu dé bo qua, do vay viéc chu
dong tam soat CTD va cc 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 giita cc tu khang thé va mot s bénh 1y[46]

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

Anti-Mi-2 PM/DM

Anti-CADM 140 (anti-MDAS) CADM

Lién quan dén cdc héi chitng chong lap

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 do hé thong

Anti-dsDNA SLE

Anti-Sm SLE

SLE: Lupus ban do hé thérng: SSc: xo cing bi toan thé, PM/DM: viém da co/viém da
co, MCTD: bénh mo lién két hon hop, SS: hoi chung Sjogren, RA: viém khop dang
thap, CADM: viém da co khong bénh co trén lam sang.

2.4.1.Cac tw khang thé lién quan dén CTD va cac bénh tw mién khac & NB ¢6 ILD
2.4.1.1. Cac tw khang thé lién quan chinh dén viém khép dang thip (RA)
Khoang 80% NB RA c6 RF va/hoac anti-CCP duong tinh va 20-24% am tinh véi cd 2

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

Yéu t6 dang thip (Rheumatoid Factor, RF)

RF 12 mot ty khang thé c6 thé gap trong nhiéu bénh 1y, song thuong gip nhat 1 viém
khop dang thap (RA). RF duong tinh ¢ 50-75% NB RA va d¢ dac hiéu 80-85% (thap
hon so v6i anti-CCP). RF ciing c6 thé duong tinh trong mét s6 bénh ty mién khac va
mat sO bénh 1y nhiem khuan man tinh. RF cling c6 thé duong tinh (véi hiéu gia thap) ¢
3-5% nguoi binh thuong[48].
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Bang 2.11. C4c bénh 1y c¢6 thé c6 RF duong tinh

Cac bénh ty mién Cic bénh nhiém khuin man tinh

Viém khép dang thap Viém noi tAm mac nhiém khuan

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

Bénh mo lién két hdn hop Viém gan B, C; cac bénh nhiém virus khéac
Viém da co, viém da co Nhiém ky sinh tring

Xo cung bi Cac doi twong khac

Cac bénh viém mach hé théng Bénh sarcoid

Viém nut da dong mach Xo phéi tién phat, nhiém silicon

Xo gan o mat tién phat Cac bénh 4c tinh

Khang 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% ddi
v6i RA da xac 1ap). Anti-CCP ¢6 d6 dic hiéu cao cho RA, c6 thé t6i 98%. O nhitng NB
c6 dau khép/viem khop som chua r6 rang, anti-CCP duong tinh 12 mot yéu to tién doan
quan trong d6i voi sy xuat hién ciia RA trong twong lai. Anti-CCP dwong tinh v6i hiéu
gia cao cling 1a mdt yéu td tién luong nang ctia bénh RA[44, 48].

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

ANA 132 mot khai niém chi tap hop cac khang thé khang lai bat ky mot thanh phan nao cua
nhan té bao. Cac phuwong phap xét nghiém thudng ding gdm mién dich huynh quang gian
tiép (IFA), mién dich enzyme (EIA hodc ELISA), test mién dich multiplex (MIA); trong
d6 IFA dugc coi 1a tiéu chudn vang dé xac dinh ANA. Panh gia két qua xét nghiém ANA
thudng bao gom hiéu gia khang thé (46 pha loang huyét thanh) va hinh thai nhudém voéi
phuong phap IFA. Hau hét NB SLE va da sé NB CTD khac ¢c6 ANA duong tinh. Tuy
vay, ANA c¢6 do dac hiéu khong cao, co thé duong tinh trong nhiéu bénh ty mién va mot
s6 bénh khac. C6 téi 20% ngudi gia binh thudng, dic biét 1a phu nit, cd6 ANA duong tinh
v6i hiéu gia thap[47-49].

Bang 2.12. Nhirng bénh 1y c6 thé co6 ANA duong tinh

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

Xo cung bi (70-80%) Xo gan mat tién phat

Hoi chirng Sjogren (40-50%) Viém duong mat ty mién

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

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

Lupus do thudc (>90%) Xo phdi v6 cin

Viém khép thiéu nién (thé vai khdp) (70%) | Tang ap luc dong mach phdi tién phat
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Xét nghiém ANA thudng duoc chi dinh cho NB ¢6 ILD chua rd nguyén nhan nhim tam
soat cac bénh CTD. Theo mdot sb nghién ctru, ANA c6 thé duong tinh ¢ trén 50% NB
ILD chua 16 nguyén nhan[44, 46]. Di ANA ban dau 4m tinh, c6 thé van can xét nghiém
nhic lai khi bénh canh 1am sang thay doi. ANA 4m tinh ciing chua thé loai trir bénh 1y
tu mién, vi vy can c6 danh gia thém cia chuyén khoa khép néu c6 bénh canh 1am sang
nghi ngo(48].

2.4.1.3.Céc tw khang thé lién quan dén SLE

Ngoai xét nghiém ANA c6 d0 nhay cao, c¢6 hai ty khang thé c6 d6 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 gip ¢ nguoi binh thudong hay
cac bénh 1y tw mién dich khic. Anti-dsDNA c6 do dic hi¢u rat cao ddi véi bénh SLE,
6 thé >95%. Hon nita, anti-dsDNA thudng c6 tuong quan véi mot sé tén thuong ndi
tang nhu viém than va hiéu gia khang thé thuong ting giam tiy theo murc d6 hoat dong
ctia bénh SLE. Vi vay xét nhiém nay rat c¢6 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 do nhay thép (20-30%), song rat dic hiéu cho SLE (do dac hiéu co thé t6i
99%).

2.4.1.4.Céc tw khang thé lién quan chinh dén xo cirng bi
Anti-Scl70 (anti-tompoisomerase I)

Khang thé anti-Scl70 rat dic hiéu cho bénh xo cimg bi (90-100%), nhung chi duong
tinh & ~30% (thay doi tir 10-40%) NB va cha yéu & thé lan toéa (diffuse SSc). NB ¢
khang thé nay thuong c6 tién lwong x4u, nguy co xo phdi cao. ILD rat thudng gip 6 NB
SSc ¢6 anti-Scl70 duong tinh va trén 85% NB sé& xuat hién xo phoi. Hiéu gia khang thé
trong quan v4i mic d6 niang va tién trién ctia bénh, ké ca xo ctng bi va ILD[44, 46,
48].

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

ACA duong tinh 6 ~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 co lién quan nhiéu dén ting ap dong
mach phéi, song thuong khong bi hoac co ty 1€ thap b1 ILD (c6 thé co tac dung bao vé
khai bi ILD)[44].

Cic khang thé rat hiém giip khac lién quan xo cirng bi:

- Anti-RNA Polymerase (RNA pol): Cac khang thé khang RNA Pol-I, II, III dic hi¢u
cao cho SSc (98-100%), ty 1€ duong tinh vao ~20% trong SSc (5-22%). Anti RNA-
pol II it ddc hiéu hon va ¢ thé xuét hién trong SLE va héi chung chdng lap. Sy hién
dién cua anti-RNA pol L, III ¢6 lién quan vé6i ton thuong da lan téa va nguy co cao
khung hoang than, viém khép, co cung khop, viem co, bénh 4c tinh; nhung khong
ghi nhan c6 lién quan dac hiéu dén ILD[44].

- Anti-Th/To: Anti-Th/To 99% dac hiéu cho SSc nhung hiém gip (ty 1& 1-7%). Tuong
tw nhu anti-Centromere, anti-Th/To ¢6 lién hé voi thé bénh SSc gidi han. Tuy nhién, sy
xuét hién cua khang thé nay co vé s& loai trir ACA va c6 lién quan véi giam ty 1¢ song
con, ting nguy co SSc-ILD (v6i dd dic hidu ~95%) va tang ap dong mach phoi[44].
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2.4.1.5.C4c khang thé lién quan bénh 1y viém co tw mién
Cic khang thé anti-tRNA synthethase

- Anti-Jo-1: La khang thé thuong gip nhit trong sd 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 ¢ ty 1€ duong tinh cao ¢ nhiing NB viém da co c6 ILD (~30-
50%, c6 thé t6i 60-70%) va trong hoi chimg anti-synthetase n6i chung, 1a hoi ching
dic trung boi ton thuong da co quan, trong d6 ¢6 ILD (65-90%), viém co, viém khép,
hién tuong Raynaud, ban tay thg may, ban da, hdi chirng sicca va cac triéu ching
toan than nhu sét[44, 46, 50].

- Cac khang thé anti-tRNA synthethase khdac: 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 thuong c6 lién quan hon véi sy hién dién cua xo phéi (trén 90% cac NB co
cac khang thé nay c6 ILD, trong khi biéu hién viém co c6 thé khong gip)[50].

Anti-Mi-2

Khang thé dac hiéu trong bénh viém co tu mién, cha yéu la viém da co, véi ty 1€ duong
tinh 20-30%, d§ dac hiéu 98-100% va gid tri tién doan duong cao. NB c6 anti-Mi-2
duong tinh thudng co ton thuong da dién hinh, dap Gng t6t voi steroid, tién luong tot va
nguy co thip bi ILD.

Anti-MDAS (anti-CADM140)

Khang 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 thé nay thay doi tir 5-50% (trung binh 7-10% NB viém
da co/viém da co). NB ¢6 anti-MDA-5 thuong c¢6 bénh Iy phoi ké tién trién nhanh so
v0i NB viém co c6 khang thé khang t-RNA synthethase va tién luong thuong xau hon.
Hi¢u gia khang the€ phan anh dap ng di€u tri va hoat tinh bénh cua viém da co va ILD
tién trién nhanh[44, 46, 50].

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

Khing thé SS-A/anti-Ro

Duong tinh & ~30-40% NB lupus va thuong lién quan v&i nhiing thé bénh c6 tinh trang
da nhay cam vdi anh nang, lupus da ban cap, lupus so sinh, block nhi that bam sinh va
hoi chirng Sjogren. SSA ciing ¢6 the hién dién trong xo ctmg bi, viém co va viém khop
dang thap. Trong SLE, anti-Ro/SSA c6 lién quan thé bénh khaoi 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 cling
bi va co thé lién quan vdi tang nguy co SSc-ILD. Trong viém da co, su hién dién cua
anti-Ro-52 ¢o lién quan véi bénh 1y phoi[44, 46].

Khang thé SS-B/anti-La

Duong tinh ¢ 10-15% NB lupus. Rit hay gip & NB ¢6 hoi chimmg Sjogren va lupus so
sinh. Trai nguoc cac anti-Ro, anti-La/SSB tuong doi dac hiéu cho hdi chiing Sjogren.
2.4.1.7.Cac tw khang thé lién quan dén cic hdi chimg chong lap (overlap
syndromes) va bénh mé lién két hon hgp (MCTD)

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

Ty 1é dwong tinh 4-11% trong SSc, thudng gap hon trong bénh 1y chdng lap viém co va
SSc, SLE va hdi chung Sjogren. Khi ca anti-PM/Scl-75 va PM/SSc-100 cung duong
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tinh goi ¥ hoi chimg chong 1ap. Tuy hiém gip, cac khang thé nay c6 lién quan dén ting
nguy co ILD va loét ngon.

Anti-U1-RNP

Céc khang thé khang Ribonucleoprotein (RNP) rat hiém gip, trong d6 dugc chu ¥ hon
ca la anti-U1-RNP va anti-U3-RNP. Anti-U1-RNP ¢6 lién quan dén MCTD va ciing gip
& 2-14% NB c6 hoi chimg chong lap voi SSc va cac bénh ty mién khac. Mot sd nghién
curu cho thfiy NB SSc ¢6 anti-UI-RNP c¢6 ty 1€ cao bi ILD. MCTD Ia mét thé bénh dic
biét c6 chong lp giira cac dic diém cua SSc, viém co va lupus, trong d6 biéu hién phoi
xuét hién & 80% NB[44]. Chan doan MCTD dua vao sy hién dién cua anti-U1-RNP
(thuong c6 hidu gid rat cao) va 4m tinh voi anti-dsDNA va anti-Sm[46].

2.4.1.8.Khang thé ANCA va bénh Iy viém mach

Khang thé khang bao twong cua bach cau da nhan trung tinh (ANCA) la nhiing ty khang
thé khang lai mot s6 prorein trong bao tuong, chu yéu la myeloperoxidase (MPO) va
proteinase 3 (PR3), cua bach cau trung tinh va don nhan. Viéc xac dinh nhirg khang
thé nay rat c6 ich trong chan doan mét s6 bénh 1y viém mach (vasculitis) c6 lién quan
dén ANCA. c-ANCA (anti-PR3) c¢6 do nhay cao va twong d6i dic 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 tang bach cAu ai toan. Trong khi do
p-ANCA (anti-MPO) chu yéu gip trong viém mach ting bach cAu 4i toan (Churg-
Strauss, EGPA) va viém da dong mach vi the (MPA) va mot so bénh 1y khéc, song hiém
khi trong GPA. ILD duoc biét dén 1a mot ton thuong sém cia MPA trong mot so truong
hop va ANCA duong tinh kém ILD chua r& nguyén nhéan c6 thé 1a ddu hiéu dau tién cia
cac bénh viém mach mau lién quan ANCA[46].

2.5.N0i soi phé quan va sinh thiét trong chin doan bénh phaoi ké

Noi soi phé quan 13 mot k¥ thuat hitu ich trong chan doan bénh phoi k&, dic biét d6i voi
nhimg truong hop nghi ngd can nguyén lién quan dén nhlem trung. Bén canh do, thanh
phan té bao trong dich rura phé quan phé nang (BAL) nhu s6 lwong bach cdu 4i toan, rat
hiru ich trong mét s6 truong hop nhu viém ph01 bach cau &i toan. Sinh thiét ph6i xuyén
thanh phé quéan c6 loi ich han ché trong chan doan nhiéu loai bénh phdi k&, nhung doi
khi hitu ich trong trudng hop sarcoidosis hodc can loai trir cin nguyén 4ac tinh[8].

Noi soi phé quan nhin chung 13 mot phuong phap an toan va c6 thé duoc thyuc hién dudi
gy mé toan than hay gay té tai chd. Céac yéu t6 dé dam bao tinh an toan khi thyc hién
ndi soi phé quan bao gdbm

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

- Theo ddi cac dau hiéu sinh ton trong qua trinh thuc hién tha thuat: nhip tim, huyét
ap, do bao hoa oxy mau

- Nguoi tién hanh k¥ thuat can duge dao tao thanh thuc dé dam bao viéc thuc hién tha
thudt an toan chinh xéac ciing nhu xtr Iy cac bién ching co thé xay ra

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

Rira phé quan — phe nang qua ndi soi phe quan cho phep lay bénh pham dé 1am cac xét
nghiém vi sinh, t& bao (thanh phan va sb luong té bao) va mot s6 marker. Xét nghiém
BAL c6 thé gitip tim hodc loai trir cdc cdn nguyén nhiém tring trong ILD (lao, ndm, ky
sinh tring, vi khuan, vi rit). Ngoai ra, viéc danh gia hinh thai va thanh phan té bao trong
dich rira phé quan phé nang giup goi ¥ va dinh huéng chin doan nguyén nhin ILDChi
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dinh va chdng chi dinh néi soi phé quan rira phé quan phe nang ¢ NB ILD ciing tuong
tu nhu chi dinh va chéng chi dinh cta ndi soi phé quan 6ng mém thong thuong. Thu
thuat nay nén duoc thyc hién & NB ILD, trir khi ¢6 chdng chi dinh: NB suy ho hip ning,
roi loan huyét dong, rdi loan dong cém mau, bénh 1y tim mach chua 6n dinh (suy tim,
tang ap dong mach phoi, bénh mach vanh), cin nhic & nhitng NB 16n tudi.

Luu y vé ky thuat[51]

Danh gia tén thuong trén phim HRCT dé chon Vi tri 14y bénh pham phu hop 6 nhing vi
tri c6 nhiéu ton thuong kinh mo hodc chim, ndt, trong truong hop ton thuong phdi lan
téa, nén rira chon lgc tai thuy gifta hodc phan thuy ludi.

Tuy nhién, thanh phan té bao trong dich rira phé quan phé nang c6 thé bi thay doi &
nhirng NB ¢6 tién st hiit thude hodc c6 nhitng bénh 1y nén ho hip (hen), vi vay can tién
hanh rira it nhat 100ml dich va t6i da khéng qua 300 ml, chia ra tir 3 dén 5 1an, vao mot
phan thily hodc dudi phan thiy chon loc va phai hiit ra dugc it nhat 30% dich bom vao.

Pé tranh dudng thd bi xep lai khi hat: Iya chon ap luc phu hop lgét hop v6i quan sat phé
quan trong luc hut dich. Co thé tao 4p luc hut &m bang xylanh cam tay hoac tir mdy hut
voi ap luc dudi 100 mmHg.

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

Tranh bom rira qua nhiéu dich 1am cing phong 1ong phé quan din dén giai phong céc
chat trung gian gay viém.

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

Doi v6i cac xét nghiém thanh phan té bao, guri ngay dén cac phong xét nghiém sau khi
lay dugc dich (trong vong 1 gio).

Céc xét nghiém vé6i dich rira phé quan phé nang

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

- 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 doan trong bénh phﬁi ké[8]

Nbi soi phé quan rira phé quan phe nang khong phai la tham do cho phép chan doan xac
dinh can nguyén ILD, tuy nhién néu két hop v6i HRCT s& cho phép dinh hudng cin nguyén
ILD:

- Cac xét nghiém vi sinh cho phép xac dinh hodc loai trir cac can nguyén nhiém khuén:
lao, nam phoi, ky sinh trung...

- Phat hién céc té bao bat thuong: té bao ung thu, té bao viém mu, bach cau va acid. ..

- Thanh phﬁp té bao mién dich trong dich BAL cho phép dinh hudng can nguyén ILD
theo khuyén cdo cua Hiép hoi 1ong nguc Hoa Ky ve€ dich rira phé quan phé nang
trong chan doan bénh phoi k&[51].
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Bang 2.13. Mot s6 dinh huong chan doan dua vao thanh phﬁn té bao dich BAL

Pic diém dich BAL

Tang BC Lympho (> 15%)

BC Lympho > 25%

Tang bach cau lympho voi ty
1€ CD4/CD8 > 4

Tang BCAT (> 1%)
Bach céu 4i toan > 25%

Tang bach cau trung tinh (>
3%)

Bach ciu trung tinh > 50%

Dich tréng stta, nhuém PAS
duong tinh v&i manh vun vo
dinh hinh

Dich d6 ¢6 tang thanh phan
hong cau

Tang haemosiderin

Quﬁn thé dai thuc bao mo rong
lién quan dén hat thube 1a va
khong cé su ting cac té bao
khac

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

Té bao BM vay > 5%

Té bao BM phé quan > 5%

Té bao CDlat+ (Té bao
Langerhan) > 5%

Pinh hwéng chin doin

Sarcoidosis, HP, NSIP, CTD-ILD, IPAF, OP, phan tng
thuéc, CBD, LIP, ro1 loan tdng sinh lympho, nhiém
trung (mycobacteria, vi rut)

Sarcoidosis, HP, NSIP té bao, phan ung thudc, CBD,
LIP, r61 loan tang sinh lympho, CTD-ILD, IPAF

R4t dic hiéu cho Sarcoidosis (dac biét khi cac té bao
khac khong tang).

