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Trong diéu tri viém phoi k& & nhitng NB viém da co va viém da co, glucocorticoid 14 1
nhém thude dugce lya chon dau tién va thuong két hop véi cac thuoc trec ché mién dich.

Glucocorticoid

La thudc dicu tri nén tang va dugc lya chon dau tién trong diéu tri viém phoi ké & NB
viém da co va viém da co.

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

Azathioprine
La thudc trc ché mién dich, dung dudng udng, lidu luong 2- 3 mg/kg/ngay.

Theo két qua cua cac nghién ctru, 75% NB viém co tu mién c6 viém phdi k& dap ung
tot voi azathioprine khi thuoc duge chi dinh dau tién va dung két hgp vai glucocorticoid.

Methotrexat

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

Cyclosporine A

Dung thudc theo duong udng, liéu lugng 2- 4 mg/kg/ngay. Tac dung phu: Ddc tinh voi
than nén phai theo dodi churc nang than thudong xuyén khi dung thudc.

Tacrolimus

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

Mycophenolate mofetil

La thubc UCMD, thuong dung lgét hop voi glucocorticoid. Khoang 80% cac NB viém
da co va viém da co c6 viém phoi k€ dap ung vai di€u tri bang mycophenolate mofetil.
Liéu luong: 2- 3 g/ngay, dudng udng.

Cyclophosphamide

Chi dinhﬁ: Cac NB viém da co va viém da co co viém phéi ke thé tié13 trién nhanh, hodc
viém phoi k€ khang tri v4i glucocorticoid va nhiing thudc trc ché mién dich khac.
Truyén tinh mach, liéu lugng 600- 700mg/m? da/l lan truyén- 1 thang/1 lan trong 6
thang lién tuc, sau d6 gidn 2- 3 thang/1 lan truyén tinh mach. Tong ca dot diéu trila 11-
12 1an truyén tinh mach. Tac dung phu: Viém bang quang chday mau, viém- teo budng
tring, giam bach cau mau, nhiém trung co hoi, ung thu thir phat.

Rituximab

La mot thudc sinh hoc, mot khang thé don dong khang khang nguyén CD20 trén bé mit
cta té bao lympho B dan den giam sy hoat hoa va chirc néng cua cac té bao lympho B.
Chi dinh: NB viém co tu mién c6 viém ph01 k& mtrc 46 nang, tién trién nhanh hodc viém
phoi k& khang tri voi glucocorticoid va nhimg thude e ché mién dich khac. Thuong
dung két hop véi glucocorticoid.

Truyén tinh mach 2 lidu, cach nhau 2 tuan, ljéu lugng 700mg/m?* da/1 1an truyén hodc
1000mg/1 lan truyén. Sau moi 6 thang, c6 thé truyép thuoc nhac lai p}}u thudc vao mirc
do dap ung vaéi di€u tri cua NB. Tac dung phu: Nhiém trung co hoi, roi loan nhip tim.
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Sw két hop cdc thuéc trc ché mién dich trong diéu tri viem phéi ké & NB viém da co
va viem da co

Sy lwa chon thudce trong diéu tri viem phéi k& & NB viém da co va viém da co phu thudc
vao mirc do nding va mirc do tién trién ctia bénh ¢ thoi diém chan doan, thuong diéu trj
két hop glucocorticoid heu cao voi cac thude e ché mién dich [142]. Trong diéu tri
viém phéi k& thé tién trién nhanh, wu tién chon cyclophosphamide truyén tinh mach hoic
cyclosporine A. Trong diéu tri viém phdi k& thé tién trién man tinh, wu tién chon
methotrexat, mycophenolate mofetil hoic azathioprine. Immunoglobulin truyén tinh
mach it c6 hiéu qua trong diéu tri viém phdi k& & NB viém da co va viém da co nén
thude it duoc chi dinh. (Xem thém luu do lya chon thude diéu tri).

C6 thé két hop 2 loai thudc e ché mién dich dé tang hiéu qua diéu tri nhu: Methotrexat
két hop véi cyclophosphamide, mycophenolate mofetil két hop v&i methotrexat,
cyclophosphamide két hop véi tacrolimus, mycophenolate mofetil két hop véi
cyclophosphamide.

5.3.3.4. Tién lugng

O cac NB viém da co va viém da co, viém phoi k& 14 nguyén nhan hang dau gay tir vong,
dic biét v6i nhitng NB ¢6 viém phoi k& thé tién trién nhanh. Ty 1¢ tir vong trung binh
ctia nhimg NB viém co ty mién ¢ viém phoi k& 1a khoang 14% va ty 18 niy s& cao hon
& nhitng NB viém da co, c6 thé 1én dén 45%. Trong cac thé bénh ciia viém phdi k&, thé
tién trién nhanh, cip tinh c6 tién lugng xau nhat do ton thuong nhu phdi lan toa, dan dén
suy ho hip cip, co kém theo hodc khong viém co tién trién cap tinh. Ty 18 tir vong cao
giao dong tir 50- 75%. Tién luong cua viém phdi k& & nhitng NB viém da co va viém da
co c6 thé thay ddi, phu thudc vao su xuét hién cia cac khang thé c6 trong huyét thanh
ciia NB. Céc khang thé c6 tién lugng xau gom khang thé khang MDAS5 va nhém khang
thé khang synthetase.
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Chan doén viém da co/viém da co c6 viém phoi ke.
Danh gid muc d0 ndng cua viém phoi kE, cac khang thé
dac hiéu cua viém co, cac yéu to tién luong bénh

v

Tién trién nhanh Tién trién cép tinh/ban cép Tién trién man
,, l i
Corticoid liéu cao + CNIs (TAC, Tién trién On dinh
v A4 i
KT khang KT khang KT khang KT khang
MDAS5(+) MDAS(+) MDA5(+) MDA5(+) Theo
Bao gom hoac Va d3i st
KT khang KT khang KT khang
Synthetase Synthetase Synthetase
Corticoid liéu cao” + Tiép tuc Corticoid + UCMD l —
CNIs cao + CYC [+  Corticoid + (CNIs, MMF, («] Corticoid
™ CNIs AZA)
Sno |6 Nang 1én
Nang 1én ing 16 1A ang
e Nang lenl Nanglén  po50 15 phat

-Li€u phap tich cyc: Rituximab, tofacitinib, loc huyét tuong
-Chuyén bénh nhan dén céc trung tdm diéu tri chuyén sau

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

So d6 5.1. Luu dd lua chon diéu tri [143]

5.3.4.Bénh phoi ké & ngudi bénh lupus ban dé hé thong

5.3.4.1.Khai niém

Dinh nghia

Bénh lupus ban d6 hé thong (SLE) 1a mot bénh 1i khong dong nhat, bénh chua rd cin
nguyén. Ton thuong phoi k€ 1a dac trung boi viée san xuat cac ty khang thé chong lai
cac khang nguyén va cac phirc hop mién dich. Trong cac hinh thai tén thuong phoi &
NB lupus ban do h¢ thong, ton thuong phoi k& khong thuong gap nhu viém mang phoi.
Phén loai viém phoi k& dya trén m6 bénh hoc bao gom: Viém phoi k& khong dac hi¢u
(NSIP), viém phoi k& thong thuong (UIP), viém phoi k& lympho bao (LIP) va viém phoi
to churc hoa (OP), viém phdi k& cap tinh hodc viém phoi khong phéan loai dugc. NISP 1a
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kiéu t6n thuong pho bién nhat, trong khi UIP khong pho bién & NB lupus ban do hé
thong.

Dich té

Ty 1€ ton thuong phoi trong bénh lupus ban d6 hé théng twong dbi cao, 24% dén 70%,
bao gom céc ton thwong nhu tran dich mang phéi, viém mang ph01 bénh ph01 ké (ILD),
tang ap dong mach phoi, xuat huyét phé nang lan toéa, thuyén tic phoi,..

Yéu t6 nguy co

Ton thwong phoi k& pho bién nhat gdp ¢ nhimg NB bj SLE lau nam (> 10 ndm), nhom
khoi phat mudn (2 50 tuoi) ¢0 ty 1€ mac ton thuwong phoi k& cao hon 2,56 1an so voi
nhom khoi phat som (<18 tudi)[ 144, 145].

Miic do hoat d@ng cﬁa SLE 13 ¢6 mdi quan h¢ voi dgng tdn thuong cﬁg tdn thuong phéi
k& khi khoi dau. Biém SLEDAI-2K cao hon dang ké ¢ nhiing NB bi ton thuong phoi k&
cap tinh hodc ban cap so voi nhitng ngudi ton thuong phdi ké man tinh.

Nong dd protein phan tng C cao, thiéu mau va su hién dién cta cryoglobulin ciing c6
lién quan dén ILD.

5.3.4.2.Chéin doan
Ldam sang

Céc tri¢u chtrng 1am sang thuong gap cia NB SLE-ILD la sbt, ho, khac dom, tic nguc,
ho khan va kho thé. Mot s6 triéu ching khong dién nhu sét, ho va dom hau hét lién quan
dén viéc str dung lau dai glucocorticoid, thudc e ché mién dich va céc loai thudc khac
sau khi chan doan SLE, dan dén rdi loan chirc nang mién dich va c6 kha ning gay nhiém
trung thur phat.

Déu hiéu nghe tim phoi bat thudng phd bién nhét trong nhém SLE-ILD 14 ran nd & phoi.
Ran Velcro 1 ral dién hinh ctia viém phoi k&. Tuy nhién, da sé NB viém phdi k& khong
c6 triéu chung tai phdi, trong nghién ctru tai Trung Qudc, cb dén 75,28 % nghe phdi
khong c6 bat thudong[146].

HRCT

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

Ngodi ra c6 thé gip chidy mau phé nang lan téa voéi hinh anh kinh md lan tdéa
(DAD/DAH)

Theo ddi hinh nh dai han cho thy hau hét bénh ctia NB tién trién cham, va hau hét cac
chi s6 chtrc nang phoi c6 thé dugce duy tri.
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Tén thuong kiéu OP Tén thu’ong kiéu NSIP Tén thuong kiéu UIP

- 'y
Tén thuong kiéu DAD Tén thuong kiéu ph01 hop OP va NSIP

Hinh 5.17. Ton thuong phoi k& & NB lupus ban d6 hé thong trén HRCT
(Ngudn: www.nature.com/scientificreports)
Gidi phdu bénh
Sinh thiét duoc khuyén nghi néu chan doan khong chic chin mic du da 1am cac xét
nghiém khong xam lan[148].

NSIP: loai phd bién nhat. Thdm nhiém lymphocytic man tinh (t& bao lympho / twong
bao), khong c¢6 xo hoa.

UIP: cac mang xo hoa cé tai tao cu triic phdi, viém k& man tinh muc do vira.

LIP: thdm nhiém rd mo k& lan téa boi té bao lympho, twong bao va mé bao.

Céc bat thuong giai phiu bénh c6 lién quan khéc it pho bién hon: thoai hoa amyloidosis
va viém phoi t6 chirc hoa khong rd can nguyén cling da dugc bao céo.

5.3.4.3.Diéu tri

Cham soc

Ciing nhu dbi voi viée quan 1y tit ca cac loai bénh phdi, viée cai thude 14 1a quan trong.
Li¢u phap oxy dugc chi dinh ¢ nhiing NB c6 d6 béo hoa oxy khi nghi ngoi hodc tap thé
duc <89 %. Tiém phong cum va phe cau.
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Bang 5.6. Cac liéu phap diéu trj bang thudc trong bénh phdi k& SLE

Hinh thai ton Piéu tri corticoid Thudc trc ché mién dich
thwong phoi

SLE-ILD ph5 Glucocorticoid ~ toan  than, [ ILD nhe dén trung binh,

bién nhdt (vi du: | prednisone 0,5 dén 1 mg /| mycophenolate hodc

NSIP, LIP) kg/ngay[149]. azathioprine 1a lya chon dau

Diéu tri nén, phdi hop tc ché tién hop 1y;
mién dich. Tén thuong ning hon hoic tién

trién nhanh wu tién st dung
cyclophosphamide hodc
rituximab.

ILD cdp tinh | Khéi dau bang glucocorticoid | Cyclophosphamide dudng tinh

(Flare — ILD) lidu cao (methylprednisolone | mach hoac rituximab diéu tri

Flare- ILD tidn | b n‘qach lv g moi ngdy trong | trong 6 — 12 thang, sau qé

trién va ning (dic ba ngay, hoac prednisone 1 dén | chuyén sang azathlopl_rme hodc

trung b i gi am 2Amg,/ kg / ngay ¢ nhitng NB it | mycophenolate mofetil.

oxy mau va giam | “P tinh hon) Déi véi nhitng nguoi mic bénh

nghiém trong chirc | Sau d6 chuyén sang d1eu tri | it nghiém trong hoac khong

niang phoi) phéi hop cuing trc ché mién dich | dung nap t6t
cyclophosphamide, c6 thé diéu
trt  v&i  azathioprine hoac
mycophenolate.

Viém phéi té chive | Prednisone duong udng (1 | Uc ché mién dich thuong ding
hoa mg/kg mdi ngdy trong mot|phdi hop dé giam lidu
thang sau d6 giam dan). prednisone
ILD xo héa Viém phoi k& thong thuong va NSIP xo 1a nhimg ILD xo 1am

phtc tap bénh i lupus ban do hé théng.

Khong c6 phuong phap diéu tri cu thé nao cho bénh phéi X0 trong
SLE. Tuy nhién, mdt thtr nghi¢m 1am sang Ve chat chéng x0 hoa,
nintedanib, & nhirng NB ¢6 ILD x0 hoa tién trién, bao gom ca
bénh ILD lién quan dén bénh ty mién, cho thay lam giam tdc do
suy giam chirc ning phdi. Nintedanib da dugc FDA chép thuin
dé str dung trong bénh phdi k& xo hoa tién trién (Xem muc 5.7).

Ngoai ra, ghép phoi co thé 1a mot Iya chon cho nhitng ngudi méc bénh & giai doan ning.
5.3.4.4.Tién lwgng

Dién bién bénh c6 thé thay d6i nhung thay d6i cham; hiém khi tién trién va c6 xu hudng
on dinh theo thoi gian. Mot loat cac bao cdo nhiing thay doi khong dang ké trong céc

thong s6 xét nghiém chie ning ho hip. Theo phan loai mé hoc, thuong gip nhét 1a NSIP
(41%), voi ty 1€ tor vong 1a 24%([150].
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5.3.5.Bénh phoi ké véi dic diém tw mién
5.3.5.1.Khai niém
Dinh nghia[151]:
Bénh phoi k& voi dic diém tu mién (IPAF) 1a mot phan loai do Hoi HO hip Chau Au va
Ho1 Long nguc Hoa Ky dé xuat n,ém 2015 ve cac dang khong ph@n biét duoc cﬁqa bénh
phoi k& lién quan bénh mo6 lién két. Day 1a nhimg NB bi bénh phoi ké co cac biéu hién
tu mién nhung khong dap ng cac ti€u chuan chan doan cho mot bénh mo lién két cu
thé.
Bir}h nghia déng thu@n vé bénh phéi ké& véi dic diém tu mién do Fischer va cong su dé
xuat nam 2015 bao gém ba ti€u chi:
1. Bang chimg X quang hodc mé bénh hoc ciia viém phoi ké va,
2. Panh gia 1am sang day du loai trir cac cin nguyén khac ctia viém phdi ké va,
3. Khong du dic tinh xac dinh mot bénh mo lién két.
Dich té hoc[152]:
Thyc t€ ¢6 mot ty 18 kha 1on NB méc bénh phoi k& ¢6 cac dac diém 1am sang, huyét
thanh va / hodc X quang goi y bénh mo lién két, nhung thi€u cac dac diém dap ung cac
ti€u chuan chan doan cho mot bénh mo lién két xac dinh[152]. Muc dd phd bién c@a
bénh phoi ké voi dac diém ty mién ndi chung thay doi tir 7 dén 34% tat ca cac bénh phoi
k&, phu thudc chu yéu vao dan s6 dugc nghién clru va ti€u chuan tuyén chon NB[153].
Vé dac diém nhan khau hoc, d6 tuoi trung binh thay doi tir 60 dén 65 tudi, v6i gidi tinh
bang nhau, mac du mot s6 nghién ctru bao cao tudi trung binh tré hon (~55 tuoi) va phu
nir da trang khong hut thuoc chiém wu thé.
Sinh bénh hoc[153]:
Sinh 1y bénh cua bénh phdi k& véi ddc diém ty mién hién vin chua that sy rd rang, vi
khong c6 cac nghién ctru da dugc thuc hién va ngudi ta gia dinh rang cac con duong
sinh bénh hoc tham gia vao xo phoi Vf:) can va / hoac trong bénll phéi’ ké lién quan bénh
mo lién két s€ tham gia vao bénh phoi k& voi dac diem ty mién. Rat kho thiét ké céc
nghién ctru sinh Iy bénh trong truong hop khoéng co ranh gidi chan doan rd rang. Tuy
nhién, c6 thé 1ap luan rang viéc xac dinh cac con duong c6 lién quan cy thé dén bénh

phoi k& véi dac diém ty mién trén thuc té c6 thé gop phan xac dinh bénh phoi k& véi dic
diém tu mién nhu mot thuc thé.

5.3.5.2.Chéan doan[154]
Triéu churng lam sang:

47-63% NB c6 it nhat mot triéu ching 1am sang. Cac dau hiéu 1am sang pho bién nhat
la hién tuong Raynaud (28-39%), tiép theo 1a ban tay tho co khi (4-29%), viém khop
hodc cung khdp budi sang (16-23%) va dau hi¢u Gottron (5-18%).

1. Nt phan xa cila ngén tay (ban tay thg co khi)

2. Loét ddu ngén

3. Viém khop hodc cimg nhiéu khép budi sang > 60 phat
4. Dan mach gan ban tay
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5. Hién tuong Raynaud

6. Phu ngon tay khong giai thich dugc

7. Phét ban ¢ dinh & mat dudi ctia ngdn tay khong giai thich duoc (dau hiéu Gottron)

Hinh 5.18. A. Ban tay tho co khi B. Dau hiéu Gottron
Xét nghiém huyét thanh:

Hon 90% NB co it nhat mot trong s6 cac tiéu chi huyét thanh hoc. Ty khang thé chinh
duoc tim thay la khang thé khang nhan hi¢u gia cao (48-82%). Anti-SSa, antisynthetase,
yéu to thap hi¢u gia cao cling thuong co.

1. Khang thé khang nhan (ANA: antinuclear antibody) hi¢u gia >1: 320, khuéch tan,
dom, dong nhat hoac

a) ANA nucleolar (bat ky hiéu gia nao) hoic

b) ANA centromere (bat ky hiéu gia nao)

. RF (Yéu t6 thdp) > 2 x gidi han trén ciia binh thudng
. Anti-CCP

. Anti-dsDNA

. Anti-Ro (SS-A)

. Anti-La (SS-B)

. Anti-ribonucleoprotein

. Anti-Smith

O 00 3 &N »n =~ W DN

. Anti-topoisomerase (Scl-70)

10. Anti-tRNA synthetase (vd, Jo-1, PL-7, PL-12; EJ, OJ, KS, Zo, tRS)
11. Anti-PM-Scl

12. Anti-MDA-5

Chan dodn hinh dnh va mé bénh hoc:

Ki¢u hinh viém phoi k& khong ddc higu (NSIP) trén chup cét 16p vi tinh d6 phan giai
cao va / hoac md bénh hoc (twong ung 41 va 25%) la biéu hién thuong gap nhat theo
nhiéu nghién cuu.

1. Chup cit 16p vi tinh @ phan giai cao: ¢ thé thiy cac hinh anh
a) Viém phdi k& khong dic hiéu (NSIP: non-specific interstitial pneumonia)

b) Viém phdi t6 chirc hoa (OP: organizing pneumonia)
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¢) Viém phdi k& khong dic hiéu chong 1ap Viém phdi to chirc hoa
d) Viém phoi k& lympho (LIP: lymphoid interstitial pneumonia)
2. Mb bénh hoc qua sinh thiét phdi ngoai khoa: c6 thé thiy cac hinh anh
a) Viém phoi k& khong dic hiéu
b) Viém phdi t6 chirc hoa
¢) Viém phdi k& khong dic hiéu chong 14p Viém phdi to chirc hoa
d) Viém phoi k& lympho
e) Két tap bach huyét mo k& véi trung tAm mam
f) Tham nhiém lymphoplasmacytic lan toa (c6 hodc khong c6 nang bach huyét)
3. Anh huéng nhiéu khoang (ngoai viém phoi ké&):
a) Tran dich hodc day mang phdi khong rd nguyén nhan
b) Tran dich hodc day mang ngoai tim khong rd nguyén nhan
¢) Bénh 1y noi tai dudong ho hap khong giai thich duoc
d) Bénh mach mau phoi khong rd nguyén nhan

Pé dat tiéu chuan chan doan bénh phdi ké voi dic diém tu mién, can phai dap ng ba
tiéu chi trong dinh nghia bénh phéi k& véi dac diém ty mién, ngoai ra can t6i thieu mot
dic diém cua it nhat hai trong ba linh vuc: 1am sang (cac dic diém 1am sang cu thé),
huyét thanh (tu khang thé Iuu hanh dic hiéu), hinh théi (cac dac diém hinh anh HRCT
cu thé, cac dic diém mé bénh hoc, hoic lién quan dén cac khoang).

5.3.5.3.Diéu tri[153]

Dt 1iéu lién quan dén diéu trj bénh phéi k& voi dac diém tu mién dén nay chi gidi han
trong bdo cdo loat truong hop, va can nghién ctru sau hon dé xac dinh chién luoc diéu
tri t61 wu cho bénh phoi k& véi dic diém ty mién. Vi bénh phdi ké véi dic diém tu mién
la mét tuyén bd d@)ng thuan chtr khong phai 1a mdt can bénh hodac mot thuc thé duoc xac
dinh rd rang, nén chua xac dinh dugc mirc do can thiét ciia mot hoi déng chuyén biét
nhu v6i xo phdi vo cin, va can nghién ciru dé giai quyét cau hoi nay. Cac bién phép diéu
tri n6i chung gom:

Ligu phdp mién dich, chéng xo:

Hién tai, quyét dinh diéu tri & nhitng NB duogc phan loai 13 bénh phoi k& véi dic diém
tu mién phai dwa trén viéc danh gia can than ty 1¢ lgi ich - nguy co cho timg NB va Iy
tuong 1a nén duoc thao luan da chuyén khoa dé quyét dinh dicu tri cho ting truong hop
cu thé. Khong c6 cac thir nghiém ngiu nhién c6 ddi ching hd trg diéu hoa mién dich
trong bénh phéi k& voi dic diém ty mién, va céac chién luoce diéu tri duoc dé xuat duoc
ngoai suy tir nghién ctru vé bénh phoi ké trong bénh mé lién két. Nhan khau hoc, 1am
sang va cac tinh chit ty mién, cling nhu kiéu hinh nén duoc xem xét.

Piéu tri cu thé: xem bai Bénh phéi k& trong b¢nh mo lién két va bai Xo phéi vO can.
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Bénh phéi mé ké trong Bénh phoi m6 k& véi Xo phéi
bénh mé lién két dac diém ty mién vo can

Dic diém lam Ty mién
sang, sinh hoc

Muc tiéu diéu
tri

Xo hoa

i

Hinh 5.19. Minh hoa dic diém bénh va diéu tri IPAF
Cac liéu phap khac:

Oxy liéu phap néu c6 chi dinh, phuc hdi chtrc nang phoi thich hop, diéu tri trao nguoc
da day - thuc quan néu cé chi dinh, ngan ngtra nhiém trung va danh gia tinh trang cia
xuong trong qua trinh diéu tri.

5.3.5.4.Tién lugng[153]

Bénh phoi ké& véi dic diém ty mién 6 xu hudng co6 kha nang séng con cao hon so véi
nhirng nguoi khong ¢6 dac diém ty mién, ngan hon so voi NB bénh phéi k& trong bénh
mo lién két, nhung t6t hon so v6i NB xo phoi vé can.

Khi phan tang theo chup cit 16p vi tinh d6 phén giai cao, NB bénh phéi ke voi dac diém
tu mién khong c6 kiéu hinh viém phoi k& thong thuong c6 tién lugng rat gidng voi nhimg
nguoi bi bénh phoi k& trong bénh mo lién két, trong khi su tién trién ciia NB c6 kiéu
hinh viém phoi k& thong thuong gidng nhu NB bi xo phdi vo can.

5.4.Viém phdi ting cam
5.4.1.Dinh nghia

Viém phoi ting cam (HP: hypersensitivity pneumonitis) 1 mot bénh 1y viém va/hoic xo
cua nhu mo6 phoéi va duong dan khi nho. Day 1a hau qua tir phan ng trung gian mién
dich khi hit phai di nguyén trén co dia NB tang nhay cam.

Mic du bénh viém phdi ting cam duogc dic trung béi tinh trang tiép xuc di nguyén duong
hit, nhung su phoi nhiém nhiéu khi khong duoc xac dinh du da duoc danh gia ki ludng
& nhitng NB c6 cac dic diém viém phoi taing cam dién hinh. Tinh hudng nay ciing dit
ra cau héi 13 cac truong hop nay la do khong xac dinh duoc phoi nhiém hay chi don
thudn 1a tinh trang “sinh bénh” tir bén trong (ndi sinh) ma khong can phoi nhiém voi di
nguyeén[2, 13].

Mic du hau nhu tit ca cac bénh déu xay ra ¢ “nhiing nguoi nhay cam”, cum tir nay da
duoc dua vao dinh nghia dé nhan manh tam quan trong ctia sy nhay cam trong co ché
bénh sinh cua viém phdi ting cam[13].

5.4.2.Dich té hoc:

Chua ¢6 nhiéu nghién ctru vé HP va uéc tinh ¢6 khoang 1.67-2.71/100.000 dan bj mic
moi nam tai My. HP thé xo hda 1a mdt trong cac bénh hay gap trong thé ILD xo hoéa tién
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trién PF-ILD (nhom ILD xo héa khac xo phdi v6 can IPF). Mot s6 y van udc tinh HP
man chiém 20% ILD[2, 13].

5.4.3.Phan loai:

Céch phan chia cii thanh 3 loai cip, ban cap va man dya vao thoi gian mac bénh khong
con phu hop nén cach phan chia méi thanh viém phoi tang cam xo hoa hay khong xo
hoa dya vao hinh anh hoc hay mé bénh hoc dugc ATS dé nghi tir nam 2020[13].

5.4.4.Triéu chirng va diu hiéu

Céc triéu chtng va du hiéu pho bién cia ca loai khong xo hoa va xo hoa bao gdm kho
thd, ho va tiéng rit cudi thi hit vao (squeak). Cac triéu ching it gip hon nhu sut can hay
triéu chtng gia ciim (6n lanh, sbt nhe va kho chiu), tirc nguc va thé kho khe. Kham 1am
sang c6 thé phat hién ran & phoi. Khoi phat triéu ching c6 thé cp tinh (phat trién trong
vai ngay dén vai tuan, doi khi kém theo tran dich mang phoi) hodc ciing c6 thé am i
(phat trién va xau di trong nhiéu thang dén nhiéu nam) va co cac dot tai phat. Mac du
biéu hién cap tinh c6 hodic khong co céc tridu chimg tiép dién c6 vé phu hop hon véi thé
khong xo hoa va biéu hién 4m tham c6 vé phu hop hon véi thé xo hoa nhung thoi gian
biéu hién triéu ching khong lién quan chit ché dén tinh trang xo hoa. Ty 1é nhiém HP
cao nhat ¢ nhitng ngudi 16n tudi (tire 1a tir 65 tudi trd 18n, véi tudi trung binh 1 50-60
tu6i). Tuy nhién bénh ciing c6 thé dugc chan doan & ngudi tré va tré em. NB HP xo hoa
thuong 16n tudi, khong xéac dinh dugc tdc nhan phoi nhiém va ¢6 FVC, DLCO va ty 1&
té bao lympho trong dich BAL thap hon so véi NB thé khong xo hoa[13].

5.4.5.HRCT

Khi nghi ngo HP, NB can chyp HRCT nguc khong can quang ¢ 2 thi hit vao hét sirc va
khi thé ra hét sitc (nham phat hién hinh anh gian tiép cta ton thuong duong tho nho va
bay khi). Biéu hién trén HRCT cua HP tuy thudc vao giai doan bénh (Ve mo bénh hoc)
nhung c6 dic trung 13 ton thwong dang kinh mo trung tim tiéu thuy hay dang ndt co
kém déu hiéu bay khi & ving giita va trén cta phdi[13].

Bang 5.7. Céc tiéu chuan hinh dnh HP trén HRCT theo ATS 2020 va CHEST 2021

HP khéng Thé dién hinh Thé phu hop Thé ko XD
xo hoa

ATS/JRS/A | Cén: Cac hinh thai tén thuwong
LAT 2020 _ft nhit mét déu hidu cia nhu mo~ khong Ada? hiéu

ton thuong thAm nhiém nhung da dugc md t4 trong

%k
nhu mo trén HRCT* HP
Va:

-it nhat mot dau hiéu tén
thuong duong dan khi
nho*

Va:

-Cac ton thuong phai
phan bo lan téa*
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HP khong Thé dién hinh Thé phu hep Thé ko XD
x0 hoa
CHEST Mot trong cac diu hiéu: | Mét trong céc dau hiéu:
2021 -Nét kinh m¢ trung tam -Nét kinh m¢ trung tam
ticu thuy, ranh gidi tiéu thuy nhung khong
khong 10 lan toa toan bo phan b6 lan toa va khong
cac vung phoi kem theo hinh thé kham
“Diu hiéu “ba ty trong” hoac bay khi ti€u thuy
trén phim chup thi hit -Hinh kinh m¢ lan toa
Vao hodc thanh mang
-Hinh kham va bay khi -Hinh kham hodc bay khi
trén phim thi hit vao kem ticu thuy khong kem
theo not trung tam tiéu theo not trung tam tiéu
thuy thuy hoac kinh mo
Va: Va:
- Khéng c6 céc dau higu goi -Khong c6 cac dau higu
y chan doan khac g01 v chén doan khéc
HP xo héa Thé dién hinh Thé phu hep Thé ko XD
ATS/IRS/A | Can: Hinh thai va/hodc phan b6 | Hinh thai ton
LAT 2020 Xo hoa phdi theo 1 tQI} thu’(r’1.1g X0 h(?? kh\fmg thuong ‘Akhén,g
trong 3 kidu phan bé* giong Vorl_Adang drlen ,hll‘lh; tuong gong voi
. cac dau hiéu xo hoa co kem HP dién hinh
Yya: theo dau hiéu cua ton | hoac phu hop
-ft nhat mot ddu hiéu tén | thuong dudng tho nho HP
thuong duong dian khi
nho*
CHEST Diu hiéu xo phoi trén | DAu hiéu xo phdi trén | Xo hoa phoi
2021 HRCT keém theo cic dau | HRCT kém theo mdt trong | nhung khong

hi¢u sau

-N6t kinh mo trung tm
tiéu thluy, ranh gidi
khong 14 lan toa toan b
cac ving phoi

-Dau hiéu “ba ty trong”
trén phim chup thi hit
vao

Va:

- Khong c6 cac dau hi¢u goi
y chan doéan khéc

céc dau hiéu:
-Hinh kinh m¢ lan tda
hodc thanh mang
-N6t kinh md trung tam
tieu thuy rai rac hoac
thanh ddm
-Hinh kham hoic bay khi
tiéu thuy nhung khong
du dé xép vao HP xo hoa
dién hinh

Va:

- Khong c6 cac dau hidu goi

v chan doédn khéc

kém theo cac
dau hiéu goi y
HP
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HP khong xo hoa
Tén thwong tham nhidm phdi lan toa trén HRCT (tén thuong kinh mo, ton thuong thé
kham) kem it nhét mot bat thuong HRCT goi v dén tén thuong duong dan khi nho. Cac
bat thuong goi y t6n thuong duong dan khi nho bao gém ton thuong dang ndt nho trung
tam tiéu thuy (<5 mm) thi hit vao va bay khi trén hinh anh thi tho ra. Trong thé khong
x0 hoa, thé kham biéu hién hon hop cua cac tiéu thuy phdi bi viém, tiéu thuy phdi binh
thudng va nhimg ving phoi bi tic nghén tiéu phé quan. Céc ton thuong trén thuong lan
toa, d6i xung 2 bén. Mic du su két hop cua cac bat thudng nhu mé va duong thd nho
goi y nhiéu dén HP khong xo hoa nhung biy khi don doc c6 thé 1a mot biéu hién co thé
gap 6 HP. Ngoai ra, 3 ddc diém sau day co thé gip trén HP khong xo hoa: Thé kham
ddng nhat va kin dao, dong dac phé nang va cac kén phoi. Phéi hop dac diém HRCT va
bénh canh cuy thé gitip chan doan bénh trong nhitng truong hop nhat dinh [13].
HP xo hoa
Biéu hién chinh 13 xo phdi va tic nghén dudng din khi nhé. Xo phdi 12 biéu hién thuong
gap nhat véi dic diém ton thuong ludi min hay tho khong déu kém bién dang cau tric
phoi va doi khi c6 day cac vach ngan c6 hay khong co gian phé quan do co kéo trong
ving phoi bi ton thuong thé kham. Ton thuong to ong c6 thé ¢b va thuong la nho nhung
dang dang lon cling c6 thé xay ra trong cac thé HP xo hod nang. Tén thuong xo phoi
ning nhat & vung gitra hodc gitta va dudi ph01 hodc phan bd déu & ba ving phdi véi
ving day phoi tuong ddi it hon. Trén mat phang doc (axial) thuong khong c6 dang xo
trung tam hay ngoai bién uu thé[13].
Téc nghén tiéu phé quan biéu hién voi mot so dic diém HRCT ¢ HP thé xo hoa. Glong
nhu & thé HP khong xo hod, ndt trung tim tiéu thuy kém xac dinh (bo khong rd) va thé
kham la hay gdp. Hinh anh HRCT c6 ba muc dam do phéi khac nhau (thé kham, cac
tiéu thuy giam dam do va mach mau va phdi binh thudng) va day 1a dau hiéu c6 do dic
hiéu cao voi HP thé xo hod (du hiéu 3 ty trong triple density)[13].

