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Nội dung trình bày

• Định nghĩa bệnh phổi mô kẽ

• Cách Tiếp cận

• IPF

Bệnh phổi mô kẽ
Mô kẽ phổi:

• không gian giải phẫu xen
kẽ giữa các tế bào biểu
mô phế nang và nội mô
mạch máu

• Collagen, Elastin, 
Reticulin, Extracellular 
matrix (ECM) 

• Tổ chức liên kết của phổi: 
vách trong tiểu thùy, màng
phổi tạng, tổ chức quanh
phế quản mạch máu
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– Tổn thương ở khoảng kẽ

– Đường thở

– Màng phổi

– Nhu mô

– Mạch máu

• Có nhiều tên gọi: 

– Bệnh phổi mô kẽ: Interstitial lung disease ILDs

– Bệnh tổn thương nhu mô phổi lan toả: diffuse 
parenchymal lung disease DPLDs

Bệnh phổi mô kẽ

Bệnh phổi mô kẽ

– Bệnh phổi mô kẽ là một nhóm bệnh tổn
thương lan tỏa nhu mô phổi, đặc trưng
Viêm xơ phế nang

– Hơn 200 bệnh đã được công nhận

– Xơ phổi kẽ vô căn IPF (Idiopathic Pulmonary 
Fibrosis) là bệnh thường gặp và có tỷ lệ tử
vong cao nhất
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Fibrotic “Honeycomb” Lung

Normal Lung Fibrotic or Honeycomb Lung

– Pháp: Cho tất cả các bệnh ILDs: 97.9/100.000 
người, tỷ lệ mắc mới 19.4/100.000/năm

– Mỹ: IPF: 

• 18-64 tuổi: 13.4-18.2/100.000 người

• >65 tuổi: 202-494,5/100.000 người

– Thời gian sống 2-5 năm

– Tử vong IPF 40.000 người/năm

Dịch tễ: 

Boris D et al Prevalence and incidence of interstitial lung diseases in a multi-ethnic county of Greater Paris. Eur Respi J 2017
Raghu, et al Incidence and Prevalence of Idiopathic Pulmonary Fibrosis in US Adults 18-64 Years Old. Eur Respir J 2016
Raghu, et al Idiopathic Pulmonary Fibrosis in US Medicare Beneficiaries Aged 65 Years and Older: Incidence, Prevalence, and Survival, 2001-
11. Lancet Respir Med 2014
Frankel, et al Update in idiopathic pulmonary fibrosis. Curr Opin Pulm Med 2009
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Lereder DJ et al. Idiopathic Pulmonary Fibrosis NEJM 2018

Phân loại bệnh phổi mô kẽ

Uptodate 2020
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3. Phân loại ILDs

• Có nguyên nhân
– Bệnh hệ thống (collagen vascular disease)

– Thuốc

– Tiếp xúc

– Nghề nghiệp…

• Không có nguyên nhân
– (idiopathic interstitial pneumonias IIPs)

• Tổn thương hạt
– Sarcoidosis

• Khác

Tiếp cận chẩn đoán ILDs

1. Lâm sàng

2. HRCT

3. Chức năng phổi

4. Biomarker

5. Soi phế quản

6. Mô học
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• Ho kéo dài dai dẳng, khó thở khi
gắng sức

• Có bệnh hệ thống

• Tiền sử tiếp xúc

• XQ/CT ngực: tổn thương lan tỏa hai 
phổi

• Chức năng phổi bất thường: hạn chế

Tiếp cận chẩn đoán ILDs

• Khó thở: 

– diễn biến chậm, thầm lặng

– Hạn chế hoạt động thể lực

– Không biết

• Ho

– Ho khan

– Ho khạc đờm trắng, khò khè

• Ngón tay dùi trống

Tiếp cận chẩn đoán ILDs
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• Ho ra máu
– Máu lẫn đờm, dây máu: Chảy máu phế nang, LAM, 