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

Viém phoi BCAT

Nhiém trung, UIP/IPF, viém phéi 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 trung 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 dwong ho hap trén, bénh pham c6 thé
khong phu hgp dé phan tich

Bénh pham c6 thé khong phu hop dé phan tich

PLCH
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S N N
SN N

Rira phé quan phé nang qua  Sinh thiét phoi xuyén vich phé Sinh thiét xuyén thanh phé
noi soi quan quan bang ap lanh

Hinh 2.40. M6t s6 k§ thuat trong ndi soi phé quan

2.5.2.Sinh thiét phéi xuyén thanh phé quan (Tranbronchial lung biopsy-TBLB)
Luwu y khi thue hién ky thuat|[52]

Nén sinh thiét xa cac vi tri ¢6 ton thwong xo hoa, tai nhitng viing c6 ton thwong kinh mo
hodc nhi€u nét ton thuong.

Kim sinh thiét c¢6 kich thudc thich hop (kim kep ca siu 2,2 mm) va nén lam dudi man
huynh quang tdng sang.

Céc chdng chi dinh ctia phuwong phap sinh thiét phdi xuyén thanh phé quan trong bénh
phoi k& cung tuong ty nhu trong cac truong hop khong co bénh phoi ké: roi loan huyét
dong, roi loan dong mau, suy ho hap cap tinh hodc man tinh, cac bénh 1y nén chua dugc
kiém soat.

Bién chiing hay gip cta k¥ thuat nay 1a tran khi mang phoi va suy ho hép.
Cic chong chi dinh twong doi.

Hinh anh trén HRCT cho théy bénh phéi k& & giai doan mudn voi ton thuong lan tda,
dang t6 ong, xo hoa.

NB c6 tinh trang khi phe thiing hodc ton thuong dudi mang phoi lan toa: 1am ting nguy
co tai bién khi sinh thiét

NB c6 biéu hién suy ho hip, gidm oxy mau, cip tinh hodc man tinh
NB 16n tudi, c6 cac bénh ly d@)ng méc: bénh 1y tim mach, ho hép man tinh...
Gia tri trong chan doan bénh phoi ké[8, 52]

Doq kich thudc bénh phém nhd nén gia tri chan qoén han ché, dic bié:t trong cac bénh
phoi k& vo cdn (IIP) hoac nhirng truong hop cé ton thuong xo hoa nhiéu trén HRCT.

Cung voi xet nghiém BAL, s€ gitip thu hep pham vi cac chan doan phan biét trong ILD:
viém phdi ting cam, viém phdi to chirc hoa, sarcoidosis, viém phdi bach cau ai toan,
bénh ly ac tinh.

2.5.3.Sinh thiét xuyén thanh phé quan bing phwong phép ap lanh (tranbronchial
cryobiopsy)

Phuong phap sir dung khi nitro oxide lam dong lanh nhu mé phoi tai vi tri sinh thiét cho
phép lay dugc bénh pham vai kich thudce 16n hon so véi phuong phap TBLB gitp tang
ty 1€ chan doan trong bénh phoi k&[53].
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Chi dinh:

- NB dugc chan doan bénh phoi k&.
- NB c0 ton thuong trong long phé quan.

Chéng chi dinh

- Ri loan tim mach: phinh tach déng mach chu, tang ap luc dong mach ph01 nang, con
dau thit nguc, nhéi mau co tim < 1 thang, rdi loan nhip tim, ting huyét 4p chua kiém
soat duoc.

- Ri loan dong cdm mau (giam tiéu cau, xo gan cac bénh ua chay mau....).

- Suy ho hap cép ning, hen phé quan chua kiém soét duoc.

- Tang ap lyc noi so.

- Nguy co di tng voi cac thude gy té, gdy mé.

- Suy gan, suy than nang, suy tim nang

- Ton thuong u & bén ngoai khi phe quan gay de ép khi phe quan.

- Ton thuong u trong long khi phé quan giy bit tic khi phé quan nhiéu.

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

Luwu y khi thue hién ky thuat|[53]
Nén tién hanh sir~1h thiét tai cac vi tri cach mang phéi it nhat 1cm va nén duge tién hanh
dudi sy hudng dan cua man huynh quang tang sang.

Gia tri chan doan trong bénh phdi ké[8]

Hién tai phuong phap sinh tl}ié't ppéi bang phuong phap ap lanh van chua dugc khuyén
cao dé thay thé cho sinh thi€t phoi ngoai khoa trong chan doan bénh phoi k&. D61 voi
cac truong hop bénh phdi k& méi phat hién nghi ngd IPF, c6 hinh thai khong phai 1a UIP
dién hinh trén HRCT, phuong phap sinh thi€t phoi ngoai khoa van dugc khuyén cao
thuc hién dé chan doan.

So v61 phuong phap sinh thiét phoi xuyén thanh phé quan, phuong phap nay cho ty I¢
chan doan cao hon, Ién dén 80% nhung co6 ty I¢ bién ching cao hon.

Déy co ghé xem nhu mot lya chon khac & nhitng NB c6 nguy co cao khi tién hanh sinh
thiét phoi ngoai khoa.

2.5.4.Phiu thuit ndi soi 10ng ngwc sinh thiét phdi dwéi hwéng din video (VATS)
2.5.4.1.Dai cwong

Trong truong hop khi dd lam cac tham do nhung khong !{helmg dinh chan doan cin
nguyén bénh phoi ké thi sinh thiét phdi ngoai khoa (SLB) can dugc chi dinh thong qua
hoi dong hoi chan da chuyén khoa (MDD).

Sinh thiét ph6i ngoai khoa: bao gom sinh thiét qua soi 10ng nguc va sinh thiét phoi mo.
Manh sinh thiét du 16n rat quan trong trong chén doan bénh phdi k& vi c6 thé phan tich
duoc cac dac thu vé cau truic mé bénh hoc[54].

2.5.4.2.Chi dinh va chéng chi dinh

Chi dinh:

- Lam sang va CLVT nghi ngo bénh ph01 ké& nhung khong di bang ching chan doan
- €06 ton thuong phdi hop khac can chan doan



54

- Théng qua hoi dong hoi chan da chuyén khoa chi dinh sinh thiét phdi phau thut dé
chan doan

Chéng chi dinh:

- C6 céac chdng chi dinh tuwong ddi nhu: dang c6 6 nhiém tring co quan khéac, bénh
man tinh nang, ton thuong phoi bén déi dién khong cho phép thong khi mot phoi,
ro1 loan dong mau...

[55].
2.5.4.3.Thuec hién ky thuat

V6 cam: Gay mé bang ndi khi quan 2 nong.

Xac dinh viing phoi tén thuong dé 1y sinh thiét:

- LAy nhiéu mau sinh thiét & cac thuy khac nhau (t6i thiéu 2 mAu tir hai thuy khac nhau)

- Vitri lay mau tuong ung véi vi tri tén thu:ong g01 y trén CLVT. Lay mau ¢ vung ph01
x0 hoa va ving nhu moé phéi con duoc bao ton vé mit kién tric

- Tranh ldy miu & mép cua thuy ludi va thuy giita bén phai

- Kich thudc mau sinh thiét khoang 3x2x1cm [54, 56]

Sinh thiét phoi phau thuat mé ngyuc: Hién nay it ap dung.
2.5.4.4.Chu ¥

SLB nén duoc xem xét trong truong hop két qua mé bénh hoc ciia bénh pham sinh thiét
6 thé 1am thay ddi chan doan, tir d6 dan dén thay ddi Iwa chon chién luoc diéu tri (vi
du: phan biét IPF voi HP xo hoa, IPF v6i CTD-ILD, IPF véi viém phdi k& vo cin khac).
Nguoc lai, SLB khong c6 1oi ich voi nhimng trudng hop ma chién luge diéu tri khong
thay doi dya trén két qua SLB. Chi dinh lam SLB phu thudc nhiéu vao chan doan 1am
sang ban dau va muc d6 chic chan ciia chan doan d6 va nén dugc hoi dong da chuyén
khoa thao luan mét cach k¥ ludng dé danh gid loi ich va nguy co, giam thiéu cic nguy
co tai bién do phau thuat cho NB.
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, ~ CHUONG3. ﬂ
CAC BUOGC TIEP CAN CHAN DOAN BENH PHOI KE
TRONG THUC HANH LAM SANG

3.1.Nhirng diém then chot

- Tiép can chan doan bénh phoi k& c6 ba muyc ti€u: xac dinh bénh, phan loai va xac
dinh nguyén nhan bénh, danh gid mirc 46 nang ctua bénh.

- Két hop bénh canh 1am sang, thim do chtrc ning hd hip, xét nghiém khang thé ty
mién, chup cit 16p vi tinh d6 phan giai cao, két hop giai phau bénh mau sinh thiét
mo phdi c¢6 thé giup chan doan.

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

3.2.Noi dung chinh

Do tinh chat phtrc tap ctia ILD, chan doan nhitng bénh 1y ILD phtrc tap can thong qua
hoi chan da chuyén khoa gém cac bac sy chuyén nganh hé hap (trong d6 nén c6 chuyén
gia vé bénh phoi k&), bac sy chan doan hinh anh va giai phiu bénh chuyén vé bénh phoi
k&, bac sy chuyén nganh thap khdp hoc hodc mién dich 1dm sang, nham vao ba myc tiéu
cu thé 1a: nhan dién ILD; phan loai ILD bao gém xac dinh nguyén nhan; va danh gia
murc d6 ning ILD. Hoi dong da chuyén khoa thao luan dya trén thong tin 1am sang (hoi
bénh s, tién can tiép xuc, va kham 1am sang), tham do chirc nang, xét nghiém tu 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' db 3.1).
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Bwéc 1: Chan doan xac dinh ILD

| |
Khao sat lam sang:
Ho khan kéo dai,
Kho thé gang strc,
Ran né thi hit vao (Velcro)
Ngén 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: tdn thwong lwéi, nbt

HRCT: hinh @nh go’l y Vi tri
ton thwong tai mo ké phdi

Bwéc 2: Chan doan phan loai / nguyén nhan ILD

Khao sat lam sang:

Bénh si: triéu ching dién Xet nghigm tw khang the
Pac 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(#+), khdng 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 do néng ILD

I I

Tham doé chirc nang:
Mirc 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 hé hdp man
Tang ap phoi
Suy tim phai

So dd 3.1. Ba budc tiép can chan doan ILD
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T viét tat:
v'ILD = Interstitial Lung Disease = Bénh phoi ké
v’ HRCT = High Resolution Computed Tomography = Chup cdt I6p vi tinh do phdn
giai cao
v'BAL = Bronchoalveolar Lavage = Rira phé quan phé nang
v FVC = Forced Vital Capacity = Dung tich séng gdng sirc

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

3.3.Budc 1: Chin doan xac dinh bénh phoi ké:

Khio sat 1am sang: ho khan chu yéu, kéo dai tur 1 dén 2 nam, kém dép Gmg véi cac bién
phap diéu tri giam ho thong thuong; khé thé gang sire nang dan kéo dai hon 6 thang la
hai triéu ching co nang thuong gap[57]. Triéu ching tham kham chu yéu 1a ran n6 cudi
thi hit vao 4m sac kho, nghe ca hai bén ph01 (goi laran Velcro)[57]. Vao giai doan mudn
hon cua ILD, triéu chiing ngon tay dui trong c¢6 thé gap[57]. Do nhiéu bénh ho hap va
ngoai ho hép ciing co cac triéu ching ké trén, triéu ching lam sang cua ILD thuong
khong dic hiéu va can dua vao nhiing tham do can 1am sang tiép theo dé chan doan.

Chan doan hinh anh: Hinh dnh XQ phoi khong dic hiéu chan doan ILD. Hinh anh XQ
¢6 thé 1a hinh anh mo dang ludi, nét mo, giam thé tich phoi, day ranh lién thiy, tran
dich mang phoi, ton thuong md ving ngoai vi, dudng Kerley B, doi khi c6 hinh anh
kinh mo, dic biét 1a trong dot cap ILD. Néu nghi ngd bénh phoi k&, bac sy can chi dinh
chup cit 16p vi tinh d6 phan giai cao HRCT. Hinh anh HRCT cho phép chin doan t6n
thuong mo ké& phdi phut hop ILD: hinh anh t6 ong, gidn phé quan/ tiéu phé quan co kéo,
lu6i ngoai bién véi cac hinh thai ton thuong khac nhau.

Tham do chire ning: do ho hip ky goi y roi loan thong khi han ché v6i biéu do luu
luong thé tich hinh anh “mii phu thuy” va chi sO dung tich sdng gang st FVC (Forced
Vital Capacity) giam < 80% tri s6 du doan[36]. Mot sd truong hop COPD ¢6 tac nghén
nang duong thé nho, FVC ciing ¢6 thé giam thir phat sau bay khi trong phoi. Bac sy can
chi dinh tham do phé than ky dé khing dinh[36]. Chi s6 tong dung luong phdi TLC
(Total Lung Capacity) giam < 80% tri s6 du doan cho phép xac dinh chan doan réi loan
thong khi han ché[36]. Cudi cung, réi loan thong khi han ché ciing ¢ thé do céc bénh
khung xuong va co thanh nguc gy ra bén canh bénh phoi k&. Béac sy can chi dinh do
kha ning khuéch tan qua mang phé nang mao mach DLCO[36]. (So db 3.2).
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So dd 3.2. Phén tich két qua tham do chtrc ning ho hap chan doan ILD[36]

Mic du trong da sd truong hop ILD, réi loan chirc nang ho hap chu yeu 1a hoi chung
han ché va giam khuéch tan qua mang phé nang mao mach, trong mét s6 bénh 1y nhu
lymphagioleiomyomatosis, bénh mé bao Langerhans, sarcoidosis, viém phéi ting cam,
c6 thé co tinh trang tic nghén dudng thd két hop @ khi[58, 59].

3.4.Budc 2: Chan doan phén loai/ nguyén nhan bénh phoi ké:

Khio sat 1am sang: giir vai tro quan trong trong chan doan phan loai/ nguyén nhan ILD
nhu viém phoi tang cam, bénh phoi ké do thudc, bénh phoi nghé nghiép, bénh bui phoi.

Tién st bénh ly gop phan chan doan phan loai va nguyén nhan ILD: bénh 1y m6 lién két:
viém khop dang thap, viém da co, viém da co, xo cting bi, lupus ban do hé thong, bénh
Iy nhiém trung: lao phéi, HIV, nhiém ky sinh tring, cac bénh 1y ung thu va tién sir xa
tri vao phoi.

Tién st tiép xtic trong moi truong nghé nghiép gop phan chan doan ILD do nghé nghiép:
bénh bui phdi amiang, bui ph01 silic, ILD do tlep xtc hoa chét, kim loai khac nhu:
Cobalt, Zirconium (céng nhan gdm sir); Sulfate dong va pyrethrum trong thudc trir sau;
Methacrylates (trong linh vuc nha khoa). Tién st hit thude 1, thude 1ao trong cac ILD
lién quan thudc 14 nhu xo phéi vo can IPF. Tién sir dung thudc: chan doan ILD do thudc:
cac thudc khang sinh, khang nim: isoniazid. nitrofurantoin, amphotericin; cac thudc
khang viém: aspirin, etanercept, methotrexate, NSAIDs; céc thudc sinh hoc:
adalimumab, rituximab, TNF-alpha blockers; hoa chat tri liéu: benu, bleomycin,
busulfan, hydroxurea, MTX. (Cé thé tham khdo thém cdc thudc c6 tac dung khéng mong
muon gdy 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 phoi ting cam: tiép xtic chim, gia cAm, sir dung
go1 long vi, chan 16ng tha. Phoi nhiém véi cac loai khoi bui trong cong nghiép va moi
truong cling c6 thé gay viém phdi ting cam. (Tham khdo danh sdch di nguyén gay viém
phéi ting cam trén trang web https://www.hplung.com/).

Dién bién bénh sir va cac triéu chimg co vai tro dinh huong trong chin doan phan loai
ILD. Dién bién cap tinh: tir vai ngay dén 4 tudn, thuong gap trong cac truong hop bénh
ph01 k& do nguyén nhan nhiém tring, viém ph01 tang cam cap tinh, dot cap cua bénh
ph01 k& (AIP)[60]. ]. Dién bién man tinh trén 12 tudn, dbi v6i cac bénh phdi k& lién quan
dén nghé nghiép hay IPF[60]. Triéu ching ho ra mau c6 thé gap & ILD lién quan dén
SLE (chay mau phé nang) hay hoi ching Goodpasture[60]. Triéu chimg dau co, dau
khéop, hoi chimg Raynaud ciing thuong cé trén ILD trong bénh mé lién két[60].

Kham thyc thé 1am sang cling gop phan chan doan phan loai va nguyén nhén ILD: trén
NB ILD trong bénh mo lién két tr mién co thé thay tran dich mang phoi, cac ton thuong
ban trén da, ton thuong khép, co [60].

Chan doan hinh dnh: HRCT c6 vai tro dic biét quan trong trong chan doan phan loai
cac hinh théi tén thuong trong ILD. M6t s6 trudng hgp, HRCT cho phép dinh hudng
nguyén nhan ILD ma khong cin phai sinh thiét phdi. Xem thém mo ta hinh thai ton
thuong HRCT tai cdc phan mo ta timg bénh ILD cu thé va chi dinh sinh thiét phoi dua
trén hinh anh HRCT trong cac chuwong sau cia hudng dan nay.

Xét nghiém tw khang thé: cho dén nay khong c6 mot xét nghiém tu khang thé nao cho
phép chan doan xac dinh chic chan cin nguyén ILD. Tuy nhién, khi két hop voi cac
danh gia 1am sang cung vdi hinh anh HRCT, mét sO xét nghiém tu khang thé cho phép
xac 1ap chan doan mot s6 nguyén nhan gay ILD trong bénh ly moé lién két. Y nghia va
gia tri cua cac xét nghiém tu khang thé trong chin doan ILD s& duoc dé cip dén trong
chuong “Bénh phoi ké lién quan dén bénh 1y mo lién két”.

Noi soi phé quan rira phé quan phé nang: co thé giup goi ¥ nguyén nhéan ILD trong
mot sd trudng hgp, nén duoc chi dinh néu lam sang nghi ngo mot s6 nguyén nhan dédc
biét. Noi soi phé quan co thé giup lay bénh pham 1a dich rira phé quan lam cac xét
nghiém vi sinh, dém sd lugng thanh phan cac té bao trong dich rira phé quan. Nho do,
xéac dinh duoc cac dugc mot s6 cin nguyén lién quan dén nhiém tring (lao ph01 nam
xam lan phoi), viém phdi ting cam, xuat huyet phé nang, bénh tich protein phé nang,
bénh mo bao Langerhans. Noi soi phé quan ket hop sinh thiét phoi xuyén thanh phe
quan lam xét nghiém mo bénh hoc trong mot s6 truong hop. Sinh thiét hach trung that
qua siéu 4m noi soi (EBUS-TBNA): chan doan cac bénh 1y nhu: sarcoidosis, ung thu
biéu moé di can. Tuy nhién sinh thiét qua ndi soi phé quan manh sinh thiét nho, hiéu qua
chan doan khong cao.