Hinh 5.20. “Ba thanh phﬁn tang dam 4o, giam dam do va mo phéi binh thuong” trén
HRCT cta HP man thé xo hoa

A khi hit vao va B khi thé ra. Kinh mo (hinh sao d6), tang sdng (mili tén dé) va phéi
binh thuwong (miii tén den) (theo Guidelines ATS 2020)[13]

5.4.6.Giai phiu bénh
HP khéng xo hoa — 3 biéu hién kinh dién vé mé hoc nhu sau[13]:
(1) Viém phoi k& trung tdm tiéu thuy
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(2) Viém tiéu phé quan trung tam tiéu thuy
(3) U hat khong hoai tir, nho, hinh dang khong 1o
HP x0 hoa — M6 hoc ctiia HP man xo hoa c6 thé bao gém cac dac tinh nhu sau[13]:

(1) Viém phéi k& xo hod man tinh
(2) Xo trung tam duong thd
(3) U hat khong hoai tir hinh dang khong 1d.c

7 R [

N - . 12 % O
B AR TS #: | S P e Al LA A

Hinh 5.21. Viém phdi ting cam khéng xo hoa

Tham nhiém té bao viém & trung tam tiéu thiry va quanh cdc tiéu phé qudn (miii tén),
tao mo hat. [35

Cdc hinh danh ¢é @6 phéng dai tang dan véi ton thwong giong viém phéi ké khong dic
hiéu dang xo hoa nhung co hién dién dai thuc bao nhiéu nhan o mo ké [35]

5.4.7.Cac can lam sang khac

Xét nghiém mién dich hoc: khang thé dic hiéu luvu hanh IgG (precipitins) véi di nguyén
dugc xem 14 tidu chuan vang nhung nay chi c6 y nghia ¢ phoi nhiém hon 1a giy bénh..
O giai doan man, cac precipitins ciing c6 thé am tinh[13].

Dich rira phé quan phé nang BAL, dién hinh trong HP 1a lympho bao chiém wu thé,
nhung c6 thé c6 cac bat thuong khac nhu ting bach cau ai toan hay da nhdn trung tinh.
Giai doan man tinh xo hoa c6 thé khong c6[13].
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5.4.8.Chén doan:

Theo ATS 2020, viéc chan doan HP bit ddu HRCT phdi két hop véi cac yéu té khac (so
d hinh bén duéi) nhu xac dinh phoi nhiém va/hodc IgG huyét thanh, BAL c6 hay khong
lympho bao ting va bénh pham bénh hoc, mé hoc tir sinh thiét phoi. Tuy theo mdi tirng
truong hop sé cho két qua v6i muc do tin cdy khac nhau, tir chan doan xac dinh chic
chin dén khong thé loai trir HP[13].

Két qua Cat Iop vi tinh 1ong ngwe do phan giai cao (HRCT)

l r 1
Hinh anh dién hinh cho Hinh anh phu hop véi HP Hinh anh khéng xac dinh
HP (Typical) (Compatible) cho HP (Indeterminate)

| , | I

I |

Phoi nhiém + Phoi nhiém - Phoi nhiém + Phoinhiém - Phoinhiem+  Phoi nhiém -

Tien st phoi nhiém va/hoac
Xét nghiém IgG huyet thanh

Khaéng ¢6 dich rira PQ-PN/

Co dich rira PQ-PN nhung Dé chéc = . 2 : i .
Khéng ting lvmph 3 | ond D4 chéc Do chac Khéng loai Khéng loai ([ Khong loai
th:g cénf,’,g ggrhoﬁﬁ vﬁa(-, ci'la:ir:gjng chan thap chan thap trir dugc trir duoc trir duoc
bénh hoc cho KQ khong xac |
dinh.
Dich rira PQ - PN tang P chac D6 chéc D6 chic D6 ché :
A o i P ’ 6 chac Khéng loai
l}:g‘:]he‘:l?rqzhmg ilng £o ! chabr';;Lung chal:';;:)ung chan thap chan théap trir duoc
Dich rira PQ - PN tan D6 chéc D6 chéc P L
Iy!mphocyte va Mo bénh hoc chén trung || chén trung E? C?r?‘c Ktpgfé% |°gl
cho KQ khong xéc dinh binh binh cnen.nap ?

Mo bénh hoc cho KQ crin g | | ctinng || 2o chée
c6 the HP o s chén thp
Mb bénh hoc cho KQ |
HP dién hinh |

So d6 5.2. Két hop HRCT va céc yéu t6 khac trong chan doan HP[13]
5.4.9.Chén doan phan biét[13]
Can chan doan phan biét HP thé xo hoa véi:

- IPF: Thuong NB 16n tudi, khong thdy nguyén nhan, ton thwong UIP trén HRCT

- fNSIP (Viém phoi k& khong dic hiéu thé xo hoa) NB thuong tré tudi, c6 bénh mo
lién két, HRCT t6n thwong kinh mo, xo hoa, ton thuong 2 phdi & day nhiéu nhung
thuong khong cham vao mang phéi (co tinh dic higu cao).

- Xo ph01 do thudc gay ra: can luu y khong bo sot, nhat 13 khi NB cé dung nhiing
thudc c6 nguy co gdy doc tinh cho phoi.

5.4.10.Diéu tri[2]

- Ngung tiép xtic di nguyén 14 rat quan trong. Tuy nhién viéc x4c dinh duoc di nguyén
rat kho khan,

- Corticoid: Mac du c6 bang chung ung hd yéu nhung trong HP cap co thé dung
corticoid voi lieu 0,5mg/kg/ngady trong mot thang va giam liéu dan dén khi dat ¢ licu
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duy tri 10-15 mg/ngdy. Ding corticoid néu NB duoc xem 1a dugc diéu tri khoi hay
khong dap tng trén 1am sang. Néu 1am sang xau hon khi giam liéu can phai duy tri
lidu thich hop. Trong thé man tinh tién trién, viéc st dung corticoid chua c6 nhiéu
bang ching ung ho va mot vai nghién ciru thdy khong c6 hi¢u qua.

- Uc ché mién dich: Mot sb nghién ciru cho thdy Mycophenolate Mofetil va
Azathioprine cai thi¢n DLCO trong HP man nhung khong cai thi¢n FVC va khong
cai thién ty 1¢ séng con.

- Thubc chéng xo dang dugc nghién ctru chi dinh trong truong hop xo hoa tién trién.

- Ghép phdi: chuyén NB HP man giai doan cudi di ghép phdi néu NB khong dap tmg
diéu tri corticoid c6 hay khong trc ché mién dich kém theo.

5.4.11.Tién lwgng

Ty 1€ tr vong chung la 28% trong 4 nam va 52% trong 7 ndam ¢ NB HP c6 xo hoa. Viéc
tlep xuc di nguyén ldp di lap lai 1a yéu to tién luong xau. Céac yéu td khac nhu NB lon
tu01 nam gioi, chire nang phéi xau khi dugc phat hién va ngay trén mau sinh thiét di co
t6n thuong xo 13 yéu t6 tién lwong xau cho HP ¢6 lién quan dén ti 1é tir vong[2].

5.5.Bénh phoi ké do thudc va lién quan dén nghé nghiép
5.5.1.Bénh phoi ké do thudc
5.5.1.1.Khai niém

Dinh nghia: Bénh phoi k& do thudce (Drug induced Interstitial Lung Disease) gy 90%
tac dung ngoai y trén dLrO‘ng h6 hip gay boi thay thude (10% con lai do cac thi thuat)
chi cac trudng hop c6 ton thuong ph01 ké (hay bénh nhu mé phdi lan toa) c6 nguyén
nhan la cac tac dung ngoai y cua thudc (triéu ching/ ton thuong ph01 k& xuat hién moi
hodc ning thém do thubc)[155]. Tat ca cac duong dung du 14 udng, tiém, boi dudi da,
dit phu khoa, nho mét hodc hit, hiit thudc 14, can sa, thudc 1a dién tir déu co tiém nang
gdy tac dung ngoai y trén duong ho hap[1 55]. Cac loai thudc thuong gip gay ton thuong
phéi k& 1a thudce hoa tri; nitrofurantoin; thudce diéu tri thiap khép bao goém khang viém
khong steroid; thudc tim mach nhu amiodarone, statin; khang sinh; truyen mau; xa tri;
cac thude trong luong phan tir nho te ché tyrosin kinase; cac khang thé don dong. ..

Dich té hoc: Tan suét bénh phdi k& do thude co tan suat tir <1% dén 60% cho mot thude
riéng 18[156]. O muc cong déng, mot nghién ciru tir co s dit liéu Clinical Practice
Research Database (Anh quéc) trong khoang 1997-2008 bo céo tan suat méi mac 4.1/
triéu ngudi / ndm qua ghi nhan 128 NB gom NB bénh phdi k& do thudc (22 truong hop)
va bénh phdi k& do xa (106 truong hop)[157]. Méi day, sb lidu ciia Greater Paris ghi
nhan tan suat m&i mac bénh phdi k& do thude 14 12.4 ca / triéu ngudi/ nam[155]. Trong
tat ca NB bénh phdi k&, tan sut bénh phdi k& do thudc dao dong trong khoang 2,6-
5,0%[8]. Thudc 1a nguyén nhan cia 10%-30% tham nhiém phdi co ting eosinophil,
10%—14% ARDS, 11%—18% xuat huyét phé nang va 28% viém phoi to chirc hoa[156].
Nhu véy can tim soat nguyén nhan do thudc trén moi NB bénh phoi k&[8].

Yéu to nguy co
Céc yéu t6 nguy co bénh phdi k& do thudc gdm[8]:

- Tudi (cac cuc 16n qua hodc nho qua din dén chirc nang than suy giam)
- Gidi (nam voi EGFR TKI, pemetrexed, methotrexate va amiodarone)
- Chung toc (v6i mot sb thude nhu Nhat, nguoi gbe Phi)

- Liéu sir dung thubc cao
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- Ton thuong phéi (bénh phoi k&, xo ph01 v0 can) san co trude do.
- Hut thudc 14, nghién ruou va bénh dong méc ciing lam gia ting nguy co bénh phdi
do thude.

5.5.1.2.LAm sang va cin lam sang bénh phéi ké do thudc

Lam sang

Lam sang phong pht va khong dic hiéu[8]. NB c6 thé biéu hién bat ky triéu ching co
nang va thuc thé nao cta duong ho hép nhu ho, kho thé, kho khe, ndng nguc, ran ngay,
ran nd...nhung thudng nhit 13 ho khan, khé thd khi ging sirc, ran n6[156]. Chan doan
chi duoc nghi dén khi bac si lam sang ludn dit nghi ngd & muc cao[8]. NB mo ta cac
triéu chirng nay méi xuét hién hodc ning 1én sau dung thudc[8]. D6i khi cac tén thuong
ngoai phdi do thude c6 thé goi ¥ cin nguyén do thude cho bénh phdi: ton thuong gan va
tuyén giap trén NB dung amiodarone, hdi ching DRESS phan tmg do thudc c6 ting
eosinophil va triéu chiing toan than, viém mach mau, chudt rit do statin, vét bong da
ngon tay NB str dung cocaine, ...[156]

Can lam sang co ban

Hinh 4nh hoc co ban nhu X quang nguc thang giup phat hién cac hinh mo phé nang
hodc mé k& nhu hinh kinh mo hoic dong dic xay ra sau tiép xtc vdi thude[8]. Luu y
25-75% X quang ngyc thang binh thudng[8].

H6 hap ky dién hinh c6 thé phat hién giam dung tich séng ging stre (FVC) hodc kha
nang khuyéch tan (DLCO)[157].

Xét nghiém mau cac khang thé ty mién (ANA, ANCA...) c6 thé giup goi y ton thuong
phoi do lupus do thudc hodc viem mach ANCA do hydralazine, minocycline,
propylthiouracil PTU (MPO-ANCA) hodac levamisole cocaine (MPO va PR3
ANCA)[8].

HRCT

La hinh anh hoc co ban, dugc chon lwa va quan trong trong bénh phdi do thube[155].
Cac ton thuong HCRT c6 thé phan loai va mo ta theo cac t6n thuong bénh 1y co ban véi
tan suat thudng gip giam dan nhu viém ph01 t6 chtrc hoa (OP), viém phdi k& khong dic
hi¢u (NSIP), viém phdi ting cam (HP) va t6n thuong phé nang lan toa (DAD)[155]. Cac
t6n thwong nay twong thich it nhiéu véi ton thuwong giai phiu bénh, giup tién lugng bénh
dap Gmg voi corticosteroids hay khéng (tre DAD)[155]. Mot s6 ton thuong it gap hon
nhu ton thuong dang ludi kém giam thé tich c6 thé lién quan viém phdi k& khong dac
hiéu xo hoéa (fibrotic NSIP) hodc viém phdi k& thong thuong (UIP)[155]. Bénh phdi k&
do thudc c6 thé gy tat ca cac loai t6n thwong phoi k& du 1 hiém gap khac nhu viém
phéi ting eosinophil, viém u hat & phoi, mo bao Langerhans, bénh tich protein phe nang
va viém phoi ké& dai thuc bao va tréc vay[155]. Tén thuong kiéu day véch lién tiéu thuy
kiéu hinh anh lat d4 c6 thé gap va lién quan dén suy tim[155].

Hinh anh hoc trong mét s trudng hop c6 thé goi ¥ nguyén nhan do thubc[8]:

- Hinh mo phdi ddm do cao do cic phan tir iod clia amiodarone trong bénh phdi
amiodarone pulmonary, thuyén tic dong mach phdi do xi ming, thiy ngén, hit sic
barium, nhiém talc & ngudi nghién hut va calci hoa phdi lan toa

- Hinh mo phdi ddm d6 thap do viém phdi hydrocarbon (viém phoi ngudi nubt lira)
hodc viém phoi do chit béo
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- Su phan b cac hinh md phoi theo cac truong xa tri goi ¥ viém ph01 do xa, phan b
du6i mang phoi nghi dén viém phdi ting eosinophil, doc theo bé mit mang ph01 trén
tao bo bao nhu mo ph01 trong pleuro-parenchymal fibroelastosis, ddy mang phdi kém
bénh phoi k& trong bién d6i phoi mang phéi do ergoline
- Céc hinh mo di chuyén lién quan dén viém phdi t6 chtrc hoa do thude hodc do xa

Té bao hoc dich rira phé quin

Tiép can ndi soi phé quan rat thuong quy trong bénh ly nhu mo ph01 lan toa giap loai
trir cac bénh ly khac nhu ung thu va nhiém trung[8]. Rura phé quan phé nang qua ndi soi
gitip chan doan hoi ching xuat huyét phé nang, 14y mau dinh danh tic nhan nhiém khuan
(vi du Pneumocystic) va chan doan xac dinh ung thu[156]. V6i bénh ph01 k€&, dich rtra
phé quan phé nang nhiéu eosinophil (viem phéi ting eosinophil) va/hoic té bao lympho
(cellular NSIP hoic viém phdi k& mé hat) goi ¥ tinh trang viém phé nang tuong ung va
tién luong duoc kha nang dap ung véi corticoid khi diéu tri bénh phdi k& do thudc[8].
Tang neutrophil thuong thay trong ARDS[8]. Hién dién té bao bot goi ¥ amiodarone va
dai thuc bao an lipid c¢6 khong bao trong viém phdi lipid ngoai sinh[8].

Mo bénh hoc

Rét ¢6 gia tri nhung do nhiéu nguy co khi sinh thiét nén khong ludn san c6. Khong téi can
thiét trong bénh phoi k& do thude nhung déi khi can dic biét trong nhiing truong hop can loai
trir cac chan doan phan biét nhu ung thu[156]. Moi thuong ton bénh phdi k& déu c6 thé gip
gdm viém phoi tang cam (HP), viém phdi t6 chirc héa (OP), ton thuong phé nang lan toa
(DAD), viém pho1 ké khong dac hiéu (NSIP), viém ph01 tang eosinophil, viém phdi t6 chirc
hoa kém viém tiéu phé quan tic nghén (BOOP), Xuét huyet phé nang va viém u hat tai phoi.
Hau hét cac thude cling nhom co thé gay cung loai t6n thuong trén phoi[8]; nhung d6i khi
mdt thude co thé gay nhiéu loai t6n thuong moé bénh hoc trén cting mot bn[8]. M6 bénh hoc
thuong khong g1up xac nhan chan doan can nguyen do thude[8].

Hinh 5.23. Hinh anh viém phoi k& do thuéc metrotrexate

(4) Ton thirong phé nang cap tinh (B) Viem phéi t6 chitc héa (C) Viém phoi ké khong
dac hiéu dang xo hoa (D) Viéem phoi ké tao mo hat [35]
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5.5.1.3.Cac dang 1am sang thwong gap

Cac dang lam sang thuong gap rat phong pht tir ton thuong phéi k& cAp dén ban cip va
man tinh; twong tu cac dic diém cua cac bénh phdi k& c6 va khong co nguyén nhan
khac[157]. Céc thé 1am sang c6 thé gip la:

- Bénh phdi ké& do thudc c¢6 suy hd hap cap

- Viém phéi ké khong dédc hi¢u giau té bao (cellular NSIP); c6 thé c6 dang viém hat

- Viém phoi tang eosinophil cap

- Tén thuong phé nang lan toa DAD

- Phu phdi cap

- Xuét huyét phé nang lan toa

- Doc tinh trén phoi cap do amiodarone

- Viém phdi t6 chirc hoa va to huyét cip (AFOP)

- Xo hoa phoi tién trién (accelerated pulmonary fibrosis) va Xo phoi do thube (drug
induced pulmonary fibrosis)

- Viém phéi do cac chit hoa hoc (paraffin, long ndo, kerosene, dau diesel, hoi thudc,
hoi chlorine, hoi kim loai nhu thiy ngan va céc chat hitu co, thudc 14 dién tu,
cannabis, can sa...)
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Bang 5.8. M6 ta cac nguyén nhan mot s6 dang 1am sang thudng gip viém phoi do

thudc([8]

H6i chirng 1am sang

Nguyén nhan kha di

Viém tiéu phé quan tac
nghén

Cyclophosphamid, methotrexat, lomustin, penicillamin

Phu phéi khong do tim

Dan  chét morphin, salicylat, thude liét co,
hydrochlorothiazid, protamin

Bénh phdi do qua man

Khang sinh B lactam, thudc chira nhom sulfa,
nitrofurantoin, methotraxate, bleomycin, phenytoin

Viém phoi t6 chirc hda

Amiodaron, bleomycin, carbamazepin

Viém ph¢€ nang man

Bleomycin, amiodaron, cyclophosphamid

Lupus do thudc

Hydralazin, procainamid, quinin, isoniazid, penicillamin

Xuat huyét phé nang

Khang dong udng, amiodaron, cocain

5.5.1.4.Tiép cin chan doan va diéu tri:

Chan doan bénh phoi k& do thudc 1a chan doan loai trir[8]. Chan doan dé dang néu NB
phoi nhiém véi mot thube c6 tiém nang giy bénh phoi k&, co triéu ching co ning va
thue thé méi va giam hodc mat cac biéu hién nay khi dimg thube[157]. Trén thuc té qua
trinh chan doan cin thong qua tuan tu cac budc sau[8]:

NB va nguoi chdm soc (gia dinh va nhan vién y té) can dugc thong bao va can biét
tac dung khong mong mudn do thude trén dudng hd hap ludn cé thé xay ra ngay ca
v6i NB it nguy co va/hoic thude it nguy co. Ludn nghi ngd va canh giac ton thuong
phoi do thude nhat 1a khi khong dap tung diéu tri hodc ¢ thém triéu ching méi &
duong ho hap.

Mot khi da nghi ngo co the c6 tac dung ngoai y do thudc trén dudng ho hap, hoi ky
bénh sir, kham 1am sang can than thu thap tit ca thudc dang dung, thoi diém ding
thudc, lidu lugng, thong tin thoi diém khoi dau tridu chimg. Thube gay bénh ludn
duge dung trude khi cé triéu ching. Cac két qua hinh anh hoc, ho hap ky hién tai va
trong qua kht dic biét trude khi dung thude 1a tdi quan trong. Thoi diém khai phat
triéu chimg sau dung thudc dao dong tir tirc thi dén nhiéu thang sau va thudng trong
khoang thoi gian bao cao trén pneumotox.com[155].

Tra ctru pneumotox.com[155] dé tim cac bién ching trén phdi ctia cac thube di va
dang sur dung; danh gia sy phu hop cac bénh canh dé dugc mo ta theo y véan voi biéu
hién lam sang. Dong thoi tiép can 1am sang, can 1am sang hinh anh hoc, ho hap ky
va dich rira phé quan phé nang (d6i khi mo bénh hoc) dé danh gia toan dién bénh
canh tim nguyén nhan triéu chimg/ton thuong mdi tai phdi: do bénh nén, do thudc
hodc bénh mai mac trén phodi tring hop. Tiép can 2 chiéu giup chan doan ca nhiing
bénh phéi do thude cii va moi.

Can nhic xem chan doan bénh phoi k& do thudc ¢ chic chin hay khong. Loai trir
tat ca bénh phdi khac bao gdm nhiéu trung, ung thu, ty mién hodc bénh phdi vo cin
ddéng mic tring hop. Néu xac suat bénh phdi k& do thude cao va cac chan doan phan
bi¢t it kha nang, can nghi nhiéu dén bénh phoi k& do thudc va xem xét hai tiép can
gitip chan doan va diéu tri dong thdi: sir dung corticoid va ngirng thude nghi ngd.
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- Can can nhic hiu qua néu tiép tuc dung thudc, cic hau qua khi diéu tri bang
corticoids, cac hau qua khi can ngung thude (bénh nén, nhitng lya chon thay doi diéu
tri) va qua d6 quyét dinh lya chon cach tiép cén nao tbt nhit: corticoid hodc ngung
thudc. Thong thuong ngimg thude 1a Iya chon wu tién. Néu NB ning va/hodc khong
dap Gmg viéc ngimg thude, corticoid c6 chi dinh sir dung.

- Theo ddi sat tién trién bénh 1y méi trén phdi, tién trién bénh nén véi viée ngimg thude
va/hodc ngung corticoid. Néu cac diéu tri ndy c6 thé giai quyét gan hoan toan hoic
hoan toan triéu ching/tén thuong phdi méi va bénh nén khong cé cach diéu tri thay
thé, viéc tai 1ap tinh trang bénh phéi k& do thudc duoc du doan khong anh hudng
nghiém trong dén sitc khoe NB, 6 thé cin nhic tai sir dung thudc dé chan doan.

5.5.1.5.Tién luwgng

Bénh phdi k& do thudc co thé gy tir vong. Tir vong do bénh phdi lién quan dén
amiodarone va bleomycin can ‘nhép vién co thé cao toi muc lan luot1a 37% va 28%][8].

T vong & NB ARDS do thudc khoang 20%. Tir vong & NB ton thuong phé nang lan
toa DAD c6 thé dat 45%[157]. V6i nhitng thude c6 nguy co cao ton thuong phoi k&
nang do thudc can bao trudce cac dau hiéu giup nhan biét, chan doan sém qua dé c6 thé
phat hién bénh khi méi khoi dau tranh phat hién tré khién NB nang va/hodc cé ton
thuong khong hdi phuc dé dan dén tir vong[156].

5.5.2.Bénh bui phdi
5.5.2.1.Khai niém:
Dinh nghia:

Bénh bui phdi 1a mot nhoém bénh phdi k& gay ra do hit phai nhimng loai bui nhat dinh dan
dén t6n thuong phoi. Bui c6 thé 1a vo co hodc hitu co, dang hat hoic dang soi[158, 159].
Bénh thudng gip nhat lién quan dén bui tai méi trudng 1am viéc, rat it khi phoi nhiém
bui trr m6i truong[160]. Tt nhiing ndm 1567, Paracelsus (Thyuy Sy) la nguoi dau tién
Vlet va Xuat ban cuén Y hoc nghe nghiép va bénh cua tho mo, tiép theo d6 di c6 nhiéu
an ban vé cac bénh lién quan dén bui. Cung véi sy ra doi ciia cach mang cong nghiép
thé ky 18-19, nhidu nguoi da chét do hit phai bui, chat doc hai do cac nganh cong nghiép
gay ra: dao md, tau hoi nudc, than, dét... Nua dau thé ky 19, Charles Thackran xudt ban
mot cudn sach lién quan dén sirc khoé nghé nghiép véi tiéu dé “Su anh hudng ctia nghé
thuat, thwong mai, nghé nghiép ¢ thanh thi va 16i séng” duoc coi nhu van ban toan dién
ban dau vé bénh nghé nghiép tai Anh. Trong nhiing thap ky cudi cua thé ky 19, y hoc
nghé nghiép ctia Pirc ra doi. Thuat ngit “pneumoconiosis” (bui phdi) dugce xuat hién
trong bach khoa thu vé bénh nghé nghiép tir thoi diém d6. Bao hiém bdi thuong cho
ngudi lao dong dau tién duge gidi thiéu & Pic tir nam 1884[161].

Dich t& hoc:

Phoi nhiém bui thuong gip nhat do bénh nghé nghiép nhung doi khi c6 thé 1a moi
truong, chu yeu 12 bui v6 co[161]. Bénh bui phdi 1a mét trong nhimg bénh nghé nghi¢p
pho bién nhét trén thé gidi, dic biét 1a & cac nude dang phat trién. Cac bénh bui phdi
phd bién nhat 1a bénh bui phdi silic (silicosis), bénh bui phdi & cong nhan than (Coal
Worker’s Pneumoconiosis), va bénh bui phoi amidng (asbestosis), bui bong
(Byssinosis). Bao cao Trung Quéc nam 2016 ¢6 28.000 ca méc bui ph01 moi[162]. Bénh
gip nhiéu & nam hon nir, ty 1& méc bénh tang theo tudi va nam tiép xtc[163]. Theo
nghién ctru Ganh ning bénh tit toan cau nim 2010, bénh bui phdi gay ra 125.000 ca tir
vong, nim 2016 ¢ 3495 ca tir vong do bénh buyi phdi amiang[159, 164]. S6 truong hop
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mic bénh tir nam 1990 dén nim 2017 tang 81,1% cho ca hai gi6i. Bui bong gip rat phd
bién trong cong nghiép dét, véi ty 1& 30-50% tuy ting qudc gia. Tai Viét Nam Theo béao
céo cua BO Y té (2017) vé phong chdng bénh nghé nghiép tinh dén nim 2017 Viét Nam
6 29.928 ngudi lao dong mac bénh nghé nghiép da dugc cip s6 bao hiém va dugce dén
bu, trong d6 hon 75% 1a nhém cac bénh bui phoi (bui phoi silic, bui phoi than, bui phdi
bong...)[165]. Cac nghién ciru cho thiy bénh bui phoi silic thuong £dp 0 cac cong nhan
c¢6 phoi nhiém vdi bui silic nhu trong nganh khai thac da, san xuét vat liéu xay dung,
san xuat gach ngoi, stra chita dong tau. Trong nganh xay dung, dac biét la cac khu vuc

san xudt vat liéu xay dyng, tinh hinh 6 nhiém kh4 trAm trong, dong thoi ty 16 méc rat cao
chiém t6i 21.9-39,9%[166-169].

Yéu t6 nguy co:

- Tiép xtc véi bui: nguy co mic bénh ty 18 thuan véi thoi gian tiép xuc bui va ndng
d6 bui tai vi tri 1am viéc. Vi tri 1am viéc cu thé cho cac thong tin dinh huéng vé néng
do bui, thoi gian tiép xuc bui, tién lugng bénh don gian hay phuc tap. Khoan bui
bang k¥ thuat khoan kho tao ra nhiéu bui hon va nguy hiém hon cho cong nhan so
voi ky thuat khoan u6t. Co twong quan chat gitra thot gian lam viéc, tudi nghé, thoi
gian tiép xtic, ndng do bui v4i nguy co mac bénh buyi phoi.

- Tuy vao diéu kién lam viéc, moi truong khac nhau c6 cac loai bui khac nhau. Mot
s0 nghé nhat dinh c6 nhiing yéu t phoi nhiém nhat dinh.

- Bui silic phat sinh ra trong hoat dong nhu 1 nghién d4, nghién quing, phun cat vv.
Cong nhan lam viéc ¢ nhitng noi nhu 1a cac md, khu vyc khai thac da, duc, xay dung,
& cac phan xudng kinh, gém, cic phan xuéng mai, phan xuong né co nguy co bi
bénh nay cao.