Tuberous Sclerosis, Pulmonary veno Occlusive disease
– Chảy máu phế nang: nhưng không ho ra máu: LS 

biểu hiện khó thở, thiếu máu thiếu sắt

• Wheezing
– Không phổ biến: ILD-RB

• Đau ngực
– Không phổ biến: RA, SLE, MCTD, tràn khí

• Nghe phổi

– Ran nổ 2 bên: khu vực tổn thương

– Khò khè, cò cử

Tiếp cận chẩn đoán ILDs

• Bệnh hệ thống
– Đau cơ, yếu cơ, mệt, 
– Sốt, đau khớp
– Khô miệng, khô mắt
– Raynauld
– Ban trên da, mặt
– Biến dạng bàn tay

Tiếp cận chẩn đoán ILDs

HC Reynauld
Viêm đa khớp
Viêm da cơ/viêm đa cơ
Xơ cứng bì
GERD
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• TS dùng thuốc:
– Tim mạch

– Nitrofurantoin

– Hóa chất

• Tia xạ

• Tiếp xúc, môi trường

– Lông chim

– Nấm mốc

– Asbestosis

– Silic

– …

Tiếp cận chẩn đoán ILDs

• Tuổi và giới
– Nam >50 tuổi: IPF

– 20-40:  bệnh hệ thống, LAM, sarcoid, LCH

– Nữ: LAM, CTD

– Nam: Viêm đa khớp, bệnh nghề nghiệp

• TS hút thuốc
– Nam: IPF, LCH

• Tiền sử gia đình

• Khởi bệnh
– Cấp tính: COP, HP, ILD/CTD

– Mạn tính: IPF, Sarcoid

Tiếp cận chẩn đoán ILDs
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Xquang
Normal IPF

Giảm thể tích phổi
Đường mờ

CT Scan HRCT

Normal IPF

Lung
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honeycombing

Traction bronchiectasis

reticular opacities (red circle) distributed in
both lung bases and the minimal ground-glass 
opacities (blue circle).
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Xơ phổi kẽ vô căn IPF

• Định nghĩa

– Không rõ nguyên nhân

– Xơ phổi mạn tính, tiến triển, không hồi phục

– Hạn chế thể tích phổi
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Bệnh sinh

• Quá trình xơ hoá: 
– Tổ chức sẹo, collagen phát triển bao quanh các phế nang
– Ảnh hưởng đến khả năng trao đổi khí của phổi

• Phát triển tổ chức xơ sẹo phá huỷ vĩnh viễn cấu trúc
phổi

• Phổi tổ ong
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Dịch tễ

• Nam > 60 tuổi

• Nam/nữ (2:1)

• Tăng theo tuổi (>60 yrs)

• 2012 UK: Ươc tính 50/100.000người=32.500 ca

• Tỷ lệ mắc mới: 12/100.000=5.000-6.000 
ca/năm

• Năm 2012: 5.292 ca chết vì xơ phổi

• Thời gian sống trung bình 2-5 năm

https://www.blf.org.uk/support-for-you/idiopathic-pulmonary-fibrosis-ipf/statistics
2012-UK

Các yếu tố nguy cơ

• Thuốc lá: 2/3 bệnh nhân có TS hút thuốc

• Tiếp xúc: bụi đá, kim loại, bông, hữu cơ

• GERD

Talmadge E King, Clinical manifestations and diagnosis of idiopathic pulmonary fibrosis
Uptodate 2020
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Triệu chứng

Cơ năng Hô hấp

• Ho 

– khan

– Đờm

• Khó thở gắng sức

• Tăng dần

Toàn thân

• Diễn biến mạn tính: 2 
năm

• Sút cân

• Mệt

Thực thể

– Ran nổ nhỏ hạt, mịn, 
đều: 
•Hai bên

•Thấp

– Ngón tay dùi trống: 45-
70% gđ muộn

– Giảm bão hoà oxy/máu

– Nhịp tim nhanh
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Xquang
Normal IPF