Giai phiu bénh: doi hoi phai co mau md du 16n, thuong ly qua sinh thiét phoi ngoai
khoa (phau thuat noi soi 10ng nguc (VATS)). bay deu 1a nhitng phuong phap tham do
xam l4n, c6 nguy co giy ra cac bién chimg nang né sau can thiép. Viéc chi dinh sinh
thiét phoi ngoai khoa phai dugc dua ra béi hoi dong hoi chan da chuyén khoa trong chan
doan ILD.

3.5.Buéc 3: Chan doan mirc dd niing bénh phoi ké:

Khio sat 1am sang: danh gia mic d6 niang kho thd véi thang diém mMRC, kha ning
gang strc cua NB ILD véi test di bd 6 phtt c¢6 thé gitip danh gié so bd mirc d§ ndng cua
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bénh. Kham 1am sang c6 thé phat hién nhiing du hiéu ning cta bénh nhu ngén tay dui
trong, cac dau hiéu tdm phé man, suy hd hap man.

Thim do chire niing hd hip: FVC duoc xem 1a chi s tién lugng trong ILD, trong do
gia tri FVC cang thap, toc do suy giam FVC cang nhanh thi ILD cang ning.

Xét nghiém danh gia anh hwéng tim phdi ciia ILD: siéu am tim c6 thé giup danh gia
gian tiép ap luc dong mach phdi, danh gia chirc ning that phai; khi mau dong mach, do
d6 bdo hoa oxy theo mach dap SpO: cho thong s khach quan vé su hién dién va muc
d6 nang cua suy ho hip; cong thirc mau cho phép danh gia sy hién dién va mirc do ning
ctia da hong cau néu co.

Tém lai, qua ba buée kinh dién tiép can chan doan ILD vira trinh bay & trén, bac s§ 1am
sang tai Viét Nam thuong phai giai dap ba cau héi cu thé trudc mdt trudong hop ILD la:

1) ILD nay c6 nguyén nhan da rd hoac c6 lién quan mot bénh 1y nguyén phat khong?
Cin nguyén nhiém trung: viém phéi do virus, lao phdi, nAm phoi.

Bénh ty mién: viém khép dang thép, X0 cuing bi, viém da co, viém da co, SLE, MCTD.
Bénh phdi k& do thudc, bénh phdi nghé nghiép

Bénh phoi ké& do hit phai cac di nguyén duong ho hap: viém phoi ting cam

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

2) ILD nay co6 thuc nhom chura 16 nguyén nhan (bénh xo phoi vo can IPF) nhung khong
can sinh thiét phoi khong?

3) ILD nay c6 thugc nhom chua rd nguyén nhén (bao g0m ca xo phdi vo can) nhung can
phai sinh thiét phoi khong?



61
, CHUONG 4. o
CAC PHUONG PHAP PIEU TRI BENH PHOI KE

4.1.Diéu trj thude

Tuy theo tinh trang 1am sang cia NB, muyc tiéu diéu tri c¢6 thé nham cai thién, lam chim
su tién trién cua bénh hodc diéu tri triéu ching, duy tri chat lugng cudc séng cho NB.
Trong d6 khong thé bé qua viée gido duc NB va chia sé cc thong tin vé hiéu qué ciing
nhu cac tac dung phu nghiém trong tiém 4n cia mdi bién phap diéu tri[2].

Céc quyét dinh vé diéu tri bang thudc duoc hudng dan boi chan doan co ban, theo dién
bién va co ché sinh bénh hoc ctia bénh véi hai dich tic dong 1a qua trinh viém va xo héa.
Trong cac bénh 1y phdi k& do viém c6 thé két hop xo hoa hodc khong thi liéu phap diéu
tri thuong str dung cac nhém thudc chong viém nhu: corticosteroid don doc hodc két
hop v&i cac nhom thudc e ché mién dich, thudc sinh hoc nhu: cyclophosphamide,
mycophenolate mofetil, azathioprine, tocilizumab, rituximab... Khi téi wu héa diéu tri
chéng viém va trc ché mién dich ma ton thuong xo hoa phdi khong duoc kiém soét, can
can nhic bd sung thudc chéng xo. V&i NB xo phoi vo cin hodc cic bénh 1y phdi ké co
x0 hoéa tién trién nén diéu tri bang thudc chéng xo nhu. Trong 1 sd truong hop, ching
ta can két hop ca hai nhom thudc chong xo va chong viem/UCMD dé diéu tri cho NB[2].

Nguyén tac lua chon thudc diéu trj mot sd bénh phéi ké:

Viém phéi tdng cdm NSIP ILD khéng

IPF
man tinh vO can phan loai

SSC-ILD RA-ILD Sarcoidosis

v

Ngirng ti€p xdc
khang nguyén

y v

Can nhac liéu phap diéu bién mién dich hoic theo ddi sat

v v v v v

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) Thudc chéng xo (pifennidone, nintendanib)

So dd 4.1. Nguyén tic chung lwa chon thude diéu tri bénh phoi ké [2]
Ky hiéu:

- SSc-ILD: Bénh phoi ké trong bénh xo cimg 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 thé dugc str dung bang nhiéu cach khac nhau trong cac bénh canh
phoi ké cu thé va sé dugc néu chi ti€t ¢ tirng muc tuong ing. Corticosteroid thuong la
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Iira chon dau tién, tuy nhién cac bang ching hién nay vé hiéu qua cua thudc con han ché
va can luu y dén tac dung phu khi dung kéo dai.

Liéu dung (twong duong prednisone): Tuy ting loai bénh ILD, ¢6 nhitng muc liéu sau

- Liéu thép: Liéu 7,5 mg prednisone mdi ngay, dung trong giai doan 6n dinh ctia bénh

- Liéu trung binh: Liéu 7,5 mg - 30 mg prednisone hang ngay duoc goi 1a liéu trung
binh, thudng c6 hiéu qua khi dung khéi dau diéu tri cac bénh ty mién

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

- Liéu nap: liéu phap diéu tri tan coéng véi liéu rat cao > 250 mg prednisone truyén
tinh mach nhanh mot 1an mdi ngay trong thoi gian ngan tor 1- 5 ngay su dung trén
1am sang trong diéu tri cac dot cap nang hoac cac biéu hién nguy hiém de doa tinh
mang cua cac bénh ly mién dich

- Luu y khong nén st dung qua 15 mg prednisone mdi ngay trong diéu tri SSc-ILD

4.1.2.Thudc trc ché mién dich va thudc 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 hodc 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 phu thudc vao dién tich da (BSA) don vi m? va hiéu chinh v6i chitc ning than,
uoc tinh béng dd thanh thai creatinine, tudi, va béo phi. O nhirng 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 dugc hiéu chinh dua trén dap Gng ctia 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 13 2 mg/kg mbi ngay. CYC dudng udng cé thé duoc sir dung an toan & NB
ngoai tri. Tuy nhién, duong truyén tinh mach dé tuan tha véi tan suat dung thudc it va
nguy co tac dung phy thap hon dudng udng. Véi NB sir dung CYC, thuong xuyén kiém
tra cic xét nghiém lién quan dé sang loc phat hién doc tinh tay xuong, theo ddi chuc
ning than va bién ¢ bat loi trén bang quang (chay mau) cua thude.

Mycophenolate mofetil (MMF) 14 thudc (rc ché tang sinh té bao T va B, dung phdi hop
v6i corticosteroid trong nhiéu bénh 1y phoi k&. Uc ché tiry xuong va triéu ching duong
tiéu hoa la cac tac dung phu thuong gap nhat. MMF duoc chuyén hoa qua Cytochrome
3A4/5 va 2C8. Liéu khoi dau thap (500 mg mdi _ngay cho vai ngay) co thé cai thién tinh
trang dudng tiéu hoéa cua NB. Sau vai ngay, liéu MMF thuong dugc ting dan t6i licu
dich. Liéu dich MMF d¢é diéu tri bénh Iy phoi k& trong cac bénh hé thdng thuong tir 1.5
va 3 grams mdi ngay, chia lam nhiéu lan. Xét nghiém cong thirc mau mot hoic hai tuan
sau khi bat dau diéu tri va dinh ky sau d6 khi ting lidu. Tranh st dung & NB dang co
hoic c6 nguy co nhiém trung de doa tinh mang, phu nit c6 thai hoic dang cho con bu.

Azathioprine (AZA) la mot chat trc ché mién dich, khang qua trinh sinh tong hop cac
base nhan purine, din dén e ché tong hop ADN, ARN, va tong hop protein, giam sd
luong té bao lympho B va T. Kiéu hinh cua glutathione-S-transferase dugc cho 13 ¢o
lién hé dén tac dung phu cua AZA. Tac dung phu thuong gip ciia AZA & liéu diéu tri
bao gém triéu ching dudng tiéu hoa, Gc ché tuy xuwong, va nhiém trung. AZA thuong
duoc khai dau véi lidu 25 t6i 50 mg/ngay, danh gia cong thirc mau sau khi diéu tri hai
tuan do tac dung phu trc ché tay xuong co thé gip ké ca khi dung liéu thap. Liéu hang
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ngay s¢ duoc tang thém 50 mg (hodc twong duong 0.5 mg/kg/ngay) mdi bdn tudn cho
toi 1.5 mg/kg/ngay. ONB can sur dung liéu muyc tiéu cao hon hoic khong co dap tng tot
sau ba thang diéu tri, liéu t6i da dung nap ctiia AZA 1a 3 mg/kg/ngay.

Methotrexate (MTX) la mot chét co céu trac hoa hoc tuong tu axit folic, Urc ché canh
tranh sy gin két cua axit dihydrofolic (FH2) véi enzyme dihydrofolate reductase
(DHFR) chiu trach nhiém khir FH2 thanh axit folinic (5-formyl tetrahydrofolate [FH4];
con dugc got la leucovorin), chét chuyén ho6a ndi bao cé hoat tinh. Do d6, MTX lam
giam luong FH4 ndi bao c6 sin va anh huong dén cac con duong trao doi chit trong té
bao phu thugc vao FH4. Nhing con duong nay bao gdm chuyén hoéa purine va
pyrimidine, cling nhu tong hop axit amin va polyamine. MTX cling c6 thé lién két truc
tiép v6i cac enzym phy thugc folate khac, bao gom ca nhitng enzym khong thé thiéu
trong qua trinh sinh tong hop purin. MTX ciing lam ting néong d6 ngoai bao cua
adenosine, mdt autacoid cé hoat tinh khang viém manh. Véi da s6 NB, MTX thuong
dugc bat dau voi lidu tir 7,5 dén 15 mg mdi tudn mot 1an, tiy thudc vao murc d¢ hoat
dong cua bénh, can ndng va tudi cua NB, su hién dién cta cac bénh mic kém va chure
nang than. Liéu thudc c6 thé ting dan dé kiém soat muc do hoat dong ciia bénh néu NB
c¢6 thé dung nap va khong qua 25mg/tuan. Chéng chi dinh trong cac truong hop: suy
gan, suy than, ha bach cau, phy ntr ¢6 thai, cho con bu. Trudc va trong qua trinh st dung
thuoc can lam cac xét nghiém dé danh gia tac dung phu, ngtrg sr dung cac dd ubng co
con, bo sung acid folic va tiém vaccin phong cam, phé cau.

Rituximab 13 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 s6 NB. Rituximab duoc sir dung voi lidu
1000 mg, hai lan cach nhau hai tuan, tiém truyen tinh mach. Dé giam thleu phan tng
tiém truyén, toc do truyén thudc nén dugc bat dau cham sau do6 tang dan toc do truyen
tuy theo dung nap cua NB. Lan tiém truyén dau tién nén duoc bat dau véi te do truyén
50 mg/gio. Néu khong c6 dau hiéu ctia phan Gmg qua man hay phan tng khac, toc do co
thé tang thém 50 mg/gio mdi 30 phut cho to1 téi da 400 mg/gio. Néu lan tiém truyén dau
tién dung nap t6t, nhing lan tiém truyén tiép theo cua cung chu ky c6 toe do 1a 100
mg/gid, tbe do co thé tang thém 100 mg/gio mdi 30 phut cho t6i t6i da 400 mg/gio néu
khong c6 xuat hién cac dau hiéu ctia phan Umg qua man. Phan tng tiém truyén nhe c6
thé dugc xir tri bang cach tam thoi ngimg truyén rituximab, chd cho triéu ching chim
dut, va bat dau lai véi toc do bang mot nira so voi ban dau. Co thé st dung thém
paracetamol (500 mg hodc 625 mg ubng) két hop vai diphenhydramine (50 mg udng)
vao thoi diém xay ra phan tmg. Diéu tri rituximab nén dugc ngumg & NB c6 nguy co lap
lai phan Gng tiém truyén nghiém trong. Mot sO tac dung phu can phai ngung diéu tri véi
rituximab bao gom IgG huyet thanh <5 g/L, nhiém tring nghiém trong hoic tai phat va
bénh 1y chat tring da 6 tién trién.

Tocilizumab 13 mot khang thé don dong tre ché receptor cua interleukin (IL)-6. NB diéu
tri voi tocilizumab c6 nguy co gia tang cac nhiém trung nghiém trong can nhép vién
hogc de doa tinh mang. Da sd cac NB xuat hién nhiém trung khi diéu tri dong thoi voi
cac thude trc ché mién dich khac. Xét nghiém coéng thirc mau, dic biét 1a bach cau, va
chtic nang gan (alanine aminotransferase [ALT], aspartate aminotransferase [AST],
alkaline phosphatase, va bilirubin) can duoc thyc hién mdi thang cho dén khi 6n dinh,
sau d6 1a mdi ba thang. Khong nén bat dau diéu tri néu sé lugng bach cau <2000/mm?,
tiéu cau <100000/mm?, hodc néu ALT hodc AST > 1,5 lan gi6i han trén ctia khoang gia
tri xét nghiém binh thuong. Tocilizumab khong nén sir dung két hop voi cac DMARD
sinh hoc. Ngung trj néu NB nhiém trung nghiém trong cho dén khi nhiém trung duoc
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kiém soat. Liéu tiém tinh mach: khéi tri voi 4 mg/kg mdi 4 tuan; c6 thé ting 1én 8 mg/kg
mbi 4 tuan dya trén dap Ung lam sang (liéu t6i da: 800 mg), v6i dang tiém dudi da, can
ning <100 kg: 162 mg mdi hai tuan; tang 1én to1 162 mg moi tuan dua trén dap ung lam
sang. Can ning >100 kg: 162 mg mdi tuan. Chuyén tir dang tiém tinh mach sang dang
tiém dudi da: st dung licu tiém dudi da dau tién thay vi lidu tiém tinh mach ké tiép. Tac
dung phy thudng gap bao gb6m viém mili hong, dau dau, nhidm trang duong ho hép trén,
viém da day, ndi man, dau khép, dau nhirc, mét moi, va budn nén. Nhiém trung 1a tac
dung phu nghiém trong thuong dugc bao céo.

4.1.3.Thudc khang xo

Nintedanib 13 mot chit trc ché tyrosine kinase phan tir nho bao gdm trc ché thu thé yéu
t6 ting truong co ngudn gdc tir tiéu cau (PDGFR) o va B, cac thu thé yéu to tang trudng
nguyén bao soi (FGFR) 1-3 va céc thu thé yéu t ting truong ndi mé mach mau (VEGFR
1-3). Nintedanib &rc ché canh tranh tai vi tri lién két két adenosine triphosphate (ATP)
ctia cac thy thé ndy va ngan chin qué trinh truyén tin ndi bao, 13 qua trinh quyét dinh
dén sy phat trién, di tri va chuyén dang ctia nguyén bao soi trong sinh 1y bénh cua xo
hoa phoi vo can (IPF). Ngoai ra, nintedanib ciing trc ché hoat tinh ciia Flt-3 kinase, Lck
kinase, Lyn kinase va Src kinase.

Liéu dung khuyén céo cta nintedanib 13 150 mg hai 1dn mdi ngay dung cach nhau
khoang 12 gio. Khong nén vuot qua liéu dung tdi da hang ngay 13 300 mg. C6 thé giam
lidu dung va ngung tam thoi diéu tri v6i nintedanib cho dén khi bién ¢ bat loi ciia thude
da thuyén giam dén mirc d9 cho phép tiép tuc dicu tri. Dicu trj c6 thé lai tiép tuc véi liéu
binh thuong (150 mg hai 1dn mdi ngay) hoic liéu giam (100 mg hai 1an mdi ngay). Néu
mot NB khong dung nap véi liéu 100 mg hai 1an mdi ngay, nén nging diéu tri.[62]

Khi str dung nintedanib can xem xét can than cac nguy co tiém tang khi dung thudc nhu:
Xuét huyét, huyét khdi dong mach, tinh mach sau, thing tang rSng va 1am cham lanh vét
thuong. Phu nit c6 kha ning mang thai dang diéu tri v6i nintedanib nén duoc tu van dé
sit dung bién phap tranh thai phu hop trong va it nhat 3 thang sau khi ding lidu
nintedanib cubi cting. Nén khuyén phu nit ¢6 kha ning mang thai tranh c6 thai trong khi
dang diéu tri voi nintedanib.

Xt tri khi gip tac dung phu d6i voi diéu tri:

- Tiéu chay: Bién c6 nay c6 mic do tir nhe dén trung binh va xuét hién trong 3 thang
dau diéu tri. Can diéu tri tiéu chay khi c6 cac d4u hién dau tién b%lng cach bu nudc
day da va dung thude chdng tiéu chdy, nhu loperamid, va c6 thé phai giam liéu hodc
ngimg dicu tri. C6 thé dieu trj tro lai voi nintedanib voi mie liéu thap hon (100 mg
hai 1an mdi ngay) hodc véi liéu binh thuong (150 mg hai 1an mdi ngay). Nén ngirng
diéu tri khang xo trong trudng hop tiéu chay ning, dai ding mic du da diéu tri triéu
chung tich cuc.