- Cong nhan lam nghé khoan, dap, khai thac, tan nghién sang quing da €O amiang,
chai, kéo, dét soi amidng, san xuét sira chita tim amiing c0 nguy co mic bénh bui
phoi do amiang. Cong nhan lam trong cac linh vuc san xudt vat liéu cach nhiét, cach
am, 10 ndu soi, tho stra ng nude, tho han, xay dung, dong tau c6 nguy co méic bénh
bui phéi do amiing
+ Cong nhan lam & cac mo than, che bién nghién sang, van chuyen st dung than
trong cac 10 nung, 10 luyén hoac tiép xuc véi bui than ¢ nguy co mac bénh bui than.
+ Cong nhan 1am nghé thu hoach, ché bién bong, gai, lanh day hay san xuét soi chi,
dét vai, may mic, c6 tiép xuc véi bui bong cd nguy co mic bénh bui phdi bong.

5.5.2.2.Chan dosn

Lam sang:

- Viée xac dinh c6 tiép xtic v6i yéu td phoi nhidm 13 mot bang chung rat quan trong
dé chan doan bénh bui ph01 Trude khi chan doan viém phoi k& v can can loai trur
bénh buyi phoi. Mau chot dé chan doan bénh bui phoi 1a phat hién yeu t6 phot nhiém.
Hoi bénh cuy thé, chi tlet s€ giup tim ra cac bang chimg veé yéu to phoi nhiém. Cau
hoi dau tién khai thac vé nghe nghiép NB dang lam. Cén hoi that chi tiét dé blet duoc
NB 1am cu thé viéc gi, c6 tiép xtic v6i chat gi? Vi du khi mot ngudi tra loi rang toi
lam nghé cong nhan xay dyung s& khong cung cap du thong tin bang viéc noi to1 lam
cong nhan xay dyng, t6i tron xi ming va cat dé tao vira. Cau hoi tht hai can quan
tam 12 NB lam cong viéc d6 trong bao l4u, trong diéu kién thé nao. Céng nhan lam
viéc trong mdi truong byi kho sé tién trién nhanh chéng dén bénh byi phéi hon rat
nhiéu 1an so véi lam viéc trong moi trudng 1am w6t byi. Thoi gian 1am viée, sb gid
tiép xtc mdi ngdy cung cip cac thong tin chi tiét v6i thoi gian va ham lwong phoi
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nhiém. C4c thong tin nhu c6 duoc bao ho, deo khau trang, diéu kién lam viéc cung
cap cac dau mdi cu thé vé yéu td phoi nhiém. Cac thong tin can khai thac tiép theo
13 biéu hién cac triéu chimg ho hip dién ra cp tinh hay tir tir. Dién bién cip tinh co
thé do thay d6i moi truong lam viéc hodc méi c6 mot nghé méi. Dién bién tir tir
thudng xuét hién do tiép xtic thoi gian dai vai cac loai bui vo co, hitu co, hay bui
kim loai. Khai thac thong tin co dong nghi¢p hodc nguoi nha c6 cung cac triéu chimg
bénh s& rat htru ich dé phat hién cac yeu t6 phoi nhiém. Cudi cung vi¢c khai thac
thong tin vé 16i sdng va so thich c6 thé cung cap nhiing dau mdi quan trong dé tim
ra yéu t6 phoi nhiém. Vi du NB ¢6 sé thich 1am gdm hodc mai dé c6 tiép xtic voi bui
silic gay Silicosis...
Tri€u ching bénh bui phéi khong ddc hi¢u. Cac triéu chirng thuong gap 1a ho, khac
dom va kho tho, mirc d6 cac tri¢u chung phu thudc bénh don gian hay phure tap.
Bénh don gian neu bui chi gay ton thuong xo seo it trén ph01 bénh phuec tap do qua
trinh xo phat trién manh gay nén rat nhiéu seo ¢ trén ph01 Bénh do bui amidng
thuong dién bién thim ling vai biéu hién kho thd khi ging strc, ho thudng it gip.
Bénh bui phéi silic, bui phéi than, NB c6 biéu hién giéng nhu COPD véi cac triéu
ching ho khac dom hogic ho khan. Kho thé dién bién tir tir, biéu hién khi gang strc.
Bui phdi phurc tap céc triéu chimg 1am sang biéu hién ram ro hon véi triéu ching
kho tho thuong xuyén lién tuc, ho, tho rit. Kham thuong nghe thay céc tiéng ran nd
cubi thi hit vao, ran rit ngay uu the phan trén 2 ph01
Bui phéi silic biéu hién 3 dang: cap tinh, tién trién va man tinh.
+ Dang cap tinh xay ra sau vai tuan cho t61 5 ndm ké tir khi tiép xuc véi bui, gap o
nguoi t1ep Xl voi bui 6 noéng do cao, nong do bui tir 1-10mg/m>/nam. Lam sang
dién bién rAm rd véi cac triéu ching suy ho hap, mét moi, sut can, dau nguc. Suy ho
hap tién trién xau nhanh do suy giam chirc ning trao d6i khi ctia phoi.
+ Dang Silicosis tién trién thudng gip voi ngudi lam viée trong moi truong cd ndng
d6 bui tir vira dén cao. Bénh thuong biéu hién trong vong 10 nim ké tir khi tiép xuc,
ké ca NB di khong con tiép xtc v6i bui. Thé nay thudng lién quan dén cc bénh ty
mién & nguoi tiép xtc bui.
+ Dang Silicosis man tinh 1a thé thuong gip nhat. Bénh xay ra & ngudi c6 tiép xtc
v6i ndng d6 bui tir thap dén vira, sau 10 nam ké tir khi tiép xtc. NB c6 thé biéu hién
& dang don gian vé6i chi ¢6 ton thuong nbt trén phdi hodc ¢ dang phirc tap véi cac
tién trién xo trén phoi. NB thé don gian thudng khong c6 triéu ching. Nguoc lai thé
phirc tap biéu hién véi cac triéu ching suy ho hap man tinh, hau hét cic biéu hién
xay ra sau khi NB da dumng tlep xuc voi byi. Dang Silicosic man tinh phtre tap thuong
do cac to chirc xo phat trién co kéo, gdy xodn vin cac ciu trac cta phdi. Trén 1am
sang co thé biéu hién nhu COPD véi ho khac dom, khé thd, thé rit hodc biéu hién
tang 4p dong mach phoi, tim phé man, tran khi mang phoi. Ngon tay dui tréng c6
gip nhung khong phd bién, can phan biét v6i bién chimg ung thu phoi & NB Silicosis.
Bui phéi than (CWP): bui than duoc sinh ra trong qua trinh san xuét than. Khi luong
bui tich tu trong phdi vuot qua kha ning 1am sach ctia co thé s& din dén bénh bui
phéi. Tudi mic bénh phu thudc vao nff)ng do bui va thoi gian tiép xuc bui, bénh
thudng xuat hién it nhat sau 10 nam tiép xuc, cac truong hop chan doan buyi than
trude 10 nam tiép xic can dugce loai trir cic bénh khac. Bénh bui phéi than c6 2 dang
biéu hién: dang don gian va dang phtre tap (con goi thé xo ph01 tién trién) tuy thudc
mirc d0 ning cua tén thuong va muc do phat trién xo phdi. Thé don _gian thuong it
cac triéu ching ho hap nang hodc khong c6 triéu ching lam sang. Thé phurc tap biéu
hién cac tri€u chung ho hap nang: ho, khac dom den, kho thdo, thé rit, suy ho hap,
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thuong kém theo viém phéi. O giai doan mudn xudt hién céc bién chirng cua bénh:
tam phé man, ...

- Bénh bui phéi do amiing (Asbestosis) biéu hién bénh phu thudc vao liéu tiép xuc,
thong thudng sau 15-30 ndm phoi nhiém. Lam L sang cac tri¢u chimg thuong gap nhat
1a khé thé, ho khan ho#c ho ddm, ho ra mau 14n dom, dau nguc. Ran no cudi thi hit
vao ¢ day va phan thuy sau 2 phoi. Ngon tay dui tréng gip ¢ khoang 32-42% s6
truong hop. Gidn né 16ng nguc han ché.

- Bénh bui phoi bong (Byssinosis): cac biéu hién 1am sang thudng chi gip ¢ nhiing
cong nhan 1am nhiéu nim trong nganh dét, thudng gip sau 20-25 nim lam viéc, rat
hiém c6 trudng hop biéu hién trude 10 nim tiép xuc. Triéu chimg cta bénh la cam
giac kho tho, nang nguc vao ngay dau tién cia tuan 1am viéc sau ngdy nghi cu01 tuan.
Céc triéu ching nay ning né nhat & ngay dau tién va giam di & cac ngay tiép theo.

Chéan do4n hinh 4nh:
Xquang phoi:

Cho dén nay Xquang nguc van 1a tiéu chuan vang dé chan doan bénh bui phoi. T6 chirc
Lao dong quoc té (International Labour Organization-ILO) d xuat ban Hudng dan phén
loai ton thuong trén Xquang nguc chan doan bénh bui phdi. Muc tiéu ciia huéng dan
nay 1a chuan hoa phuong phap, va k¥ thuat dé c6 thé so sanh dit liéu dich t&, nghién ciru
trén toan cau. Nam 2011, ILO xuét ban bo phim tiéu chuan ky thuat s6 1a bo phim tiéu
chuan mau vdi cac dang va muc do ton thuong dé cac bac si c6 thé doc va so sanh. Cac
hinh mo tén thuong nhu mo6 duogc ky hiéu duoc ky hi€u p, g, r cho céc ndt dang tron co
kich thudc duong kinh tuong tng 1a: <1.5mm; 1.5-3mm; >3mm.

Ky hiéu s, t, u cho dudng md bat thuong véi kich thudce twong g 1a <1.5mm; 1.5-
3mm; >3mm.

Mitrc d0 tap trung cua ton thuwong chia lam 12 mirc d tr 0/-, 0/0, 0/1 dén 3/2, 3/3 va 3+
(so sanh trén phim ton thuong tiéu chuan).

Céac ndt mo nhu mé ¢6 duodng kinh 16n hon lem duoc coi 1a ton thwong bui phdi phirc
tap v6oi 3 muce do phan loai A, B, C.

- Mirc dd A: 1 hinh m& ¢6 canh 16n nhat <5cm hodc téng cac canh 16n nhat cua nhiéu
not mo <Scm.

- Muc do B: Mot hinh mo ¢6 canh 16n nhat vugt Scm nhung khong vugt qué thuy trén
phoi phai hodc nhiéu hinh mo ¢6 tong cac canh 16n nhat vugt Scm nhung khong vugt
qué thuy trén phoi phai.

- Miuc d6 C: mot hodc nhiéu hinh mo ¢6 tong kich thudc 16n hon thuy trén phoi phai.

Tén thuong day mang phoi duoc phan loai a,b,c véi tiéu chudn twong Gmg 1a: a=<5mm;

5<b<10mm, ¢c>=10mm.

Mirc dg lan rong vOoi mang phéi duoc phan loai 1, 2, 3. Tuong ung: Y, Ya-"2, va > cua

l6ng nguc.

HRCT nguc:

Phim CT nguc ngdy cang duogc sir dung rong rii trong chan doan bénh bui phdi, dic biét

c6 gia tri khi co sy khong dong thuén gitra cac nguoi doc trén phim phoi tiéu chuan va

dugc ghi nhan c6 d6 nhay cao hon trong chan doan bénh bui ph01 don gian ¢ cac truong
hop khong phat hién duogc ton thuong trén Xquang nguc chuin. O cic trudng hop ton
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thuong phtrc tap c6 thé thdy cac ton thwong thir phat ctia cau tric phoi bi xoan vian do
qua trinh xo hoa nhu gian phé nang. Tén thuong uvu thé thuy trén hai phoi.

Gidi phéu bénh:

Chan doan giai phiu bénh 13 khong phd bién dé chan doan bui phoi.

Bicu hién md bénh hoc cua cac bénh 1y bui phoi bao gom cac hinh anh sau:

Bénh bui phéi don gian (Simple Pneumoconiosis): phat hién cac hat bui hoac ndt bui
c6 kich thudc 18n téi 1 cm, trong phé nang, dng phé nang hay tiéu phé quan.

Bui phoi bién ching (Complicated pneumoconiosis): phat hién cac hat bui hoac nét
bui ¢6 kich thuée 18n t6i 10 cm, trong phé nang, ng phé nang, tiéu phé quan hay mé
ke.

Viém va xo hoa mo ké lan toa (Diffuse Interstitial Inflammation and Fibrosis): Cac
biéu hién gitp ich trong chan doan viém va xo héa mé ké lan téa do tiép xtc véi bui
la (1) Sy hién dién mot lugng 16n chét cac sic t va ludng chiét bui trong nhu mo
phéi; (2) Su hién dién cua cac tinh thé sét; (3) Su hién dién cua cac hat bui hay ndt
bui xen k€ trong cac vung viém / xo hoa.

Bui khoang giy viém tiéu phé quan (Mineral dust-induced bronchiolitis): Viém tiéu
phé quan do bui khoang ¢ thé do tiép xtic vdi bui silic, oxit sat, oxit nhom va amiing.
Khoi thudc 14 c¢6 thé tao ra nhitng bat thuong twong tu, ddc biét 1a & vach cac tiéu
phé quan.

Bang 5.9. Tom tat biéu hién bénh bui phéi theo tac nhan [35]

Bui
Bénh bui | Bénh bui Viém & khoang Bénh tich
Tac nhan/Bénh ly phoi don | phoibién | xo'héa md | gay viém protein
gian chirng ké lan téoa | ti€u phe phé nang
quan

Bénh bui phéi than .

Khoéng
(CWP: coal Co Co thuong Cé Khong
worker’s xuyén
pneumoconiosis)
o saptdsdo o
(Silica/silicosis and o o {huong o o
mixed dust fibrosis) Y
Bui phéi silicate
(Silicates (e.g., Co Co Co Céo Khoéng
talc/talcosis)
Bui phéi amiing A n . . A
(Asbestos/asbestosis) Khong Khong Co Co Khong
Bénh do kim loai
nang (Hard metal Khong Khong Co Co Khong
disease)
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Hinh 5.24. Cac hinh anh m6 hoc bui phéi
(4) Bénh bui phéi than (coal worker’s pneumoconiosis) (B) Bénh bui phéi silic (C) Bénh
bui phoi amiang voi thé amiang (miii tén) [35]
Chikc ning hé hip:

Chi s6 vé churc nang phoi khong chi danh gia mirc do suy giam chirc ning hd hap ma
con theo ddi muc d6 tién trién cua bénh. NB thé bui phdi don gian thuong it phat hién
thdy suy giam chirc niang phdi. Nhung ¢ thé phirc tap rdi loan thong khi han ché phdi
hop véi suy giam chi s6 FEV1, DLCO giam nang, 6 phut di bo giam.

5.5.2.3.Diéu tri

- Bénh byi phoi 12 bénh khong diéu tri khoi, cac ton thuong khong c6 kha nang hoi
phuc. Cho t6i nay chua c6 mot thude nao dugc phé chuan diéu tri bui phoi. Phét hién
bénh sém qua kham dinh ky, han ché tiép xtic bui dé han ché céc ton thuong phéi la
diéu quan trong. Piéu tri cho cic NB 0 thé don gian hay phirc tap déu 1a diéu tri triéu
ching. Cac bién phap hd trg giam méc viém phoi hodc cac nhiém tring tai phat bao
g6m bo thudc 14, tiém phong cim, phe cau[170].

- Tho oxy dai han khi NB c6 suy ho hap

- Cac thudc diéu tri triéu chimg bao gom: cac thudc khi dung thude gidn phé quan,
giam nhe triéu ching ho hép

5.5.2.4.Tién luwgng

- Tién luong bénh phu thudc vao nhiéu yéu t6 bao gdm tudi chén doan bénh, tién sir
hut thuoc biéu hién 1am sang, cac bénh dong mac mirc do ton thuong trén Xquang.

- NB mic thé bui phdi phirc tap c6 tién lugng xau véi suy ho hap, bién ching tran khi
mang phoi, nhiém tring va tir vong.

- Kha ning mic lao & NB bui phoi silic cao gip 8-20 1an so v6i quan thé dan sb chung.

- Du phong mic bénh bui phoi 1a diéu quan trong, can dam bao cac diéu kién lam viéc
theo qui dinh, kham stc khoé dinh ky dé phat hién bénh soém. Rira sach tay, mat va
cac vung da tiép xuc bui, loai bo bui khéi quan 4o an toan 13 nhitng bién phap hitu
hiéu giam nguy co méc bénh.
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5.6.Cac bénh phoi ké hiém gip

5.6.1.Bénh md bao Langerhans phéi (PLCH)
5.6.1.1.Khai niém:

- Dinh nghia: Bénh m6 bao Langerhans (Langerhans Cell Histiocytosis — LCH) 1a bénh
hiém gdp chua rd nguyén nhan dugc dic trung béi sy tham nhidm cic co quan ctia cac
té bao dong tuy biét héa c6 chung cac dac diém vé hinh thai va céc thu thé bé mat cla
té bao Langerhans. LCH la mot r0i loan cia té bao dudi gai (té bao trinh dién khang
nguyén) bao gom biéu hién ¢ nhiéu co quan khéc nhau nhu pho1 gan, lach, hé thong
than kinh trung wong, da, hach, tuy xuong va mot so vi tri hiém gip khac nhu tuyén
giap, tuyén wrc véi dic diém chung 1a su ling dong té bao & hé thong ludi ndi chat trong
mo va cac co quan. Bénh LCH dugc chia lam 2 nhom, bénh LCH don co quan va da co
quan (c6 tir 2 co quan bi bénh trd 1€n).

Bénh mo bao Langerhans ¢ phoi (Pulmonary Langerhans cell histiocytosis — PLCH) 1a
mot trong nhiing dang bénh LCH pho bién hay gap ¢ nhitng nguoi tré tudi.

Dich té hoc:

Bénh mo bao Langerhans ¢ phoi ¢6 tudi khoi phat thuong tix 20 - 40 tudi va pﬁu nhu
khong co su khac biét gitra 2 giéi nam va nir [171]. Nhin chung néu nir giéi nhiém bénh
thi khoi phat mudn hon [172]. Mot nghién ctru tir Nhat Ban ty 1€ mac PLCH & nam giéi
1a 0,27/100.000 ngudi con ty 1€ nay ¢ nir 1a 0,07/100.000 [173]. Nghién cuu khac tu
Italia xac dinh chi c6 40 truong hop trong 10 nam qua [174]

Yéu t6 nguy co:

Céc nghién ctru déu xac dinh rang thudc 14 1a mot trong nhirng yéu t6 nguy co hién hiru
cua bénh PLCH. Hon 90% NB PLCH da tirng, dang hut thudce 14 (thuong > 20 diéu/ngay)
[171, 175]. Nguyén nhan do cac tdc nhan hit khéc cting dugc ghi nhan nhung véi ty 1€
nho.

Chung toc khong anh hudng t6i kha ning mac PLCH.

Rét it truong hop PLCH dugc bao cdo mang tinh chét gia dinh, mot vai truong hop co
thé mac PLCH sau khi xa tri di€u tri u lympho va sau ung thu phéi [176-178].
5.6.1.2.Chan doan

Ldam sang:

PLCH & nguoi truéng thanh biéu hién ¢ 3 thé chinh khac nhau [175, 179]

- Khoi phat voi cac triéu ching ho hip gip ¢ 2/3 s6 NB:

- Ho khan khong rd nguyén nhén (56 — 70%) va kho tho (40 -87%)

- Cac triéu ching toan than khac c6 thé gap nhu sOt, mét méi, sut can 10 -25%.

- Khoi phét cap tinh véi tran khi mang phdi tu phat chiém 10 — 25% cac truong hop

- Phat hién tinh c¢ trén chup Xquang nguc 5 — 25%.

- Ho ra mau hiém khi xdy ra va it biéu hién trong PLCH. 7

- 10— 15% PLCH dugc chan doan do bénh ly ngoai phdi [179]. Céc biéu hién ngoai

phoi hay gip nhu dai thdo nhat (10%), ton thuong xuong, da va hach (15%).
- Lam sang khong dic trung hoan toan c6 thé nhim voi cac chan doan khac.
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HRCT

HRCT la cong cu quan trong giiip dinh hudéng t6n thuong PLCH khi nghi ngo. Tén
thuong co ban trén HRCT la cac u hat tién trlen & quanh tiéu phé quan tan vé6i dic
diém hinh thai khong dong nhat, phan b chu yéu & thuy trén va thuy giira.

Giai doan sém biéu hién bai ton thuong dang nét nhé tuong tng véi cac u hat trong
PLCH:

Trong giai doan viém cac ndt nho niy duge bao quanh boi cac ton thuong kinh md,
tham nhiém mo ké& xung quanh. Céc ndt thuong hinh sao hodc hinh bau duc, & ngoai
vi, khong déu vé sb lugng va kich thuée co, duong kinh tir 1- 10mm.

Khi giai doan viém giam thi tén thuong kén chiém wvu thé. Cac kén ban dau thanh
day (> 2mm) sau do thanh mong dan (<2mm). Cac ken ban dau c6 kich thude nho,
thudng trén nén céac not u hat trude d6, nhung cang vé sau cang gidn hon va c6 thé
hop nhat véi mot sd kén tao thanh cac kén kich thudce 16n hon, cic kén 16n nay
thuong méo mo.

Giai doan mudn xo hoa, chi con lai hinh anh nhiéu kén thanh méng tap trung & thuy
trén va thuy gitra [180]

Hinh 5.25. Hinh anh PLCH véi cac ton thuong dang nét chuyén dang kén thanh day
kich thudc nho 1-10mm xen lan rai rac cac kén 16n thanh méng, méo mé do hop luu

cua cac kén nho trudce do.

Gidi phdu bénh.

Toén thuong giai phﬁu bénh cua PLCH phu thudc vao cac giai doan bénh khac nhau:

Bang 5.10. Cac ddu hiéu mo hoc bénh mé bao Langerhans & phoi

Ciac ton thwong sém

Céc té bao tap trung tao cac ndt san quanh cac tiéu phé quan hé hap

Doi khi ¢6 cac ton thuong mod k&
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Hién dién nhiéu loai t€ bao: t€ bao Langerhans, bach cau ai toan, t€ bao viém man tinh
va thuc bao thuoc 1a

C6 thé co ton thuong nang
Nhudém héa mo mién dich S-100 va CD1a (+)

C6 thé c¢o it bach cau ai toan

Cic ton thwong giai doan mudn

Céc t6n thuong xo hoéa dang ndt hay dai xo khong déu
Mo xo héa tap chung quanh céc tiéu phé quan ho hip
Khong tap trung dudi mang phoi

Véach cac nang cling xo hoa

Doi khi S-100 va CD1a (+) yéu hay (-)

Céc tiéu phé quan ho hip va nhanh cic dong mach phdi co thé bi tic nghén

3 R LN ] g ” (\ ’
ANY Y el A 4 A O N

ans ¢ phoi giai doan sém (Early Stage PLCH)

rh
Bao gom cac hinh anh: not san té bao o phoi co nhiéu goc canh, tap trung day dac nhiéu

logi té bao (bach cau di toan, bach cau da nhén trung tinh, lymphocytes, tirong bdo, té
bao Langerhans...)[35]
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Hinh 5.27. Bénh mé bao Langerhans & phoi giai doan mudn (Late Stage PLCH)

Bao gom cdc hinh anh: mé seo phéi ¢ viing trung tam tzeu thity, quanh cdc tiéu phe quan
va mach mau voi nhzeu hinh ddng méo mé; trong not seo tdp trung nhiéu té bdo
Langerhans va bach cau di toan (mili tén va hinh bén phai) [35]

Ni soi phé qudn:
Noi soi phé quan va rira phé quan phé nang 1a mot cong cu hd trg trong chan doan PLCH.

N1 soi phé quan sinh thiét niém mac khong c6 gia tri trong chan doan nhung c6 vai tro
trong chan doan loai trur.

Rtra phe quén, phé nang hd tro trong chan doan PLCH. CD1a+ > 5% trong dich rira phé
quan phé nang va CD 207 duong tinh 13 goi ¥ quan trong trong chan doan PLCH [181].
Tuy nhién khi CD1a+ < 5% khong c6 gia tri trong viéc chan doan loai trir PLCH.

Sinh thiét phéi mé: Dy tidu chuan vang dé chan doan d6i véi nhing truong hop nghi
ngo. Thuong duoc chi dinh som khi triéu ching khong dién hinh va bénh ¢ giai doan
som. O giai doan mudn c6 thé c6 nhiéu bién chimg nhu tran khi mang phoi, chay mau
va suy ho hap [182]

Do chirc ning hé hip: DLCO giam c6 thé c6 rdi loan thong khi han ché, dung tich phoi
giam trong TLC.

5.6.1.3.Diéu tri
Piéu tri khong thudc:

Hau hét cac bénh PLCH lién quan toi thude 14 (>90%). Do d6 mot trong nhiing bién
phap can thi¢p dau tién 1a cai thudc 14 va tranh khéi thude. Viée cai thude 1a clng gop
phan lam giam triéu chtng ctia bénh va c6 thé 1a mot bién phap diéu tri duy nhat [174].

Tap phuc hdi chtrc nang hé hap rat quan trong trong hd trg NB PLCH ¢ giai doan muon.
Ngoai ra can tiém vaccin cim va phé cau dinh ky.
Liéu phap diéu tri tdi uu cho PLCH chua dugc xéac dinh trong thé PLCH tién trién.
Piéu tri thudc:
- Glucocorticoid duong toan than c6 vai tro han ché. 9
+ Chi dinh trong PLCH ¢ giai doan not san, tién trién;
+ Liéu prednisone 0,25 - 1 mg/kg ngay hodac 30 mg/ngay sau dé giam dan trong 6
thang [179].
- M0t s0 thudc dang nghién ctru nhu: Cladribine, vinblastine
- Ghép phoi 1a mot trong nhirng hudng dleu tri hiéu qua trong dot tién trién cia PLCH.
Tién luong sau ghép phdi twong dbi tot: ty 16 NB con sdng 76,9% sau 1 nim va

53,7% sau 10 nam [183]. Ty I¢ tai phat sau ghép phoi wdc tinh 10% va ty 18 tai phat
cht yéu & nhom PLCH ¢6 ton thuong ngoai phoi.

5.6.1.4.Tién lwgng

Tién lugng cua PLCH hién tai chua rd rang tuy thuge vao thé bénh ciia NB. Nghién ciru
da trung tam trén 102 NB PLCH duogc chan doan bang sinh thiét phoi c6 thoi gian song
thém trung binh 10,2 ndm [179].

Tién lwong phu thudc vao nhiéu yéu t6 [184].



131

- Gién phé nang, khi phé thiing, FEV1 thap, FVE1/VC thap va RV/TLC cao la cac yéu
t6 tién lwong x4u. 1/3 s6 luong bénh nhén co sy giam chirc nang FEV theo thoi gian
& nhitng NB PLCH. Khoang 40 % NB PLCH c6 thé tién trién thanh COPD.

- Tang ap lyc dong mach phoi (trung binh 45 mmHg) 1a mot trong nhiing tién luong
du doan ty I¢ tr vong.

- Yéutd tién luong nang la su xuét hién cta cac khdi u thir phat sau PLCH dac biét 1a
u lympho Hodgkin, ung thu phoi.

- Néu ghép phoi thanh cong trén nhitng NB PLCH thi tién luong t6t hon.

5.6.2.Bénh tich protein phé nang (PAP)
5.6.2.1.Dai cwong

Bénh tich protein phé nang (PAP) duoc mé ta lan dau nam 1957 13 mot bénh 1y hiém
gap voi tan sut 1-7 ca/triéu dan, dic trung boi su tich tu cua lipoprotein vo dinh hinh
trong cac khoang khi & xa. C6 rét it hodc khong c6 viém phdi, cau tric md phoi duoc
bao ton. Lipoprotein duoc cau tao chi yéu tir surfactant phospholipid va apoprotein[ 185,
186].

Hqién tai PAP duoc phan loai theo co ché bénh sinh thanh nguyén phat, thir phat hoac
bam sinh[186, 187]

Trong PAP nguyén phat, c6 su thay doi trong hoat hoa cua dai thuc bao va bach cau
trung tinh, gy ra boi sy rdi loan chirc nang truyén tin hidu cua yéu t6 kich thich té bao
hat — dai thuc bao (GM-CSF), dan dén su suy giam thanh thai surfactant va do do gdy
tich tu surfactant. PAP nguyén phat co thé 1 ty mién hodc di truyén: Dang tu mién
chiém 90% tong s cac trudng hop PAP, va viéc phat hién cac ty khang thé khang GM-
CSF da thay doi cach tiép can trén 1am sang va thir nghiém véi bénh ho hap hiém gip
nay; dang di truyén 1a két qua ctia cac dot bién lién quan dén thu thé GM-CSF (trong
cac gen CSF2RA hoic CSF2RB ma héa cho cac chudi a va B twong Gng)

PAP thir phat 13 hau qua cta cac bénh 1y nén khac nhau c¢6 thé anh hudng dén sé luong
va/hodc chirc nang cua dai thuc bao phé nang. N6 chu yéu 1a hau qua cia rbi loan huyét
hoc nhung cling da dugc bao cdo lién quan dén thudc e ché mién dich, bénh 1y &c tinh,
tinh trang viém man tinh hoac tiép xtic véi cac chét doc hai

PAP bam sinh dugc xac dinh do dot bién gen ma hoa protein surfactant hodc protein
lién quan dén san xuat surfactant; két qua la chat surfactant roi loan chirc ndng va khong
thé hoan thanh vai tro sinh ly cua nd. P61 khi, khong xac dinh o can nguyén ctuia PAP.

5.6.2.2.Triéu chirng 1am sang

Trong s6 nhirng ngudi truéng thanh mac PAP, tudi biéu hién dién hinh 13 40 dén 50 tudi.
Co ty I¢ nam va nir 1a 2: 1. Khoang 50 dén 80 phén tram NB PAP tu mién dich 1a nhing
nguoi dang / da tirng hat thuoc 1a[ 186, 188].

Mot s6 it NB ciing mac cac bénh tw mién khac bao gom: thiéu mau tan huyét, viém da
co, viém loét dai tryc trang va bénh 1y u hat kém theo viém da vi mach[188].

- Triéu chirng co ning: PAP thuong tién trién tham ling, cac triéu chimg thuong gip
1a: kho tho khi ging stre, ho khan, it khi khac dom. Cac NB PAP thir phat do rdi loan
sinh tiy c6 thé c6 sot dai dang[188].

- Triéu chikng thwe thé: triéu chimg thuong gip nhit 13 rale nd hai phéi, ngon tay dui
tréng va tim gip ¢ khoang 25% NB.



132
5.6.2.3.Can lam sang

XQ nguc

Hinh mo déi xtng hai bén, tap trung & thuy gita va thuy dudi, thudng phan bé theo kiéu
“cénh do1”. Ngoai ra c6 thé gip cac hinh anh:

- Tén thuong dang ndt don doc

- C6 thé c6 hinh anh phé quan hoi

- Xep phéi timg phan do tac nghén tiéu phe quan gay ra boi lang dong lipoprotein

- Tén thuong dang ludi gip & ving bi 1ap day phé nang khong hoan toan

- Hinh anh dai sang mong ngin cich co hoanh va tim tuwong tmg véi sy mét cau tric
phéi canh cac co quan nay[186].

Chup cit 16p vi tinh 16p méng dd phén giai cao (HRCT)

Hinh anh kinh mo dong nhét, cong vai sy dy 1én cta cac cdu trac nodi tiéu thuy va vach
lién tiéu thily tao nén hinh anh cac da giac xép canh nhau (hinh anh “lat ¢a”). Hinh anh
“lat d4” thuong gap & PAP ty mién trong khi hinh anh kinh mo ddng nhat gip nhiéu hon
& PAP tht phat. Mot diém can luu ¥ rang hinh anh “lat da” khong dac hiéu cho PAP,
hinh anh nay c6 thé gap trong cac bénh ly viém phoi to chitc hoa, hoi chimng suy ho hap
cAp tién trién, viém phoi ting cam...[189]

Hinh 5.28. Ton thuong lat ¢4 & BN tich protein phé nang véi hinh anh kinh mo dong
nhat két hop voi day cac vach lién ti€u thuy tao thanh cac hinh da gidc nam canh nhau.