Giảm thể tích phổi
Đường mờ

A: Thùy trên Tổn 
thương lưới nhẹ dưới 
màng phổi
B. Tổn thương lưới lan 
tỏa dưới màng phổi
C. Giãn phế quản co 
kéo vùng trung tâm
D. Tổ ong lan tỏa dưới 
màng phổi hai bên 
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Diagnosis of Idiopathic Pulmonary Fibrosis An Official ATS/ERS/JRS/ALAT Clinical Practice Guideline 
ATS 2018

HRCT

HRCT có giá trị trong chẩn đoán:

UIP (viêm phổi kẽ thông thường)

1. Phân bố dưới màng phổi, vùng đáy

2. Tổ ong
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Chức năng phổi

Đánh giá mức độ nặng

Đánh giá tiến triển của bệnh

– Rối loạn thông khí hạn chế:

– Giảm VC FVC

– DLCO giảm

– Nghiệm pháp đi bộ 6 phút

Chẩn đoán IPF

Nam, trên 60 tuổi

Bệnh mạn tính

Khó thở gắng sức, tăng dần

Loại trừ các bệnh hệ thống, do tiếp xúc khác

Tổn thương UIP trên HRCT
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Chẩn đoán xác định ATS 2018

• Bệnh nhân nghi ngờ IPF
• Loại trừ các bệnh phổi kẽ có nguyên nhân 

khác
• Biểu hiện tổn thương UIP trên HRCT 

• Có tổn thương đặc hiệu tương ứng trên 
HRCT và mô bệnh học
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Soi phế quản

Soi phế quản

- dịch rửa phế quản phế nang

- Sinh thiết xuyên thành phế 
quản

- Loại trừ chẩn đoán các 
nguyên nhân khác

Sinh thiết phổi

• Sinh thiết phổi ngực mở

• VATS
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MDD (mutidisciplinary
discussion) Nhóm đa chuyên
khoa

– Lâm sàng

– Chẩn đoán hình ảnh

– Giải phẫu bệnh

– Khớp

– Phẫu thuật viên
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Diễn biến bệnh

Bjoraker et al AJRCCM 1998; 157: 199-203

Median survival is  3 years from diagnosis

Điều trị

• Thuốc chống xơ

• Ghép phổi
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Nghiên cứu ASCEND & 
CAPACITY 

Pirfenidone:
Giảm nguy cơ tử vong chung: 48%
Giảm nguy cơ tử vong do IPF 68%

King TE Jr et al. N Engl J Med 2014;370:2083-2092.

Primary and Key Secondary Efficacy Outcomes during the 52-
Week Study Period.

Nghiên cứu: ASCEND 
• FVC giảm >=10%: giảm 48% 

so với nhóm chứng
• Giảm có ý nghĩa mức giảm

6MWT
• Dễ dung nạp, tác dụng

không mong muốn: cơ quan
tiêu hóa, ban
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Nghiên cứu INPULSIS 

Nintedanib:
Giảm sự suy giảm FVC: 
INPULSIS-1: 48% & 
INPULSIS-2:55%
INPULSIS 2: Làm chậm 
sự xuất hiện đợt cấp đầu 
tiên
Dung nạp tốt
Triệu chứng tiêu hóa: tiêu 
chảy, nôn

Điều trị

• IPF là bệnh không chữa được, cơ hội điều trị hạn chế

• 2014: pirfenidone & nintedanib được phê chuẩn điều trị IPF

• Guidelines ATS/ERS/JRS/LATA  2018

– Nintedanib và pirfenidone là những thuốc chống xơ, được
phê chuẩn điều trị IPF. 

– Khuyến cáo mạnh không dùng: ambrisentan; imatinib; phối hợp
prednisone, azathioprine & NAC cho điều trị IPF

– Khuyến cáo không dùng bosentan & macitentan.

– Thuốc ức chế miễn dịch không nên sử dụng IPF
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Điều trị

Supportive
• Breathlessness management

• Oxygen

Symptoms
• Cough

Disease specific
• Medication

• Lung transplant

Điều trị hỗ trợ

• Cai thuốc

• Khó thở

– Đi bộ

– Phục hồi chức năng hô hấp

• Hỗ trợ oxy 

• Vacxin
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