- Budn ndn va ndn: NB bi non va budn non véi mie d6 1a nhe dén trung binh. Co thé
phai giam liéu hodc nging diéu tri néu cac triéu ching dai ding mic du di 4p dung
bién phap diéu tri hd tro thich hop (bao gém sir dung thude chdng nén). Co thé tiép
tuc diéu tri véi murc liéu thap hon (100 mg hai 1an mdi ngay) hodc véi liéu dung binh
thuong (150 mg hai 1an mdi ngay). Nén ngung diéu tri khang xo trong nhirng trudng
hop cac triéu ching nang, dai dang

- Chuc nang gan: Cac bién cd bét loi trén gan xay ra trong ba thang dau tién dung
thuc. Do d6, nén xét nghiém transaminase va bilirubin huyét thanh trong suét ba
thang dau tién va sau d6 kiém tra dinh ky (vi du tai mdi 1an thim kham NB) hozc khi
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nghi ngd ¢6 chi dinh 1dm sang. Trong phan 16n cac truong hop, viée ting cic men
gan (ALT, AST, ALKP, gamma-glutamyl-transferase (GGT) va bilirubin co6 thé
phuc hdi khi giam liéu hodc ngimg thude. Néu men transaminase (AST hoic ALT)
tang > 3 1an gi6i han binh thuong trén (ULN), khuyén cdo giam liéu hoic ngimg diéu
tri v6i thude khang xo va nén theo ddi chit ché NB. Khi cac men transaminase tro
vé gia tri ban ddu, c6 thé ting trd lai lidu binh thudng (150 mg hai 1an mdi ngay)
hodc bt dau diéu tri lai véi nintedanib véi lidu mirc liéu thap hon (100 mg hai lan
mdi ngdy) va sau d6 c6 thé ting 1én lidu binh thuong. Néu ting men gan c6 kém
thém céc triéu ching 14m sang hodc cac ddu hiéu tén thuong gan nhu vang da, phai
cham dut vinh vién diéu trj v6i thude khang xo. Can xem xét cac nguyén nhan khac
dan t6i ting men gan.

Ngoai nintedanib con ¢6 nhom thude khang xo da co ché str dung dudng ubng, cé tac
dung diéu hoa cac con dudng lién quan dén qua trinh viém va xo in vitro. Mit khac,
nhém thudc ndy @e ché ting sinh nguyén bao soi va tong hop collagen trén mé hinh
dong vat. Tac dung khong mong mudn thudng gip bao gdm, budn ndn, tiéu chay, ting
nhay cam véi anh sang va ting men gan. Hién nay (2022) nhom thudc nay chua duoc
cap phép st dung & Viét Nam.

4.2.Piéu tri khong ding thudc:

4.2.1.Hb tro hd hip: Thé oxy, thé may
4.2.1.1.Diéu tri thé oxy

+

+

Cho dot cip ILD:

Chi dinh: Khi NB c¢ tinh trang gidm oxy mau nhu SpO2 < 90% hoac PaO, < 60
mmHg.[63]

Diéu chinh luu lwgng oxy: Diéu chinh luu lugng oxy dé dat muc tiéu diéu tri voi
SpO2 = 90% hodc PaO2 > 60 mmHg. Néu NB c¢6 nguy co tang CO2, myc ti€u SpO:
chi can tir 88-92%. Dya vao nhu cau oxy ma diéu chinh nong d6 oxy trong khi hit
vao (Fi02) theo phuong thure phu hop.

Cho suy hé hip man:

Chi dinh: trong cic trudng hop giam oxy mau khi nghi hodc khi ging strc.[64]
Ngudng dé xem xét bat dau oxy dai han 12 SpO2 < 88% (hodc PaO, < 55mmHg) luc
nghi.[41] Oxy luu dong dugc chi dinh khi NB ¢6 giam oxy mau khi gang sirc (SpO:2
< 88%) kém v&i diéu kién SpO; ting khi NB thd oxy luu dong va NB giam kho tho
hogc tang kha nang van dong (khoang cach di bo 6 phut tang > 20-25% so vdi tho
khi troi).[65] Oxy luu dong cho NB ILD c6 giam oxy méu khi gang stic s& gilp giam
mirc d kho thd, cai thién kha ning van dong va cai thién chit lvong cudc sdng cho
NB.[66]

Diéu chinh luu lwong oxy: diéu chinh theo Bang 1 véi bién phap hd tro oxy qua gong
mili dé dat SpO> muc tiéu tir 88-92%. Hudng dan NB cach diéu chinh lwu lwong oxy
dé dat SpO> muyc tiéu nham tranh gia ting nhanh hon nita tinh trang xo phoi do ding
oxy liéu cao kéo dai.

4.2.1.2.Diéu tri thé: may

+

Tho may khong xam nhap:

Chi dinh: nén chi dinh sém & mot s6 NB ¢o SpO2 < 90% hodc PaO2 <60 mmHg du
da tho oxy qua gong miii hodc qua mat na, nhat 13 véi nhimg truong hop dot bénh
cap tinh do yéu t6 c6 thé diéu tri dugc vi du nhu boi nhiém [63]. Thé may khong
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xam nhap ban dém dugc chi dinh cho NB ILD c6 suy ho hip man tinh ting CO» vi
no6 giup giam PaCO; va tang PaO» ban ngay.[64]
Chéng chi dinh: rdi loan tri gidc hodc kich thich, rdi loan huyét dong, ngung tim,
Pa0,/FiO; < 100, tran khi mang phoi, thuyén tic dong mach phdi, chan thuong ving mat.
Cai dat may thé: Dung kiéu tho BiPAP; diéu chinh EPAP, IPAP va FiO; dé PaO, >
60 mmHg. Ap luc hd trg nén < 25 cmH,0 dé tranh chin thuong phdi do may tho;
EPAP nén < 6-8 cmH,O d¢é tranh tran khi mang phoi.
Tho mdy xam nhdp:
Chi dinh: khi PaO2 van chua dat > 60 mmHg du d3 thé oxy qua mit na vdi FiO, dao
dong tir 40-80% hodc da thd may khong xam 1an hodc 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 thd may xam nhép nén
viéc quyét dinh cho NB thd may can thao luan véi nguoi nha vé tién luong. Yéu to
lién quan dén ty 1¢ tr vong cao khi tho may xam lan 1a ¢o tang ap dong mach phoi
trude do, c6 ton thuong xo lan rong hodc o ton thuong UIP trén HRCT.

4.2.2.Phuc hoi chirc ning hd hap

Cac nghién ctru cho thay phuc hoi chire nang ho hap (PHCNHH) c¢6 hiéu qua cai
thién kha nang gang sirc va chit luong cudc song trén toan by cac NB bénh phoi k&
va c6 thé chi dinh cho cac NB ¢6 triéu ching khi ging stic, bt ké chan doan bénh
phoi ké loai nao [68].

Viéc chi dinh PHCNHH sém c6 thé mang lai nhiéu loi ich hon cho NB [68]. Vién
Quéc gia vé ning cao sttc khoé va chim séc 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 thyc hién PHCNHH 1y tudng
cho NB phéi ké&. Huéng din ciia Anh vé PHCNHH khuyén nghi chuong trinh kéo
dai 6-12 tuan, nhung khong c6 khuyen nghi cu thé cho bénh phdi k&. Mot chuong
trinh PHCNHH dai hon c6 thé hd tro duy tri cac loi ich [69].

Céc thanh phan ciia mot chuong trinh phuc héi chic ning ho hip: theo ATS/ERS:
PHCNHH la su can thi¢p toan dién cua cac li€u phap diéu tri phu hop vdéi NB, bao
g6m nhung khong chi gi6i han ¢ luyén tap thé chét (exercise training), gido duc strc
khoé¢ va thay d6i hanh vi [70]. Trong d6, luyén tap thé chat 1a mot thanh phan thiét
yéu cia PHCNHH, bao gom luyén tp ting cuong sirc manh va strc bén (resistance
and endurance training); cac thanh phan ngoai tap luyén trong PHCNHH c6 thé bao
gbm gido duc strc khoé, hd tro tdm Iy va liéu phap dinh dudng, cung véi nhitng bai
tap hanh vi s& giup quan 1y bénh phdi k& t6i uu. Viéc danh gia két qua ciing 1a mot
thanh phan thiét yéu cta chuong trinh PHCNHH d¢ khang dinh hi¢u qua ciia chuong
trinh.

4.3.Ghép phoi
4.3.1.Tong quan

Mot s0 khai niém

Ghép phéi 1a mot loai ghép tang, 1a giai phap diéu tri danh cho nhiéu bénh phdi man
tinh giai doan cudi, khi khong thé kéo dai thoi gian séng vé6i cac bién phap diéu tri khac
[71]. Nguoi cho tang c6 thé 1a nguwoi cho song — hlen mot phan tang cua ho (thuy gan,
thuy phoi) hay 1 trong 2 tang (than), nhung da s6 14 nguoi cho chét ndo, thudong hién
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nhiéu tang — goi 1a nguoi cho da tang chét ndo [72]. Ghép phéi thudc loai ghép tang
phuc tap nhit gdm: ghép 1 phéi, ghép 2 phdi, ghép thuy ph01 ghép ph01 tr nguodi cho
chét nio, tir ngudi cho séng, ghep phoi va tim; trong do phd bién nhat 1a ky thuat ghép
2 phéi tir nguoi cho da tang chét ndo [71, 73-75]. O Viét Nam, ghép phdi van trong giai
doan khoi dong, tir thang 9/2020 dén cubi nam 2021 da thyc hién duoc 8 ca ghép hai
phéi, trong d6 c6 7/8 ca ghép tir ngudi cho chét ndo va co 1 ca bénh phdi k& [71, 73].

Chi dinh ghép phoi

Tiéu chudn nguoi nhan phdi theo hudng dan ciia hoi ghép tim phodi qubc té (ISHLT) [71
74]:

a.Co chi dinh ghép phéi

- Bénh can: gdm 80 bénh chia theo 4 nhém. Chiém t6i 95% gom COPD, IPF, xo nang
phoi, gidn phé nang do thiéu hut alpha 1 antitrypsin, va TALDPM [71].

- Mirc d6 bénh phoi ning, khong dap ung hoic khong con giai phap diéu tri ndi khoa,
nguy co tir vong > 50% trong vong 2 nam (theo LAS — Lung Allocation Score).

- Tién lugng trén 80% séng dugc > 90 ngay sau ghép. Khong c6 bénh ngoai phdi c6
nguy co tir vong trong 5 nam. Khong c6 cac van dé tam 1y xa hoi, va dugc tro gitp
day du.

b.Khéng cé bat ky loai bénh ndo trong cdc chong chi dinh tuyét déi sau: Nhiém trung
phoi, ngoai phoéi — chua duge kiém soat; Lao dang hoat dong; Bénh ac tinh méi phat
hién 2 nam; Suy nang chirc nang cac co quan khac (tim, gan, than, néo); Bénh mach
vanh ning; Rbi loan dong méau khong diéu chinh duoc; Di dang cot sdng — 16ng nguc
ning; BMI > 35 kg/m2; Pang hut thudc 14; Nghién ruou hodc thudc giy nghién; Cac
van dé tam 1y xa hoi chua duoc diéu tri, hodc khong tuan tha diéu tri.

¢.Chi ¢6 1 — 2 loai trong cdc chong chi dinh tuwong doi: > 65 tudi; BMI = 30 — 34.9
kg/m2; Suy dinh dudng néng; Loang xuong ndng — ¢ triéu chimg; Tién sir phiu thuat
cit phoi; Nhiém khuan, nam c6 kha niang khang thudc cao; Nhiém HIV; Pang nhiém
HBYV, hoic HCV; Khéng c6 hd tro xi hoi.

d.Tuéi tir 15 — 60 tudi; Da diéu tri ndi khoa day du chdng nhiém trung phdi (néu co).

e.Khéng c6 thém cdc yéu té bat lpi sau: Tinh trang 1am sang khong tét tai thoi diém ghép
(huyét dong khong 6n dinh, th may xam nhép hodac ECMO — chua dugc tham do day
du dé ghép phoi); Pang dung corticoid lidu cao; T1eu duong hodc loang xwong néang;
DPang mic bénh ning & duong tiéu hoa (loét, viém, xuat huyét).

4.3.2.Tién lwong sau ghép phoi

Ty 1é thai ghép cép tinh pho bién trong nam dau tién sau ghép phoi, khoang 30-40% c6
it nhat mot dot trong nam dau tién sau ghép [76]. Rbi loan chirc ning phdi ghep nguyén
phat la nguyén nhan chinh gay tir vong trong vong 30 ngay dau, va bénh phoi k& 1a nhém
bénh c6 kha nang song st 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 mét co hoi séng sot va nang cao chat lugng cude séng
cho NB. Théng ké ctia ISHLT cho thiy nhimng nguoi dugce ghép phdi c¢é chat lugng cude
song, strc khoe chung tét hon va nhiéu nguoi tham chi c6 thé tré lai 1am viéc. C6 toi
30% NB dang lam vi¢c sau 1 nam va 50% dang lam viéc 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 phéi, can duoc ‘giai thich va chia s¢ v6i NB. Can lam tat 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.Chiim séc giam nhe cho NB bénh phoi ké
4.4.1.Khai niém

- Theo Tb chirc Y té thé gi6i, chim soc giam nhe (CSGN) 1a cach tiép c4n nhiam cai
thién chat luong cudc sdng cua NB va gia dinh ho dang di mat véi van dé lién quan
dén bénh tat de doa tinh mang, thong qua viéc ngan ngira va giam bot dau kho bang
cach nhdn biét sém, danh gia va diéu tri cac con dau va cac van dé khac, vé thé chat,
tam 1y x4 hoi va tinh than[81].

- Theo phéan quan trong ctia cham séc y té tich hop, 14y con ngudi 1am trung tim. Giam
bét dau kho nghiém trong lién quan dén stc khoe, vé ca thé chat, tim 1y, xa hoi hodc
tinh than. Muc dich CSGN 1a cai thién chat luong cudc séng cua NB, gia dinh ho va
nhirng nguoi cham séc ho[82].

- Céc thuat ngtr

+ Cham soc giam nhe (Palliative Care).

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

+ Cham soc can tir (Hospice Care).

Hinh 4.1. Céc khai ni¢ém 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 dé véi nhitng NB bi bénh ho hap
man tinh khac. Trong céc ILD, c6 nhiéu nhém bénh van tiép tuc tién trién véi cac bién
phap diéu tri hién tai, hodc NB dugc phat hién & giai doan mudn khi cac bién phap diéu
tri co ban khong con hi€u qua. Ngay ca khi nhan dugc chdm soc y té toi uu, nhiéu NB
ILD van tiép tuc c6 nhiéu triéu ching, anh hudng sau sic dén chat luong séng va tam
Iy NB va gia dinh ho, dac biét voi cac NB ILD ¢ giai doan tién trién nang. Nhu cau
CSGN ctia NB ILD tién trién va gia dinh ho rat gidng véi nhu cu ctia NB bj bénh ac
tinh, tuy nhién dich vu CSGN cho NB ILD chwa duoc quan tim dung mirc. C6 nhiéu
rao can khién NB ILD chua duoc tiép can véi CSGN, bao gdm thay thudc kh()ng chéc
chan vé tién luong, so dung opioid cho cac NB c6 bénh phoi man, thiéu thoi gian tu van
cho NB va nguoi than, thiéu chuyén vién tham van vé CSGN, quan niém sai vé CSGN
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la chi danh cho bénh giai dgan cudi, thiu cac hug}ng din cu thé vé CSGN cho NB
ILD,... Tux nhién, vi dién,bién cua ILD 1,'21 khong thé doan trude, CSGN nén duoc thuc
hién som dé t6i da hoa chat lugng cudc song ciia NB.

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

NB ILD can dugc chan doan kip thoti, thong tin toan dién, tiép can diéu tri sém va cham
soc toan dién va CSGN.

Muyc tiéu CSGN la kiém sodt triéu chimg, phong ngira va giam nhe sy dau kho/chiu
dung, tao chat lugng cudc song tot nhat c6 thé cho ca NB va gia dinh ho, bat ké giai
doan bénh hodc céac bi¢n phap di€u tri khac.

Hoi Long nguc Hoa Ky khuyén céo lién quan dén CSGN cho bénh phdi man tinh, bao
gdém ILD, trong d6 ung ho “mo hinh tich hop ¢4 nhan héa” cia CSGN trong d6 NB duoc
CSGN ¢ tat ca cac giai doan bénh, bat dau tr thoi diém chan doan va bao gém ca giai
doan dang thuc hién céc liéu phap diéu tri khac. Cuong dé CSGN duoc diéu chinh theo
nhu cau ciia ca NB va gia dinh ho trong qua trinh bénh tat (Hinh 4.4). Can tranh quan
niém sai Iam rang CSGN chi hitu ich trong giai doan cudi doi.

O giai doan bénh ndng, CSGN som la thich hop. Bac si ho hép va cchuyén gia CSGN
thao luan vé tién luong va myc tiéu chim soc, nham toi da hoéa chat luong cude sdng
cho NB gia dinh, va sy tham gia cua chuyén gia CSGN khi bénh ¢ giai doan trudc giai
doan cu6i thuong mang lai hiéu qua cao. Can thiét co sy tham gia ctia chuyén gia CSGN
trong 1ap ké hoach cham séc giai doan cudi doi.

Cham séc giam nhe

Piéu tri triét can - bao ton

-
Ch‘fm s.oc N
can tu

l(‘ > \
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Mtuic do diéu tri cham séc
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Hinh 4.2. M6 hinh cham séc gidm nhe hién nay[83]

Kho thd 1a triéu chimg kho s¢ nhét va pho bién nhat & NB ILD giai doan ning, chi dap
g mot phan véi diéu tri va cudi cung tré nén kho thd khang tri véi cham soc thong
thuong. Opioid lidu thap lam giam kho thd ca ndi sinh va ngoai sinh, trung wong va
ngoai vi va c6 bang chimg cé hiéu qua déi véi ching khé thd khang tri.

Ho 1a tri¢u chung phé bién (30-90%) cua NB ILD, 1a moét tri¢u chung dac bi¢t kho chiu
d6i voi ca NB va gia dinh ho. NB ILD thuong dap Gmg kém véi thude chdng ho thong
thuong. Co rat it bién phap duoc ching minh 13 hiéu qua trong diéu tri ho khang tri. Do
d6, viéc kiém soat ho & NB ILD c6 thé dic biét kho khan.

Mic du c6 NB cac trigu chimg dang ké, dac biét 1a ho, kho thd, lo lang va dau, cac bac
s van lo ngai vé viéc str dung nhém thude opioid va benzodiazepine vi s¢' anh huong
dén ho hap hodc gdy nghién. Dir liéu cho thdy NB bi bénh phdi tién trién dugc hudng
loi va co chét lugng cudc séng dugce cai thién, néu duoc st dung opioid liéu théip hop
1y, khong ghi nhan gia ting tac dung phu hoic trc ché ho hip[84].