Po chitc ning hd hap

- Réi loan chire nang ho hfip thuong gép la: roi loan thong khi han ché kém theo su sut
giam cua DLCO

Noi soi phé quan
Noi soi phé quan dong vai tro quan trong khi chan doan PAP bang cac xét nghiém dich
rua phé quan phé nang (BAL) va sinh thiét xuyén vach (TBLB)
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Hinh 5.29. Hinh anh noi soi phé quan

Dac trung cua BAL trong PAP[186, 188]:

Hinh anh dai thé dich trang duc nhu sita do ling dong cua lipoprotein

Hinh anh té bao hoc khi nhuém PAS 14 su cing phong ctia dai thue bao phé nang véi
mot s6 lwong 16n chat protein va cac thé bach cau ai toan

Nhuom Papanicolaou cho thay cac hat cdu 16n ¢6 mau xanh luc, cam hodc cam véi
vién xanh luc

Hinh 5.30. Dich rtra phé quan phé nang (BAL)
Xét nghiém dich BAL d¢é loai trir cic cin nguyén nhiém tring c6 thé gy PAP thir phat
Mo bénh hoc

CAu tric binh thudng cua phé nang dugc bao ton mic du co sy day 1én cta vach phé
nang do ting san phé bao typ II

C6 rat it hodc khong c6 thadm nhiém té bao viém

Céc tiéu phé quan va phé nang tan cuing chira day lipoprotein dang hat bat mau hong
khi nhu¢m PAS, bén trong 16p lipoprotein c6 thé thay cac dai thuc bao va cac khe
nho rai rac cua cac tinh thé cholesterol c6 thé gy ra phan tmg cua cac té bao khong
16
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Hinh 5.31. Bénh tich protein phé nang (PAP)

(A) Mdu mé sinh thiét xuyén phé quan voi cdc ghé nang bi ldp ddy cdc vt chdt dang
hat min (B) Dich rita phé quan co nhiéu vat chat dang hat, di toan va nhuom PAS (+)
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Xét nghiém

C6 mot sb xét nghiém dic hiéu trong chan doan cic thé PAP nhu tim khang thé khang
yéu t6 kich thich dong té bao hat — dai thyc bao (GM-CSF) trong huyét thanh, xét nghiém
nay c6 do nhay va do dac hiéu dat 100% cho PAP tu mién hodc dinh luong STATS
phosphorylation trong mau. Xét nghiém tim bién thé di truyén GATA2 c6 thé hitu ich &
cac NB ¢6 su két hop ctia hoi chung réi loan sinh tiy gia dinh va PAP. NB bi PAP di
truyén do cac bién thé di truyén hiém gip & tiéu don vi alpha hodc beta ctia thy thé GM-
CSF (CSF2RA va CSF2RB) c¢6 nong do GM-CSF trong huyét thanh cao, giam STATS5-
PI huyét thanh va chirc nang thy thé bt thuong. Giai trinh ty gen xac nhan sy hién di¢n
ctia cic bién thé di truyén 1in CSF2RA va CSF2RB. NB bi PAP do bién thé gen lién
quan dén chit hoat dong bé mat (vi du, protein hoat dong bé mit B va C, ATP-binding
cassette A [ABCA3], NK homeobox-1 [NKX2,1]) thuong c6 STATS-phosphoryl hoa
binh thuong. Tuy nhién, nhiing r01 loan nay thuong xuat hién & thoi tho au, vi vay nguoi
16n mac PAP thuong khong yéu cau xét nghiém cac bién thé gen hoat dong bé mat. Tuy
nhién cac xét nghiém (XN) nay hau hét chua thyc hién dugce ¢ Viét Nam[186].

Céc xét nghiém dé chan doan bénh 1y huyét hoc nhu: cong thirc mau, huyet ty do, sinh
thiét tiy xuong... khi nghi ngd PAP thi phat. Mot vai xét nghiém c6 thé gip trong PAP
nhu: ting protein surfactan A va D & phoi (SP-A, SP-D), ting LDH...

5.6.2.4.Chin do4an
Chan do4n xic dinh

- Chan doan xac dinh dya vao hinh &nh md bénh hoc dién hinh trén tiéu ban sinh thiét
xuyén vach hoc sinh thiét qua phiu thuat

- Ngoaira, co thé chan doan PAP dua vao hinh anh HRCT va dic diém cua dich rira
phé quan phé nang

- Dinh lugng ndéng d6 khang thé khang GM-CSF trong huyet thanh, xac dinh bat
thuong chirc nang cua receptor GM-CSF, giai trinh tu gene, tién sir tlep xuc khoéi bui
va cac bang ching vé cac bénh huyet hoc dé phan biét PAP tu mién, PAP bam sinh
hay PAP thir phat

Chan do4n phén biét

Can dua ra chan doan phan biét trén cac NB c¢6 hinh anh HRCT tuong tu bao gbom:
nhiém trung (viém phéi do PCP hoic Mycoplasma), phu phoi, viém ph01 do lipoid, viém
phdi t6 chirc hoa, viém phdi ting cam do thudc va ton thuong phé nang lan téa chong
1én viém phdi k& thong thuong.

5.6.2.5.Diéu tri[186]

- Phuong phap diéu tri PAP dura trén nguyén tic loai bo lipoprotein du thira va cac dai
thuc bao bot ra khoi phé nang bang cach rira phdi cong véi viée diéu tri hd tro va
mot sé phuong phap diéu tri dic thu cho ting thé PAP.

- Phuong phép diéu tri dya trén murc d6 nang cia NB: Néu NB khong c6 triéu ching
hodc tri¢u chirng mic do nhe chi can theo ddi 1am sang, nguoc lai néu tinh trang
bénh nang hon s€ can dén cac bién phap diéu tri kip thoi.

Rira phoi toan b
- Nguyén Iy: Dudi gy mé toan than, NB duoc dat n61 khi quan hai nong dé 6 lap hai

ph01 trong khi thong khi mot bén, la phdi con lai s& duoc rira sach lipoprotein trong
phé nang bang mot luong 16n dung dich mudi ding treong duoc 0 4m bang nhiét do
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ctia co thé. Qua trinh rira phoi duoc tién hanh dén khi mau sic dich ra khoi phéi tro
nén trong, khong con dau vét cua lipoprotein.

- Hiéu qua:

+ Sau thu thuat, NB sé tién trién rat tot vé cai thién tridu chtng, chic ning hé hép,
khi mau dong mach
+30-50% NB chi can rira phoi mot lan, nhitng NB con lai s& can rira phéi lap lai mot
hodc nhiéu 1an tiy vao triéu ching cia NB

- Bién chirng:
+ Suy giam oxy qua muc do tinh trang ton thuong phdi ning kém theo viéc thong
khi 1 bén phoi trong qué trinh lam thu thuat
+ Ha than nhiét néu dich rtra khong duoc lam am
+ Nudc mudi tran sang bén phoi duoc thong khi
+ Bién chimng cua giy mé toan than

-+ Phu phoi sau thu thuat do chua hut hét nuée mubi rira trong phoi

Mot s6 phwong phap diéu tri khac

- Pbi v6i PAP tr mién, ngoai rira phdi toan bd co thé dung GM-CSF téi to hop qua
duong tiém dudi da hodc dudng hit; dung liéu phap e ché mién dich bang Rituximab
hoic loc huyét tuong dé loai bo khang thé khang GM-CSF.

- PAP thir phat: can dleu tri cdn nguyén gay bénh nhu: diéu tri cc bénh 1y huyét hoc,
tranh xa cac yéu t6 phoi nhiém... Hiéu qua diéu tri cta rira phdi toan bd cho nhém
nay con nhiéu tranh cii.

- Ghép phoi khi bénh tién trién dén giai doan nang, khong dap g voi cac liéu phap
diéu tri thong thudng.

Diéu tri hd tro

- Tiém phong cum, phé cau

- B0 thuoc 1a

- Tranh khoi bui

- Tho oxy dai han néu NB ¢6 chi dinh

- Tap phuc hoi chirc nang hé hap

5.6.3.Sarcoidosis

5.6.3.1. Khai niém

Sarcoidosis 1 bénh viém hat khong c6 hoai tir bd dau (hoai tir), ton thuong c6 thé gip &
nhi€u co quan, thuong nhat 1a & phoi va hach trong 16ng nguc nguyén nhan khong ro
rang. Bénh hay gap & nguoi tré tudi, ¢ tat ca cac chung tdc trén thé gidi. Diéu tri tuy
thudc vao murc do nang cua tri¢u chig vi vay khoang 2 NB khong can dicu tri gi; cac
NB khac c6 thé dugc dicu tri khang viém va/hodc rc ché mién dich.

Dich té hoc:

Tan suat luvu hanh Sarcoidosis u6c tinh khoang 10-20/100.000 dén, ti 16 méi mic hang
nam khong rd. Ti I¢ mac bénh rat khac nhau gitta cac khu vuc dia 1y, c6 tinh chat gia
dinh va chung tdc.



137
Nguoi da den hay gap hon nguoi da trang, ti 18 cao gap 3-4 lan. Nguoi da den ¢6 xu
huéng bi bénh ning, cip tinh hon, con ngudi da tring c6 xu huéng mic bénh mén tinh
va khong tri¢u ching.

5.6.3.2.Chan do4n

Lam sang:

Kham toan dién dé phat hién cac triéu ching gitp chan doan va loai bo cac chan doan
phan biét, danh gia mirc do ning cua phoi va tim cic co quan ngoai phdi bi bénh.

NB Sarcoidosis c6 thé khong tri¢u ching hodac chi tri¢u chiing toan than nhu mét moi.
sut can, kho chiu, tram cam...Triéu chimg cc co quan hién dién tiy co quan nao ton
thuong. Tai phdi, NB c¢6 thé ¢ ho, kho khe, kho thd, dau nguc. Cac co quan khéc co
thé biéu bién héng ban nut, cac vét lupus pernio (sén nau do ma, cam, miii, tai); gan lach
to, dau bung, non o1; tréng nguc hodc loan phip tim, dau co, sung tuyén nude bot, ton
thuong than kinh (nhtrc dau, chong mat, rdi loan thi giac, co giat, a0 giac ao tuong, dau
than kinh, tam trang kém...) Hoi ching Lofgren bao gom tam chimg viém khop cap co
s6t, hach lympho 16n (nguc, cd cam ben nach) va hong ban nat (c6 thé kém t6n thuong
mat).

Thanh thiéu nién va ngwoi lon:

- Tudi tir 20-60 tudi; bénh khai phat & ngudi da den sém hon ngudi da tring khoang
10 nam [190]. Khoang mét nira sé NB dugc phét hién tinh co khi chup Xquang phéi
trude khi xuat hién cac triéu ching.

- Sarcoidosis thuong co biéu hién & phdi, nhung c6 dén 30% NB c6 biéu hién
Sarcoidosis ngoai 16ng nguc [191]. Bénh phoi k& lan téa phd bién nhét; cac biéu hién
phoi khac it gap hon bao gom sarcoidosis khi phé quan, tran khi mang phéi, day dinh
mang phoi, tran dudng chap mang phdi va ting ap dong mach phoi.

- Céc triéu ching ho hap thuong gap: ho, khé tho va dau nguc; cac triéu chung toan
than di kém: mét moi, kho chiu, sét va sut can. NB trén 70 tudi thudong d& xuit hién
cac tri¢u chung toan than nhu mét moi, chan an; di d6i voi kho tho va ho [192].

- Can kham va héi cac tri¢u chiing da, nhin mo, kho mét hodc miéng, sung mang tai,
danh tréng nguyc, ngat dau hodc sung khop, hoac yéu co.

- Ngay ca khi ¢6 tén thuong ¢ nhu mé phoi, khi nghe phoi thuong khong nghe thay
ran nd. Co thé thay tho kho kheé, méng tay khum hiém gap khi c6 xo phdi tién trién.

Tré em:

- Bénh Sarcoidosis ¢ tri¢u chimg hiém gip & tre em. Tré em gbc Phi mic bénh ning
va ton thuong nhleu tang hon so vdi tré em gbc Da trang hodc chau A,

- Tré em trong d6 tudi tir 8 dén 15 mic bénh & nhiu co quan nhu ngudi 16n.

- Tré nho hon thuong c6 biéu hién phat ban trén da, viém khop va viém mang bo dao
ma khong co biéu hién phoi rd rang [62]

- Tré em ngudi My goc Phi c6 xu hudng mac cac bénh lién quan dén hach bach huyét,
tang globulin huyét va ting calci huyét cao hon.

Can lam sang:
HRCT

Hinh anh dién hinh cua chup cét 16p vi tinh trong sarcoidosis 1a hach canh khi quan va
hach ron phoi hai bén to. Ton thong nhu mé phoi trén phim HRCT la cac ton thuong not
nhd phan bo theo cac bach mach doi xtirng hai bén phoi. Cac ton thwong nam doc theo



138
cac véach lién thuy, lién tiéu thuy cha yéu o ntra trén va phan gitta phoi. Mot sd truong
hop ¢ day cac vach lién tiéu thuy phdi hay rdnh lién thuy. Ton thuong u hat trong
sarcoidosis thuong 1a cac nbt nho doc theo bé mach phé quan. O giai doan mudn hon co
thé c6 ton thuong xo hoa phoi véi cac ton thuong dang ludi va ton thuong gidn phé quan
[12,25]

Hinh 5.32. Hinh anh ton thuong phoi trong bénh sarcoidosis véi nhiéu ton thuong nét
nhd doc theo cac vach lién thuy hay lién ti€u thuy phoi (miii tén trang), ton thuong
kinh m¢ lan toa (miii tén den)

Gidi phéu bénh
- Lua chon vj tri sinh thiét: c4c ton thuong dé tiép cin nhat nhu: da, ndt dudi da, hach

bach huyét, tuyén mang tai, két mac, myén 18, hodic mot sd ton thuong mét khac. Néu
khong ¢6 vi tri khadc moi lay cac t6 chuc trong 16ng nguc.

- Mot s6 NB ¢6 u hat khong hoai tir ngoai phéi, van can ndi soi phé quan, dé loai trir
lao, nam trudc khi diéu tri, hay nhitng truong hop co6 hach trung that khong dién
hinh.

- Céc truong hgp Sarcoidosis co ton thuong nhu mo ph01 nhung khong c6 hach trung
that hodc tang ngoai phoi, quyét dinh gitta sinh thiét phoi qua noi soi phé quan va
sinh thiét mé phu thudc vao muc d§ nghi ngd bénh Sarcoidosis. Nghi ngo nhiéu
sarcoid thi nén ndi soi phé quan. Nguoc lai, sinh thiét mé khi kha niang méic bénh
sarcoid thap hon va caAn mot mau 16n hon dé chan doéan.

- Hinh anh mé hoc u hat Sarcoid bao gdm cac té bao khong 10, té bao dang biéu mo
va té bao viém man tinh U hat Sarcoid thuong dugc bao quanh bdi cac 16p collagen
dong tim va day la dic tinh quan trong trong chan doan phan biét véi viém phdi ting
cam hay bénh u hat do nhiém tring (lao) va hiém gap trong u hat truyén nhiém (cic
bénh ly nay khong c6 & dong 16p collagen quanh mé hat. D61 khi c6 thé thiy mot it
chat hoai tir trong sarcoid hoai tir. Mot sé trudng hop thiy dugc thé Schaumann
(Schaumann body) hay thé hinh sao (Asteroid body):

- Viém mo hat & mé k& khong co hoai tur.

- Thuong c6 hién tuong xo hoa hyaline dong tim xung quanh mé hat.

- Mb hat c6 thé chtra cac thé hinh sao, thé Schaumann hodc tinh thé canxi oxalate hodc
phot phat. Nhung nhiing dau hi¢u nay khong dac hiéu véi bénh sarcoid.

- M6 hat di theo cac mach bach huyét: bé mach-phé quan, vach gian tiéu thiy va mang
phoi.
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- Thuong it ¢6 tham nhiém té bao viém & mo ké.

- Viém phdi t6 chirc hoa khong phai 13 nét dic trung cho bénh sarcoid (D6i khi co).

. JOTTR A

T

Hinh 5.33. Bénh sarcoidosis

(A) M6 hat véi mé xo héa dang 14, dong tam (B) Mé hoai tir trong bénh sarcoid thé
hoai tir (C) Thé hinh sao (miii tén) [35]

Ni soi phé qudn

- C6 thé ¢o cac ton thuong ndi phé quan: nhu mang tham nhiém do hodc nét, u hat.
T6n thwong nodi phé quan gip khoang 40% NB giai doan I va khoang 70% NB giai
doan II hodc I1I [193]. Sinh thiét 4-6 manh niém mac phé quan, tot nhat 1 & khu vuc
ni€ém mac c6 ban do hoac cua phé quan thé hé tht nhat, thtr 2 néu niém mac binh
thuong. Sinh thiét niém mac phé quan két hop véi sinh thiét xuyén vach lam ting
hiéu qua chan doan [194].

- Sinh thiét xuyén vach phé quan hiéu qua chan doan cao (50-75%).

- Choc hut xuyén thanh phé quan dudi huéng dan cta siéu 4m vao to chirc hach trung
that & NB nghi Sarcoidosis c¢6 hiéu qua chan doan khoang 80-90%.

- XN BAL: hd trg chan doan Sarcoidosis khi s6 luong té bao CDS8 giam, ty 16 CD4
trén CD8 tang va lugng té bao T hoat hoa, té bao CD4, globulin mién dich va IgG
ting [195]. BAL gitp loai trir nhiém trung va bénh 4c tinh.

B ba ty 1¢ CD4:CD8 > 4:1, lympho > 16%, sinh thiét xuyén vach phé quan c6 u hat
khong hoai tir 1a xét nghi¢m dac hi€u nhat cho bénh Sarcoidosis véi gia tri chan doan
duong tinh 100% (PPV).

Ty 1€ CD4/CD8 <1 ¢6 gia tri du doan am tinh 100% ddi v6i bénh Sarcoidosis. Tuy nhién,
can than trong trong truong hop Sarcoidosis chiém wu thé CDS.

Dich BAL > 2% bach cau trung tinh hodc >1% bach ciu 4i toan: khong nghi t6i sarcoid.
XN D-dimer trong dich BAL ciing hd trg chan doan bénh Sarcoidosis.

Sinh thiét hach trung that va phdi mé qua ndi soi trung that hozc ndi soi 1ong nguc hodc
mo nguc néu cac xét nghiém it xam lan khong cé chan doan.

Do chire niing hé hdp: chic ning thong khi, thé tich toan phoi (TLC), kha nang khuéch
tan carbon monoxide (DLCO) va test di by trong sau phut (6MWT) dé danh gia muc do
nang cua suy ho hap va dé theo doi dién bién cua bénh.
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- Khoang 20% NB mic sarcoid giai doan I c6 chirc nang ho hap bat thudng. 40-70%
giaj doan II dép IV [196],, gobm RLTK han ché, giam DLCO. Bénh Sarcoidosis ndi
phé quan cé thé dan dén tac nghén dudng tho.

- Test di by 6 phut giam ¢ phan lon NB va twong quan voi giam FVC va va do bao
hoa oxy mau. Test di b 6 phut cho danh gia tong thé hon vé bénh Sarcoidosis vi con
danh giéd ca cac y€u td ngoai phdi nhu strc co, tinh trang mét moi va chirc nang tim
[197].

Khi mdu déng mach co thé binh thuong, hodc giam oxy mau va giam CO2 mau [198].

Dién tim do: danh gia ton thuong tim

Khdm mdt: danh gia ton thuong mat

Huyét hoc: thiéu mau it gip, thuong 1a hdu qua cua bénh man tinh, cuong lach, do tuy

xuong hoac thleu mau tan mau tu mién, Giam bach cau (5-10%), ting bach cau 4i toan

(3%) va giam tiéu cau (hiém gip) [63]. Mau lang thudng ting cao, nhung it ¥ nghia.

Sinh hoa mau:

- CRP tang nhe ¢ khoang 1/3 NB Sarcoidosis [41].

- Tang calci ni¢u thuong thay hon tang calci huyét.

- Nong do phosphatase kiém huyét thanh tang goi ¥ sy tham gia ctia u hat lan toa &
gan. : .y ,

- Tang gamaglobulin mau (30-80%) va c6 thé c6 yéu to dang thap duong tinh.

Test Tuberculin hoac xét nghiém quantiferon dé loai trir bénh lao.

5.6.3.3. Chan do4n xac dinh

Khong c6 xét nghi¢m chan doan xac dinh cho bénh Sarcoidosis.

Chan doan bénh Sarcoidosis dua vao ba yéu td:

- Biéu hién 1am sang va Xquang.

- Loai trir cac bénh khac cé biéu hi¢n tuong tu

- MGoG bénh hoc la u hat khong c6 hoai tu.

C6 nhiéu co quan ¢6 tén thuong thi kha ning chan doan cao hon.

Cac truong hop giai doan I khong can sinh thiét, nén theo doi. bay la biéu hién cua hoi

chiang Lofgren: sOt, ban do ndt, viém khdp va hach rén phoi hai bén. Chi sinh thiét néu

nghi ngd chan doan khac, cac triéu chimg tu hét nhanh chong Luu y, khong nén sinh

thiét cac ton thuong hong ban nit, vi mé bénh hoc sé& 1a viém mé té bao chir khong phai
u hat, ngay ca khi c6 Sarcoidosis [199].

5.6.3.4.Diéu tri

Hau hét NB Sarcoidosis phoi khong can diéu tri, vi ty 18 cao khong c6 tri¢u ching, khong
tai phat hodc tu thuyén giam. Doi véi nhing NB c6 t6n thuong phdi nang, diéu tri
Sarcoidosis nham giam viém, ngin xo phdi, ddng thoi tranh doc tinh cua thude.

Ligu phdp ban diu: Glucocorticoid udng 1a thudc duge sir dung phd bién nhét dé lam
giam céc tridu chimg va cac ton thuong phoi, ngay ca khi khong chira khoi bénh. Trudce
khi diéu tri, cAn danh gia cac bénh déng méc vi bénh déng méc 1am nang thém cac triéu
chirng va gay khang véi glucocorticoid dac biét phai loai trur lao.

Chi dinh diéu tri
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Bénh Sarcoidosis ¢ phoi [200]:

Céc tri¢u ching o phéi: ho, khé tho, dau nguc hodc mét moi, ho mau.

Chtre nang phdi suy giam. Panh gia dinh ky 3-6 thang: TLC giam tir 10% trd 1én;
FVC giam tir 15% tro 1én; DLCO giam tir 20% tr¢ 1én; hodc trao d6i khi kém di khi
nghi ngoi (giam d6 bao hoa oxy tir 4% tro 1én) hoac khi gang suc.

Tién trién trén phim phdi: ton thuong k& nang I1én, phat trién cac hang, tién trién xo
héa dang t6 ong, hodc tang ap dong mach phoi nang lén.

Hiém khi NB dén kham ban dau c6 du tiéu chuan dé diéu tri luén ma thuong diéu tri
sau mot thoi gian theo dai thiy bénh dién bién ning lén.

Bénh Sarcoidosis ngoai phoi: mot s6 NB Sarcoidosis ¢ phéi khong du nang dé diéu tri,
nhung ¢6 t6n thuong ngoai phdi ddng thoi co thé can diéu tri. Quyét dinh diéu tri bénh
Sarcoidosis ngoai ph01 dua trén cac tang bi anh huong va muc d6 ning. Diéu tri
Sarcoidosis & mat, than kinh, co tim hodc than hoic ting calci huyét ngay ca khi cac
triéu chung nhe, vi c6 thé mat thi luc nghiém trong, loan nhip tim gay tor vong hoac ton
thuong than [201].

Cac chi dinh diéu tri khac: rat kho chiu hodc sét, suy nhugc, mét moi, dau khép, bénh
da, suy gan [202].

Liéu lwong va cdch ding: Chua c6 lidu tdi uu cua glucocorticoid, chon lidu dua vao
hi¢u qua va nguy co tdc dung phu. C6 thé tham khao phac do sau:

Diéu tri ban dau: prednisone uéng: 0,3-0,6 mg/kg can ning (20 — 40 mg/ngay), tly
thudc vao muc d¢ ndng cua bénh[203].

Liéu tin cong: 4-6 tuan va sau d6 danh gia lai. Néu tién trién t6t hodc 6n dinh thi
giam liéu 5-10 mg/mdi 4-12 tuan xudng 0,2-0,4 mg/kg (10-15 mg/ngay).

Néu cac tridu chiing 1am sang va can 1am sang khong cai thién sau 4-6 tuan ¢ licu
ban déu, nén tiép tuc lidu d6 thém bdn dén sau tuan [200].

Glucocorticoid udng liéu cao (80-100 mg/ngay) chi dinh & nhitng NB suy ho hap cip
hodc ¢6 biéu hién & tim, than kinh, mat [204]. Liéu nay dugc duy tri cho dén khi
bénh duogc kiém soat (4-12 tuan), sau d6 giam liéu.

Diéu tri duy tri: liéu duy tri prednisone 0,25- 0,4 mg/kg (10-15 mg)[203]. Danh gia
lai sau 4 -12 tuan. duy tri trong it nhat 3- 6 thang, tong thoi gian diéu tri khoang mot
niam, mot sb it NB can diéu tri duy tri lau dai hoac sudt doi [205].

Diéu trj tai phat: Khoang mot phan ba s& tai phat phai diéu tri lai, thong thuong nén
diéu tri mot dot ngin lidu cao hon 10- -20 mg so voi lidu duy tri trong 2-4 thang dé
giam cac tri¢u chimg tai phat sau do vé lai lidu duy tri.

Dép tng tot v6i didu tri:

+ Giam cac tri¢u chung, dac biét 1a kho thd, ho, ho ra mau, dau nguc hodc mét moi.
+ Giam hodc x6a cac bat thuong trén X quang.

+ Cai thién chirc nang ho hap: ting 10% FVC hoac TLC, tang 20% tré 1én DLCO
hoac cai thién trao doi khi.

+ On dinh céc ton thuong trén X quang va chtrc ning phdi trong thoi gian dai (3-6
thang) cling 1a dap tng vaéi diéu tri.

+ Viéc danh gia hiéu qua cua glucocorticoid nhiéu khi kho khin do mot sb luong
16n NB mac bénh Sarcoidosis tu thuyén giam hodc dién bién 1am sang lanh tinh.
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St dung sém glucocorticoid toan than c6 thé lam ting kha ning tai phat bénh
[206].

—Tai phat thuong duoc dac trung badi:
+ Kho tho, ho hodc tirc nguc nang hon
+ FVC hoac TLC giam 10% tré 1é€n

+ Tbn thuong phdi ning hon trén phim, dic biét khi phat trién cac hang, hinh anh t6
ong hoac cac dau hiéu cua tang ap dong mach phoi.

+ Giam trao d6i khi khi nghi ngoi hodc giang stc.

— Nhiing NB cai thién va 6n dinh trong hon mot nim sau khi ngirng diéu tri c6 ty 16 tai
phat thap [204].

— Khong dap tmg diéu tri: Doi voi nhimg NB khong dap (g hodc khong dung nap
glucocorticoid xem xét di€u tri thudc trc ché mién dich.

Glucocorticoid hit: két qua chua ro rang [207]. C6 thé diéu tri tha (4-8 tuan)
glucocorticoid hit:

— Ho c6 hodc khong c6 tang tiét duong tho

— Giai doan I hodc II chi ¢o céc triéu ching phoi nhe hodc bat thuong chiic nang phoi
nhe.

—  Sir dung thay thé cho prednisone liéu thap dai han (5-10mg/ngay)
ACTH: khong hiéu qua hodc an toan hon glucocorticoid dudng udng [200].
Tién luong:

Thuyén giam ty phat & 60-80% NB giai doan I trén phim phéi, 50-60% bénh giai doan
IT va dudi 30% bénh giai doan III. Ty I¢ tr vong chung do Sarcoidosis 1a dudi 5% [208].

Nguyén nhan tir vong trong bénh Sarcoidosis:

- Xo phéi tién trién va rdi loan nhip tim.

— Chay mau phoi do aspergillomas phat trién trong mé phoi bi ton thuong.

— Do bénh co tim.

Diéu tri thudc trc ché mién dich

Chi dinh:

— Tién trién cua bénh mic du di diéu tri biang glucocorticoid day du.

— Khoéng dung nap duoc glucocorticoid.

— Céc NB can diéu tri glycocorticoid lau dai, khong ha duoc lidu Xuéng dudi 10-15
mg/ngay va da c6 it nhat mot tac dung phu cua glucocorticoid.

— NB tir chdi dung glucocorticoid.

Luea chon thuée: Céc thude c6 hiéu qua nhat trong bénh Sarcoidosis phoi: methotrexate

(MTX), azathioprine, leflunomide va mycophenolate. Thudc e ché hoai tr u alpha
(TNF-a)) c6 nhiéu htra hen.
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MTX la thudc hang hai phd bién nhat, khéng chi dinh cho NB méc bénh gan. Nhiing
NB that bai hodc khong dung nap MTX thuong duoc chuyén sang mot thudc tc ché
mién dich hang hai khac hoic két hop, chang han nhu MTX va leflunomide.

Néu khong thude nao trong s cac thude hang hai, mot minh hoic két hop, cé hiéu
qua, thi budc tiép theo thudong 1a thudc e ché TNF, thuong 13 infliximab hoic
adalimumab. Chua c6 khuyén céo st dung két hop thudc hang hai va thudc trc ché
TNF.

Néu chéng chi dinh véi thube (e ché TNF-alpha (viém gan hoic nhiém nam
aspergillus) hodc khong thanh cong, thi co thé chi dinh hydroxychloroquine hoac
mot trong cac thudc dugc chi dinh trong cac loai bénh phoi tu mién khac nhu
mycophenolate, cyclophosphamide, hodc rituximab.

Dap tng diéu tri: giong nhu ddnh gia dap ung diéu tri v6i corticoid.

Methotrexate (MTX), 1a chat trc ché mién dich nonglucocorticoid dugc s dung pho
bién nhat cho bénh Sarcoidosis.

Hiéu qua: ty 1& dap ing vi MTX tir 40- 60% o NB Sarcoidosis & phoi [209].
Chéng chi dinh: Bénh gan, viém gan B, C. suy than véi MLCT < 30 mL/pht, co
thai, cho con bu.

Liéu lugng va cach dung: udng hoic tiém bép Thudng bat dau bang uéng voi lidu 5
-7,5 mg/tuan tang dan (2,5mg/2 tuan) cho dén khi dat liéu 10-15 mg mdi tuan [210].
Chuyén sang ding MTX tiém bap khi NB buon no6n, kho chiu hodc khong dat duoc
hiéu qua sau 3-6 thang diéu tri bang dudng udng. Panh gia sau 6 thang diéu tri.
Axit folic liéu 1 mg mdi ngay hodc 5 mg hang tuan cho NB dicu trj bing MTX kéo
dai dé giam ty 1¢ suy tuy[210].

Theo doi: men gan ALT, AST, creatinine, va cong thirc méau [210].

Xét sinh thiét gan khi tong liéu vuot qua 1g hodc sau 18- 24 thang diéu tri, ting men
gan.