Béang 4.1. Quan ly cham soc giam nhe ¢ nguoi bénh ILD
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PIEU TRI THUOC PIEU TRI KHONG DUNG
THUOC
Kho | Piéu tri nguyén nhan co thé can thiép | Str dung quat thdi vao mat.
thd duoc (nhu nhiém trung, ting 4p dong | Thod chim moi
mach phdi,..). Thay doi tu thé dé giam kho thd nhu
Cung cip oxy nam dau cao, ngdi cui ngudi ra trudc,
Thudc gidn phé quan néu c6 gidi han | ding dua lung vao tudng.
ludng khi. Han ché hoat dong gang sirc tiéu hao
Benzodiazepine néu khé thd do lo | nhiéu ning luong, sit dung cac dung
lang (bang chirg méau thuin) cu hd tro di bo
Piéu tri kho thd khang tri véi opiod | Cham séc ring miéng.
lidu thap. Mic quan 4o rong rai.
Kinh thich dién co - than kinh
Phuc hoi chirc ning ho hap.
Cac k¥ thuat tho, thu gidn, kiém soat
lo lang.
Li¢u phép nhan thirc - hanh vi
Ho Diéu tri nguyén nhan hoic bénh dong
mac, nhu nhiém tring, viém mili
xoang, hen, COPD hodc ho do thudc
trc ché men chuyén (néu c6).
Piéu tri voi thude khang xo khi c6 chi
dinh [85]* (IPF, SSc-ILD, PF-ILD) | Thay d6i 16i song, chia nho bita in, in
Chédng trao nguoc (thude e ché bom | sém trude gio ngu.
proton, thudc ddi khang H2).
Benzonatate; Thudc c6 chira opiate
(nhu guaifenesin vdi codeine)
Prednisolone liéu thap[85].
Céc thude co thé xem xét: gabapentin,
baclofen,va thalidomide (chi st dung
tai trung tam chuyén gia).
Céac thude ho khéc: vién ngam bac ha,
N-Acetylcysteine, mat ong[83].
Mét | Piéu tri cac nguyén nhan tht phat (néu | Phuc hdi chirc nang hd hap
moi c¢6) nhu ngung thd khi ngu, thiu mau, | Gido duc tu quan 1y
huyét khdi tinh mach, nhiém trung, | Hb tro dinh dudng
mat nudc, suy giap, thiéu nang sinh | Can thiép tim tri - co thé
duc.
Cung c4p oxy.
Tram | Thudc chdng trim cam Cham séc giam nhe tot.
cam - Danh gia va cai thién chat luong mbi
loau | Thudc giai lo 4u quan h¢ voi nhirng ngudi quan trong.

Téng cuong giao tiép gilra cac thanh
vién trong gia dinh.

Xem xét chuong trinh tu trg giup cd
huéng dan.

Phuc hdi chtrc ning ho hip
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PIEU TRI THUOC PIEU TRI KHONG DUNG
THUOC
Liéu phap nhan thirc hanh vi va can
thiép tAm tri - co thé
Sut Prednisone liéu thap[85]. Thay d6i ché d6 dinh dudng, bd sung
can protein.
Phuc héi chirc ning phdi.
Pau | Paracetamol; Codeine Phuc hoi chirc ning ho hap.
Opioid liéu thap.
Suy - C6 thé 1a mot tac dung phu lién quan
nhuoc | dén thude, hodc c6 thé gip & 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 c6 thé hitu ich
Céc | ICS hoic LABA néu dong mac COPD | Gido duc NB. Tran an gia dinh NB.
triéu | hodc hen phé quan Panh gia va diéu chinh céac chién luoc
chung CSGN cho NB, tu van cac bién phap
va hiéu qua dé giup NB lay lai cam giac
van kiém soat (nhu van dong, di dao, tham
dé gia vao cac mbi quan hé xa hoi, tim
khac kiém ¥ 'y nghia trong cac sy kién).
Tu van cho NB va gia dinh noi dé tim
kiém hd trg tai chinh va cac nhu cau
khac; Sap xep hd trg cho mét sé6 BN
c6 nhu cau vé ton gido.
Tham gia vao cac chuong trinh nghién
clru.

*Y kién cua NB va chuyén gia cho rang mdt so loai thudc khang xo c6 thé lam gidm

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

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

Xo phdi vo cin (IPF) dugc dinh nghia 1a mot dang bénh phdi k& xo hoa, tién trién, man
tinh dac hi¢u, khong rd nguyén nhan, xay ra chu yéu ¢ nguoi 1on tudi va ton thuong gidi
han & phoi [27].

IPF chiém 17-37% tét ca cac chan doan ILD[86]. Tuy nhién, ty 1¢ mic va ty 1é mic méi
dugc cong bb trong cac nghién ctru rat khac nhau, trong d6 nguyén nhan la do trudc day
chua c6 dinh nghia thong nhat vé IPF va tiéu chuan lya chon ddi twong nghién ctru ciing
khéc nhau [87].

Mot nghién ciru trén co sé dit liéu ctia chuong trinh Medicare cia Hoa Ky ¢ do tudi >65
cho thiy ty 16 mac méi 93,7 trudng hop/ 100.000 dan/ nam, ty 16 méc 202,2 trudng hop/
100.000 dan/nam tir nam 2001 1én 494,5 trudong hop/ 100.000 dan/ndm vao nam 2011)
[88]. M6t nghién ctru ctia Nhat Ban vé IPF tir 2003 dén 2007, ty 18 hién mac 1a 10 trudong
hop/ 100.000 dan/ nim va ty 1é mac méi 1a 2,23 trudng hop/ 100.000 dan/ nam [89].

Maic du ty 1€ méc IPF khong cao, nhung do 1a mdt ganh ndng bénh tat I6n vo1 NB, gia
dinh va xa hoi. Tién lugng bénh xau, thoi gian song thém trung binh sau chan doan 1a
2-3 ndm, voi chi phi di€u tri cao.

Ty 18 IPF tang 1én theo tudi, thuong gdp ¢ nguoi trén 60 tubi [88]. Bénh ciing thuong
gip nhiéu hon & nam gidi va phan 16n NB ¢6 tién sir hat thude 14 [90].

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

5.1.2.Chén do4n IPF
5.1.2.1.Bénh cianh 1am sang

Triéu ching 1am sang trong IPF rét kin ddo va khong dic hi¢u. Triéu ching phé bién
nhat cta IPF 14 ho va khé tho[27]. Khéi phat triéu ching c6 thé rat kin dao va xuat hién
trude chan doan tir 1-2 nam. Bén canh d6, thudng co tén thuong trén phim chup phdi
trudc khi BN ¢6 triéu ching.

Can khai thac tién st ban than va gia dinh mét cach rat chi tiét, ti mi dé c6 thé phéat hién
céc yéu té nghi ngd CTD-ILD hoac HP. Khai thac k¥ tién st tiép xuc, tién sir dung thude
mdt cach chi tiét 1a dic biét quan trong, dé co thé loai trir cac bénh nhu HP hodc céc
bénh phoi lién quan dén phoi nhiém nghé nghiép, thudc hodc hoa xa tri.

Kham thuc thé thuong thay ral no 2 day phoi. Méng tay khum, ngén tay dui tréng gap
¢ khoang 50% NB[27]. Bén canh d6 can kham toan dién, tim cac triéu chimg ngoai ph01
dé phat hién cac triéu ching nhu ban trén da hay cac d4u hiéu c6 thé nghi ngd bénh phdi
k& co nguyén nhan, vi du nhu CTD-ILD, dé tranh bo sét 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 1 hinh 4nh ton thwong dic trung cua IPF, trong d6 hinh anh t6 ong la
hinh anh dién hinh ctiia UIP. Ngoai ra UIP c6 thé kém theo gidin phé quan co kéo, gidn
tiéu phé quan co kéo. Dang phan b ctia UIP dién hinh 13 ngoai vi dudi mang phéi va
vu thé phia dudi phoi, thuong 2 bén phéi. Tuy nhién, theo huong dan cua
ATS/ERS/JRS/ALAT, UIP c6 thé chan doan trén HRCT gdm cac nhom phén loai nhu
trong bang sau[27].

Bang 5.1. Phan loai ton thuong UIP trén HRCT

thuong  t0
ong c6 hodc
khong kém
theo  gian
phé quan co

ludi kém theo
gian phé quan
co kéo ngoai
vi hoac gian
tiéu phé quan

hodc bién dang cau
trac (“hinh thai UIP
som”

eDic diém HRCT
va/hodc phan bd ton

uIp C6 thé UIP | Khong x4c dinh UIP Chin do4n khac
eUu thé day | eUu thé day | eUu thé day va dudi | ¢Ton thuong goi y chan doan
va dudi | va dudi mang | mang phoi khac gom:
mang phoi ph@i eLuéi khong rd rang; | eKén. Thé kham rd. Uu thé
¢Ton eTon thuong | c6 thé c6 GGO nhe | GGO. Da vi not. NoOt trung

tam tiéu thuy. N6t don doc.
Phan b quanh phé quan
mach mau/quanh bach mach/
phan trén va giita phoi. Cac
t6n thwong khic: mang mang

kéo ngoai vi | eC6 thé c6 | thuwong khoéng goi ¥ phoi, gidn thuc quan, hay

hodac  gidn | GGO nhe ton thuong dic hiéu | xwong don, hach to, tran dich
ticu phé (“khong xac dinh thye | mang phoi, day mang phoi...
quén su”

Sinh thiét phoi:

Sinh thiét phdi xuyén vach phé quan it ¢ vai trd chan doan do manh sinh thiét nho.
Hinh thtrc sinh thiét phoi duoc khuyén cdo phd bién trong cac hudng dan qubc té hién
nay 1a sinh thiét phoi phiu thuat. Dac biét 1a véi su pho bién hon ciia VATS (phau thuat
ndi soi 1ong nguc hd trg bang video - Video-assisted thoracoscopic surgery), viéc sinh
thiét phoi phﬁu thuat tré nén dé dang hon. Khi sinh thiét, nén 1ay 2 — 3 manh bénh pham,
0 cac thuy phdi khac nhau dé ting gia tri chan doan[27]. Tuy nhién vdi nhiing truong
hop t6n thuong phoi nang, da suy giam chirc nang phoi hodc ¢6 bénh Iy nén, can can
nhic k¥ viéc sinh thiét ph01 phau thudt vi cac nguy co lién quan dén phau thuat. Viéc
chi dinh sinh thiét phdi phiu thuat can dugc thao ludn boi hoi chan da chuyén khoa
(MDD).

Mo bénh hoc:

Tén thuong mé bénh hoc chinh trong IPF 1a hinh thai UIP v6i sy hién dién cta qua trinh
xo hoa day dac, xen ké gay thay d6i cau triic md phdi, dan dén ton thuong dang t ong,
cung vdi cac 6 nguyén bao soi, xen k& giita vung xo va vung mo it t6n thuong hon. Phan
b6 ton thwong thudng gip dudi mang phdi va ving mé phéi quanh vach. Xam nhép
viém thuong nhe. (Xem thém muc 2.2.4.1)

Ngoai ra mo bénh hoc con gitp loai trir cdc chan doan phan biét nhu viém phoi tang
cam, viém phoi to chuc hoa, viém phoi k& cap tinh, bui phoi, sarcoidosis...

Noi soi phé quan:
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Hinh anh ndi soi phé quan kl}éng c6 dic diém d;fw hi¢u voi IPF. Tuy nhiér}, viéc xét
nghiém dich rura phé quan phé nang (BAL) c6 thé giup loai trir cac bénh phoi k& khac.
Khi ton thuong xo phoéi trén HRCT chiém wuu thé, khong khuyén céo ndi soi phé quan.
Cac tham do khac:
Cac tham do khac nhu do ghﬁc nang ho hép, dién tim, si€u am tim, cac xét nghiém mau
khong c6 vai trd trong chan doan xac dinh IPF, nhung giup danh gia toan dién NB va
theo doi1 diéu tri.
5.1.2.3.Tiéu chuin chin doan IPF

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

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

Nghi ngo IPF

A 4

Tim nguyén nhan

Khong co Co
Tham do thém (c6 HRCT)
Co
Khong co
UIP To6n thwong HRCT N Chén doan dic hidu
C6 thé UIP, khong xac
dinh UIP, chan doan
khac
MDD
I
v v Chén doan khac
BAL SBL >
MDD d
v A\ 4

IPF (bang dudi) Khéng phai IPF
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Bang 5.2. Chan doan IPF dua vao két hop HRCT va mo bénh hoc

MO BENH HOC
NGHI NGO IPF , Khéne xdc | Chén dod
. g xdc an dodn
UIP Come UIP |~ i
UIP IPF IPF IPF Khong phai
IPF
Cé thé UIP IPF IPF C6 thé IPF KhOI“Pngha‘
HRCT Khong xdac LA Khong xac | Khong phai
dinh UIP IPF COthe IPF | 4o b IPF IPF
Chén dodn Igg ;ﬂe 11;1; Khong phai | Khong phai | Khong phai
khdc H;"’Fp IPF IPF IPF

Tiéu chudn chén dodn IPF cén théa min[27]:

1. Loai trir cdc nguyén nhan da biét khdc ciia ILD (vi du: tinh chat gia dinh, phoi nhiém
nghé nghiép, moi truong, thuoc, hoa xa tri, bénh hé thong...), VA

2. C6 hinh thdi ton thuwong UIP trén HRCT (Bdng 5.1) HOAC

3. Sur két hop hinh thai UIP trén HRCT va mo bénh hoc néu sinh thiét phéi (Bang 5.2,
5.3)

5.1.3. Piéu tri xo phoi v6 ciin
5.1.3.1.Nguyén tic diéu tri

Cho dén nay, IPF van 1a mot bénh ly chua c6 phuong phap diéu trj khoi. Muc tiéu diéu
tri IPF 1a lam cham qua trinh tién trién bénh, nang cao chat luong cudc séng, kéo dai
thoi gian séng cho NB. Chan doan sdm dong vai trd rit quan trong, gitp NB c6 thé duogc
diéu tri som, tiép can duoc voi phuong phap ghép phoi.

Viéc diéu tri IPF hién nay can phdi hop nhiéu phuong phap:
- Diéu trj chng xo0

- Diéu tr triéu ching

- Liéu phap oxy

- Phuyc héi chirc ning ho hap

- Tiém phong

- Cham soc gidm nhe

- Diéu tri bénh d@)ng méac

- Gi1ao duc suc khoe

- Ghép phoi

5.1.3.2.Céac thudc diéu tri IPF

- Nintedanib: 12 mot thude trc ché tyrosin kinase, gitip 1am cham tdc do suy giam FVC,
giam toc do tién trién bénh [98-100].
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+ Liéu dung: 150mg x 2 lan/ngay, udng cach nhau 12 gid, udng trong bita an, khong
can chinh liéu & NB suy than nhe hodc trung binh, chua c6 thong tin & NB suy than
véi mue loc cau than < 30ml/phut.

+ Chéng chi dinh: phu nit c6 thai, nhitng nguoi di tmg voi cac thanh phan cta thude
trong d6 co lac, dau nanh. Théan trong ¢ nguoi suy gan, suy than nang.

+ Tac dung phu: Thuong gép tiéu chay, budn nédn, ndn, ting men gan, c6 thé gip giam
bach cau trung tinh, nhiém khuan, xuat huyét, hiém gap viém tuy, suy gan, giam tiéu
cau.

- Nhoém thude chéng xo khac: Pirfenidone [101, 102]. Tuy nhién dén hién tai (2022)
cac thude nay chwa dwgc Bo Y té cap phép luu hanh tai Viét Nam.

- Thudc khang acid: 90% sd BN IPF c¢6 trao nguoc da day thuc quan, d6 1a yéu t6
nguy co lam ning 1én tinh trang bénh. Khuyén cao str dung thude trc ché bom proton
hoic thudc khang thu thé histamin H2 trong diéu tri IPF dé lam giam nguy co lam
ning thém tinh trang ton thuong phoi [103-105].

- N-acetyl cystein KHONG KHON G duoc khuyén céo don tri liéu trong IPF.

- Céc thudc trc ché mién dich va corticosteroid KHONG dugc khuyén céo trong diéu
tri [PF.

- Thubc chéng dong (warfarin) KHONG duoc khuyén cdo trong diéu tri IPF.

5.1.3.3.Cac phuwong phap diéu tri IPF khong ding thudc

- Li¢u phéap oxy.

- Phuc hoi chuc nang ho hap.

Xin xem Muc 4.2. “Cdc phwong phdp diéu tri khéng thuéc”

5.1.4.Ghép phoi

Véi NB IPF mitc d6 trung binh va niang can can nhic liéu phap ghép phoi.

Chua c6 du bang ching cho thiy ghép 1 phdi hay ghép 2 phdi c¢6 hiéu qua hon. Pong
thoi day la 1 phuong phap doi hoi nhan luc co trinh d6 cao, phuong tién va ky thuat hién

dai, cong voi ngudn tang ghép con rat thiéu. Tiép sau do la viéc dleu tri chong thai ghép
va theo ddi sau ghép. Vi vy viéc ghép phdi hién nay van con rat kho khan.

Xin xem thém Muc 4.3. “Ghép phdi”.
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5.1.5.Tién lwgng

e 60 dinh

"~~~y tién trién cham

Ty |& BN Song con (%)

tién trién nhanh

2 4
Nam .
Hinh 5.2. Biéu d6 dién bién 1am sang cta IPF [106]

IPF c¢6 dién bién 1am sang rat da dang, cho dén nay van chua c6 phuong phap dé tién
lugng cho tung NB (Hinh 5.2).

Céc yéu t6 lién quan dén tién luong x4u cta bénh bao gdm [107]:
- Mitc d6 kho tho, tang 1én nhanh theo thoi gian.

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

- FVC gidam > 10% sau 1 nam.

- SpO2 < 88% sau test di bg 6 phut

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

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

Chi s Pi¢m Phin loai GAP
G Nu 0 Giai doan I II 111
Nam 1 Pi¢m 0-3 4-5 6—8
A < 60 tudi 0 Tir vong (%)
61 — 65 tudi 1 1 nim 56 16,2 39,2
> 65 tudi 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
Khong lam 3
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5.2. Viém phoi ké vo cin khong phai IPF
5.2.1.Viém phéi ké khong diic hiéu vé cin (iNSIP)
5.2.1.1.Khai niém:
binh nghia: Viém phoi k& khong dic hiéu vo can (iNSIP) 1a mot trong sé nhiéu dang
viém ph01 k& vo can. Hién nay, iNSIP dugc dong thuan ATS/ERS cong nhan 1a mot

thue thé riéng biét véi cac dic diém 1am sang gitip phan biét véi cac viém phoi k& khéc
[109]

Dich t& hoc: Ty 18 mé&i mac va ty 18 hién méc caa iNSIP chua duoc biét rd, khac biét
giita cac qudc gia. Tuy nhién, theo mot s6 nghién ctru thuan tap hoi ctru, ty 18 hién méc
dugc wéc tinh 13 1-9 trén 100.000 ngudi, va ty 16 méi mic ude tinh vao khoang 3 trén
mot triéu nguoi [110].