Tac dung ngoai y:

Tac dung phu ning nhit 1a xo gan, giam bach cau va viém phdi k&, din dén xo phdi
[209].

Céc doc tinh khac bao gém budn ndn, rung téc va phat ban trén da, c6 thé gay quai
thai va yéu sinh ly tam thoi [209].

Cdc thuoc thay thé methotrexate

Azathiopring: Azathioprine 1a mot thude hang hai cho bénh Sarcoidosis ¢ phéi, la

mot thude bd sung cho glucocorticoid hon 1a dung don doc [211].

+ L1eu lugng va cach dung: Liéu khoi dau 50mg/ngay, tang lidu tur tir 25 mg/2-3
tuan cho dén khi dat duoc lidu mong mudn. Liéu duy tri 1a 2mg/kg (ti da Ia
200mg/ngay).

+ Dap mg diéu tri danh gia sau 3-6 thang.

Leflunomide: 13 chit chdng chuyén héa gibng MTX nhung it doc hon trén duong

tiéu hoa.

+ Hi€u qua: it hiu qua cho Sarcoidosis phéi, c6 hiéu qua hon ¢ Sarcoidosis ngoai
phoi [212].
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+ Chuén bi trudc diéu tri: giéng diéu trj MTX. Chéng chi dinh véi NB viém gan B
hoac C.
Ca phu ni va nam gi6i nén tranh thai trong va sau diéu tri hai nim sau.
Liéu lugng va cach dung: ban dau 20mg/ngay. C6 thé bat dau voi liéu 10mg/ngay
va tang lén 20mg [212]. Can 6-12 tuan dé danh gia hi¢u qua.

—  Mycophenolate mofetil (MMF): mot chat trc ché sy ting sinh va hoat dong cua té
bép lympho, dugc st dung dé dicu tri nhiéu loai bénh phdi k€ lién quan dén bénh
thap khép. Vai tro cia MMF trong bénh sarcoid con chua rd rang.

Piéu tri két ho’p:, DPéi véi NB méq Sargoidosis phéi tién trién k}}i d,iéu tri don tri m@:[

hodc hai trong s6 cac thuoc trc ché mién dich hang hai thi c6 thé két hop hai trong s6

cac thudc, chang han nhu methotrexate va leflunomide [213].

Khéng ddp teng diéu tri

Véi NB khong dap g diéu tri, budc tiép theo 1a thude dbi khang yéu t6 hoai tir u-alpha

(TNF-a). Hiéu qua cua ting thudc trong diéu tri bénh sarcoid khac nhau.

— Infliximab c6 tac dung tang FVC, cac tac dung phu thuong gap nhat 12 nhiém trang
duong ho hap trén, ho, khé thd va viém phé quan.

— Adalimumab 1a mét loai khang thé chdng TNF-a hoan toan ctia con nguoi.

— Etanercept

Liéu luong va cach dung:

— Infliximab truyén tinh mach 3-5 mg/kg vao cac tuan 0, 2, 6 va 12 [212]. Diéu trj tiép
theo 6 tuan/lieu.

—  Adalimumab tiém duéi da. Liéu t(‘)‘i uu trong bénh‘ Sarcoidosis phéi chua duoc biét,
nhung li€u thong thuong 40 mg/tuan hoac cach tuan [214].

Két hop thude: Két hop cua infliximab (hodc mot chat e ché TNF-a khac) vdi MTX

hodc azathioprine trong Sarcoidosis chua c6 khuyén cdo 16 rang. Tuy vay c6 thé tham

khao phoi hop infliximab hodc adalimumab két hop vai liéu thap glucocorticoid hoédc

MTX liéu thap dé ngan chan sy hinh thanh khéng thé.

Tac dung ngoai y: tang tinh nhay cam voi nhiém trung va phan Ung truyén dich. Céc tac

dung phu khac: rung toc, nhiém nam Candida miéng, viém mo té bao, viém phdi, giam
thi luc, tic dong mach ph01 [215].
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Cic thudc khac
Mot sb loai thube da duogc dé xuit dé su ,dl_mg trong bénh sarcoidqdl_ra trén co ché hoat
dong, nhung khong dugc sir dung pho bién cho bénh sarcoid ¢ phai.
Cyclophosphamide: hiém khi dugc sir dung do dac tinh dc tinh cuia thude, day 1a thude
"hang thir ba" khi cac thudc khiac khong dung nap hodc khong tac dung.
Liéu luong va cach dung: Cyclophosphamide ubng vé6i lidu duy nhat hang ngay, liéu
25-50 mg/ngay va tang dan, tang dan 25 mg, liéu khong vuot qua 150 mg/ngay.
Cyclophosphamide tinh mach it st dung, li€u thong thuong la 500-1000mg tiém tinh
mach trong 30 -60 phut/2-4 tuan; Panh gia hi¢u qua diéu tri sau 3-6 thang.
Golimumab va ustekinumab: Golimumab la mot khang thé don dong trc ché TNF-a, ¢6
hiéu qua do6i vo1 bénh viém khop dang thap; ustekinumab la mot khang thé don dong
do1 voi interleukin (IL) -12 / IL-23 dugce st dung trong bénh vay nén.
Rituximab: mdt khang thé don dong nhim vao CD-20 trén té bao lympho B, dan dén
suy giam t€ bao lympho B. Vi bénh Sarcoidosis co li€n quan dén tang glucaglobulin
mau, nén li¢u phap dicu tri hudng t€ bao lympho B c6 thé c¢6 hiéu qua [216].
Hydroxychloroquine va chloroquine: 1a thudc tri s6t rét 6 déc tinh diéu hoa mién dich.
Hi¢u qua trén di€u tri Sarcoidosis chua rd rang. Thuong dé di€u tri bénh sarcoid & da
[217].

-Liéu luong va cach dung: X¢ét nghiém trudce diéu tri: Nong d6 Glucose-6-phosphate
dehydrogenase, kham mat. Liéu hydroxychloroquine: 5Smg/kg, khong qua 400mg/ngay;
lidu chloroquine khoang 250 mg/ngay (liéu t6i da hang ngay <2,3 mg/kg) [218].

Ghép phoi

Chi dinh:

—  Ton thuong phoi trén phim giai doan IV.

— FVC< 1,5 L (hoac <50%)

— Thé oxy bd xung hoic co ting ap dong mach phdi [219].

Ghép phoi hai bén ¢6 thoi gian séng thém lau hon ghép phdi 1 bén. Néu BN c¢6 u ndm
hodc gian phé quan nang nén ghép phdi hai bén. Can khao sat Sarcoidosis ngoai phoi
trude phau thudt dé loai trir nguy co tai bién, hodc xét ghép ca tim, phdi [220].

C6 thé co tai phat Sarcoidosis sau ghép phoi, nhung khong niang va thudong bién mat
trong vong ba thang, khong co6 di chung [221].

Cdc thudc higu qud khéng ré rang:

Mot s6 thudc c6 doc tinh va it hiéu qua voi sarcoid o phéi tranh dung: colchicine,
chlorambucil, cyclosporine, thuoc chong viém khong steroid, tetracycline va
thalidomide.

5.6.4.Bénh u co tron bach mach (LAM - Lymphangioleiomyomatosis)
5.6.4.1.Dinh nghia

Bénh u co tron bach mach (LAM) la mot bénh hiém gap, biél{ hién & nhiéu co quan, hay
gap 0 phu nir tré [222]. Trudce day sinh thi€t mo la cach dé chan doan LAM, thi hién nay
da c6 cac phuong phap it xam lan hon dé chan doan bénh.
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Thuat ngor LAM 1¢é té (sporadic LAM) duoc su dung gho nhitng NB bi LAM khong lién
quan dén bénh xo cing cu (TSC), TSC-LAM dung dé chi LAM c6 lién quan dén TSC.

5.6.4.2. Lam sang

Céc trieu chung ciia LAM khéc nhau tuy thudc vao cac co quan bi bénh. Thong thuong,
NB hay ¢6 céc triéu chtng cta phoi, nhung cting co thé xuit hién véi céc triéu ching
ngoai phdi [223]. Hay gip phu nir Itra tu01 tién mén kinh (khoang 2/3)[224]. Tudi trung
binh 35-45, tuy nhién c6 thé gap tir tudi vi thanh nién dén nguoi cao tudi (> 80 tudi).
LAM gap ¢ tat ca cc chung tdc, hay gap hon ¢ phu nit da trang[224].

Biéu hién tai phdoi:

Cdc biéu hi¢n hay gap [222]

—  M¢ét moi (2/3 truong hop)

— Kho thé tang dan (2/3 trudng hop).

— Tran khi mang phoi ty phat (1/3 trudng hop) va thudng tai phat [224].
—  Tran dudng chap mang phoi (1/4 trudng hop).

Cdc biéu hién it gap:

— Dau nguc (<15%)

— Ho khan hodc c6 dom (<15%)

— Tang ap dong mach phoi (<7%)

— Khac dudng chap (<10%)

— Tran dudng chip mang bung (4%).

—  Tran dudng chap mang tim (<1%).

—  Pai dudng chap, chay dudng chap 4m dao, phan (<10%).
— Ho ra mau (<5%).

Khdm thue thé: thuong binh thudng, c6 thé thay tho kho khe, 16ng nguc hinh thung, hoi
ching 3 giam khi c6 tran dudng chap mang phdi, ran nd (khi co & bach huyét), co
chuéng. Mong tay khum rét hiém.

Biéu hién ngoai ph01

U co' mé mach thin - U co md mach than (AML) 13 nhirng khdi 1anh tinh ¢6 chira mach
mau, mo co va md, gap ¢ khoang 30% LAM I¢ té (so voi> 80% TSC-LAM) AML than
thuong khéng c6 triéu chimg, trur nhﬁr}g NB ¢6 cac khoi u 16n, hoéq c6 chay mau trong
nang thi c6 thé dau bung va so thay khoi, hiém khi AML phat trién dén kich thudc khong
16 [224].
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Cdc biéu hién hé bach huyét:

Tran dudng chap mang phoi, mang bung: tran dudng chap mang phoi 1a biu hién bach
huyét pho bién nhat cia LAM (10-30%) [223]. NB c6 biéu hién tran dich mang phoi
hoac khac dudng chap.

Cdc khoi u bach huyét va hach bach huyét hay gip sau phuc mac va khung chau, it gip ¢
trung that, 1a cac khéi u lanh tinh chira déy dich bach huyét, 16- 38% NB LAM c6 cac u
bach huyet [225], 25-77% NB LAM & phdi c6 hach to. NB ¢6 thé khong cé triéu ching
hozc biéu hién budn ndn, chudng bung, dau bung, phul chan hodc cac triéu ching tiét niéu.

LAM ¢ tir cung va cdc co quan khac: Mot sO truong hop LAM 6 tir cung, budng trimg
va phan phy, mang ndo, AML cua gan, lach, va xuong [226].

5.6.4.3.Can lam sang

Chtc nang ho hap (PFTs): gom cac x¢ét nghiém: do chirc nang thong khi, dung tich toan
ph01 (TLC) va kha nang khuéch tan carbon monoxide (DLCO). PFTs khong dic hiéu vé
chan doan nhung quan trong trong danh gia mtrc d6 ning va theo déi NB LAM [227].

— CNTK binh thuong (30-60%)

— RLTK tic nghén (25-66%)

— RAi loan thong khi han ché hodc hén hop (<1/4)

— Giam DLCO (60-90%)

— Khoang 30% NB c6 test HPPQ (+)

— TLC thé tich khi can (RV) va ty 16 RV / TLC co thé ting. Tuy nhién, thé tich phoi
cling c6 thé binh thuong hodc gidm.

— DLCO giam & nhiéu NB LAM, ngay ca ¢ nhitng ngudi c6 CNTK binh thuong [224].

— Test di bo 6 phut: chi dinh véi NB kho thd ging stc hoic DLCO giam.

HRCT:

Hinh anh dic trung ctia LAM trén HRCT 1a cac ton thuong kén khi nho hinh tron, thanh
mong lan toa khip phoi wu thé phan trén va gitra ctia phoi. Ton thuong kén khi thuong
phan b6 d6i xtg hai phoi. Kich thudc cac kén khi thuong to nho khong déu dao dong
tir 2-20mm. C6 thé c6 tran khi hodc tran dich khoang mang phéi [18, 228].

WY >

Hinh 5.34. Hinh dnh LAM trén HRCT v6i nhiéu ton thuong kén khi ¢6 thanh méng
lan toa khap nhu mé phoi

Chén do4n giai phiu bénh:
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— Hinh anh vi thé cta bénh ly co tron bach mach:

+ Pic diém xac dinh cua bénh Iy co tron bach mach trong phéi la sy hién dién cua
cac ton thuong nang véi vach la cac t€ bao co tron bach mach.

+ Céc té bao co tron bach mach thuong c6 bao twong 16 rang hon mot chut hoac co
khong bao khac véi cac té bao co tron thong thuong. Cac té bao nay xep kha day dac
& thanh cac nang, nhung trong mot sb truong hop chi co nhiing ndt san mong nho ¢
thanh nang va c6 nhiing trudng hop khac rat gidng khi phé thiing chi can cha y k§
phat hién céc té bao co tron bach mach & cac thanh nang dé chan doan bénh. Cac té
bao co tron bach mach c6 thé phat trién thanh céc duong dan khi nhé va mach méau
nhd, c6 chira hemosiderin.

—  Nhudm hoa md mién dich: té bao co tron bach mach duong tinh vé1 Desmin, HMB-
45 va B-Catenin.

\
‘3‘\

rid

.(&t .‘

[
2
"

*
iy,
o5

LM o]
2 0‘

Hinh 5.35. M6 bénh hoc bénh ly co tron bach mach (LAM)

(4) Cdc ton twong nang nam canh cdc phé nang binh thuong (ddu hoa thi) (B) Cac té
bao co tron bach mach o vach cac nang (C) Cac té bao co tron bach mach nhuom HMB-
45 (+) [35]

Xét nghiém:

— Yéu td tang trudong ndi mé mach mau-D (VEGE-D) (+) cho LAM khi > 800 pg/mL.

VEGEF-D: 600 dén <799 pg/mL: it chac chan hon. Xét nghiém VEGF-D chi khuyén
cdo cho chan doan, chua khuyén céo cho theo doi diéu tri.

— Dinh lugng alpha-1 antitrypsin (AAT)

—  Xét nghiém ty khang thé d6i véi cac bénh mo lién két: yéu té dang thap (RF), khang
thé khang nhan (ANA), dién di protein trong nudc ti€u va huyét thanh, va cac khang
thé 1ién quan dén Sjogren (khang thé SSA/Ro va SSB/La).

— Hach bach huyét nén choc hat bang kim, tranh sinh thiét cat bo vi nguy co do dudng
chap. Chan doan u bach huyét co thé dua trén chan doan hinh anh, khong khuyén
khich sinh thiét hodc phau thuét.

— Chon sinh thiét xuyén vach phé quan hay sinh thiét phoi mo: sinh thiét xuyén vach
phé quan c6 hiéu suat xap xi 60% va sinh thiét phdi mé, c¢6 hiéu suat gan 100%. Viéc
lya chon tuy thudc vao tung truong hop cu thé [229].
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— Rira phé quan phé nang it c6 gia tri chan doan LAM, c6 gi4 tri trong chan doan phan
biét.

— Chup cit 16p hoac MRI bung - chau dé tim kiém céc uqmach than (AML)[225]. Hach
to trong 6 bung, dich 6 bung, cac u bach huyét trong 6 bung.

— Siéu 4m tim tim tang 4p dong mach phoi

— DPo mat d§ xuong tim loang xuong

— Kham vong mac, chup hé¢ than kinh trung wong: trong nhirng truong hop xo ciing
cu.

— Chup CLVT no hoic cong hudng tir ndo tim u bach huyét & mang nio.

5.6.4.4.Chan doin

Nguyén tic chung:

Chén doan xac dinh LAM phoi phu thudc vao hinh anh cac kén khi dién hinh trén phim

cat 16p ph01 lop mong d6 phan giai cao. Tiéu chuan vang dé chan doan xac dinh LAM

1a tim thay té bao LAM qua sinh thiét ph6i mé hodc cac co quan bi bénh hoidc dich co
thé. Tuy nhién, c6 thé chan doan xac dinh dua vao cac xét nghiém it xam 14n hon nhu:

lam sang, X quang va xét nghiém [230].

Chan doan LAM thuong bi mudn vi tinh chat khong dac hiéu cua cac triéu chirng va

muc d§ hiém cua bénh [224].

Chén doian LAM dua trén cac yéu td sau:

Cdch xudt hién: Cach tiép can chan doan LAM thay d6i tiy theo cach xuat hién.

Thé dién hinh:

—  C6 kén khi phdi dién hinh va c¢6 phirc hop xo cing cu [TSC] hodc u co m& mach
than hoaf}c co hach bach huy,ét LAM da xac dinh vé mat mé bénh hoac té bao hoc
khong can phai l1am sinh thiét phoi.

— NB c6 kén khi phdi dién hinh va ¢6 VEGF-D >800 pg/mL c6 thé c6 hodc khong ¢6
hach va u bach huyét.

— NB c6 kén khi phoi dién hinh va tran dudng chdp mang phdi, mang bung c6 nhiéu
kha nang bi LAM. Tuy nhién can XN cac dich d€ loai trur cac nguyén nhan khac gay
tran dudng chap.

Thé khéng dién hinh: c4 thé hoa, xét cach tiép can chan doan tuy ting trudng hop.

— Kén khi dic trung don thuan trén chup cat 16p vi tinh va khong c6 bat ky dau hiéu
khang dinh nao khac nén sinh thiét phoi [229].

— Kén khi c6 phan bd, kich thudce hodc hinh thai khong dac trung, NB khong co triéu
chuing véi it nang va chic nang phoi binh thuong hodc kém theo ton thuong ke,
VEGF-D ¢ murc giéi han (600-799 pg/mL), nam gidi thi nén theo doi, lam cac xét
nghiém xam lan it hodc sinh thiét phoi néu bénh tién trién.

Kha nang diéu tri: Quyét dinh sinh thiét phdi can can nhic dén kha nang diéu tri san co.

Cdn nhdc giita rii ro va loi ich ciia viéc lam xét nghiém chéin dodn

Nguyén vong cua NB
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Chan doan phan biét:

Chén dosn phén bi¢t véi bénh phoi: Cac bénh pho bién nhat giong LAM I¢ t¢ 1a khi
phé thiing, bénh nguyén bao nuoi t€ bao Langerhans & phdi (PLCH), viém phoi ké té
bao lympho (LIP)/ viém ti€u phé quan dang nang (FB) va hdi ching Birt-Hogg-Dubé
(BHD).

Khi phé thiing: chan doan phan biét bang phim CLVT nguc.

Héi chirng Birt-Hogg-Dubé (BHD): bénh di truyén troi do dot bién gen. Day 1a mot rdi
loan da co quan. Kén khi & phoi gip ¢ hon 80% NB BHD, thuong ¢ day hoic quanh
mach, du6i mang phoi, va hinh ludi liém hodc hinh elip. Chin doan bang sinh thiét va
xét nghiém gen FLCN, sinh thiét phdi khong thé phan biét BHD véi cac nguyén nhan
khac gay gidn phé nang.

Bénh mé bao Langerhans & phoi: PLCH (con duoc goi 1 u hat bach cau ai toan) ¢6
ton thuong dang kén khi chu yéu & thiy trén, hinh dang khac hon, tap trung ¢ tiéu phé
quan phé nang va c6 thanh day hon so voi ken khi cia LAM. Ngoai ra, PLCH ¢ lién
quan chat ché voi viée hat thude 14 (90-100%), khong co khuynh hudng phu ni. Chan
doan xac dinh PLCH can c¢6 md bénh qua sinh thiét xuyén phé quan.

Viém phéi ké lympho bao/viém tiéu phé qudn: Cac ton thuong dang kén khi ¢ thé thay
& 2/3 s6 NB bi viém phoi k& té bao lympho/viém tiéu phé quan dang kén khi (LIP/FB).
Bénh hay gip ¢ phu nit trung nién va c6 lién quan dén bénh ty mién (hoi chimg Sjogren,
lupus ban d6 hé thong), hodc suy giam mién dich (HIV, bénh suy giam MD khac). Ton
thuong dang kén khi ¢ thanh mong lan téa ma khong c6 tham nhiém mo ké& c6 thé 1a
biéu hién ciia bénh lupus hodc LIP/FB lién quan dén Sjogren va co thé gan giong véi
LAM.

Bénh ling dong chudi nhe (LCDD) 1a bénh phdi c6 kén khi tién trién c6 thé dan dén
suy ho hap. Hinh anh trén phim cit 16p vi tinh nguc ctia LCDD c¢6 thé thay ddi tir nhiéu
nang tron nho lan téa giéng LAM dén cac kén 16n kém ton thuong dang ludi gidng
PLCH [231]. V& mat mo hoc, LCDD duoc dic trung boi sy ling dong chudi nhe kappa
trong thanh phé nang, dudng thd nho va mach kém theo nhing thay doi khi phé thiing
va gidn phé quan.

Bénh sarcoidosis thé bénh phoi ké tién trién: Bénh sarcoidosis tién trién co thé co cac
kén phoi phan bd quanh rén phoi hodc thiy trén va co lién quan dén xo hoa. Hach rén
phéi hai bén.

Cdc nguyén nhan khdc: Cac nguyén nhan it pho bién hon giy ra kén khi gém tién sir
nhiém trung Pneumocystis jiroveci, nam paracoccidioidomycosis mén tinh hoac
coccidiomycosis, nhiém vi rat u nha, chan thuong, hodc cac khéi u (sarcoma di cin, u
biéu mé hodc u lympho). Ngoai ra, hoi ching ting immunoglobulin E, amyloidosis, u
xo than kinh, hoi chirng Marfan va hoi ching Ehlers-Danlos ciing ¢6 kén khi phoi.

Chan doan phan biét tran duong chip mang phdi: chin thuong, ung thu hach va cac
di tat hé bach huyét bam sinh.

5.6.4.5.Diéu tri

Cac bién phap chung
Chim séc hé tro:

— Tréanh hat thude 14
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— St dung vic xin cam va phé cau
—  Oxy bb sung: chi dinh ¢ nhitng NB suy hd hap man tinh.

- Phgc hdi chirc nang ho hép: chi dinh & cac NB LAM, dac biét 1a nhirng nguodi bi han
ché hoat dong do kho tho.

— Dinh dudng: nén an uéng lanh manh va duy tri can nang binh thuong [232]
— HOo tro tam 1y.

—  Thubc gian phé quan va glucocorticoid hit: O nhitng NB ¢6 1rdi loan thong khi tic
nghén, thudc gidn phe quan hit c6 thé 1am giam triéu chimg, mic du khong cé tic
dung ddi vé6i gidn phé nang [233]

— Mang thai va tranh thai: phu nit mac bénh LAM c6 cac nguy co gia ting bénh va
bién chung khi mang thai. Phy nit bi LAM khong nén c6 thai.

Diéu trj thudc: phwong phap diéu tri chinh bénh phdi do LAM 16 té 1a tre ché rapamycin
(mTOR).

Chikc ning phéi binh thwong hodc suy giam nhe: diéu tri hd tro, diéu tri cac bién chimg
khi phat sinh va theo doi. Nhitng nguo1 mac bénh tién trién nhanh, c¢6 thé dicu tri soém.

Thuéc trc ché hoat héa mTOR (first line): gitp 6n dinh chitc niang phoi, cai thién chat
lugng cudc song la mot licu phép trc ché chir khong phai chita bénh va suy giam chirc
nang phoi thuong ti€p tuc sau khi ngung thuoc [234]

Xét sir dung thudc cho NB ¢6 FEV1 binh thuong hodc gidm nhe khi c6 mot hodc nhiéu
cac roi loan sau:

R&i loan chirc nang phoi va /hodc tién trién do LAM:

— FEVI1 gidm nhanh (FEV1gidm hon 100 mL/ndm)

— Tang thé tich khi can (> 120%)

— Giam DLCO (<80%)

— Bat thuong trao d6i khi do LAM:

—  Giam bao hoa oxy khi gang strc (<89%)

— Gidm oxy mau khi nghi ngoi (PaO2 dong mach <70 mmHg)

-C6 céac bién chung dap tng voi thude (tran dudng chip mang phdi, mang bung, u co

md mach than >4 cm).

Theo doi dap vng lam sang:

— Kiém tra chire nang phdi: Po chirc ning thong khi tir 3-6 théng/lﬁn, va chirc nang
phoi 11an/ nam. Gidm FEV1 <50 ml /nam dugc coi 1a bi€u hién 6n dinh bénh.

— Chan doan hinh anh: cémvnhéc chup cétvlé’p phoi do phan giai cao dinh ky, nén thyc
hién & nhitng NB tién trién hodc dac diém khong dién hinh.

— Danh gié kich thuc’rg u co md& mach than trén CT bung va/ hoac siéu am dé xem dap
ung di€u tri vdi thudce.

Everolimus (thuoc hang hai): chi dinh cho cac NB khong dung nap hoac khong dap

mg v6i thude hang 1. Everolimus c6 thoi gian ban hity ngan hon (30 so véi 62 gid)
[235]
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Liéu lwong:

Everolimus khong dugc chi dinh cho LAM I¢ te, lidu 2,5 mg/ngay tang lén 10
mg/ngdy, nhim muc tiéu murc day tir 5-15 ng/mL[236]. Nguyén tic do lidu thap nhat
¢6 hiéu qua duy tri s 6n dinh chirc ning phoi.

N6i chung everolimus ¢ thé c¢6 tac dung twong ty nhu thude hang 1.

Everolimus chi dinh cho AML, khéi u hé than kinh trung wong va dong kinh do TSC.

Cdc thudc khdc: D6i véi nhimg NB khong dap tng voi hodc khong thé dung nap cac
chét tc ché mTOR, hodc everolimus, chi diéu tri hd trg, diéu tri cac bién ching va ghép
phdi [237].

Ghép phéi:

Nhing NB méq bénh LAM giai doan cuéi co thé phai ghép phdi vi suy ho hap tién
trién. Ti€u chuan lya chon, loai ghép phoi va két qua tuong tu nhu cac bénh phoi
man tinh khac [229]

LAM tai phat trong allograft xay ra & mot sé6 NB [238]

Str dung thude hang 1 trude va sau ghép phoi:

+ Trudce ghép: st dung licu thép, ngung trudc ghep trong vong 5-7 ngay[239].
Everolimus c6 thoi gian ban huy ngan hon va hét trong 3-4 ngiy sau nging
thudc[240]

+ Sau khi ghép phdi: khong st dung trong giai doan sau ciy ghép cho dén khi vét
thuong lanh hoan toan (thuong it nhat vai thang) [241]

Piéu tri bién chirng trong LAM

Tran khi mang phéi: Khoang 2/3 NB LAM bi tran khi mang phoi. nguy co tai phat
(khoang 70%). Do d6 nén gay dinh mang phoi sau lan tran khi mang phoi dau tién [229]

C6 thé gay dinh mang phéi bang hoa chét: tetracycline, betadine, bleomycin, talc
hodc gay dinh mang phéi bang phau thuat. Gay dinh mang phoi bang bot tale co ty
1€ ta1 phat thap nhat. Gay dinh bang mai mang phdi 13 lya chon ban dau, dé han ché
dinh khi can ghép phoi.

Mai mang phéi va gy dinh mang phdi bang bot talc thuong duoc danh cho nhimng
truong hop tai phat sau khi di gay dinh mang phdi truée do.

Khong cat kén khi khi gdy dinh mang phoi dé tranh do khi kéo dai & NB LAM.

Tran dudng chip mang phoi va mang bung:

Thudc e ché mTOR 1a phuong phép diéu tri ban dau cho tran dudng chip mang
phoi, mang bung, cé triéu chung, u bach huyét va cac biéu hién bach huyét khac cua
LAM.

Liéu va thoi gian dung phai trong ty nhu liu ding cho bénh phdi.

Dé thdy duoc hiéu qua phai cho tir 1-12 thang, do do, trong mot sé truong hop, co
thé can dat dan luu mang phoi tam thoi.

Thay d6i ché do an udng véi ché do an giam chit béo, giau chat béo trung tinh, can
lvu y NB mat ngon miéng va giam can.

O nhitng NB c¢6 bién ching tran dudng chip khang thudc hang 1: xét diéu tri
everolimus va gay dinh hodc mé shunt mang phoi 6 bung.
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Bénh u co tron bach huyét khdc

— NB bj u co tron bach mach: Tranh sinh thiét hodc phau thuat cit bo cac u bach huyét
do nguy co 10 ri kéo dai, dan dén tran dudng chap 6 bung. cac thude cé hiéu qua dé
di€u tri ngay c4 nhirng u bach huyét 16n.

— Hach to: thuong khoi hodc cai thién khi diéu tri bang thudc e ché mTOR cho bénh
phoi.

— U co m& mach than: Hau hét AML & NB LAM 1¢ t¢ khong can diéu trj vi thudng
don dQc va tién trién cham. V&1 nhitng truong hop u 1on ¢6 thé diéu tri trc ché mTOR,
nut mach, cat bang dién dong cao tan, hodc cat mdt phan than khi khongdap g dicu
tri thudce hoac nhitng khoi u ¢6 nguy co chdy mau cao [242].

— AML ¢ gan no6i chung khong can diéu tri dic hiéu [243]
5.6.4.6.Tién lwgng

Suy giam chirc niing phoi: FEV1 ¢ nhitng NB khong dugc diéu tri dao dong tir 40-120
mL/nam va cao hon. Churc nang phoi suy giam nhanh chong co thé xay ra ngay tu dau
hodc trong sudt qua trinh bénh [244]

Ty 18 tir vong: thoi gian séng trung binh cia NB LAM la 8-10 nam ké tir khi chan
doan[245]

Cac yéu to tién lwong:
Lam sang

— Tinh trang tién man kinh: phu nit tién méan kinh c6 xu huéng suy giam chirc ning
phoi nhanh hon phu nit sau man kinh [234]

— Kho thé: kho thd khi ging stc khong do tran khi mang phoi, c6 tién lugng x4u hon

— Bién thé 1é té: nhitng phu nir mic bénh phirc hop xo ctng cu (TSC) bi suy phoi nhe
hon nhitng phy nit mac bénh LAM 1¢ t¢ [241]

Diéu tri hormone, dic biét 1a progesterone lam ting nguy co tir vong, suy giam nhanh
DLCO [244]

Chtic nang phoi

— Chutre ning phdi ban dau kém thi tién lugng xau [244]

— ROi loan thong khi tic nghén c6 hdi phuc 13 mot yéu té du bao muc d6 ning va tién
trién bénh nhanh [233]

— Ty 1& suy giam chtic ning phdi trong tién sir 1a yéu t6 dy béo t6t nhat vé ty 1é suy
gidm chirc nang phoi trong tuong lai.

Tén thuong trén phim cit 16p vi tinh nguc: NB ¢6 kén khi chiém vu thé hon hinh anh

kinh mo& hodc not, thi tién lwong xau hon [233]

Nong d6 VEGE-D cao twong quan véi viée diéu tri oxy bo xung, thude gidn phé quan

va muc d§ nang cua bénh trong LAM [246].

Nguoc lai, cac dac diém tién luong tdt bao g@)m }uéi gia, man kinh, biéu hién ban dau

v6i tran khi mang phoi, va roi loan chirc ndng phoi binh thuong hodc nhe.
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5.6.5.Bénh phoi ting bach ciu 4i toan vo ciin cip tinh

5.6.5.1.Khai niém

Bénh phéi ting bach cau 4i toan (BCAT) khong rd nguyén nhan 13 mét trong nhiing
bénh ph01 lién quan dén taing BCAT mau ngoai vi hoac nhu mo ph01 Nhom bénh Iy nay
bao gom cac thé bénh: ting BCAT don thuan & phdi, viém phoi ting bach cau 4i toan
cap tinh, viém phéi ting bach cau 4i toan man tinh, hdi chtng ting bach cdu ai toan vo
can[247-249].

Viém phéi ting BCAT v6 cin cap tinh (Idiopathic acute eosinophilic pneumonia — AEP)
duge mo ta 1an dau tién ndm 1989, gy ra suy ho hap cip tinh. Mic du khéng 13 cin
nguyén nhung triéu ching va du hiéu gibng AEP da duoc dé cip dén sau hut thudc,
phoi nhiém v6i bui va khoi st dung thude 14 dién ti[250-252].

Viéc chan doan AEP duoc dé cap dén sau khi da loai trir cic nguyén nhan gay viém phéi
tang BCAT nhu: nam phé quan phoi di ing, nhiém ky sinh tring, do thudc, viém mach
tang bach cau 4i toan...[249]

5.6.5.2.Chan dosn

Chan do4n x4c dinh

Lam sang[247-249, 253-255]

Danh gia ban dau ¢ cac BN nghi ngs AEP 1a vige dung thudc, dac biét 1a cac thude lién

quan dén tang BCAT trong phdi (cocain, daptomycin, gemcitabine, infliximab,

ranitidine, sulfasalazine/mesalamine, venlafaxine), xa tri vung nguc trudc do, song o

vung c6 dich té cua ky sinh trung hodc nam.

AEP c6 thé gip ¢ cac Ira tudi, chit yéu tir 20-40 tudi, ty 16 NB nam gan gap doi so véi

NB ntr.

NB c¢6 thé c6 tién sir di Gmg.

Khoi phat bénh cap tinh tir vai ngdy dén vai tun (thudng < 4 tudn).

Céc triéu chung thuong gip nhung khong dic hiéu bao gdbm: ho khan, khé thé, sot va

triéu ching it gdp hon nhu mét mai, dau co, ra mo hoi dém, én lanh, dau nguc ki¢u

mang phoi.

Thiam kham thiy NB thuong st cao va thd nhanh, ran nd & day phdi 2 bén, co thé co

ran co that. Mot s NB c6 bi€u hién suy ho hap gidm oxy mau can thong khi nhan tao.

Cén lam sang(249, 253]

Khong c6 xét nghiém déc hiéu cho AEP. Cac xét nghiém chung bao gdm té bao mau

ngoai vi, chirc ndng gan than, phan tich nudc ti€u, cay mau.

Xét nghiém mau: ban dau c6 thé ting bach cau trung tinh, phan 16n BN co ty 16 BCAT

ban dau khong tang, nhung tang ro trong dién bién tiép theo. Mau lang, CRP tang, nong

do IgE tang ¢ phan 16n NB.

Cic XN c6 thé giup chin dodn phan biét[256]:

— Test antineutrophil cytoplasmic antibody (ANCA): dé chan doan phan biét véi u hat
c6 viém da tuyén (granulomatosis with polyangiitis - GPA) hodc u hat c6 viém da
tuyén tang BCAT (granulomatosis with polyangiitis - EGPA, Churg Strauss) (40-
60% duong tinh). ,

— Xét nghiém mién dich lién két enzym IgM va IgG dac hiéu cho Coccidioides.
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— Xet nghiém ELISA hodc test hpyét thanh khic dé chan doan giun lwon hoic san 14
phoi tuy theo nguy co phoi nhiém.

Xét nghiém dom gay khac c6 mot s6 BN tang BCAT nhung d0 nhay va do dac hi¢u
khong dugc danh gia.

Truong hop BN ¢c6 TDMP, phén tich té bao dich c6 thé thay ting BCAT (10-50%)[249].

Xquang ngwe: ton thuong cha yéu 1a mo dang 1uéi 2 bén (c6 hoic khong kém theo hinh
anh dong dic rai rac). Thuong gap hinh anh tran dich mang phoi 2 bén, s6 luong it[247,
249, 253].

HRCT: thudng gip hinh kinh mo rai rac 2 bén, thuong kém theo day vach lién tiéu thuy
va c6 thé c6 hinh anh déng dic phdi hodc nét mo[248, 249, 253].

Hinh 5.36. Toén thuong ¢
NB AEP: hinh anh kinh mo
tung ddm lan toa 2 bén, day
vach ngan tiéu thiy va tran
dich mang phdi 2 bén [249].

)
)

Dich phé qudn: tang BCAT trong dich rtra phé quan, thuong > 25%.
Mo bénh hoc[248, 249, 254]:

— Céc dau hiéu chan do4n bao goém ton thuong phé nang lan téa voi cac mang hyalin
va pht m6 k&, kém thdm nhap bach cau ai toan trong long phé nang, tiéu phé quan
va md k& Tuy nhién, nhiéu truong hop giai doan dau cua bénh phoi ting bach cau
4i toan vo cin cap tinh khong c6 tham nhap nhiéu bach cau 4i toan.

— Mot doi chd hay mot vai trudng hop miu mé sinh thiét ¢6 hinh anh mé hoc ctia bénh
phoi tang bach cau ai toan vo can man tinh.
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Hinh 5.37. M6 bénh hoc bénh phdi ting bach cau i toan v6 cin cap tinh (AIEP)

Tén thiwong phé nang lan téa véi cdc mang hyalin, phit mé ké va tham nhdp bach cdu
di toan[247]

Tiéu chuin chin doan[247, 249]

Chan doan xac dinh AEP dién hinh dua vao cac tiéu chuan sau:

Sot trong thoi gian ngan (thuong khong qua 1 thang).

Suy ho hap giam oxy méu (SpO2 <90% khi thé khi phong hodc PaO2 <60 mmHg).
Tén thuong mo dang ludi lan toa trén phim chyp X quang phéi.

Phén tich té bao dich rira phé quan phe nang co ty 16 BCAT > 25%.

Khong c6 cac bénh ly gy viém phoi ting bach cau ai toan khac bao gém thudc,
nhiém trung, hen suyén hodc bénh di img.

Chan doan phén biét[247, 249]

Bénh u hat taing BCAT kem theo viém da tuyen (EGPA, Churg Strauss): ¢6 biéu hién
nhu AEP véi suy ho hip tién trién, st, ton thuong mo trén Xquang nguc va tang
BCAT trong BAL. EGPA thuong c¢6 BCAT mau ngoai vi > 10% va ¢6 ton thuong
nhiéu co quan khac. AEP it gip ting BACT mau ngoai vi.

Nhiém nam Coccidioides immitis va cac loai ndm ky sinh c6 thé gdy viém phdi cap
tinh ting BCAT. Nhiém nam aspergillus xdm 14n c6 thé biéu hién nhu AEP. Can chi
¥ tién st dich t& & cac NB.

Nhiém ky sinh tring do giun dila, san 1a phoi, giun luon, va giun diia ché méo c6 thé
gdy ra cac ton thuong phdi lan toa, ting BACT mau ngoai vi va dich phé quan.
Viém phéi tang BCAT do thudc, chat doc va xa tri phéi.

Céc bénh 1y ¢ biéu hién 1am sang twong tu nhung khong c6 ting BCAT dich phé
quan bao gém hoi ching suy ho hap cap tién trién (ARDS), viém phoi k& cép tinh,
viém phdi to chirc hoa (COP), xuat huyét phé nang lan téa (DAH), u hat voi viém da
tuyén (GPA).
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5.6.5.3.Piéu tri

Céc bién phap diéu tri bao gom:

—  Glucocorticoid toan than: 1a liéu phap diéu trj co ban va khong c6 dit liéu dé cap dén
diéu tri thay thé glucocorticoid[247, 249, 254, 255].

+ BN ¢6 dép Gmg nhanh véi liéu phap glucocorticoid tinh mach hodc dudng udng. Liéu
glucocorticoid va thoi gian diéu tri tuy theo mirc d§ ndng cua bénh. Mot s6 BN ¢o
thé ty thoai trién bénh sau khi nging hat thubc ma khéng can diéu tri glucocorticoid.

+ Truong hop giam oxy mau nghiém trong hodc suy ho hap can thé méay két hop
glucocorticoid liéu cao dudng tinh mach (Methylprednisolone lidu 60 - 125 mg mdi
sdu gid) kéo dai cho dén khi hét suy ho hap.

+ Truong hop khong co suy ho hép diéu tri ban dau prednisone dudng udng, lidu 40 -
60 mg moi ngay.

+ Liéu duy tri Prednisone ubng 40-60 mg m01 ngay trong hai tuan khi cac triéu chimng
va bat thuong trén X quang ph01 thoai trién hoan toan. Sau d6 c6 thé giam liéu 5 mg
mdi tuan cho dén khi ngumng diéu tri hoan toan. Néu NB c6 tinh trang 1dm sang 6n
dinh va triéu ching héi phuc nhanh chong c6 thé giam liéu glucocorticoid sém hon
m01 7-14 ngay. BN c6 suy ho hap nang, triéu ching va bat thuong Xquang ph01 thoai
trién cham, prednisone co thé diéu tri keo dai hon, sau d6 giam liéu mdi 2-4 tuan.

— BN khong dap tmg v6i glucocorticoid can tim cac nguyén nhan khac.

— Cham séc hd trg: lidu phap oxy, c6 thé thong khi nhan tao phéi hop.

— Khang sinh theo kinh nghiém cho dén khi c6 két qua cdy vi khuan.

5.6.5.4.Tién lwgng

BN AEP c6 triéu ching va bat thuong Xquang thodi trién nhanh, BN thudng hdi phuc
sau 1-2 thang di€u tri véi glucocorticoid.
Tai phat it gdp va thuong lién quan dén hit thuoc sau khi ngirng diéu tri.

BN co tran dich mang phdi c6 thé hdi phuc cham hon so voi BN ¢6 ton thuong nhu mé
phoi.

5.6.6.Bénh phoi ting bach ciu 4i toan v ciin man tinh

5.6.6.1. Khai niém

Viém phoi ting bach ciu i toan man tinh (Chronic eosinophilic pneumonia - CEP) 1a
mot rdi loan ty phat véi dac trung 1a tham nhiém bach cau 4i toan (BCAT) trong khoang
k& va phé nang.

CEP la bénh ly it gap, ty 1 mic dudi 2,5% céc trudng hop bénh 1y phdi k&, trong do6 ni
gidi gap Vi tan suat gap 2 1an nam gii[256, 257].

5.6.6.2. Chin dosn

Lam sang[248, 258]:

CEP thuong & lra tudi 30-40
NB c6 thé ¢6 tién sir di ing, hen.

Khoi phat tir tir, tir lac 6 triéu chimg dau tién dén khi c6 chan doan khoang 4-5 thang
v6i cac tridu ching thuong gip nhu ho khac dom, sét, kho tho, gly sut can, ra md hoi
dém.

Kham phdi c6 thé thiy ran co that hodc ran nd.



158
Tat ca cac NB nghi CEP cin xem xét tién sir dung thudc lién quan dén ting BCAT hoic
c6 nguy co phoi nhiém véi ky sinh trung hodc nam.
Can lam sang|248, 256, 257]

Cdc xét nghigm mdu thuong quy bao gdm cong thirc mau, chirc ning gan, than va phan
tich nudc tieu.

— Té bao mau ngoai vi: Tang BCAT méu ngoai vi duoc dinh nghia 13 c6 trén 500
BCAT/ul (> 0,5x10° BCAT/I). 88-95% NB CEP c6 ting BCAT, s lugng BCAT
thuong > 1000/pl.

+ Dinh lugng immunoglobulin E (IgE) toan phan tang (khoang 50% BN).

+ Mau ling tang, CRP tang, thiéu mau thiéu sat, ting tiéu cau.

— Xét nghiém BCAT trong dom it gia tri chan doan.

Chirc nang ho hap gitip danh gia mic d6 anh huong cia chirc ning ho hap, c6 thé gip
r0i loan thong khi tic nghén hoic han ché.

Xquang ngwe: ton thuong mo, sat mang phoi, khong theo phan thity, ¢ ngoai vi 2 phoi.
Tuy nhién hinh anh nay chi gép khoang 4 NB va khong déc hi¢u cho CEP.

HRCT: thudng gip ton thuong mo thuy trén phoi va di chuyén, khong theo phan thuy,
it gap hinh kinh mo, dang ndt, hang va dang ludi hay tran dich mang phoi.

&N

Hinh 5.38. (A) Xq nguc & NB CEP v6i hinh anh m& ngoai vi. (B) Chup cat 16p phoi
NB CEP ¢6 ton thuong dong dac sat mang phoi thuy trén phoi phai[257]

(A)

Ni soi phé qudn:

— Rua phé quan phé nang va phan tich dic diém té bao dé xac dinh chan doan va loai
trur nhiérp trung. SO lugng BCAT trong CEP thuong > 25%. 7 ,

— Sinh thiét ton thuong phé quan hodc sinh thi€t xuyén thanh ph€ quan c6 thé cho biét
cac dac diem cua CEP nhung han ché 1a mau bénh pham nho.

Sinh thiét phéi mé duge chi dinh khi BAL khong thay ting BCAT, hinh anh hoc khong

dién hinh hoac BN khong dap tng véi glucorticoid toan than.
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Mo bénh hoc:

Hinh anh c6 dién: tham nhép bach cau ai toan va thyc bao.

Co thé c6 hoai tir bach cau ai toan voi cac té bao khong 16 nhi€éu nhan hodc phan img
tao mo hat.

Mot s6 trudng hop cé viém mo hat khong hoai tir.

Viém phoi t6 chirc hda vo cdn cd thé co trong mdt so truong hop, vai mo to chirc
hda va xuat ti€t fibrin c6 tham nhap bach cau ai toan.

Viém phdi k& khong dic hiéu dang té bao ciing gip trong mot sd truong hop, véi
nhiéu bach cau ai toan.

Céc mo seo khong déu véi nhiéu bach cau ai toan.

Mot sO6 nho ¢o6 viém mach mau bach cau ai toan.

Hinh 5.39. M6 bénh hoc bénh phdi ting bach cau 4i toan vo cin man tinh (CIEP)

(4) & (B) T ham nhdp raz‘ nhzeu bach cdu di toan va thuc bao (C) Hinh anh két hop viém
phéi té chirc héa va xudt tiét fibrin [35]

Chén dodn xdc dinh CEP dya vao:

Triéu chtng ho hap tién trién (thuong trén 2 tuan).

BCAT trong mau > 1000/mm? hoic BACT trong dich rira phé quan phé nang >25%.
Chén doan hinh anh véi thdm nhiém phéi, chii yéu & ngoai vi, sat mang phdi, thuy
trén va thuy gitra.

Mo bénh hoc c6 thaim nhiém BCAT.

Loai trir cac nguyén nhan khac.

Chin dodn phén bigt: can loai trir cac bénh 1y phoi ting BCAT do nguyén nhan khac
nhu nhiém trung, do thudc, viém mach hodc cac bénh ly phoi khong tang BCAT nhung
c6 biéu hién lam sang, hinh anh hoc giong voi CEP[248, 256].

VP ting BCAT cép tinh: dién bién cap tinh hoic tdi cip (< 1 thang), suy hd hip giam
oxy mau, khong tang BCAT mau ngoai vi va hinh anh m¢ lan toa trén Xquang nguc
hoic cat lop phoi do phan giai cao.

NAam phé quan phoi di ung (Allergic bronchopulmonary aspergillosis - ABPA): biéu
hién twong ty nhu CEP v¢€ cac triéu ching giong hen, ting BCAT mau ngoai vi va
bat thudng thuy trén phdi. APBA c6 thé co ton thuong gidn phé quan trén phim chup
cat 16p phoi. Chan doan APBA dua trén nong do IgE huyét thanh > 1000 UI/l, IgG
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dac hi¢u voi Aspergillus duong tinh. Truong hop test lay va test trong da véi
Aspergillus am tinh c6 thé loai trir APBA.
VP ting BCAT do thudc: mot sé thude c6 lién quan véi VP ting BCAT bao gom
NSAIDS, cocain, nitrofurantoin, minocyclin, sulfonamids, ampicillin, daptomycin,
diphenylhidantoin, methotrexate. Can khai thac k¥ tién str ding thudc ciia NB trong
qua trinh chan doan.
VP ting BCAT do ndm va ky sinh tring: dya vao yéu tb dich t&, cac biéu hién 1am
sang tai phoi va cac co quan khéc, xét nghiém tim ndm va ky sinh trang trong dom,
dich phé quan, bénh pham dudng tiéu hoa dé chan doan.
Hoi ching Loeffler: lién quan dén su di chuyén qua phdi cta au trung giun san (phd
bién nhit 1a giun diia). Trén phim chup Xquang nguc thiy hinh anh ton thuong thay
d6i, di chuyén. Trong CEP, t6n thuong trén phim it thay d6i, tuy nhién khoang 25%
BN c6 t6n thuong thay doi.
Viém phoi t6 chirc hoa (Cryptogenic organizing pneumonia - COP) ¢6 thé c6 hinh
anh ton thuong Xquang twong tu nhu CEP nhung khong ting BCAT trong BAL.
COP dap tng véi diéu tri glucocorticoid toan than chdm hon so véi CEP.
U hat tang bach cau ai toan voi viém da tuyén (Eosinophilic granulomatosis with
polyangiitis - EGPA, Churg Strauss) 1a mot rdi loan mach mau dic trung boi viém
xoang, hen suyén va ting bach cau 4i toan trong méau ngoai vi. EGPA c6 thé biéu
hién 1am sang nhu CEP nhung ton thuong trén Xquang nguc va hinh anh cit 16p phoi
d6 phéan giai cao thuong & thuy giita va trung tim tiéu thiry. EGPA c6 thé c6 biéu
hién 1am sang va cin 1am sang & cac co quan khac ngoai phdi (da, tim, than).

5.6.6.3. Piéu tri

Chi dinh diéu tri khi c6 chan doan xac dinh CEP va phai loai trir cac nguyén nhan khac
gay VP tang BCAT.

Liéu phap glucocorticoid[257-259]

+

Piéu tri ban dau:

Thong thuong bat ddu diéu tri v6i Prednisone lidu 0,5mg/kg/ngdy, duy tri lidu nay
cho t6i khi triéu ching thuyén giam (thudong kéo dai 2 tuan) va ton thuong trén
xquang thoai trién (thuong 1a 4-6 tuan).

Vi BN tién trién nhanh, c6 suy ho hap, co thé su dung glucocorticoid lidu cao 3-
5mg/ngay (VD: methylprednisolone 250mg mdi 6 gio, truyen tinh mach). Khi tinh
trang BN 6n dinh, glucocorticoid duoc chuyen sang duong udng véi lidu nhu trén.
Liéu luong glucocorticoid va thdi gian diéu tri khac nhau ¢ cac BN.

Panh gia dap wng: BN thuong dap rng nhanh véi prednisone trong 48 gid. Truong
hop khong hodc it dap tmg can tim cac nguyén nhan khac. Viéc danh gia dap ung
diéu tri dua vao céac triéu chung, tham khédm lam sang, xét nghiém BCAT mau ngoai
vi, d§ bao hoa oxy méau dong mach, chirc nang ho hép va hinh anh hoc. BN duoc
danh gia mdi 2-4 tuan va sau d6 gidn cach mdi 3 dén 6 thang. BN duoc coi 1a c6 dap
g véi diéu tri khi:

Triéu chimg thuyén giam: dic biét 1a kho thé, ho, sét.

Giam BCAT maéu ngoai vi.

Bit thuong trén Xquang nguc giam rd hodc x6a hoan toan, nhung trén phim chup
cit 16p phodi do phan giai cao bat thudng c6 thé kéo dai vai tuan t6i vai thang.

Cai thién chtrc ning ho hip danh gia boi do bao hoa oxy mao mach (Sp02), dung
tich sdng ging sirc (FVC), dung tich toan phdi (TLC) va kha ning khuéch tan khi
CO qua mang phé nang mao mach (DLCO).
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+ Danh gia lai BAL khi BN it dap (mg hodc tai phat dé loai trir cic nguyén nhan khéac
hodc danh gia nhiém trung.

— Thoi gian diéu tri:

+ Muyc tiéu diéu tri duy tri la kiém soat bénh vai glucocorticoid duong ubng vai lidu
nho nhat dé han ché cic tac dung phu lién quan dén diéu tri. Vi viéc tai phat thuong
gip nén thoi gian duy tri lidu glucocorticoid it nhit 3 thang, c6 thé kéo dai 6-9 thang.
Cac BN déu dap tGmg véi tai diéu tri glucocorticoid. Phan 16n BN can diéu tri
glucocorticoid kéo dai, c6 thé mot vai nim, mot sd can diéu tri sudt doi

+ 4-6 tuan sau khi bit ddu diéu tri prednisone va khi triéu ching, bat thudng trén
Xquang nguc thuyén giam, c6 thé giam liéu prednisone 0,25 mg/kg mdi ngay va duy
tri lidu trong tAm tuan tiép theo.

+ Tiép tuc giam liéu prednisone Smg mdi 4 tuan cho dén khi ngimg diéu tri.

— PDiéu tri bénh tii phat: Tai phat triéu ching va ton thuong trén Xquang thuong gap
(50-80% BN) sau khi ngung diéu tri hoac khi giam lidu trong vai thang dén vai nam.
Khi tai phat cin xac chan lai chan doan. Viéc dleu tri bénh tai phat 1a ting liéu
Prednisone 0,5mg/kg/ngdy va duy tri trong 1-2 tuan dé kiém soét triéu ching, sau d6
giam xudng 20mg/ngay va duy tri trong 4 tuan tiép. Néu bénh thuyén giam, liéu duoc
giam dan mdi 5Smg trong 2-3 tuan dé duy tri viéc kiém soat triéu ching hoan toan.

Cic li¢u phdp diéu tri thay thé

Diéu trj thay thé duoc can nhic cho BN CEP tai phat lién quan dén ton thuong phoi véi
cac lya chon: liéu cao glucocorticoid dang hit, omalizumab (khang thé don dong IgE),
khéang thé don dong véi IL-5.

— Glucocorticoid dang hit lidu cao (1000 - 1500 mcg/24 giod) khong dugc khuyén céo
nhu diéu tri dau tay hodc don tri liéu nhung cho phép giam liéu glucocorticoid duong
toan than[257]. ’ 9 ‘ ,

— Omalizumab trc ché sy lién két cuia IgE véi thu thé IgE a1 lyc cao trén bé mat cua té
bao mast va basophils va c¢6 hi€u qua ¢ nhiing BN phu thudoc kéo dai vao
glucocorticoid toan than, nhirg nguoi cing bi hen suyén va thu nghiém trén da
duong tinh vi cac chat gay di ung lau nam nhu mat byi[260, 261]. ’

— Kang thé don dong lién két voi interleukin (IL) -5 va ngan khong cho no lién két voi
thu thé bé mat cua no6 trén BCAT, dugc sir dung cho thé hen c6 tang BCAT va thu
nghi¢m trén cég kiéu hinh BCAT cua COPD. Viég thur nghi¢m thudc nay di€u tri
CEP da cho thdy thuyén giam triéu chung, giam ton thuong trén hinh anh hoc, va
giam st dung glucocorticoid[262, 263].

5.6.6.4.Tién lwgng

— Khoang < 10% BN CEP ty phuc hdi nhung c6 thé biéu hién ning hoic xo phdi khong
phuc hoi. , ‘

— Phén 16n cac BN CEP dap tng t6t voi di€u tri glucocorticoid méc du c6 nguy co tai
phat hodc co thé can diéu tri kéo dai[256, 257].

5.6.7.Viém phoi ké bach ciu lympho (LIP)

5.6.7.1. Khai niém

Pinh nghia: Viém ph01 k& ting bach cau lympho (Lymphoid interstitial pneumonia-

LIP) 1a hinh thai hlem gip cua viém phdi k&. Pic trung vé mo bénh hoc cta bénh 1a

tham nhiém cac té bao lympho, twong bao va cac thanh phan khac cta hé bach huyét
vao khoang k€& va phé nang[109, 264].
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Cin nguyén cua LIP khong rd, ¢6 thé lién quan dén nhiing thay ddi cia hé mién dich

va/hodc biéu hién cta nhidm trung tiém an (dic biét 1a virus). O cic NB khong nhiém

HIV, céc trudng hop thuong gip nhat 13 ting gamma globulin mién dich, hoi ching

Sjogren, cac bénh Iy ty mién khac... Co khoang dudi 20% céc truong hop LIP khong

r0 can nguyeén[265- 267]

LIP c6 lién quan dén bénh mo lién két va qua trinh san sinh ty khang thé (dic biét ¢
nhu:ng nguoi co loan dudng protein) bao gom hoi ching Sjogren, viém khop dang
thap, lupus ban d6 hé thong, khong dung nap gluten, nhuoc co, thiéu mau 4c tinh,
viém gan man tinh hoat dong va xo gan mat. Trong d6 hoi chimg Sjogren c6 lién
quan dén khoang Y% cac ca bénh LIP dugc bao cdo voi biéu hién bénh 1y gamma don
dong hoac da dong.

— Thiéu hut mién dich: mét hinh thai ctia viém phdi k& lympho dugc biét 1a viém hat
va bénh phoi k& lympho (granulomatous and lymphocytic interstitial lung disease -
GLILD), duoc mé ta ¢ nhitng NB suy giam mién dich bién d6i (common variable
immunodeficiency - CVID). Cin nguyén ciia GLILD khong 16 nhung c6 thé lién
quan dén nhiém trung virus HHPS.

— Nhiém trung: LIP c¢6 thé gip ¢ ngudi truong thanh nhiém HIV, dic biét & nhiing
ngudi dugce diéu tri thue khang virus. Biéu hién LIP & nhitng NB nhiém HIV khoang
27-59% v&i hoi chirng tham nhiém lympho lan toa.

— Céac nguyén nhan hiém gip khac cia LIP dugc dé cap dén ¢ BN dung
diphenylhydantoin, ban xuit huyét lanh tinh do u mau Waldenstrom, bénh
amyloidosis phoi, va thiéu hut protein C surfactant.

5.6.7.2. Chan do4n

Lam sang

Bénh tién trién chim qua nhiéu thang va & mot s6 trudng hop c6 thé tién trién nhiéu

nam. Cac triéu chimg thuong gap 1a ho va kho tho. Ngoai ra co thé gip bleu hién mét,

gay st can, sot, dau nguc kiéu mang phoi, dau khop. Kham phoi c6 ran n6 & hau hét
cac NB. Céc tridu chig khac tiy thudc vao co quan bi ton thuong, c¢6 thé gip nhu gan
lach, hach to, phi dai tuyén mang tai va dau khdp. Tuy nhién BN c6 thé khong c6 tri¢u

chung[265, 268-270].

Xét nghiém

Can cha ¥ LIP & NB c6 biéu hién bénh 1y m6 lién két kém theo (vi dy, hoi chimg Sjogren)

va 6 cac dau hiéu dic trung trén Xquang. Viéc danh gia NB LIP tvong tu nhu danh gia

NB nghi ngd mac cac bénh phoi k& khac va nén chii y xac dinh bénh 1y toan than tiém

an 12 nguyén nhan gay ra bat thudng phoi.

—  Xét nghiém mau: khang thé khang nhén, yéu t6 dang thip va test HIV. Viéc chi dinh
cac xét nghiém huyét thanh khac dya vao biéu hién 1am sang va két qua xét nghiém
ban dau nhu: dinh luong khang thé khang Ro/SSA, khang thé khang La/SSB, nong
d6 globulin mién dich va dién di protein huyét thanh. C6 khoang % NB c6 bat thudong
protein huyét thanh. Réi loan protein méau thuong gip nhat 13 bénh 1y gamma da
dong, nhung d6i khi co thé 1a bénh gamma don dong[268-270].

+ Xquang nguc co thé thay t6n thuong dang ludi va ndt. Khi bénh tién trién, cac phe
nang bi tén thuong s& xuét hién hinh thai hdn hop cua kinh mo va dong déc. Déu

hi¢u khi trong phe quan c6 thé thay & nhimng ton thuong dang khdi 16n hon. Dang
not san gap nhiéu hon & NB HIV[269-271].
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Chup cit Iop vi tinh d phin gidi cao (HRCT) dé xac dinh mirc 6 va vi tri ton
thuong ph01 tén thuong mang phéi, trung tht. Hinh anh thuong gap la kinh mo, nbt
trung tam tiéu thiy va day k&, uu thé thuy dudi. Kén phdi c6 thé gip 68-82% NB
LIP, c6 xu hudng riéng 1€ va phan bb quanh mach mau phe quan. Day mang phdi,
tran dich mang phoi, hach trung that va hach ron phdi hiém gip trong LIP, nhiing
ddu hiéu nay goi ¥ mot bénh 1y 4c tinh tiém an[270, 271].
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Hinh 5.40. (A) Hinh anh kén khi trén HRCT, phan b rai rac 2 bén. (B) Ton
thuwong & NB LIP vo6i kén khi, kinh mo va dong dac [271]
Chikc ning hé hip: NB LIP cho thdy giam céac thé tich phoi giam (FVC, TLC,
DLCO), giam oxy mau[269, 270].
Riva phé quan phé nang cho phép tim cac nguyén nhan khac nhu nhiém trung, bénh
phdi nghé nghiép, viém phoi ting bach cdu i toan man tinh va bénh 1y 4c tinh. Gia
tri xét nghiém dich rira phé quan phé nang khong dic hiéu. Tong sé té bao dich ting
1én so vé6i binh thudng; ting té bao lympho khoang 30%. Ty 1¢ té bao lympho B va
T khac nhau giita cic nghién ctru. Tang té bao lympho trong dich rira phé quan phé
nang ciing gip trong cac bénh 1y khac nhu: viém phoi ting cam, sarcoidosis va bénh
berili man tinh[267, 269, 272, 273].
Sinh thiét phoi 13 can thiét dé chan doan vi cac dac diém 1am sang, hinh anh X quang,
xét nghiém dich rira phé quan phé nang khong dic hiéu cho LIP. Sinh thiét phoi qua
noi soi 16ng nguc hodc sinh thiét phdi mo tét hon sinh thiét xuyén vach phé quan vi
mau bénh pham 16n hon.
Mo bénh hoc[269, 272, 273]

Biéu hién md hoc cuia viém phoi k& lympho bao 1a sy tang sinh mé lymphé day dic
& mo k& phoi, chi yéu & vach cac phé nang va chiém mot ving 16n cia phoi, trung
tim mam c6 thé c6 hodc khong, nhung dau hiéu quan trong dé chan doan xac dinh
1a sy dan rong rd rét cua cac thanh phé nang boi cac té bao lymph6 nho va tuong
bao. Su thidm nhap cac té bao viém nay c6 thé gay thay doi ciu tric clia phoi, pha vo
vach phé nang va 1am chiing dinh lai vi nhau.

Céc lymphd bao B dugc tim thdy trong cac trung tim mam, con cac té bao lympho
con lai thuong 1a loai lymphd bao T.

Céc md hat khong hoai tir hodc cac té bao khong 16 nhiéu nhan nam riéng 1é ciing rat
hay gap.

Céc ton thuong nang c6 thé dugc nhin thay v6i vach nang 1a hdn hop ciia cac mé soi
va cac t€ bao viém man tinh.
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+ Trong trudng hop bénh tién trién s& dua dén xo héa md k& va ton thuong td ong c6
thé xuat hién.