5.2.1.2.Chin do4n

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

iNSIP bao gdm ca chan doan 1am sang iNSIP va dang ton thwong trén HRCT va mé hoc
ctia NSIP. Céac dau hiéu HRCT/ mé hoc ciia NSIP ¢6 thé thay ¢ nhitng NB c6 bénh phoi
ké khac nhu viém phéi tdng cam, xo cung bi toan thé, viém phéi k& voi cac dic diém tu
mién, bénh phoi k& co tinh chét gia dinh, ton thwong phdi do thudc. Mot s6 bénh nhiém
tring ciling c6 thé giéng véi NSIP, nhu bénh phéi & NB AIDS. O nhitng NB bi bénh
phéi x0 hoa chu yéu, c6 thé kho phan bi¢t NSIP vo1 UIP hoac IPF, do dang tdn thuong
trén mo hoc cia NSIP duoc 1ap lai & NB IPF [8, 28, 110]

Lam sang: Tudi khoi phat trung binh cua INSIP tré hon IPF, thuong xay ra ¢ phu ntr
trung nién, khong hut thudc. NB thuong bi kho tho tang dan va ho khan. Nghe ph01 co
thé ¢ ran nd Velcro ¢ hai phoi va day phdi, mot sd it NB c6 thé c6 ngon tay dui tréng.
Biéu hién bénh theo thoi gian rit quan trong trong viéc xac dinh chian doan iNSIP, do
dé NB nén dugc theo dai tai kham dinh ky [8, 110, 111]

Chirc nang phoi c6 kiéu thong khi han ché, giam dung tich séng va giam kha nang
khuyéch tan. FVC va DLCO c¢6 thé giup du doan tién lugng va theo ddi sy tién trién cua
bénh va dap ung vdi di€u tri, trong d6 DLCO 1a chi s6 tién lugng nhay nhat [112].

HRCT: Cac hinh anh ph6 bién trong HRCT nguc trong iNSIP 1a két hop cac ton thuong
dang kinh mo, dang luéi, gidn phé quan do co kéo, giam thé tich cac thuy phoi. Phan bd
ctia nhirng ton thuong nay c6 thé lan téa phdi hai bén, thuong dudi mang phoi va ving
day phoi. Khoang 20% NB c6 hinh anh vién tréng dudi mang phoi (subpleural sparing)
rat hitu ich dé phéan biét iNSIP voi IPF. Khong giéng nhu UIP, dang t6 ong thua thét
hodc khong co6 [8, 28, 110, 113]. D61 khi c6 dong dac trong trudong hop NSIP lién quan
bénh mb lién két nhung khong thudng gap trong trudng hop iNSIP [8] (Xem thém muyc
2.1)



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

(4) Mt cat ngang: hinh kinh mo kho thdy & ngoai vi hai thuy duoi. (B) Mat cdt ngang
o cdc thuy dwoi hai phoi: hinh luoi, kinh mo kho thay va gian phé quan co kéo doc theo
bo mach phé quan hoac dudi mang phoi [110].

Mo bénh hoc:

Dich rira phé quan phé nang (BAL) qua ndi soi phé quan: ty 1 té bao lympho T tang (>
20%) ¢ hau hét NB, nhung 1a biéu hién khong dic hiéu va chi déng vai trd hd trg chan
doan phan biét. Néu khong ting té bao lympho trong dich BAL va ty 18 bach cau trung
tinh cao, thi nén xem xét kha nang IPF hon 1a NSIP [110]

Sinh thiét pho6i xuyén thanh phé quan khong dugc khuyén cdo dé chan doan xac dinh
INSIP vi kich thude bénh pham khong du. Sinh thiét phoi 1a can thiét dé chan doan xac
dinh iNSIP.

Cac dic diém md hoc cua NSIP g6m viém mo k€ lan toa va xo hoa déng nhat vé mat
thoi gian, kién tric co ban cta phé nang thudng duogc bao ton [8, 28, 112] Trong NSIP
té bao, cac t& bao viém man tinh xAm nhap vao thanh phé nang va hau nhu khong quan
sat dugc xo hoa cua thanh phé nang. Trong NSIP xo ¢ hién tugng day 1én va xo hoa
ctia thanh phé nang c6 hoic khong c6 xdm nhap ctia cac té bao viém & vach phé nang.
NSIP xo phd bién hon NSIP té bao va chiém 80% —90% tong s6 NSIP. Viém phdi to
chtrc hoa hoidc dang t6 ong thua thot hodc khong c6 [110]. Su vang mit cia dang td ong
la dac diém quan trong nhat trong viéc phan biét NSIP xo voi UIP [111, 113]. U hat
hiém gip trong NSIP va néu co, can luu y dén bénh 1y khac nhu nhiém trung hodc viém
phdi qua man [110]. (Xem thém muc 2.2.4.2)
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Hinh 5.4. Hinh anh mé bénh hoc cua viém phoi k& khong dic hiéu (NSIP)
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A4) Kién triic phoz dwroc bdo ton véi hinh anh dong dang (QT*20). (B) NSIP té bao cho
thdy vdach phé nang day lén dong dang véi tham nhiém té bao (OT*200). (C) NSIP xo
cho thdy day véich phé nang dong dang béi collagen (OTx 200) [110)].

5.2.1.3.Piéu tri

Mic du van dang xac dinh liéu phap diéu tri t6i wu cho iNSIP, diéu tri iNSIP thuong bt
dau véi corticosteroid don tri hodc két hop véi cac thude tc ché mién dich nhu
azathioprine, cyclophosphamide, cyclosporine va mycophenolate mofetil. Khong c6
hudng dan théng nhét vé lidu lugng va thoi gian str dung corticosteroid, co khuyén céo
lidu ban dau prednisone 0,5 dén 1 mg /kg hodc 40 - 60 mg. Liéu luong trén nén duy tri
trong 1 thang, va sau d6 giam dan. Néu tinh trang ndng, co thé st dung
methylprednisolone lidu cao (1 g/ngdy 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 13 thuin loi.
Khoang 2/3 NB cai thién sau diéu tri ban dau. Tuy nhién, cac truong hop tai phat thuong
dugc bao cdo sau khi ngirng diéu trj [8, 110].

5.2.1.4. Tién luwgng

Tién luong cia iNSIP twong tu nhu NSIP thir phat do bénh mo lién két. Nhin chung,
iNSIP c6 tién lugng va dién bién 1am sang t6t hon so véi xo phdi vo cin voity 1¢ song
sot sau 5 nam la khoang 80%. Tuy nhién NSIP xo it dap Gmg voi trc ché mién dich hon
NSIP té bao, ¢6 xu hudng tién trién va cudi cung dan dén suy ho hip va tir vong tuwong
tu UIP [8, 110].

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

Viém phéi t6 chtrc hoa v6 can (COP) trude day duoc goi 1a viém phdi, tiéu phé quan tac
nghén t6 chtrc hoa (BOOP), 1a mot loai bénh phoi k& lan toa anh huong dén cac tiéu phé
quan xa, tleu phé quan ho hap, dng phé nang va thanh phé nang. COP dugc dong thuin
ATS/ERS xép vao phan nhom chinh cia cac viém phoi k& vo can [109].

Thuat ngit COP duoc ua chuéng hon BOOP do phan 4anh gan hon ton thuong mé bénh
hoc chinh déc trung cho tinh trang bénh.

Dich té hoc

Ty 1&¢ m&i mac va ty 1¢ bénh hién hanh chinh xac chua dugc 3. Ty 1¢ méc bénh nhu
nhau ¢ gidi nam va ni, vdi ty 1¢ moi mic (incidence) cao nhat 12 & do tudi khoang 50-
60 tudi va phd bién ¢ nguoi hut thude 14 so voi ngudi khong hat thube [112].

5.2.2.2.Chén do4n
Lam sang:

COP xay ra thuong xuyén nhat & nhimg nguoi khong huat thudc véi d6 tudi khoi phat
trung binh khoang 60 tudi. Sau nhiém tring du:ong h6 hip dudi, NB c6 biéu hién ho,
mét moi, sbt, kho thd, co thé kéo dai trong vai tuan dén vai thang. NB thuong bi chan
doan nham 13 viém phoi va dugc diéu tri bang khang sinh du thiéu bang chtng vi sinh.
Kham phdi c¢6 ran nd. Rat hiém gip ngén tay dui tréng [8, 110, 112].

Kham toan dién dé loai trir cac bénh Iy nén c6 lién quan viém phoi té chirc hoa, nhu ban
tay tho co khi goi y viém da co hoac hdi ching khang synthetase [8].
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Xét nghiém méau cé thé thay toc do ling méu ting va ting bach ciu trung tinh. Giam
oxy mau khi nghi thuong gap trong COP va thuong khong tuong xtirng voi mirc d¢ bénh
[112].

HRCT

COP trén HRCT dic trung bdi cac viung déng dic, dién hinh gidng manh vun (shred-
like), phan bd dudi mang phdi va quanh mach mau phé quan, thudng phan bd da 6 va &
day hon, c6 thé hinh thanh cac ndt mo cho t6i khéi mod co6 duong vién tron lang. Dau
hiéu “dao san ho” (Atoll sign) hay “hao quang dao ngugc” (reverse halo sign) dugc xem
13 d4u hiéu rat goi ¥ ctia bénh nay. Cac hinh anh it phé bién hon gdm cac nét v6i hinh
anh phé quan hoi (air bronchograms), dang lu¢i ndt hodc kinh mé c6 thé gidng véi NSIP
[8, 28, 109, 111, 112].

Céc chan doan phan biét quan trong (trén phim) gdém: viém phoi, bénh mycobacteria
khong dién hinh, ung thu biéu mé té bao phe quan phé nang, viém mach, lymphoma
hoic sarcoidosis. Vi Iy do ndy, va khong gidng nhu nhiéu viém phdi k& v6 cin khac,
chan doan COP hiém khi chi dua trén hinh anh HRCT [8, 112].

Hinh 5.5. Hinh anh mat cét ngang cia chup cat 16p vi tinh ngyc thé hién cac ving
déng dic trong viém phoi to chirc hoa vo can (COP)[112]

Mo bénh hoc:

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

Sinh thiét phoi xuyén phé quan qua ndi soi hoic sinh thiét phoi mo cé thé can néu chin
doan con nghi ngo [112].

Pic diém chinh cia OP la t6 chirc hoa trong long gdm céc nguyén bao s¢i va mo lién
két trong phé nang, 6ng phe nang va tiéu phé quan vai bao ton cia cdu tric phdi bén
dudi. Thudng ¢ thAm nhiém nhe té bao viém nhung khong co6 u hat, vi sinh vat, bach
cau trung tinh hodc bach cau 4i toan. OP ¢6 thé xay ra trong bdi canh ctia cac viém phoi
ké vo can khac va do do, su hién dién cua hinh thai UIP hodac NSIP nén duoc loai trur
[8] (Xem thém muc 2.2.4.3)

5.2.2.3.Piéu tri

COP ¢6 khuynh huéng dap tg voi corticosteroid. Phan 16n NB hdi phuc hoan toan véi
liéu trinh giam dan cua prednisolone hoic trong duong. Mot ty 18 nhd NB tai phat sau
khi ngtrng st dung corticosteroid va trong nhirng trudong hop nhu vay, st dung kéo dai
(1224 thang) corticosteroid liéu thap két hop véi azathioprine hodc mycophenolate
mofetil thudng co6 thé c6 hidu qua. Can sém danh gia lai lam sang, va luu ¥ phai loai trir
bénh tu mién nén néu tai phat nhiéu 1an hodc tién trién cia COP dan dén xo hoa [8].
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5.2.2.4.Tién luwgng

Hau hét NB COP cai thién dang ké khi dung corticosteroid, nhung thudng bj tai phat
khi giam li€u corticosteroid, vi vay co6 thé can diéu tri lau hon hodc mdt s6 truong hop
c6 thé phai st dung thudc trc ché mién dich manh hon [112].

5.2.3.Bénh phoi ké viém tiéu phé quan hé hap (RB-ILD)
5.2.3.1.Khai niém

Bénh phoi k& viém tiéu phé quan ho hip (Respiratory bronchiolitis-interstitial lung
disease, RB — ILD) 1a bénh viém tiéu phé quan ho hap (RB) phdi hop véi bénh phoi ké
(ILD). Bay la can bénh hiém, hau nhu chi xay ra ¢ nhiing nguoi da tung hodc dang hut
thudc. Bénh thudong xut hién tir 30 dén 60 tudi va khong c6 khac biét vé gi6i. Bénh déc
trung boi tri¢u chimg ho, kho tho kem roi loan chirc nang thong khi (han ché, tic nghén
hoac phdi hop) va hinh anh tén thuong trén phim HRCT gom cac ndt nho ¢ trung tam
tiéu thuy, ton thuong kinh md, day thanh phé quan két hop khi phé thiing trung tam tiéu
thuy[109, 114].

Ty 1€ luu hanh va ty 1€ méc RB-ILD chua duoc biét rd. Trong nhiing loat ca bénh trudc
day, ty 1¢ mic RB-ILD thudng dugc udc tinh cung véi bénh phdi k& bong vay
(Desquamative Interstitial Pneumonia - DIP), va hai bénh nay dugc phat hién chiém
khoang 10% —17% trong cac nghién ctru[115, 116]. Ty 1é mac RB-ILD chi duoc tinh
riéng ¢ hai trong sb céc loat ca bénh trén 1a 2% va 13%[115, 116].

5.2.3.2. Chan do4n

Lam sang

Tri€u chiing 1am sang cuia RB-ILD kha kin ddo va khong dac hi¢u. Bénh thuong khoi
phat véi biéu hién khé tho khi ging stc va ho dai dang, c6 thé khong khac dom, tién
trién tir hang tuan dén vai thang. Bénh ciing co thé dugc phét hién tinh co khong triéu
ching bang X quang phdi bat thuong hodc do chirc ning thong khi co roi loan. Bénh da
sO biéu hién & mic do nhe, tuy nhién, ¢ thé gip suy ho hap ning & nhitng NB ¢6 t6n
thuong ph01 ke lan rong. Cac tri€u ching it gap hon gom dau nguec, sut can, ho ra mau,
sot, nhiém trang ho hap dudi...[117-119]. Khi nghe phdi ¢6 thé thdy ran nd & cudi thi
hit vao hodc tiéng wheezing. C6 thé gip ngén tay dui trong, tuy nhién ty 1& dudi 25%.
NB di timg/dang hut thudc nhiéu nam[120].

Can lam sang
Chan dodn hinh anh

Chan doéan hinh anh chu yéu dua vao HRCT véi dic diém 1a cac ndt nho & trung tam
tiéu thiy va ton thuong kinh mo, gian phé quan va day thanh phé quan. Ton thuong hay
gip & thuy trén hodc phéan thuy trén thudc thuy dudi hai phdi. Cac ton thuong kinh mo
thuong c6 lién quan toi tang huy dong dai thyc bao ¢ cac tiéu phé quan tan va phé nang.
Cac ton thuong nét nhé thuong 14 ton thuong tham nhiém & 1an can tiéu phe quan va 6
long ticu phe quan. Ton thuong kém theo hay gap 1a o khi phé nang va giin phé nang
trung tAm tiéu thuy, nhitng du hiéu hay gip ¢ NB hut thude 14 1au nam[22, 121].
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Hinh 5.6. T trai qua phai: Phan b6 ton thuong RBILD trén phim HRCT, dic diém
hinh anh trén HRCT va minh hoa ton thuong kinh m¢ (vung mau xam) va ton thuong
nbt nho & trung tam tiéu thily (viing cac cham d6)[22]

QU

Hinh 5.7. Pic diém hinh anh trén HRCT véi ton thuong kinh mo (miii tén #) va ton
thuong not nho & trung tam ti€u thuy (mii tén mau ) va day thanh phé quan (mfi
tén ™)

Chirc nang thong khi

O nhitng NB c6 it triéu chimg thuong thdy DLCO giam nhe dén trung binh. O nhiing
NB c6 nhiéu triéu chtng hoic triéu chimg ning c6 thé gip ca rdi loan thong khi tic
ngh&n va rdi loan thong khi han ché hodc d6i khi gip tang thé tich khi cin don 1e[22].
Chuc nang thong khi cia RB — ILD phu thu¢c vao mure do khi phé thiing trung tim tiéu
thiy va mirc d tién trién cua bénh.

N©gi soi phé quan
Xét nghiém thanh phan dich rira phé quan phe nang (BAL) 6 NB RB-ILD thuong khong
c6 khac bi€t so voi ¢ nhitng nguoi hut thudc khoe manh. Sinh thiét xuyén thanh phé

quan c6 thé hiru ich trong chan doan phan biét RB-ILD véi viém phdi qué ting cam
(HP) hoic bénh sarcoidosis, nhung khong phai do bénh phdi ké.

Mo bénh hoc

- Th nhét: Hinh anh sy tich tu cta cac dai thuc bao hit thude (smoker’s macrophages)
trong long cac ti€u phé quan, ong phé nang va ph¢ nang, dai thuc bao c6 mau vang
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nhat hodc nau nhat. Cac sic td trong dai thuc bao hut thude co chira silicat nhom cé
ngué)n géc ttr khoi thude; nd cd dang hat min khi nhuém HE va c¢6 mau do trén nén
xanh cuia chat sat. Sic t6 thude 14 can phan biét véi thé hemosiderin, thuong 1a dang
hat thé va &n mau nhudm sit dam.

- Thi hai: Hinh 4nh xo héa ¢ thanh cua céc tiéu phé quan ho hap, d6i khi lan rong t6i
nhiing tiéu phé quan gdn mang phdi. Tén thuong xo hoa nay khi khu tra & sat mang
phoi tao hinh anh gidng véi viém phéi k& khong dic hidu dang xo hoa, hodc viém
phoi k& dang bong vay néu c6 nhiéu dai thyc bao trong phé nang nhung voi sy khac
biét quan trong 14 ton thuong loai nay thuong khu tra, hau hét thuong hinh thanh mot
ving xo hoa hinh ném kéo dai tir cc tiéu phé quan bi anh hudng dén mang phdi, xo
héa duogc hyalin hoa 16 rét. O nguyén bao soi rat hiém gip & viém tiéu phé quan ho
hap (RB) va bénh phoi k& viém tiéu phé quan ho hap (RB-ILD). Néu thay hinh dnh
x0 hoa loang 16 vai cac nguyén bao soi ngay sat dudi mang phoi nén nghi t6i viém

thuong giai doan sém (UIP).
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Hinh 5.8. Hinh anh bénh phoi k& viém tiéu phé quan ho hap (RB-ILD)

Hai hinh anh dac trung: U dong cac dai thuc bao thuéc ld trong long tiéu phé quan va
xo hoa thanh tiéu phé quan ho hap[35]

Hinh 5.9. Xo hoa trong bénh phdi k& viém tiéu phé quan ho hip (RB-ILD)



85
C6 dang géc canh, & vdch cdc tiéu phé quan hé hdp va kéo dai t&i sat mang phoi [35]

Chin do4n xac dinh

Chén doan x4c dinh RB-ILD dwa vao c6 triéu ching ho hip két hop hinh anh ton thuong
trén HRCT dién hinh ¢ nguoi dang hat thube. Trong trudng hop nghi ngd ILD khong
phai RB-ILD can dya vao mé bénh hoc qua sinh thiét xuyén thanh phé quan hoic sinh
thiét md, tuy nhién mé bénh hoc chi mang tinh chat goi ¥.