Hinh 5.41. M6 bénh hoc viém phdi k& lympho bao (LIP)

(4) Hinh anh tham nhdp té bao viém & vach cdc phé nang (B) Hinh anh tao nang lympho
0 vach phé nang (miii tén) (C) Viem mo hat voi dai thuc bao nhiéu nhdan (miii tén) [35]

Chin dodn xdc dinh[109, 264, 269]

Chan doan xac dinh LIP dwa vao mé bénh hoc v6i bang chimg thim nhiém vach phé
nang lan téa v6i cac té bao lympho thuong 13 t& bao B, da dong, twong bao va mé bao
va ¢ tinh chat lanh tinh. O tré nhiém HIV, biéu hién 1dm sang va chan doan hinh anh
du dé dinh hudng chan doan va c6 thé khong can sinh thiét phoi.

Can 1am thém cac xét nghiém dé tim nguyén nhan va cac bénh 1y lién quan, tién sir ding
thudc (phenytoin) nhu:

— Dién di protein huyét thanh.

— Nbng do globulin mién dich (Ig) G4 trong huyét thanh (xac dinh bénh lién quan dén
IgG4 néu > 2 1an gidi han trén ctia mirc binh thuong).

— Xét nghiém HIV.

— Khaéng thé khang nhan (ANA)

— Khang thé khang Ro/SSA va khang La/SSB.

—  Yéu tb dang thap

Chén dodn phén bigt[109, 267, 269]

Can phan biét LIP v&i cac bénh 1y sau: gia u lympho, u hat lympho, viém tiéu phé quan

dang nang, u lympho phdi nguyén phat, u hat trung tam phé quan, bénh lién quan dén

IgG4 va viém phdi ting cam. Céac dic diém dé chan doan phan biét LIP véi cac bénh 1y

khéc:

— Biéu hién 1am sang cta bénh thap khép tiém an (ddc biét 13 hoi ching Sjogren),
CIVD hoic nhiém HIV.

— Céc dic diém mé bénh hoc goi ¥ ton thuong ac tinh dong lympho: tinh chat don
dong, phan bd bach huyét hoic mach mau phé quén, ton thuong mang phoi hodc rén
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phoi, tham nhiém thanh phé quan va mat cau trac trung tim mam. Xét nghiém céc
khang thé dé phan biét u lympho véi LIP.

— Bénh amyloidosis globulin mién dich chudi nhe cta phdi: c6 thé gip & cac BN ¢
hoi chimg Sj6gren nguyén phat voi biéu hién ho va khé thd. Hinh anh HRCT c6 cac
kén va nhiéu ndt; NB khong co ton thuong dang lu6i hodc day k& hodc ton thuong
déng dic. Tat ca NB déu c6 khang thé khang SS-A/Ro va khang SS-B/La. Xac chan
Amyloid bang phuong phap nhuém do Congo véi dic diém mo bénh hoc 13 hién
tugng ludng chiét xanh dudi anh sang phan cuc va nhudém héa moé mién dich cua cac
mau sinh thiét phdi.

— LIP va viém phdi ting cam c6 biéu hién tvong ty nhau. Viém phdi ting cam co thé
gip & NB c6 tién st tiép xuc v6i cac tac nhan duge biét c¢6 lién quan dén réi loan
nay, va dic diém t6n thuong trén HRCT thuong vu thé ¢ thiy trén va giita phoi.

— Phan biét LIP voi u hat lympho phoi va viém phé quan dang nang dua trén sy khac
biét vé mo bénh hoc. U hat lympho phoi c6 ton thuong mé bénh hoc dic trung bang
tham nhiém lymphoid da hinh, thAm nhiém xuyén mang dong mach va tinh mach
bdi cac té bao lympho va cac khu vyc hoai tir khu tra tham nhiém lympho. Viém phé
quan thé nang co dac diém mo bénh hoc bao gom cac nang lympho tang san voi cac
trung tam mam phan tng phan bd doc theo cac tiéu phé quan.

— Bénh lién quan dén I1gG4 co nhiéu kiéu hinh anh khac nhau trén HRCT nhu dang
kinh mo lan toa hodc kinh md tron va cac ndt dac. Trong bénh lién quan dén IgG4,
murc [gG4 trong huyét thanh ting cao (khoang 85% NB). Dém té bao dong chay cho
thiy ting cac nguyén tuong bao trong mau goi y nhiéu dén bénh lién quan IgG4.
Chan doan xac dinh dua trén nhudém IgG4 trén md bénh hoc.

— O nhitng NB nhiém HIV, can tim cc bénh 1y nhiém tring giy ton thuong hinh kinh
mo lan toa (viém phdi do Pneumocystis jirovecii, cytomegalovirus va lao).

— Chén doan phan biét bénh phoi k& u hat va lympho bao (GLILD) véi sarcoidosis va
viém phdi ting cam. Sarcoidosis thuong c6 nong do globulin mién dich huyét thanh
binh thudng hoic ting cao, thudng c6 ton thuong hach trén phim cét 16p vi tinh 1ong
nguc. Viém phdi ting cam thuong c6 ndong do immunoglobulin binh thuong va co
phoi nhiém véi tac nhan duoc cho 1a cin nguyén.

5.6.7.3. Piéu tri

LIP 1a bénh it gip nén cac huéng dan diéu tri chu yéu tir cac bao cdo truong hop bénh.
Viéc diéu tri LIP & nguoi 1on tuy thudc vao mirc d néng cua triéu chimg, mirc do suy
giam chuc nang phoi va c6 cac bénh khac kém theo (bénh mo lién két, suy giam mién
dich, nhiém HIV)[109, 269, 270]

Diéu tri LIP ¢ NB c6 bénh mé lién két
Viéc diéu tri NB LIP ¢6 bénh mo6 lién két (hoi ching Sjogren, viém khop dang thap,
lupus ban do hé théng) can dua trén mirc 46 ning tén thuong phdi, bang ching tlen trién

cua bénh va chi dinh dleu tri cua bénh mo lién két. Nhitng NB nay dap tng t6t voi
glucocorticoid dudng udng, mét sd trudng hop can phdi hop e ché mién dich.

Diéu tri ban dau: chi dinh khi suy giam chtic ning phoi dua trén FVC hodc DLCO <
70% gia tri dg doan hodc c6 bang ching gidm FVC hoac DLCO > 10%. Bat dau véi
glucocorticoid toan than.

Liéu khoi tri prednisone dudng udng (hoic liéu twong duong cua prednisolone) 0,25 dén

0,5 mg/kg/ngay (khong qua 60 mg/ngay). Duy tri trong 8 - 12 tudn, sau d6 danh gia lai
NB. Néu tinh trang NB 6n dinh hodc c6 cai thién, lidu dugc giam dan trong 6 - 8 tuan
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dén 0,25 mg/kg/ngay va duy tri trong 6 - 12 tuan, giam dan khi dung nap. Thoi gian diéu
trj thich hop & nhitng NB dép Gmg véi diéu tri khong xac dinh, c6 thé 6-12 thang. Dirng
diéu tri sdm c6 thé gay tai phat & nhitng NB c6 dap tng ban dau. Mot sé NB c6 thé can
diéu tri kéo dai hon véi liéu phap liéu thap (dudi 0,25 mg/kg mdi ngay).

Khuyén céo du phong viém phdi PJP cho NB diéu tri glucocorticoid liéu trung binh dén
cao (prednisone > 20 mg/ngay) va nhiitng NB dang dung phoi hop glucocorticoid liéu
cao va tac nhan irc ché mién dich khac.

LIP khang tri: Khoang 20% NB bi bénh tién trién mic du da diéu tri bang glucocorticoid
toan than. Viéc diéu tri v6i nhitng NB nay va nhitng NB c6 tac dung phu do
glucocorticoid, khuyén cao phéi hop thube trc ché mién dich khac. Mot s6 thude cé thé
st dung la azathioprine, cyclophosphamide, cyclosporine hodc rituximab.

Bénh LIP vo can

Nhitng NB ¢ it triéu chirng va nhiing thay doi trén xét nghiém ¢ mirc d nhe, can danh
gia k¥ trudce khi diéu tri bang thude vi mot sé NB c6 thé ty thuyén giam. NB ¢6 céc triéu
chtng hé hap rd va/hodc suy giam chirc ning tai thoi diém chan doan can bat dau diéu
tri bang glucocorticoid toan than dya trén kinh nghiém (xem muc 4.1.) Mot s6 NB ciing
can phoi hop tac nhan @c ché mién dich.

Bénh phoi ké u hat lympho bao (GLILD) & NB CIVD c6 thé dan dén xo phoi tién trién
va suy ho hip néu khong duoc diéu tri. Tuy nhién, GLILD thuong dap ung kém voi diéu
tri glucocorticoid, va phuong phap diéu tri téi vu van chua duoc biét. Mot so it NB
GLILD da dugc diéu tri thanh cong bang thudc khang TNF-a, cyclosporin, hodc két hop
rituximab va azathioprine[266].

Diéu tri LIP ¢ NB HIV

Quén 1y LIP & ngudi truéng thanh nhiém HIV tiy theo mirc do niing ctia bénh va co
dung thubc khang virus (liéu phap ARV) hay khong. Nhitng NB LIP chua dung thudc
khang virus, nén bat dau diéu tri ARV. Néu diéu tri ARV khong hiéu qua, nén xem lai
phac d6 ART dé t6i wu hoa diéu tri khang virus trudc khi can nhiac phdi hop
glucocorticoid. Khuyén cdo du phong Pneumocystis & NB LIP nhiém HIV, nhitng ngudi
can diéu tri glucocorticoid liéu cao[268, 274].

5.6.7.4. Tién luwgng

Dién bién tu nhién va tién luong ctia bénh viém phoi k& lympho (LIP) chua dugc hiéu
rd. Tién lwong bénh c6 thé 1a thoai trién ty phat, 6n dinh bénh, hdi phuc sau khi diéu tri,
tién trién thanh ung thu hach, hodc tién trién ning thanh xo phoi dan dén suy ho hap va
tor vong[269, 270].
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5.7.Xo phdi tién trién (PPF)

5.7.1.Dinh nghia PPF

Theo hudng dan cia ATS/ ERS/ JRS/ ALAT [275], & mot ngudi bénh méc ILD ¢6 hodc
khong 1 cin nguyén (ngoai IPF) c6 bang chirng xo phdi trén phim chup, PPF dugc xéac
dinh khi c6 it nhat 2 trong 3 tiéu chi sau xay ra trong vong 1 nim vira qua ma khong co
nguyén nhan giai thich dugc:

1. Triéu chimg ho hap xau di
2. Bang chimg bénh tién trién trén thim do chic ning ho hap:

¢Giam FVC tuyét d6i >5% trong vong 1 nam theo ddi va/hodc
eGiam DLCO tuyét dbi (da hiéu chinh theo Hb) >10% trong vong 1 nim
sau khi theo doi

3. Bang chtng bénh tién trién trén phim chup (> 1 tiéu chi sau):

Ting do lan rong hodc d6 ning cua gidn phé quan/gidn tiéu phé quan co
kéo

eHinh anh kinh mo kém gidn phé quan co kéo méi xuat hién

eHinh anh lui min m&i xuét hién

eTang do lan rong hodc do ndng cua tdn thuong ludi

eHinh 4nh t6 ong méi hodc ting 1én

eGiam thé tich phoi nhiéu hon

PPF khong phai 1 chan doan bénh, mﬁ c6 thé coi 1a mot thé tién trién xo h(’)g cua cac
bénh phoi ké khic nhau nhu viém phoi tang cam (HP) xo hoa, CTD-ILD nhat 1a SSc-
ILD, RA-ILD...

Bénh phf)i ke la nhom bénh rat da dang, tuy nhién, udc tinh khoang 1/3 s6 NB bénh phoi
k€& c6 thé tién trién thanh hinh thai xo phoi [276]

Céc yéu t6 nguy co tién trién xo hoa c6 thé gip nhu gioi nam, tudi, hat thude 14, phoi
nhiém dai han voi cac di nguyén hiru co, vo co, yéu tb di truyén.

5.7.2.Tri€éu chirng l1am sang va cian lam sang trong PPF
5.7.2.1.Bénh canh lam sang

Dic diém 1am sang cua PPF 1a kho thé, cac muc d6 khac nhau tir kho tho khi ging strc
cho dén khé tho ning hon, ngay ca khi nghi ngoi, khong dung nap voi gang stc. Ngoai
ra NB thudng c6 ho khan, khdm phdi c6 ral n6 2 day, c6 cac triéu chimg ctia suy ho hap
man, c6 thé c6 mong tay khum, ngoén tay dui trong.

Bén canh cac triéu chung thé hién dic diém xo hoa tién trién ké trén, NB c6 cac triéu
ching khac lién quan dén bénh phoi k& ctia ho nhu bénh cac t6n thuong da, co, khop
trong bénh mo lién két, ton thuong hach hoic cac co quan ngoai ph01 trong sarcoidosis,
tién st phoi nhidm di nguyén dudng hit trong viém phoi ting cam. .

5.7.2.2.Cac thim do chin doan
HRCT: bién dang cau trac phdi voi cac dang ton thuong ludi, gidn phé quan co kéo,

hinh thai ton thuvong UIP (xo phdi tiép trién); hodc cac dang tén thuong khong phai UIP
trong d6 thuong gap NSIP (voi cac ton thuong kinh mo chong lap véi ton thuong ludi)
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v6i cac bang ching cia xo hoa tién trién nhu dinh nghia ¢ muyc 5.7.1. HRCT ¢6 cac ton
thuong déc trung trong bénh phoi ké nén.

Po chirc ning hé hip: dung tich sng thd manh (FVC); ty 16 FEV1/FVC giit nguyén hoic
tang 1én; dung tich phoi toan phan (TLC) giam; thé tich khi can (RV) giam; kha ning khuéch
tan cta phoi ddi véi carbon monoxide (DLCO) giam; thuong, thé hién rdi loan thong khi
han ché, véi cac bf?mg ching cua bénh tién trién nhu dinh nghia & muc 5.7.1.

Cac tham do khac:

Céc tham do khac nhu xét nghiém céc tu khang thé, ndi soi phé quan rira phé quan phé
nang, siéu am nodi phé quan vé6i choc hut kim xuyén phé quan dé sinh thiét hach, sinh
thiét lanh xuyén phé quan, hoic sinh thiét phdi qua noi soi c6 thé chi dinh sau khi hoi
chén da chuyén khoa dé giip chéan doan bénh phéi nén. Dién tim, siéu 4m tim, cac xét
nghiém mau khac khong co vai tro trong chan doan PPF, nhung c6 thé giup danh gia
toan dién NB va theo ddi diéu tri.

Bang 5.11. M6t sb thé bénh phdi k& xo hoa tién trién thudng gap [277]

PPF Tudi/giéi HRCT CNHH
q DLCO giam 15% hoac
iINSIP Tudi cao, nit gidi | NSIP xo hoa FVC giam 10% trong 6-
12 thang
To ong, ton thuong | pye < 70y,
SSc-ILD Nam gio1 >20% thé tich phoi trén .
HRCT DLCO giam
. To ong, UIP, 00 |pye giam
RA-ILD Ti‘g‘;‘ €a0, MM | 4 vong >20% thé tich slam
& phdi trén HRCT DLCO giam
. 5 5n | FVC giam
HP Tudi cao 16 ong, ,UIP’ fon s .
thuong xo hoa DLCO giam
Sarcoidosis | Nir gio1 Ton thuong >20% the | FVC giam
g tich phdi trén HRCT | DLCO gidm
5 5i . FVC giam
ILDA khong T‘u’(.n cao, nam | - ong, UIP g '
phén loai gioi DLCO giam
5.7.3.Diéu tri PPF

5.7.3.1.Nguyén tic diéu tri

Diéu tri PPF bao gom diéu tri bénh phoi k& nén néu di xac dinh dugc chan doan. Khi da
t61 wu hoa liéu phap diéu tri bénh phdi k& nén ma bénh van tién trién thi can nhic thém
thudc chdng xo. Tuy nhién hién cac thir nghiém 1am sang lién quan dén diéu tri chong
x0 trong PPF con nhiéu han ché. Phéi hop nhiéu phuong phap: diéu tri thude va diéu tri
khéng dung thude.

biéu tri thudc:
— Corticosteroid, cac thudc trc ché mién dich tuy thudc bénh phoi k& nén
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—  Thubc chéng x0 khi bénh tiép tuc tién trién mac du d3 tdi wu liéu phap diéu tri bénh
phoi k& nén: Nintedanib dugc khuyén céo

— Dbibu tri khong dung thude:

— Pibu trj triéu chimg

— Li€u phép oxy

— Phuc héi chirc ning hd hip

— Tiém phong

— Cham soc giam nhe

— Piéu tri bénh déng méc

— Gi4o duc strc khoe

—  Ghép phoi

Xin xem cdc muc tir 5.2. dén 5.6. dé biét thém chi tiét vé cac liéu phap diéu trj bénh phoi
k& cu thé.

5.7.3.2.Thudc chdng xo trong diéu tri PPF

Khi da sir dung cac bién phap diéu tri bénh ph01 k& nén mot cach ti wu nhung bénh van
tién trién ning, c6 thé can nhac su dung thudc chong xo [67, 278] Tuy nhién co6 nhiéu
bénh chua c6 huéng din phac do tdi wu, vi vy viéc can nhic dung thudc chéng xo ¢o
thé khac nhau & timg nguoi bénh, tung bénh, tung dia phuong.

Nintedanib: la mot thudc trc ché tyrosin kinase, giup 1am cham téc do suy giam FVC,
giam toc do tién trién bénh [98-100].

Liéu dung: 150mg x 2 lan/ngay, udng cach nhau 12 gid, udng trong bira an, khong can
chinh li€u ¢ NB suy than nhe hodc trung binh, chua c6 thong tin ¢ NB suy than voi murc
loc cau than < 30ml/phut.

Chéng chi dinh: phu nit ¢6 thai, nhitng ngudi di g véi cac thanh phan ciia thude trong
doé co lac, ddu nanh. Than trong & nguoi suy gan, suy than nang.

Tac dung phy: Thuong gap tiéu chay, budn non, nén, ting men gan, cd thé gip giam

bach céu trung tinh, nhiém khuan, xuat huyét, hiém gip viém tuy, suy gan, giam tiéu
cau.

5.7.3.3.Cac phwong phap diéu tri khéng diung thudc

— Liu phap oxy. )
— Phuc hoi chirc nang hé hap.

Xin xem Muc 4.2. “Cac phuong phép diéu tri khong thubc”
5.7.4.Ghép phoi

V61 NB PPF mtrc d§ trung binh va nang c6 thé can nhic liéu phap ghép phoi. Tuy nhién
nhirmg NB nhiéu bénh ddng mic nghiém trong hodc co bién ching néng cua bénh phdi
k& nén nhat 1a trong cac bénh mo lién két co thé khong dat diéu kién dé dua vao danh
sach chd ghép phoi. Xin xem thém Muc 4.3. “Ghép phoi”.

5.7.5.Tién luwgng

Noi chung, cac bénh phoi k& x0 hoa c6 tién lugng xau hon. Trong d6 bénh c6 hinh thai
ton thuong UIP tién lugng xau hon hinh thai ton thuong NSIP xo hoa, néi chung PPF
tién lugng tot hon IPF
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Tién lugng bénh con tuy thudc vao bénh phoi ké nép ctia NB. C6 nhirng bénh c6 thé dap
g tot voi cac lidu phap corticosteroid, trc ché mién dich nhu CTD-ILD, iNSIP..., HP
x0 hoa c6 thé gilr 6n dinh néu loai bé dugc di nguyén hit.
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PHU LUC 01

TIEU CHUAN CHAN DOAN UIP TREN CLVT THEO ATS/ERS/JRS/ALAT

2018
UIP* dién | C6thé UIP | Khéngrd Chin dosn khac
hinh UIP
Phan | Uu thé ving | Uu thé ving | Uu thé ving | Quanh phé huyét quan. Quanh
bd day va duoi | day va duoi | day va duoi | bach mach. Vung thuy trén va
mang phdi, | mang  phdi, | mang phdi | gitta phoi
phan b | phan b
thuong khong | thuong khong
déu déu
Dau | Hinh t6 ong | Day t0 chic | Ton thuong | ~ . 42 1:a ., 1A ,
hi¢gu |kém  theo | k& hinh lu6i | hinh lusikin gﬁ;cdsgoh;‘;gql y chan doan
hinh | hodac  khong | kém theo gidn | dao; c6 the 1 Pic didm CLVT
anh | gian ph€ quan | phé quan co | ¢c6 hinh kinh ‘Hinh nang
co kéo phia|kéo & ngoai | mo hoac ‘Hinh kham &
ngoai V@ hodc | vi, hodc gian hi’nh dao Ion ‘Hinh kinh m& wu thé
gian ph¢ quan | p h,é qu%n. £ Cﬁ}l , tric _Hinh ndét md nho lan toa
CP th,e thay (f%‘a‘ dog}n ‘Hinh ndt mo trung tdm tiéu
hinh kinh m¢ | sém cua .
o thuy
muc d) nhe UIP) | _Hinh nét
bac diém . N <
trén  CLVT fg;fong dac
Va/AhOaS . -Hinh mang mang phéi
phan bo hm;h -Gian thyc quan
xo phoi ‘Hinh dn mon dau xa xuong
khong goi ¥ don
bat . hlfy -Hinh hach to lan toa
gg;l}};?gun M| Tran dich/day mang phéi

*UIP = viéem phoi ké thong thwong. *IPF = xo phoi vo cin. Day to chic k& hinh
ludi thuong di kém véi tén thuong kinh mo, va trong nhiing trudng hop nay, no
thudng 14 t6n thuong xo hoa. Tuy nhién, ton thuong kinh mo thuan nhéat khong gip
trong UIP hodc IPF va s& goi ¥ tién trién cap tinh, viém phdi ting cam hoic cac tinh
trang khac

Theo khuyén céo thyc hanh 1dm sang ATS / ERS / JRS / ALAT nim 2018 vé IPF, xac
dinh ba mrc d6 chan doan UIP trén CT: UIP dién hinh, c6 thé UIP, dic diém khong 1o
UIP (bang 1). Phan tich té bao trong dich rira phé quan phé nang hoic sinh thiét ph6i mo
14 can thiét dé xac dinh chan doan mé bénh hoc ctia UIP ¢ NB UIP co dac diém CT goi ¥
co thé UIP hoac khong rd UIP. Khong nén loa trur chan doan UIP néu khong c6 hinh anh
t6n thuong to ong khi tit ca cac dic diém khac ciia UIP déu c6 (dic biét wu thé vang thip
va duéi mang phdi, co gidn phé quan co kéo).
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PHU LUC 02

PHAN LOAI TON THUONG PHOI KE VO CAN

Hinh thai ton Hi ching 1Am | Ton thwong md hoc Pic diém CT va phan bo Chin doan phan biét trén

thwong sang lién quan hinh dnh

Viém phoi k& théng | Xo phdi vo cin Céc khu vuc khong dong nhat cia mé | Ton thuong hinh luéi, to ong, Bénh mé lién két, bénh bui

thuong (UIP) lién két non, seo, to ong va phdi binh | phan b6 dang mang, wu thé phan | ph6i amiang; Viém phoi
thudng; cac 6 nguyén bao soi; phan b | bd ving day phdi va ngoai vi tang cam xo hoa, NSIP
dang mang, thudng dudi mang phoi

Viém phoi ké& Viém phoi ké& Day vach ngan phé nang T6n thuong kinh mo, tén thuong | Bénh mé lién két, bénh bui

khong ddc hiéu khong dédc hiéu do viém hoic xo hoa; dong nhét vé dang ludi, gian phé quan co kéo, | phdi amiing; Viém phoi

(NSIP) khong gian va thoi gian vu thé phan bb ving ddy phoi + tang cam xo hoa, DIP, OP

dau hiéu khong ton thuong dudi
mang phoi “subpleural sparing”

Viém phdi t6 chirc
héa (OP)

Viém phoi to
chue hoa khong
r0 nguyén nhan
(COP)

Xo héa to chirc ndi 6ng trong cac ticu
phé quan, tai phé nang, va phé nang;
phan bb dang mang (6), ddng nhat

Péng dic, ton thuong kinh mo,
phan bb dang mang, vu thé ving
day ph01 va ngoai vi, quanh cac
b6 phé huyét quan

Bénh nhiém trung; viém
mach mau; bénh sarcoidosis;
lymphoma; ung thu biéu mé
tiéu phé quan, NSIP

Viém phoi ké& troc | Viém phoi ké Dai thyc bao bén lap day trong khoang To6n thuong kinh mo; + nang Viém phoi tang cam, NSIP,
vay (DIP) troc vay (DIP) trbng phe nang; day nhe t6 churc k8, ph01 phan bd vu thé ving day LIP
thim nhiém dong nhat ph01 ngoai vi ph01
Bénh ph01 ke lién Bénh phoi k& lién | Phé quan trung tam tich tu boi dai thyc | N6t trung tam tiéu thiy, ton Viém phoi ting cam
quan dén viém tiéu | quan dén viém bao phé nang, xo hoa tiéu phé quan thuong kinh md, phan bd lan toa
phé quan ho hap tiéu phé quan ho hozc wu thé ving trén phoi
(RB-ILD) hap (RB-ILD)
Viém phoi k& cap | Viém phoi k& cap | CAp tinh: phu, hyalin hoa mang; xen | Cap tinh: kinh mo, dong dac, t6 | Phu phoi cép;
tinh (AIP) tinh (AIP) k& viém nhiém; t6 chirc hoa ving chita | chirc hoa: bién d6i cdu trac, gidn | viém phdi bach cau &i toan
khi phé quan co kéo
Viém phoi k& bach | Viém phoi ké Xam nhap phé nang lan toa boi té bao | Not trung tam tiéu thily, ton Bénh sarcoidosis; PLCH ;
cau Lympho (LIP) | bach cau lympho; thuong tang san lympho thuong kinh mo, day vach, nang | NSIP; DIP
Lympho (LIP) khi, phan b lan téa hodc wu thé

vung thap
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PHU LUC 03

Mét sé dic diém xo phoi do bénh Iy phdi ké

Bénh

Hinh anh

Tién luwgng
tir vong

IPF

Dién hinh - C6 thé- Khong 15

3 nam

Xo cing bi

Nguoi tré, nit > nam. Thuong tén thuong
NSIP> UIP. Sém hinh kinh md, muén t6 ong.
Day dudi mang phoi, 4 goc tén thuong viém xo
2 bén, vung trudc trén thuy trén va sau trén thuy
du6i, giin phé quan hinh  dng.
Ton thuong da co quan (Gidn thuc quan, ting
ALDMP.)

10 nam

Viém khép dang thap

Ton thwong UIP> NSIP, ton thuong khong rd
UIP, t6n thuong nhiéu thanh phan khac (duong
khi, mang phoi- TDMP...)

3 nam

Sarcoidosis giai doan
X0

Tén thuong thuy trén, t6 chic k& quanh mach-
khi phé quan, phan b theo bach mach, mo luéi,
xo dic quanh ron phdi, tao hang, co kéo gidn
phé quan

10 nam

Viém phoi tang cam
x0 hoa

Xo luai, t6 ong quanh phé huyét quan, dinh-
gitra phoi, kinh m¢ véi hinh khdm va bay khi

5 nam

Xo phdi trén nhdém
ILD khong phan loai
duoc

Khong c6 tiéu chuan dac hiéu, loai trir cac ti€u
chuan khac

5 nam
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PHU LUC 4
CHUONG TRINH TAP PHUC HOI CHUC NANG HO HAP CHO
NGUOI BENH MAC BENH PHOI KE

I.Céac budéc thwe hién mot chwong trinh phuc hdi chire ning hd hap
1.Buoc 1: Panh gia NB

Khai thac tién sir, bénh s

Danh gi tinh trang hut thude va tinh trang dinh dudng

Thue hién do chirc ning hé hap

Danh gia kha ning ging strc: nghiém phap di bo 6 phut: thuc hién 2 14n & thoi diém
vao chuong trinh v6i khoang thoi gian nghi it nhat 30 phut giira 2 1an thyc hién (Phu
luc 5, 6).

Pénh gia chat lwong cudc séng: Bang cau hoi King’s Brief (Phu luc 8)

Pénh gia tinh trang kho thd: thang diém mMRC cho danh gia mtc do khé tho khi
thuc hién céc chtrc ning hang ngay, thang diém Borg dé danh gia kho thé khi ging
suc (Phu luc 7).

Dénh gid muyc tiéu cia NB

2.Buéc 2: Pao tao tip luyén thé e cho NB

Thiét ké mot chuong trinh tap luyén thé luc dya trén két qua danh gia kha ning gang
strc cua NB, bao gom cac bai tap (Bdng 1):

+ Tap ting sirc bén chi dudi (di bo, dap xe): quan trong nhat

+ T4p ting sirc bén chi trén (trong lwong thap, tan sut 1ap lai cao)

+ Tap tdng sttc manh chi duéi (trong lugng cao, tan suat lap lai thap)

+ Tap tang suc manh chi trén (trong luong cao, tan suat 1ap lai thap)

+ Téap sy linh hoat, kéo gian, thang bang

Xéc dinh muc do tap thich hop: vé tan suit, cuong do, loai bai tap, thot gian tap.
Mot chuong trinh tap thé luc 1y twong nén kéo dai tir 6-12 tuan tip cd gidm sat, sau
d6 NB tiép tuc duy tri tur tap luyén tai nha dé dat hiéu qua lau dai.

3.Buéc 3: Gido duc sirc khoé cho NB, bao gom:

Vai tro va cach sir dung thudc diéu tri dang cach

Céc k¥ thuat tap tho va cach kiém soét khé tho

Thiét 1ap myc tiéu

Tap luyén thé luc

Dinh dudng/ in udng lanh manh

Céc thong tin vé bénh phdi cua ho

Kiém soat cac van dé lo au, trdm cam va cac con hoang s¢

Déi pho véi bénh phéi man tinh va xay dung ké hoach tu quan ly bénh

Thong qua gido duc sirc khoé, NB c6 thé c6 k¥ ning cao hon trong hop tac tu quan
1y bénh va tuan thu chat ch€ hon cac ké hoach diéu tri cta ho.

Giéo duc c6 thé dugc thuc hién theo nhdém hodc ¢4 nhan hodc dudi dang tai liéu phat
tay

Céc van dé khéc trong gido duc c6 thé gdm: cac k¥ thuat ting tong thai dom, cac k¥
thuét bao ton nang luong, van dé tinh duc, tho oxy, thd may tai nha,...

Budéc 4: Panh gia hiéu qua ctia chwong trinh:

Céc tiéu chi chinh vé cai thién kha ning gang sirc, chat lugng cudc séng va tinh trang
kho thd cia NB

Phan hoi ciia NB: st dung bd ciu hoi danh gia sy hai long ciia NB
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4.Budc 5: Duy tri

Tiép tuc cung cap 1 budi tap co giam sat m01 tuan dé duy tri (neu c¢6 thé) hoic
chuyen dén cac don vi phuc hoi chic ning & gan noi NB sinh séng hodc danh gia
dinh ky mdi 6 thang.

Khuyén khich NB thyc hién mot chwong trinh tap luyén thé lyc tai nha:

+ Bit dau tap luyén tai nha trong thoi gian van dang tham gia chuong trinh dao tao
cO giam sat tai bénh vién

+ Khuyén khich 3 buoi tap tai nha mdi tun

II.Chwong trinh PHCNHH tai nha

— Chuong trinh nay nén bit dau trong vong 1-2 tuan sau khi bit dau chuong trinh dao
tao cO giam sat tai bénh vién/ co s¢ y té dé cho phép thao luan va giai quyét moi van
dé kho khin trong qua trinh thuc hién chwong trinh tap tai nha trong thoi gian duoc
giam sat.

Thuc hién vao 2-3 ngay mdi tudn (ngoai 2 -3 budi tip c6 giam sat tai bénh vién).
Téng cong NB nén tap 4-5 ngay mdi tudn.

Sau khi chuong trinh PHCNHH tai bénh vién/co s¢ y té hoan thanh, NB nén duoc
huéng dan tiép tuc tap luyén 4-5 ngay mdi tuan.

NB nén duoc cung cip mot tai liéu huéng dan chuong trinh tap luyén tai nha bao
gém md ta va hinh dnh ciia mdi bai tap cung véi nhat ky tap luyén (Bdng 1, Bing 2,
Bang 3).

< Chuwong trinh tap luyén tai nha nén bao gom:

bi b khoang 30 phut voi tbc d6 nhu trong chuong trinh c6 giam sat

Mot mach bai tap bao gom cac bai tap giong hét cac bai tdp da hoan thanh trong céc
budi tap cd giam sat néu co thé.

Tlen trinh cta cac bai tap trong chuong trinh tai nha phai xay ra cung thoi gian voi
tién trinh ctia cac bai tap trong cac budi hoc co giam sat.

Chu y:

Khong tap luyén khi cam thay khong khoé (vi du bi cam, nhiém tring ho hap) hoic
trong vong 1-2 gio sau bita an.

Hudng dan nglmg tap va nghi ngoi trong trudng hop co cic triéu ching sau: khé thd
qua murc (nhiéu hon binh thudng); dau nguec, ¢ hodc canh tay khong rd nguyén nhan
nén nglmg tap ngay; mét moi qua muirc (nhiéu hon binh thuong); chong mit, budn
nén, choang vang; bt thudng nhip tim hoic tréng nguc ma chua timg bi trude do.

Bang 1. Tém tit cac bai tap chi dinh (vi du mdt s6 hinh thirc tip)

Cac
dlil‘n,g Hinh thirc tap, cwong do tap Ché do tap, thoi gian,
al tan suat tap
tap

Tap Pi b) trén dwong bang

-Lién tuc hoac ngét

td’n 8 80% tdc d6 trung binh cia quéng ,

Suc | ohiém phap di bo 6 phat -30phat

bén chi %) i i -4-5 buoi/tuan, ? bao
dwoi gom 2 hodc 3 budi tap

Kho tho ¢ muc 3 thang c6 giam sat va tap
diém Borg (trung binh) luyén tai nha
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Cac
dang . L n ; A on K an oa N
bai Hinh thirc tap, cwong do tap Cheé do tap, thoi gian,
al tan suat tap
tap
Pi bj trén may chay tham -Lién tuc hodc ngit
lan quang
Giéng nhu dio tao di b D
trén duong bang nhung Y 5 }?Of tgegl,;. ?0
gidm toc do xudng 0,5-1 gom = hoac > buol t?p
km/h cho dén khi quen véi 100 glam ;Eft va tap
may chay tham lan uyen tai nha
Tap Pap xe dap luc ké (néu c6 -Lién tuc hodc ngat
ting theé) quang
sirc Kho thé ¢ muc 3 thang -30 p?ut N
manh | gidm Borg (trung binh) (**) -4 hodc 5 lan moi tuan
co chi o o bao gobm 2 hodc 3
dwsi | Hoac két hop cac hinh budi tip c6 gidm sat
thire tap trén vaéi tong thoi va tap luyén tai nha
gian la 30 phut
Mé rong dau goi khi ngdi | Pong tac Squats -Lién tuc hodc ngat
. s | quang
( L 1 -10 lan lap lai (1 hiép)
\ 4 L -2-3 bubi/ tuan voi it
- | & nhat 1 ngay nghi gitra
A . ) . i , A cac buoi tap
Leo cau thang hodc st | Dong tac dung Ién
dung bic de budc ngoi xuong ghé
<
e ; PS
"
ni C
Tap Nang gay Bai tap thé duc tay | Xac dinh trong luong ma
td’ng Giit 1 cdy gdy ngang diu flc() ta ho:jl(c1 khﬁl;lg): NB chi nang dugc 15 lqén
;lfc hi g01 sau do nang 1én trén dau | M .ta3111, 0c tA €01 Kho thé & muc diém
el Cnt | v5i ha xudng, hit vao khi nguot, It vao nang Borg 2 hoac 3 (nhe hoac
trén hai tay ngang vai, tho

nang va tho ra khi ha.

-

ra dua hai tay ra
trudc mat, hit vao
dua hai tay sang

ngang

muc vai, tho

ra ha tay xudng

-

trung binh)

15 1an lap lai (1hiép)

4-‘5 budi mdi tuqén, bao
gom 2 hoac 3 budi tap co
giam sat va tap luyén tai
nha
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Cac
dlz;l‘n.g Hinh thirc tap, cwong do tap Ché d¢ tap, thoi gian,
al tan suat tap
tap
DAy vai véi ta Géap khuyu tay véi | IORM (RM:chi sb sic
oo ta manh cuc dai) (***)
Tép 0,. €, 10 1an {é.p lai (1 hiép)
ting ! ) 2-3 budi/ tudn véi it nhét
suc v 1 ngay nghi gitta cac buodi
manh = tap
co chi
trén
Tap sw | Xoay nguwdi: nhe nhang | Xoay vai: tr tir tao | Thuc hién mdi bai tip &
linh xoay nguoi tur bén nay sang | vong  tron  bang | mic do cé thé ma khong
hoat bén kia khuyu tay gdy dau/ kho chiu
o o0 0 2-3 lan 13p lai mdi bai thp
&5 (<) () bang cac chuyén dong
At _f N N cham va nhip nhang
2 L2 N
Kéo Kéo gian | Dong tac cang | Kéo gidn co tam | Nén kéo gidn dan dan
gidn co nguwc | ganHanmstrin | dau dén mirc c6 cam giac nhu

g Stretch

1w

Vi

N

dang kéo cang co nhung
khong c6 cam giac dau.
Sau khi dat duoc diém
nay nén “gitr & d6”

Gitt mdi dong tac kéo
gian tu 5-10 giady

Lap lai 2-3 lan

(*): Vi du NB thyc hién nghiém phap di bo 6 phiit di dugce quing duong 324m, néu thoi
gian du dinh cho NB di b6 trong buodi tap khai dau 1a 10 phat thi quing duong NB can
di duogc trong 10 phuat 1a: 324m/6phut x 10 phat x 80%= 432m. Sau d6 can c6 ké hoach
ting dan thoi gian tap di bo 1én 15 phat sém nhét co thé, ...

(**): Str dung thang diém Borg dé thiét 1ap cuong do tap sao cho NB cam thiy kho6 thd
& murc trung binh (3-4 diém) trong qua trinh tap. Tap dap xe ¢ cuong do nhu vay duy tri
trong thoi gian khoang 10-15 phut. Sau do can co ké hoach ting dan thoi gian tap 1én
15-20 phat sém nhét c6 thé,...

(***): IRM=Trong luong ta nang/(1+0,033x S6 lan ning ta)
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Bang 2. Nhat ky cdc bai tap ting sirc bén (vi du di bj)

Tuén | Thir Ngay S6  phit | Tuin | Thi Ngay S6  phit
tap lién tuc tap lién tuc
1 Muc tiéu di bo: 5 Muc tiéu di bo:
Thir 2 Thir 2
Thir 3 Thir 3
Thi 4 Thir 4
Tha 5 Tha 5
Thu 6 Tht 6
Tha 7 Tha 7
Chu Chu
nhat nhat
2 Muc ti€u di bo: 6 Muc ti€u di bo:
Thir 2 Thir 2
Thir 3 Thir 3
Thir 4 Thir 4
Tha 5 Tha 5
Tht 6 Tht 6
Tha 7 Tha 7
Chu Chu
nhat nhat
3 Muc tiéu di bo: 7 Muc tiéu di bo:
Thir 2 Thir 2
Thir 3 Thir 3
Thir 4 Thir 4
Tha 5 Tha 5
Tht 6 Tht 6
Tha 7 Tha 7
Chu Chu
nhat nhat
4 Muc tiéu di bo: 8 Muc tiéu di bo:
Thir 2 Thir 2
Thu 3 Thi 3
Thir 4 Thir 4
Tha 5 Tha 5
Th 6 Tht 6
Thir 7 Thir 7
Chu Chu
nhat nhat
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Bing 3. Nhit ky cac bai tip ting sirc manh (trong truomg hop khong cé ta c6 thé
thay bang chai nuwdc c6 trong lwgng twong duwong)

Bai tap ting sirc manh va trong lwong da tip (néu c6 ta)

Ngay Thit |Ngdi xudng | Dong tic leo | Pong  tic | Pong tic gip
ding 1én hodc | cau thang day vai véi | khuyu tay véi
Squats ta ta

19/10/21 Ba (Trong luong | (Trong lugng 1,0kg

' ' 1,5kg
co thé) co thé)
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PHU LUC 5

NGHIEM PHAP PI 6 PHUT

I. CHI PINH
Dénh gia kha ning ging sttc & NB ¢6 bénh 1y ho hip.

banh gia dap tng diéu tri tai thoi diém trudce va sau dieu tri:

Bénh phoi tac nghén man tinh, bénh phdi nghé nghiép, bénh phoi k&, ...
Phuc hdi chtrc ning ho hap

Sau phau thuat cit/ghép phoi

Phéu thuat giam thé tich phdi

Tang ap luc dong mach phoi

Suy tim

Sau phau thuat, can thiép tim mach

Phuc hdi chitrc ning tim mach

Daénh gié triéu ching co nang tai mot thoi diém:

Bénh phoi tic nghén man tinh
Bénh phoi k&

Suy tim

Bénh mach mau ngoai bién
NB cao tudi

Hoi1 chiing dau co xo hoa

Du bao kha ning thuong tat va tir vong ctia bénh Iy ho hap va tim mach
II. CHONG CHI PINH

1.

Chéng chi dinh tuyét ddi:

Nhoi mau co tim trong 1 thang trude.
Bénh mach vanh khong 6n dinh hoac dau that nguc trong thang trudc.

. Chdng chi dinh twong dbi:

Tan s6 tim > 120 CK/phut.

Huyet ap tam thu > 180mmHg; tdm truong > 100mmHg.
Ngat lién quan ging sirc.

Bénh co, khdp lam gidi han kha nang di lai.

I1I. CHUAN BI

1

. Nguwoi thuc hién:

01 Bac si.
01 di€u dudng vién hodc 1 ky thuat vién.

. Phuong tién

Chon dia diém: hanh lang dai khoang 30m, bang phang, Vang nguoi di lai.
Danh diu vach xuit phat, mdi 3-5 mét va cudi 16i di cdm cot mbe dé NB quay dau
lai.

Dung cu: dé)ng hd dém nguoc 6 phﬁt,‘ thiét ,bi djén tir dém s vong 5ii duoc, ha}i
cOt moc nhéd dé danh dau vi tri quay dau, ghé ngdi cho NB tai vi tri gan vach xuat
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phat, bang kiém, hé théng oxy, dung cu do SpO2 cim tay, may do huyét ap, dién
thoai lién lac cip ctru, may khtr rung tu dong.
— Thudc: nitroglycerin ngam dudi ludi, aspirin, ventoline xit dinh lidu cing cac thude
cip ctru trong trudng hop ngung tuan hoan, rbi loan nhip tim.

3. Nguwoi bénh

— NB dugc hudng dan trude va giai thich vé muc dich cta viéc thuc hién nghiém phap.
NB ky cam két thyc hién thi thuat.

— Trang phuc nhe nhang, dé cir dong.

— Néu NB phai dung giy khi di lai, vin cho NB tiép tuc dung gy khi thuc hién test.

—  Tiép tuc dung céc thudc dang sir dung hang ngay.

— (6 thé an nhe trude budi test dau gio sang hodc dau gid chiéu.

— NB khong nén ging sic manh trong vong hai gio trudc khi thyc hién
test di bo.

4. H6 so bénh an:
Kham lam sang va chi dinh cac xét nghiém can thiét: do huyét ap, SpO> mach, dién tim.
IV. CAC BUOC TIEN HANH

Buée 1: Kiém tra trude test: nhip tim, SpOa, huyét ap, dién ho so. Kep may theo doi
mach, SpO vao tay NB. Pua NB ra vach xuat phat

Buéc 2: Dua ra cac yéu cAu ma NB can thyc hién trong khi danh gia: NB khong dugc
no6i chuyén trong sudt thoi gian tham gia nghiém phap. NB s€ di hét kha nang cia minh
trong suot qua trinh 1am nghiém phap...

Budce 3: Thuc hién

— Bim gi0 va ra hiéu 1énh: DI

— Nguoi dénh gia: theo ddi va quan sat NB, dém s6 vong NB thuc hién duoc, mdi khi
két thic vong danh diu vao bang theo dai.

— Nguoi dénh gia théng bao cho NB mdi khi két thuc 1 phut

— Néu NB ngimg di va can nghi ngoi, van tiép tuc tinh thoi gian (khong ding bo dém
thoi gian) va dé ho nghi nghoi cho dén khi c6 thé tiép tuc di bo lai.

— Néu NB ngimg trudc 6 phit va khong thé tiép tuc di bo (hodc néu ngudi thuc hién
cho rang ho khong nén tiép tuc), hiy cho NB di chuyén bang xe lan va ghi 1d vao
bang theo ddi 1y do dirng, thoi gian dirng va khodng cach di b trong thoi gian do.

— Khi két thuc 6 phut, yéu cau NB phai ding lai va danh dau vi tri dung lai do.

—  Ghi SpOa, nhip tim, huyét 4p va diém Borg

Budrc 4 - Tinh két qua

— Tinh tong khoang cach di bo trong 6 phut cua NB.
— So sanh két qua véi két qua dy doan 1y thuyét.

V. THEO DOI
Theo ddi sat trong qua trinh 1am nghiém phap: nhip tim, thang diém Borg, SpO>, huyét ap.
VI. TAI BIEN VA XU TRi

NB c¢6 thé ¢ khé thé nang lén hoac xuét hién dau nguc, chong mat, xiu... can dung
nghiém phap, cho NB nghi ngoi, thd oxy, bdo bac si dé xur tri theo phac do.
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' PHU LUC 6
PHIEU PANH GIA NGHIEM PHAP PI BQ 6 PHUT

Ho tén NB:Tuoi:Giéi:

Chiéu cao:Can nang:BMI:

Ngay thuc hién:

Thé oxy khi thuc hién nghiém phap:Co:1/phutKhong
K thuat vién/Diéu dudng thyc hién:

Trudc NP Nghiém phép di by 6 phut Sau nghiém phap
(khi nghi ngoi) di bd 6 phut

Thot

gan | 4 Vo 3| 1|23 4|5 |6|1]2]3]4
(phut)

SpO2

Mach

Khoang cach di bo 6 phut (6MWD) du doan:m
(V6i nam gidi: 6MWD(m)= 867- (5,71x tudi theo nam) + (1,03x chiéu cao cm)

Véi nit gigi: 6MWD(m)= 525- (2,86 x tudi theo nam) + (2,71 x chiéu cao cm) — (6,22 x
BMI)

Khoang cach di b 6 phut thye té:m

S6 1an nghi:1anLy do nghi:Khé tho

DPau nguc

b1 bo kho khan

Ly do khac

Nhirng diém luu y khéc:

SPO2 thap nhat:

Thoi gian hoi phuc sau nghiém phap:pht
Thang diém BORG:

Kho thd khi bat dau nghiém phap:0-10 diém
Kho thd khi két thuc nghiém phéap: 0-10 diém
Bién chimg:

Xt tri bién ching:

Két luin:
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PHU LUC 7

THANG PIEM BORG PANH GIA MUC PQ KHO THO KHI GANG SUC

0 diém | Khong cam thay kho thé/ mét

0,5 diém | Cam thay khé thd/ mét rat rat it

1 diém | Cam thiy kho thd/ mét rét it

2 diém | Cam thiy kho thd/ mét it

3 diém | Cam thay kho thd/ mét mirc d6 trung binh | Duy tri cudng d6 tip luyén mirc
nay

4 diém | Cam thay kho thé/ mét hoi nhiéu Dung tap va nghi ngoi

5diém | Cam thay kho tho/ mét nhiéu

6 diém

7 diém | Cam thiy khé thd/ mét rat nhiéu

8 diém

9 diém | Cam thiy kho thd / mét rat rat nhiéu

10 diém | Cam thiy kho thd/ mét qua sirc chiu dung
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7 9 PHU LUC 8 o
BANG CAU HOI KING’S BRIEF CHO BENH PHOI KE (K-BILD)

Bang cau hoéi King’s Brief cho bénh phéi ké (KBILD) la mot bd cau hoéi ngén, da duoc
tham dinh c6 gi tri, gdm 15 cau danh gia chit lwong cudc sdng lién quan dén stc khoé,
v6i ciu tra 101 theo thang Likert 7 diém cho phép cac NB méc bénh 1y phéi k& tu tra 1oi
dé do ludong chat luong cudc song lién quan dén stre khoe [1]. Bang cau hoi nay da duoc
dich sang cac phién ban tiéng Anh, tleng Y, tiéng Thuy Dién, tleng Phap va tleng Ha
Lan trong mét nghién ctru danh gia chét luong cudc séng cia NB mic bénh phdi ké va
cho thay dd dugc NB don nhan tich cyc va chimg minh tinh hop 1€ ¢6 thé so sanh voi
ban goc bang tiéng Anh [2]. Bang cau hoi King’s Brief gdm ba linh vuc danh gia vé sirc
khoé tam than triéu ching kho tho va cac hoat dong, va cac triéu chimg trong long
nguc. Tong sd diém thay doi tir 0 dén 100; trong d6 100 diém 1 tinh trang stc khoé tot
nhat. Su khac biét 1am sang quan trong téi thiéu (MCID) cua thang diém King’s Brief
theo mot s nghién ctru gan déy 1a 3,9 dén 5 diém tuy theo nghién ctru [3],[4].
B¢ cdu hoi KBILD

Bo cau hoi ndy duoc thiét két dé danh gia anh huéng cua bénh phoi cia ban 1én nhiéu
mit trong cudc sdng ctia ban. Hiy khoanh tron vao cau tra 101 dang nhét véi tinh trang
cua ban cho mdi cau tra hoi.

1.Trong vong 2 tuan qua, t6i bi kho thé khi leo cau thang hodc di bo 1én dbc

hodc doi
1.Tat ca|2. Hauhét |3. Vailan | 4. Thinh|5.Do6ikhi | 6. Hiém | 7. Khong
cac lan cac lan thoang khi bao gio
2.Trong vong 2 tuan qua, bénh phoi 1am tdi cam thay tirc nguc
1.Toan bo | 2.Hau hét | 3.Kha 4.Poilac | 5. Mot | 6. Haunhu | 7. Khong
thoi gian | thot gian | nhiéu lac chut thoi | khong c6 | co  luc
gian lic nao nao

3.Trong vong 2 tuan qua, ban da lo lang vé murc do nghiém trong cua céc triéu
chirng phdi cua minh?

1.Toan b | 2.Hau hét | 3.Kha 4.Poilac | 5. Mot | 6. Haunhu | 7. Khong
thoi gian | thoi gian | nhiéu luc chut thoi | khong c6 | co  luc
gian lic nao nao
4.Trong vong 2 tuan qua, ban di tranh lam nhiing viéc khién ban kho tho?
1.Toan by | 2.Hau hét | 3. Kha [4.Doilac | 5. Mot | 6. Haunhu | 7. Khong
thoi gian | thoi gian | nhiéu luc chut thoi | khong co6 | co  luc
gian lic nao nao

5.Trong vong 2 tuan qua, ban da cam thiy kiém soat dugc tinh trang bénh phoi
cua minh chua?

1.Khéng | 2.Hau 3. Mot | 4. béiluc | 5.Kha 6. Hau hét | 7. Toan
¢6 lac nao | nhu chat thoi nhidu luc |thoigian | bd  thoi
gian gian
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khong cé
ltc nao

6.Trong vong 2 tuan qua, cic tridu ching bénh phdi di khién ban cam thay
chan nan hoac tuyét vong?

1.Toan bo | 2.Hau hét | 3.Kha  [4.Doiluc | 5. Mot | 6. Haunhu | 7. Khong
thoi gian | thoi gian | nhiéu luc chat thoi | khdéng c¢6|co  luc
gian lic nao nao
7.Trong vong 2 tudn qua, toi cam thdy khé thd, cam gidc nhu “thiéu khong
khi”
1.Toan b | 2.Hau hét | 3.Kha 4.Poilic | 5. Mot | 6. Haunhu | 7. Khong
thoi gian | thot gian | nhiéu lac chut thoi | khong c6|co  lac
gian lic nao nao
8.Trong vong 2 tuan qua, bénh phdi lam t6i cam théy lo ling
1.Toan by | 2.Hau hét | 3.Kha  [4.Doilac | 5. Mot | 6. Haunhu | 7. Khong
thoi gian | thot gian | nhiéu lac chut thoi | khong c6|co  lac
gian lic nao nao

9.Trong vong 2 tudn qua, ban c6 thudng xuyén thé ‘kho khé’ hodc nghe thay
tiéng huyt séo tir nguc cia minh khong?

1.Toan b | 2.Hau hét | 3.Kha 4.Poilic | 5. Mot | 6. Haunhu | 7. Khong
thoi gian | thot gian | nhiéu lac chut thoi | khong c6 | c6  luc
gian lic nao nao

10.Trong vong 2 tun qua, ¢6 bao nhiéu thoi gian ban cam thay bénh phoi cua
minh tré nén to1 t€ hon?

1.Toan bo | 2.Hau hét | 3.Kha 4.Poilac | 5. Mot | 6. Haunhu | 7. Khong
thoi gian | thot gian | nhiéu lac chut thoi | khong c6 | cd  luc
gian lic nao nao

11.Trong vong 2 tudn qua, bénh phdi cta ban c6 anh huéng dén cong viéc
hodc cac cong vi¢c hang ngay khac cua ban khong?

1.Toan b | 2.Hau hét | 3.Kha 4.Poilac | 5. Mot | 6. Haunhu | 7. Khong
thoi gian | thoi gian | nhiéu luc chut thoi | khong c6 | co  luc
gian lic nao nao

12.Trong vong 2 tuan qua ban c6 nghi dén tinh trang bénh phdi ctia minh s&
tré nén toi t€ hon?

1.Toan bd | 2.Hau hét | 3.Kha 4.Poilic | 5. Mbt | 6. Haunhu | 7. Khong
thoi gian | thot gian | nhiéu lac chut thoi | khong c6 | cd  luc
gian lic nao nao

13.Trong vong 2 tudn qua, cd bao nhiéu thoi gian bénh phéi ctia ban 1am han
ché muc do ban mang theo do6 dac, vi dy, hang tap hoa?

1.Toan bd
thoi gian

2.Hau hét
thoi gian

3 .Khé
nhiéu lac

4. Poi luc

5. Mot
chut thoi
gian

6. Hau nhu
khong c6
lac nao

7. Khong
co lac
nao
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14.Trong vong 2 tuan qua, tinh trang bénh phoi c6 1am ban suy nghi nhiéu hon
vé giai doan cudi cudc doi cua minh khéng?

1.Toan b | 2.Hau hét | 3.Khd 4.Poilac |5. Mot | 6. Haunhu | 7. Khong
thoi gian | thot gian | nhiéu lac chut thoi | khong c6 | co  luc
gian lic nao nao
15.Ban c6 dang gip khé khin vé tai chinh vi tinh trang bénh phdi ciia minh
khong?
1Mot 6 | 2Mot s6 | 3.Mot s6 | 4.Mot b | 5.Mot 6.Hau nhu | 7.Khong
luong 16n | luong luong ticn  hop | lugng nhé | khong chut nao
tuong do1 | dang ké ly
16n
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PHU LUC9
Mot s6 hinh anh minh hoa ton thwong khop dién hinh trong viém khép dang
thap

B

Biéu hién ton thuong khép trong viém khép dang thap:

A) Viém khdp ban ngén tay va lién d6t gan (giai doan som);
B) Viém cac khép & cb ban tay;

C) Bién dang ban tay (giai doan tré);

D) Viém khop gbi;

E) Viém cac khép & ¢6 ban chén;

F) Bién dang ban chan;

G) N6t thap dudi da;

H) Viém mach dang thap
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PHU LUC 10

SU PAP UNG HE THONG TRONG SARCOIDOSIS

Co quan | Tan suat Binh luan
udc tinh
Phoi > 90% U hat hinh thanh ¢ vach phé nang, phé quan va thanh phé quan,
gdy ra bénh phdi lan toa, cac biéu hién ¢ ca dong mach va tinh
mach phoi.
Thuong khong ¢6 triéu chirng
Ty thodi trién ¢ nhiéu NB nhung c6 thé din dén rdi loan chirc
nang phoi tién tri€n, dan dén nhimg han ché vé thé chat, suy h6
hap, va tor vong & mot so it
Hé bach | 90% Sy thdm nhiém ron phoi hodc trung that dugc phat hién tinh cd
huyét 0 hau hét NB khi chup xquang nguc, mot s6 khac c6 hach ngoai
phoi vi chac hoac hach co.
Co 50-80% | Bénh khong triéu ching kem theo c¢6 hodc khong co tang
enzyme ¢ hau hét NB
Poi khi c6 bénh co cap tinh hay am i giy ra yéu co.
Gan 40-75% | Thuong khong c6 tri€u chiing
Biéu hién: tang nhe chirc nang gan, ton thuong giam ty trong
trén phim cat 16p bang thudc can quang
Hiém gap, biéu hién & mat hoic xo gan trén lam sang
Khoéng phan biét duge Sarcoidosis va viém gan u hat khi
Sarcoidosis chi gy ton thuong dén gan.
Khop 25-50% | Viém khop mat ca chan, dau gdi, cb tay va khuyu tay (pho bién
nhat)
C6 thé 1a nguyén nhan ciia viém khép man tinh v6i bién dang
Jaccoud hoac viém ngon tay.
Ho1i ching Lofgren (b ba g6m viém da khép cap tinh, hong ban
nut, va hach ron phoi 16n)
Huyét <5-30% | Giam bach cau lympho
hoc Thiéu méu cta bénh man tinh
Thiéu mau do tham nhiém tiy xuwong, d6i khi gay ra giam cac
dong t€ bao mau
Cuong lach 1am giam tiéu cau
Giam bach cau
Dalidu | 25% Hong ban nat

eNot d0, cliing, mat trudc ban cang chan.

ePho bién hon & Chau Au, Puerto Ricans va ngudi Mexico
eThudng phuc hoi trong 1-2 thang

e Xung quanh khép thuong bi viém (hoi ching Lofgren)
C06 thé 13 du hiéu tién luong tdt
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Co quan

Tan suat
woe tinh

Binh luan

Sinh thiét ton thwong hong ban niit 1a khong can thiét boi vi
khéng c6 nhitng ton thuong u hat dac trung cua Sarcoidosis.

Céc ton thuong da phd blen mang, vét va chim nbt, nét dudi
da, gidm sac t6 va tang sdc th

Lupus pernio:

eCac mang tim trén miii, ma, moi va tai

ePho bién hon & nguoi My da den va ngudi Puerto Rico
eThuong di kém véi xo phoi

DAu hiéu tién luong xau

25%

Viém mang bd dao (pho bién nhat), gdly mo mat, sg anh sang,
va chay nudc mat

C6 thé gay mu

Ty thoai trién & hau hét NB

C6 thé biéu hién voi viem két mac, viém mong mat, viém vong
mac, viém ong tuyén 18, thim nhiém tuyén nudc mat gay kho
ma}t, viém than kinh thi giac, tdng nhan ap, hodc duc thuy tinh
the

Su xuét hién tép thuong mat phd bién hon & ngudi My da den
va nguoi My gdc Nhat Ban

Kham sang loc hang nam dugc chi dinh dé phat hién bénh sém.

Tam than

10%

Tram cam (phd bién), nhung khong chic chan lidu d6 1a biéu
hién chinh ctia Sarcoidosis hay do anh hudng cua tién trinh kéo
dai ctia bénh va tai phat thuong xuyén.

Than

10%

Tang calci niéu khong triéu chimg (thudng gip nhat)

Viém than ké

Béph than man tinh do so1 than va calci hoa éng than va can thay
thé than (loc mau hay ghép than) gap & mot s6 NB

Lach

10%

Thuong khong ¢6 triéu ching
Biéu hién bﬁng dau ha suon trai va giam tiéu cau hoac phat hi¢n
tinh c¢ trén Xquang hodc CT

Than
kinh

<10%

Bénh than kinh so, dac biét 1a day than kinh thir 7 (gy liét than
kinh mat) hodc day than kinh thir tdm (giy mat thinh giac)
Bénh Iy than kinh thi giac va mit ngoai bién (thuong gip)

C6 thé anh hudng dén bat ky day than kinh so nao

Su lién quan véi hé thén kinh trung wong, voi ton thuong nét
hodc viém mang ndo dién hinh & ti€u ndo va than nao

Bénh dai thao nhat, chtng 4n nhiéu va beo phi, 1di loan diéu
nhiét va thay doéi sinh duc do vung dudi doi.

Xoang
miii

<10%

Viém hat niém mac xoang cép tinh va man tinh vo1 cac tri€u
ching khong thé phan biét dugc voi viem xoang di ing va
nhiém trung thong thuong
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Co quan | Tén suit Binh luan
wdc tinh
Chan doan dugc khang dinh bang sinh thiét
Pho bién hon ¢ NB lupus cude
Tim 5% Réi loan dan truyén va rdi loan nhip tim (phd bién nhat), d6i khi
mach gay dot ti
Suy tim do bénh co tim han ché (tién phat) hodc ting ap phdi
(thtr phat)
Réi, loan chirc nang co nhu thoang qua va viém mang ngoai tim
(hiém gap)
Pho bién hon & ngudi Nhat, trong d6 bénh co tim phi dai 1a
nguyén nhan thuong gip nhat gy tir vong do Sarcoidosis
Xuong 5% Tén thuong huy xuwong hay u nang
Loang xuong
Miéng <5% Sung tuyén mang tai khong triéu chimg (pho bién nhat)
Viém tuyén mang tai do xerostomia
Hoi chung Heerfordt (sot uveoparotid), dac trung boi viem
mang bd ddo, sung tuyén nudc bot mang tai 2 bén, liét mat va
sot kéo dai
Tua miéng, c6 thé 1am bién dang vom miéng va c6 thé lién quan
dén ma, ludi va loi
Da day | Hiém Hiém khi c6 u hat da day
hogc rudt Hiém khi c6 biéu hién 6 rudt
Hach to mac treo c6 thé 13 nguyén nhan ciia dau bung.
Noi tiét | Hiém Tham nhiém ving dudi d6i va tuyén yén, c6 thé 1a nguyén nhan
cua suy thuy trudc tuyén yén.
C6 thé gay tham nhiém tuyén giap ma khong co rdi loan chirc
nang
Suy tuyén thuong than thir phat do ting calci huyét
Mang Hiém Nguyén nhén tran dich mang phéi dich tiét giau lympho bao
phoi thuong doi xing hai bén.
Sinh san | Hiém Bao cao ca lam sang co biéu hién & ndi mac ti cung, buff)ng

tring, da day, va tinh hoan
Khong anh hudng dén kha ning sinh san
C6 thé giam trong thoi gian mang thai va tai phat sau khi sinh
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