5.2.3.2.Diéu tri

Chi dinh diéu tri RB-ILD thudng it va khong c6 thude diéu tri dac hiéu. Cai thude 14 1a
bién phap khong thube quan trong trong quan Iy RB-ILD, trong khi Corticosteroid chua
thiy c6 loi ich I rang trong diéu tri RB-ILD. Cai thudc 14 c6 thé giam dang ké cac triéu
chung, giam ndt nho ¢ trung tam tiéu thily va ton 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 c6 xu huéng
tién trién va khong cai thién dugc chirc néng thong khi du cai thudc 14 va diéu trj thude.
Kha nang keo dai thoi gian song co the hy vong ¢ hau hét NB RB-ILD va ty 1€ tr vong
thi phat sau bénh ILD tién trién 14 rt hiém. Khoang 75% NB du kién s& séng sot tir 7
nam tré 1én[124].

5.2.4. Viém phoi ké bong viy (Desquamative Interstitial Pneumonia - DIP)
5.2.4.1.Dai cwong

Viém phoi k& bong vay (DIP) la mot dang hlem gap cua bénh viem ph01 k& vo can (IIP),
nhu phan loai theo hudng dan phan loai quoc té. Theo cac huéng din hién hanh, chan
doan DIP dua trén sy dong thuan cua Hoi dong da chuyén khoa (MDT), tich hop bénh
sir, chan doan hinh anh, ciing nhu rira phé quan phé nang (BAL), cac dau hiéu bénh 1y
khéc, va sinh thiét phéi ngoai khoa néu co thé. Dit lidu vé cac dic diém 1am sang va can
nguyén ctia DIP con han ché va tham chi it duoc biét dén lién quan dén tién luong va
hiéu qua cua cac chién lugc diéu tri.

Trong khi hut thudc duoc cong nhan 13 yéu t6 lién quan chinh, nhiéu bao cdo ca bénh
d3 mo ta moi lién quan cta DIP véi nhidm Cytomegalovirus va viém gan C, tiép xtc
véi nhom, doc td nAm mdc, nitrofurantoin, khéi can sa va cac hat vo co. Ngoai ra, bénh
lupus ban d6 hé thong, bénh xo cing bi hé théng, viém khép dang thap, hoi ching rdi
loan sinh tiy va bénh lo xé mi dong mono c6 lién quan dén DIP[8].

5.2.4.2.Tri€u chirng 1am sang(8]

NB DIP c¢6 d9 tudi trung binh 1a tir hon 35 tudi dén 45 tudi, nam vant o ty 1¢ nhu nhau.
Triéu ching co nang phd bién nhét 13 ho khan. Ngoai ra, mot s it truong hop co biéu
hién toan than 13 giam can va mét moi. Kham phdi co thé thdy ran nd. Cac biéu hién
khac c6 thé gap 1a ngén tay dui trong hay tham chi 14 bién ching tran khi mang phoi.
NB di ting/dang hut thudc 14 nhidu nam.

5.2.4.3.Chan do4n hinh anh[8, 22]

Phim HRCT c¢¢ vai tro quan trong trong chin doan véi cac tén thuong kinh md lan toa
khong d6ng nhat tuong ng voi cac t6n thuong thdm nhap dai thyc bao ¢ phé nang va
day cac vach lién phé nang. C6 thé phdi hop ton thuong xo hoa td chirc k& véi cac ton
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thuong kén nho hodc cac dai xo. Phan bd cac ton thuong thudng & ngoai vi sat thanh
nguc va & phan thap cua phoi.

LA

Hinh 5.10. Tur trdi qua phai: Phan b t6n thwong (ving mau cam). Ton thuong trén
HRCT véi ton thuong kinh mo (vung xam), Céac dai xo va kén khi nhé (mau xanh
duong va xanh 14 cay)[125].

Hinh 5.11. Hinh anh chup cét 16p vi tinh 16p mong do phan giai cao cua DIP: ton
thuong kinh m& & viing ngoai vi hai bén va phan bd dbi ximg ciing véi cac ton
thuong mo dang dai[126]

Chirc ning hd hap

Hau het NB ¢6 rdi loan thong khi han ché véi dung tich phoi toan phan (TLC) va dung
tich séng gang sttc (FVC) giam. DLCO giam ¢ hau hét moi NB. Hiém khi gip réi loan
thong khi tic nghén.

Mo bénh hoc[8]

bic diém trén hinh 4nh mo bénh hoc 1a sy thdm nhiém déng déu cua céc dai thue bao
sdc t6 trong khoang phé nang. Cac dai thuc bao nay ¢ bao twong mau niu vang, cac hat
min mau den. Su thim nhiém nay duoc phan bd déu trong khu vuc ton thuong, dan dén
mo ta ban dau vé DIP trén hinh anh mo bénh hoc 14 tinh dong nhat don diéu. Chinh su
ddng nhat cua cac tén thuong giup phan biét DIP véi RB-ILD. Cac tén thuong trong
1ong phé nang di kem voi sy day 1én cua vach phé nang lan téa va dong déu Su day lén
cua vach phe nang di kém véi sy ling dong collagen va tang san cua cac té bao phe nang
loai 2. CAu triic phe nang dugc duy tri, rat hiém khi xay ra hién tuong xo hoa nhiéu hoic
t6n thuong dang to ong. Dang t6n thuong phan tng gidéng nhu DIP khu trt d6i khi c6
thé gip nhitng nguoi hut thude duge chan doan véi cac bénh phoi k& khac nhu IPF, RB-
ILD, viém phoi k& khong dic hiéu (NSIP), viém phoi ting bach ciu 4i toan, xuat huyét
phdi man tinh.
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5.2.4.4.Chan doan[8, 125]

Tuong ty nhu RB-ILD, chan doan xac dinh DIP dya vao cac biéu hién 14m sang, tién sur
hut thude va t6n thuong trén giai phau bénh tir bénh pham sinh thiét ngoai khoa. Vi tén
thuong gidng DIP ¢ the gap & cac bénh ph01 lan toa khac, nén phai xem xét kha nang
xay ra sai sot khi 14y mau. Khi khong c6 bang ching trén giai phau bénh, chan doan dua
vao cac ddu hiéu 14m sang va céc ton thuong trén HRCT. Tlen str hat thube chu dong 1a
m()t, thong tin hé tro cho chan doan, nhung co dén 20% s6 NB DIP 1a nguoi khong hut
thudc.

5.2.4.5.Diéu tri va tién lwong[8]

Viéc ngimg hut thude 13 rat quan trong va can dugc khuyén khich & tat ca nhimg NB
DIP dang hat thudc. Phan 16n NB DIP cho thiy sy on dinh hodc cai thién khi diéu trj
bang corticosteroid. Tuy nhién, khi giam hodc ngimg st dung corticosteroid, tit ca NB
déu tai phat. Y kién chuyén gia hién tai ing ho thir nghiém diéu tri corticosteroid licu
vira phai (40-60 mg prednisone) trong 2 thang, sau d6 giam dan trong 2 thang sau do.

DIP c6 tién luong t6t. Ty 1& sdng sot sau 10 nim duoc béo céo 1én dén 100% véi thoi
gian séng thém trung binh 1 12 nam ké tir khi chan doan. Tuy nhién, mot sb it NB ¢o
thé tién trién thanh xo héa véi ton thuong dang t6 ong va lam giam thoi gian song thém.
Mot s6 truong hop phat hién ung thu ph01 trong qua trinh theo ddi sau khi duoc chan
doan, c6 kha nang do cung chia sé yéu t6 nguy co chung 13 hit thudc 1a.

5.3.Bénh phoi ké trong bénh Iy 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) 13 bénh 1y viém khdp tu mién, dic trung bdi tinh trang
viém man tinh mang hoat dich & nhiéu khdp va nhing ton thuong ngoai khép.

- Bénh phéi ké& (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 médt s dang ton thu:(mg mo hoc voi benh canh khac nhau vé lam sang, hinh
anh hoc, dap tng dleu tri va dién tién. Cac yéu t6 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 14 viém phoi ké thong
thuong (UIP) va viém ph01 k& 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 cua RA-ILD

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

- Tylé 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 xuit hién & NB d3 c6 bénh RA duoc xac l1ap 1o va xuét 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 biéu hién khop.
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Biéu hién 1am sang cua RA-ILD phuy thudc mirc d6 ton thuong phdi. Triéu ching
thudng xudt hién tir tir, bao gdm kho tho khi gang stc va ho khan kéo dai. Nhan dién
kho tho khi géng stre ¢ thé cham tré do NB thuong c6 han ché van dong, mét khi
gang strc do bénh 1y khép.
O NB thé UIP, cic triéu ching thuong xuat hién mudn khi xo phoi di lan rong.
Nguoc lai, khéi phat ram ro, ce”ip tinh dugc ghi nhan ¢ mot s6 NB ¢6 hoi ching
Hamman-Rich tién trién nhanh, c6 dang ton thuong bénh 1y cta viém phdi k& cap
tinh. {t gap hon, NB co thé co sbt, dau nguc.
Céc dau hiéu 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 xuét hién
mudn trong qua trinh cuia bénh. Ngoén tay dui trong thuong thdy & NB c¢6 RA-ILD
dang UIP, nhung rat hiém gip & NB c6 cac dang RA-ILD khac.

5.3.1.4.Can lam sang
Xét nghiém 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 ciu ai toan (kha nang phan ing thuoc)

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

Céac diu 4n viém nhu téc do ling mau, CRP co tuong quan v6i mic do hoat dong
cua RA, tuy nhién vai tro trong danh gia ILD chua rd.

X quang nguc

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

Céc bat thudng co thé thdy gom cac tham nhiém kiéu kinh m¢ day ph01 hinh anh
mo dang ludi va hinh anh t6 ong. O giai doan tré, c6 thé co cac thay do6i goi y ting
ap phoi.

HRCT[109, 129]

Thuong can thiét chup HRCT cho moi NB ¢6 triéu chimg, bat 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 énh ton thuong xo phoi dang t6 ong (milii tén) va day t6 chirc k&
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 lac nghi. Khi danh gia theo thoi gian, nhirng thay doi 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 khéc ngoai RA-ILD, chéng
han viém phdi bach cau 4i toan cip, xut 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 ¢o6 bang ching 1am sang cua RA-ILD, thuong thdy ting sb luong té bao,
tang bach cau trung tinh va doéi khi c6 bach cau ai toan.

Sinh thiét phéi

Do thay,déi trén HRCT tupng quan chat ché vdi cac dang t6n thuong mo bénh hoc ILD,
sinh thi€t 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 c6 biéu hién dang
ké trén 1am sang hodc tién trién, viéc sinh thiét phoi co thé can thiét.

5.3.1.5.Chén do4an
Chén dodn RA

Pé chan doan sém RA, thong thm‘mg dua yéo tiéu chuan Phén loai cua Ho1 Thép khép
hoc Hoa Ky (ACR) va Lién doan chong Thap khop Chau Au (EULAR) nam 2010[130].

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

Déi tuong la cac NB: 1) C¢ it nhét 1 khép duoc xac dinh viém mang hoat dich
trén 1dm sang va 2) Viém mang hoat dich khdp khong do cac bénh 1y khac.
Ton thiwong khép (0-5 diém)
o1 khép 16n (kh6p vai, khuyu tay, hang, gdi, c6 chan) 0
¢2-10 khép 16n 1
e1-3 khép nho (khdp cb tay, ban ngon tay, ngon gan, ban ngoén chan) = 2
¢4-10 khédp nho (khong tinh khép 1om) 3
>10 khdp (it nhat 1 khop nho) 5
Huyét thanh hoc (0-3 diém)
oRF va anti-CCP am tinh 0
RF hoic anti-CPP (+) thip 2
eRF hoic anti-CPP (+) cao (>3 1an gi6i han trén binh thuong) 3
Pdp iing viém cdp (0-1 diém)
*CRP va tdc d6 mau lang binh thuong 0
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¢CRP hoic toc d6 mau ling bat thuong 1
Thoi gian cé triéu chirng (0-1 diém)

<6 tuan 0

*>6 tudn 1

Chan dodn xdc dinh RA néu >6 diém. Néu sé diém <6: NB cé thé dap iing dii tiéu
chuan néu cdc triéu chung dan dan xuat hién thém (tich liy).
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Chién dodn RA-ILD:

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 phoi do thude va bénh 4c tinh. Thudng nghi ngd RA-
ILD khi NB RA xuét hién khé tho, ho, c¢6 ran khi nghe phdi, hodc bat thuong khi do
chtrc nang ho hip hoic trén X quang nguc.

Trong 1 s trudng hop, ILD 1a biéu hién dau tién cua bénh, BN chwa 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 chiing khdp ¢6 thé xuat hién sau d6 2 — 3 nam.

Danh 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 thié€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

- Padc 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 licu
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 thiy ¢ mot s6 NB RA va viém phdi t6 chirc hoa.

5.3.1.6. Diéu tri

Diéu tri Viém khép dang thip: 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 dic 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 voi glucocorticoid
(GC) hoic thudc trc ché mién dich. Can duy tri cac thudc diéu tri bénh khdp néu cd
chi dinh, c6 thé ngirmg bat ky thudc nao néu nghi ngd giy doc tinh phoi.
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Tiép can diéu tri véi GC va thudc ikc 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 gbém 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 maic.

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 khong c6 bénh 1y ddng mic phic tap.

NB voéi cac dang RA-ILD viém phdi t6 chirc hoa, NSIP va viém phoi k& lympho bao
c6 kha ning dap ung véi diéu tri GC va thube 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: Ubng lidu trong 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, c6 thé dung GC liéu cao tinh mach hoic liéu xung (pulse), giéng thé
bénh cép tinh.

Thuoc irc 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, hoic doc tinh do thudc 1a nguyén nhan cua that bai
dap tmg diéu tri, c6 thé thém 1 thudc trc ché mién dich vai lidu GC dang ding. Viéc
b6 sung thude trc 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/ngdy
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 cdc thuéc chong thap khép lam thay déi bénh (DMARDs)

Methotrexate (MTX): Trudc day 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 x4u di; tham chi, thudc c6 thé c6 tac dung bao v¢é khéi 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 duoc st dung hi€u qua voi mycophenolate,
nhung khong bao gid sit dung don ddc cho RA-ILD.

Xo phéi tién trién[127, 132, 133]

V61 NB c¢6 dac q‘iém cua bénh xo pl}éi‘tién trién (dya trén 1am sang, HRCT, FVC) xem
x€t chi dinh thudc khang xo. Mgt s6 bang ching tir thir nghi€ém 1am sang cho thay liéu
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phap khang xo v6i nintedanib lam chm suy giam FVC ¢ NB ILD c6 kiéu hinh xo phoi
tién trién, trong d6 c6 RA-ILD. Liéu nintedanib cho NB RA-ILD twong ty nhu véi IPF
(150 mg x 2 lan/ngay).

Thé bénh cip tinh

Mot s it NB xuat hién ILD tién trién nhanh hodc viém phdi to chirc héa nhu 13 bién
chung cua RA, sau khi 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 phdi to chiic hoa).
NB thuong c6 hodc c¢6 nguy co suy ho 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 ligu phdp diéu tri khdc

- Céc thude sinh hoc ¢6 hiéu qua trong diéu tri RA (rituximab, anti-TNF, tocilizumab)
cling c¢6 bang chimg cho thay co thé c6 ich trong cai thién RA-ILD[134].

- Ghép phdi: Ghép phdi c6 thé 1a mét 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 béo hoa oxy. HRCT
c6 theé xem xét moi 1-2 nam hodc sém hon tuy dién bién 1am sang.

- Theo doi cz’gc tac dur}g phu cua thgf)c: Doc tinh trén huyét hoc, gan, than tiét nicu,
ddc tinh phoi do thuoc, nhiém khuan, du phong loang xuwong, bénh é4c tinh.

Tién lwong

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 li¢u 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 cirng bi toan thé

5.3.2.1.Khai niém

Xo cung bi toan thé hay con goi la bénh xo ctng hé thdng 12 mot bénh mo lién két ty

mién véi cac réi loan mién dich va xo hoa tién trién gy xo cimg da va ton thuong cac

tang[136].

Bénh phoi k& 1a mot biéu hién 14m sang thuong gip trong xo cimg bi, 1a mot trong hai

loai ton thuong phoi chu yéu thuong gap ¢ NB va la nhitng nguyén nhan chu yéu gay tu

vong cho NBJ11, 136].

5.3.2.2.Dich té hoc
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Xo cimg bi duge xép vao nhém bénh hiém gip véi ty 1é gap trung binh trén thé gidi tix
40 dén 320 truong hop trén mot triéu ngudi tiy timg ving dia 1y. Bénh phdi k& 1a biéu
hién thudong gip & NB xo cling bi v6i biéu hién tir 30-40% trén 1am sang, 80% trén chup
phoi cit 16p vi tinh do phan giai cao va tdi 90% cac truong hop trén tir thi[11, 136, 137].

5.3.2.3.Yéu té nguy co

Hién nay, cac nguy co duoc biét 1am ting kha ning ton thuong va tién trién bénh phoi

no1 chung va bénh phoi ké trong xo cung bi bao gom|[11, 136, 137]:

- Nam gi6i, hit thude, nguoi nhiéu tudi, & nhimg NB ¢6 biéu hién 1am sang viém khép,
loét ngoén, gian thuc quan, tang ap luc dong mach phodi, xo da tién trién nhanh, co
bénh than di kém va xo co tim.

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

5.3.2.4.Chén doén

Ldam sang

Ngoai cac biéu hién lam sang thuong gdp cua xo ctmg bi nhu xo cing da, viém khop,

hoi chimg Raynaud, nu6t nghen... NB xo ctng bi ¢6 bénh phoi k& thuong biéu hién mét

moi, kho thd khi gang strc hoac khi nghi, ho khan. Tuy nhién, can luu y c6 mdt ty 1€
nhat dinh NB khong c6 triéu ching gi vé ho hap trén 1am sang, nhat 1a giai doan sém
cua bénh[136].

Kham thuc thé c6 thé thay rale nd ¢ phdi kém voi céc ton thuong trén da & ving nguc
trong xo cing bi[11, 136].

Do chirc ning hd hap co giam dung tich sdng gang sirc. Kha ning trao doi khi giam thé
hién su thay doi kha nang khuéch tai khi carbon monoxide & cac mitc d6 khac nhau.
Truong hop giam dung tich séng ging strc va kha ning khuéch tan khi khong ty 18 véi
nhau c6 thé do ton thuwong mach mau phdi di kem[11, 136].

Chup cit I6p vi tinh d¢ phén gidi cao (HRCT)

Céc ton thuong thuong gip cua bénh phoi k& & NB xo clng bi trén chup cat 16p vi tinh
phéi d6 phan giai cao bao gdm:

Viém phoi k& khong dic hiéu (NSIP) gip trong 80% cac truong hop voi hinh anh kinh
md viing ngoai vi va ddy phoi nhung khong xuat hién & ' vung sat mang ph01 (subpleural
sparing), doi khi c6 xen k& cac ton thuong dang ludi nét hay xo hoa phoi tap trung chu
yéu & ngoai vi phdi hoic dudi mang phéi[11, 138]. T6n thuong tap trung chil yéu ¢ thuy
duoi va phia sau phdi, co thé co diy mang ph01 va tran dich khoang mang phdi. Co thé
¢ cac ndt nhod & trung tm tiéu thuy thuc chat 1a tinh trang gidn phé quan the nang.
Thudng kém theo tinh trang gidn thuc quan. Hau hét cac ddu hiéu hinh anh déu tién trién
kha cham theo thoi gian [138].



Hinh 5.13. Hinh dnh HRCT ton thuong phoi & NB xo clmg bi toan thé v6i hinh énh
NSIP gom kinh mo, xo hoa t6 chure k& lién tiéu thuy phan b6 chu yéu ¢ ngoai vi
phan thap hai phoi[138]

Gidi phdu bénh

Xét nghiém dich rira phé quan c6 thé gitip hd tro chan doan bénh phoi k& trong xo cing
bi. Biéu hién viém phé nang thé hién qua viéc tdng so luong té bao dai thuc bao 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 khong can thiét trong chan doan bénh phoi k& trong bénh xo cting bi va
cac ton thuong clng chi phan anh déc diém trén cac thim do hinh anh. Ton thuong
thuong gap nhat trén sinh thiét ph01 1a thé viém ph01 ké& khong dac hiéu (NSIP) thé hién
qua céc ton thuong t6 chirc ké phé nang lan toa, dong nhat, & cac mirc do khac nhau qua
viéc tham nhiém man tinh té bao lympho va t6 chic xo. Trong d6 thé viém phdi k& xo
hoa gip nhiéu hon thé viém phoi k& thAm nhiém té bao. Viém phoi k& thong thudng c6
ty 1€ cao thtr hai v6i cac dac diém ton thuong dang mang voi tinh trang xo hoa khong
dong nhat tam thoi, tang soi collagen, hinh t6 ong va cac 6 tip trung nguyén bao soi.
(Xem thém Chuong 2, muc 2.2)

Chin dodn xo cieng bi toan thé: dya vio tiéu chuan ACR/EULAR 2013. Chan doan
bénh phoi k& dya vao cac biéu hién 1am sang, danh gia chirc nang ho hap va cac tham
do hinh anh dac biét la HRCT. Trong mot 86 truong hop kho khan co thé can dén két
qua giai phau bénh dich rira phé quan va sinh thiét phoi.

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

Nhom Phin nhém Diém
Day da cic ngén tay hai bén, lan toa 9
gan khép ban ngdn (TC du)
Day da cac ngén tay (chi tinh diém | Sung phu cac ngoén tay
cao hon) Viém cac ngdn tay (xa cac khép ban 4

ngdédn nhung gan cac khop ngén gan

Tén thuong dau ngédn (chi tinh diém | Loét dau ngén 2
cao hon)

Seo dau ngon

Gian mach 2
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Bat thuong mao mach nén mong

Tang ap lyc dong mach phéi va/hoidc | Tang ap luc dong mach phoi
bénh phoi ké (t6i da 2 dieém) Bénh phéi k&

Raynaud

W (W (N NN

Khang thé tr mién lién quan dén SSc | Khang day to
(khang day to, khang topoisomerase
I anti-Scl-70, khang RNA
polymerase I1I)

Khang topoisomerase I [anti-Scl-
70)

Khang RNA polymerase 111

NB c¢6 > 9 diém dwgc chian dodn xo cing bi

Sang loc bénh phéi ké do xo cirng bi

Do tinh trang néng va ty I¢ tr vong cao cua bénh ph01 k& trong xo cuing bi, qué trinh
sang loc chan doan dong vai tro quan trong trong chan doan sém bénh va diéu trj hiéu
qua bénh. NB can dugc sang loc qua héi va kham 1am sang k¥ ludng, danh gia chirc
nang ho hap, chup cat 16p vi tinh phoi 16p mong dd phan giai cao.

NB méi duoc chan doan xo climg bi nén duge danh gia chirc nang ho hap va kiém tra lai
3 - 6 thang 1 1an 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 hodc thudng xuyén
hon & cac NB di dugc chan doan bénh phoi k& tity thudc vao tinh trang 1am sang cila
NB[136].

5.3.2.5.Diéu tri

Duw phong chung: Cac NB bi bénh phéi k& do xo cung bi can duogc diéu tri va du phong
mot s6 bénh 1y ¢6 lién quan hodc 1am ning thém tinh trang ton thuong phoi[136].

Diéu tri hoi chtng trao nguoc da day thue quan bang diéu chinh 16i séng, dung thude G
ché bom proton hodc khang thu thé histamine 2. Tiém vaccine phong influenza va phé
cau. Thd 6 xy hd tro chi dinh twong tu cac truong hop bénh phdi khac. Cac bién phap
phuc héi chirc ning.

Thuoc we ché mién dich

- Glucorticorticoid lidu thap dén trung binh (twong duong 30 mg prednisolone) co hi¢u
qua 1am 6n dinh va cai thién tinh trang bénh. Lleu cao glucocorticoid c6 thé chi dinh
trong mot s6 truong hop bénh ning, tién trién. NB cin dugc theo ddi sat d& phong
ton thuong than do sir dung glucocorticoid kéo dai, dic biét véi liéu trung binh va
cao[l1, 136, 137].

- Cyclophosphamide duong ubng véi lidu t6i da 2 mg/kg can nang/ngay hoac duong
truyén tinh mach véi lidu 500 - 1.000 mg/m?/thang tir 6 thang dén 1 nim

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

- Azathioprine liéu khéi dau 50 mg/ngdy, sau d6 ting 1én 100 mg/ngay[1 1, 136, 139].
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Thuéc sinh hoc

- Rituximab, thubc tc ché lympho B c6 tac dung cai thién ton thuong phdi va chirc
nang ho hap & NB bénh phdi k& do xo cting bi trong mét s6 thir nghiém 1am sang
gan day[11, 136, 137].

- Tocilizumab, thude tc ché interleukin 6 ciing cho thay hiéu qua tot trong cai thién
tén thuong phdi k& trong xo ctng bi & mot sd nghién ciru duge cong bd[11, 136,
137].

Thuéc chéng xo héa

Nintedanib 13 thudc trc ché tyrosine kinase, dugc chi dinh trong cac truong hop bénh
phdi k& nguyén phat ciing cho thdy c6 tac dung véi ton thuong phdi k& trong xo cing bi
v6i lidu 150 mg, 2 lan/ngay[11, 136].

Ghép phoi

La bién phap dicu trivcuéi cung dugc chi dinh cho cac truong hop bénh phoi ké va ting
ap luyc dong mach phodi nang, khong dap ing voi cac bién phap diéu tri thong thuong[11,
137].

5.3.2.6.Tién lwgng

Bénh phoi k& trong xo ciing bi néu dugc chan doan va diéu tri sém c6 két qua tét, thoi
gian song trung binh c6 thé dat 15 nam sau khi chan doan.

Can chu trong va giam nhe nhitng yéu t6 nguy co ning bénh trong qua trinh chin doan
va diéu tri.

Cac NB ¢ biéu hién lam sang ning nhu xo da tién trién, viém nhiéu khop, viém ngon,
t6n thuong thyc quan; chirc ning ho hap giam; tén ‘thuong xo hoa nhiéu trén HRCT,

tang ap luc dong mach phdi thudng cé tién lwong xau. Chan doan sém va diéu tri tich
cuc c6 thé giup cai thién tién luong bénh & nhitng NB nay[11, 137, 139].

5.3.3.Viém phéi ké trong viém da co va viém da co
5.3.3.1.Khai niém

Viém da co va viém da co thudc nhom bénh 1y viém co tu mién nguyén phat, 1a mot
nhom bénh t6 chire lién két it gap va co6 biéu hién triéu chirng 1am sang da dang, khong
dong nhat. Bénh anh hudéng dén hé co va nhi€u co quan khac trong co thé nhu khop,
phoi va tim mach. Phoi la mdt trong cac ton thuong ngoai co hay gap nhat & NB viém
da co va viém da co. Mac du, viém phoi k€ thuong kém theo céc bi¢u hién 1am sang
va xét nghi¢m cua viém co ty mién, tuy nhién & mdt s6 it NB, nhitng bi€u hién vé co
c0 thé khong rd rang hodc xuat hi¢n muodn. Viém phdi ké cling c6 thé 1a bi€u hién duy
nhat cia bénh.

Dich té hoc

Ty 18 bi viém phdi k& trong viém da co va viém da co giao dong trong khoang tir 20-
86% tuy theo két qua cua tung nghién ciru. O nhirng nghién ctru, chup cat 16p phdi 16p
mong c¢6 do phan dai cao (HRCT) dugc chi dinh dé phat hi¢n sém bénh phdi k€, thay cé
dén 78% cac NB co6 viém phoi k& ¢ nhiing mtrc d khac nhau.

Cic yéu to nguy co ciia viém phéi ké trong viém da co va viém da co

Cho dén nay, nguyén nhén chinh xdc cua bénh viém da co va viém da co chua rd rang.
Theo mot s nghién ctru, cic tac nhan gy nhiém trung, thudc va mot sb yéu tb ciia moi
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truong ¢ thé 1a nguyén nhan gy khai phat bénh. Yéu té gen cling c6 mét vai trd quan
trong trong co ché bénh sinh cia bénh.
5.3.3.2.Chén do4n viém phdi ké trong viém da co va viém da co
Ldam sang
Céc biéu hién 1am sang cua viém phoi ké trong viém da co va viém da co rat da dang,
tir xo phoi khong c6 bi€u hién tri¢u ching 1am sang dén viém phdi ké tién trién nhanh,
cap tinh kem theo hoi chung suy ho hép cap (ARDS- adult respiratory distress
syndrome). Tri¢u chirng 1am sang thuong gap nhat 13 ho khan va khé tho khi géng suc.
Khong c6 mdi lién quan gitta muc do nang cua viém phéi k& va mirc d6 hoat dong cua

tinh trang viém co. Cac biéu hién 1am sang cia viém phdi k& trong viém co ty mién
thuong tién trién theo 3 thé sau:

- Viém phoi k& tién trién nhanh va cAp tinh trong vai tuan dén vai thang. NB ¢6 hoi
chung suy ho hap cap (ARDS), twong ng véi bénh hoc 14 ton thuong cac phé nang
lan toa. Chu yéu gép ¢ nhiing NB viém da co thé khong dién hinh va c6 khang thé
khang MDA trong huyét thanh.

- Viém phoi k& tién trién ban cip hodc man tinh, trong ng voi bénh hoc 13 viém phoi
to chirc hoa hodc viém phoi to chitc hoa két hop voi viém phoi k& khong dac hiéu.
Thé nay thuong dap ung tot \(! dleu tri corticosteroid.

- Viém phoi k& c6 xo phdi tién trién man tinh, tuong tmg v&i bénh hoc 13 viém phdi
k& khong dic hiéu cé xo phoi hodc viém phoi k& thong thudng. Thé nay thuong dap
g kém véi diéu tri corticosteroid va cac thudc trc ché mién dich (UCMD).

Ngoai nhitng triéu chimg & phdi, NB c6 biéu hién céc triéu ching 1am sang khac cua
bénh viém co tu mién. Toan than: sdt, st can. Ton thuong ban ¢ da trong viém da co:
Ban san Gottron, ban mau dé tim quanh hdc mat, ban tay tho co khi, dau hiéu khan
choang & cd, 10ét & da. Co: Yéu co ving gdc chi ddi xtng 2 bén, c¢6 ddu hiéu ghé dau.
Khép: Dau khop, viem khop.

Cic khdng thé két hop véi viém phoi ké trong viém da co va viém da co

Trong nhitng khang thé dic hiéu cta bénh viém co tu mién, nhém khang thé khang
synthetase va khang thé khang MDAS5 co lién quan chat ché voi sy xuat hién cua viém
phoi k& ¢ cac NB viém da co va viém da co [140, 141].

- Nhém khéng thé khang synthetase: Gom 8 khang thé khac nhau (Jo-1, PL-7, PL-12,
EJ, OJ, KS, Ha, Zo), trong d6 hay gap nhat 13 khang thé khang Jo-1. Trong nhirng
khang thé dic hiéu cta viém co ty mién, nhom khang thé khang synthetase chiém ty
1¢ cao nhét.

- Khang thé khang MDA5 (CADM-140): Gip cha yéu & nhitng NB viém da co c6 tén
thuong da dién hinh nhung khong ¢ hodc c6 it dau hiéu cta viém co trén 1am sang.
Tuy nhién, khi sinh thiét co hodc lam cac xét nghiém men co van c6 biéu hién cia
viém co ty mién. NB thuong cé viém phoi k& thé tién trién nhanh, cap tinh, c6 thé
dan dén tir vong. Xét nghiém chi sd ferritin trong huyét thanh ting cao.

Chén dodn hinh énh

- Chup Xquang phoi: Cé do nhay va do dic hiéu thap trong chan doan va theo ddi su
tién trién cua bénh phdi k& & cac NB viém co ty mién.

- Chup HRCT: Giup phat hién sém va chan doan chinh xac viém phoi k& & nhitng NB
viém co ty mién. Trén phim HRCT, cac ton thuong nhu phdi thuong khong dong
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nhat gom: thuong gip nhat 1a dang viém phoi to chic héa (OP) va viém phoi ké
khong dic hiéu (NSIP) hodc chong l14p 2 dang. Tham nhiém & ving ddy va phia sau,
hinh anh d6ng dic gip nhiéu hon hinh anh t6 ong. C6 thé tién trién xo phoi.
+ Hinh anh NSIP véi tén thuong kinh mo, su day 1én & xung quanh cic mach mau
va phé quan, ddy cac t6 chuc ludi. Nhitng tén thuong khac nhu hinh t6 ong, gidn phé
quan khu trd it gdp hon. Trong viém phdi t6 chirc hoa, cé nhimng ving déng dic &
phoi két hop v6i bo mach mau- phé quan bi x6a. Sy két hop giira nhitng ving dong
dic va day to chuc ludi ¢ phdi rat thuong gip trong viém phoi k& & NB viém da co
va viém da co, dac biét khi NB ¢6 khoi phat bénh cép tinh hodc ban cip.
+ Nhitng hinh anh ton thuong trén phim HRCT co thé giup tién luong viém phoi k&
6 NB viém co ty mlen Tén thuong DAD/AIP it gip, c6 tién luong x4u va ty 18 tir
vong cao. Nhirng ton thuong OP thuong dap tng voi diéu tri glucocorticoid va thude
UCMD.

Xem thém chuong 2, myc 2.1.

Hinh 5.14. Phén bo
ton thuong AIP chu
yeu o ngoa1 vi phan
thap ctia phoi (miii tén
=) voi ton thuong
kinh mo lan téa (miii
tén =) kém dong dac
nhu phdi (miii tén =)

Hinh 5.15. Hinh anh
ton thuong phoi trén
HRCT ¢ NB viém da
co / viém da co: Ton
thuong kinh mo (mii
tén mau den) va dong
dic nhu phoi (miii tén
mau trang)

Mo bénh hoc cua viéem phoi ké trong viém da co va viém da co

Tén thuong bénh hoc hay gap nhit ciia viém phéi k€ trong viém da co va viém da
co 1a thé viém phdi k& khong déc hiéu (NSIP), ch1em ty 1€ khoang 80%. Tén thuong
dic trung gdm: sy tham nhidm ddng nhét cua cac té bao viém o t6 churc k& cia ph01
lang dong collagen ¢ mirc d¢ trung binh, céu triic cua phoi van dugc bao toan, hiém
thdy cac té bao xo non. Trén phim HRCT, ¢ hinh anh dong dic kinh mo & ving
ngoai vi cua ph01 va su day 1én ctia vach nho, xo hoa it gap.

Thé viém phoi k& thong thuong (UIP): C6 tinh trang xo hoa rat nhiéu va sy lang
dong collagen khong dong nhat trai nguoc véi viém phoi ké& khong déc hiéu. Céu
trac cua phoi bi pha hity, cac té bao xo non tap trung thanh 4, c6 hinh anh t6 ong va
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su tham nhiém cac té bao viém & mirc d6 trung binh. Trén phim HRCT, ¢6 hinh anh
t6 ong & vung ngoai vi va dy phdi, s day 1én lan téa clia cac vach va tinh trang giin
phé quan do co kéo. Trong bénh viém co ty mién, thé viém phdi k& théng thudng it
gip hon, c6 tién lugng xau hon va it dap ung véi cac thude e ché mién dich so véi
the viém phoi k& khong dac hiéu.

Thé tén thuong cac phé nang lan toa (DAD/AIP): La thé tién trlen nhanh nhét va c6
tién lwong x4u nhat. Cac té bao viém tham nhiém lan téa & t6 chuc ké cua phoi, c6
tinh trang phu va tao thianh cic mang hyaline, dan dén xo phoi t6 chic hoa. Trén
phim HRCT, c¢6 hinh anh dong dac kinh mo lan téa va ¢ giai doan mudn c6 hinh anh
gidn phé quan do co kéo va hinh t6 ong. Bat ky mét ton thuong nao dau tién & phdi
trong bénh viém da co va viém da co ciing co thé tién trién thanh thé t6n thuong cac
phé nang lan téa, gy hoi chu:ng ARDS va lam NB tir vong.

Hinh 5.16. Hinh anh ton
thwong phe nang lan téa:
Vach phe nang bi vo, long
chita nhiéu hong cau, té bdo
viém va xudt hién cdc mang

hyalin (miii tén) [35]

Thé viém phdi t6 chirc hoa (OP): Déc trung boi su xuét hién cua cac 6 to chuc hat
trong phé nang va cé thé tién trlen gdy tic nghén cic duong tho nho. Trén phim
HRCT, ¢6 hinh anh viém ph01 t6 chtrc xo hda va su tham nhiém khu trii & 2 bén ph01.
Thé nay c6 tién luong tot nhat va dap Gmg véi cac thude e ché mién dich.

Xem thém Chuong 2, muc 2.2.

Cac bién phap tham do khadc

Noi soi phé quan va xét nghiém dich phé quan: giup loai trir cic nguyén nhéan c6 thé
gdy viém phoi k& trong viém co ty mién nhu bénh 1y nhiém tring, ung thu, ting phan
mg qua man véi thudc.

Sinh thiét phoi qua ndi soi phé quan: Co thé chi dinh trong nhiing trudong hop chua
rd chan doan.

Po chirc ning hé hap: O nhitng NB viém da co va viém da co c6 viém phoi k&, khi
do chirc nang ho hap c6 réi loan thong khi han ché. Nhiing thay d6i bat thuong trong
chi s6 FVC, TLC va FEV1 ciing c6 thé do yéu co hd hip & NB viém co tu mién. Yéu
co ho hip biéu hién bang ting thé tich khi cin va ty 16 FEV1/FVC trong gi6i han
binh thuong.

5.3.3.3.Piéu tri viém phoi ké trong viém da co va viém da co



