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TOM TAT

MO KE PHOI

CAu trac phdi ctia dong vat ¢ va duoc téi wu hoéa dé phuc vu chire nang chinh cia né la trao
ddi khi. Qua trinh nay dién ra & ving phé nang (nhu ma), noi khéng khi va mau dwoc dwa
dén gan nhau trén mét bé méat Ién. Khéng khi dén long phé nang théng qua mét cay dwong
dan khi. Mau chay trong mét mang lwéi mao mach nam trong vach ngén gitva cac phé nang.
Hang rao gitra khong khi va mau bao gébm biéu mé phé nang lién tuc (mét kham cla cac té
bao biéu mé phé nang loai | va loai Il), ndi mac mao mach lién tuc va I&p mo lién két & gitra.

Cac chuyén dong ho hap khién phdi phai chju dwoc nhirng thach thirc v& mét co hoc trong
sudt cudc doi. Cac phé nang phai dwoc bao vé khdi tinh trang cdng qua mirc cling nhu khoéng
bi xep lai. Sw én dinh vé mat co hoc clia nhu md dwoc ddm bao bdi hai thanh phan: mang
lwdi sgi mo lién két nam trong mad ké (truc, trong tiéu thay phdi, dwéi mang phdi) va hé théng
chét dién hoat. Cac soi md lién két tao thanh xwong sdng ctia phdi, cdng lién tuc. Chat dién
hoat la san pham tiét cta t& bao biéu mé phé nang loai Il va bao phi biéu mé phé nang nhw
mot I&p mang mdng, lién tuc va c6 hoat tinh sinh hoc.

BENH MO KE PHOI
Bénh phdi ké& (ILD) la thuat nglr chung dung dé chi mét nhém Ién cac bénh gay ra seo (xo

hoa) phdi. Seo gay ra tinh trang cirng & phdi khién viéc thd va dwa oxy vao mau tré nén kho
khan. Tén thwong phéi do ILD thwdng khdng thé phuc héi va nang dan theo thei gian.

Bét ky ai ciing c6 thé mac bénh phdi k&, bao gdm ca tré em. Nhiéu yéu tb c6 thé 1am téng
nguy co mac hoac gay ra ILD bao gdm phoi nhiém & nhiém khi thé, di truyén, moét sé loai
thuéc hodc phwong phép diéu tri y té nhw xa tri hodc hoa tri. Nhirng ngudi méc cac bénh tw
mién nhw bénh sarcoidosis hodc viém khép dang thap ciing c6 nguy co méc ILD cao hon.
That khdng may, trong nhiéu trwdng hop, chang han nhw xo phdi tw phat, nguyén nhan cé
thé khong duorc biét rd.

Triéu chirng phd bién nhét cha tat ca cac ILD la kho thé. Triéu chirng nay thwdng kém theo
ho khan, khé chiu & ngwc, mét méi va doi khi la sut can. Trong hau hét cac trwong hop, khi
cAc triéu chirng xuét hién thi phdi da bi tén thwong nén diéu quan trong la phai dwoc chan
doan ngay. D& chan doan ILD, bén canh thong tin vé tién s strc khde la rat quan trong con
can cac xét nghiém, nhét Ia chan doan hinh anh, chirc ndng ho hép va cé thé can céac tha
thuat xam 1an hon, nhw ndi soi phé quan hodc sinh thiét phéi.

Phwong phap diéu tri ILD khac nhau tly thudc vao loai ILD dwgc chan doan va mirc dd nang.
Tén thwong phéi do ILD thuwéng khong thé phuc héi va tién trién dan, vi vay phwong phap



diéu tri thwérng tap trung vao viéc lam giadm céc triéu ching, cai thién chét lwong cudc séng
va lam cham qua trinh tién trién ctia bénh. Thubc, chang han nhw corticosteroid, cé thé duwoc
st dung dé giam viém & phdi. Bén canh dé, bénh nhan ciing can céc trj liéu khong thuéc nhw
liéu phap oxy, phuc héi chirc nang phdi. Trong nhirng trwéng hop xau nhat cé thé xem xét
ghép phéi.

DAT VAN BE

Néu so v&i phé quan, nhu mé phdi, thi khodng ké& phdi (lung interstitium) Ia khu
vuc dwoc cho 1a kha yén tinh va khéng dwoc chi y nhiéu ca trong hoc thuat 1an
thwe hanh. Thyc ra khodng ké déng vai tro rat quan trong trong hoat déng sinh ly
phdi, phé quan. Thé tich va ap suat khodng ké 1a yéu té chinh tham gia vao nhiéu
qua trinh sinh ly bénh, cap, ban cap hoac man tinh.

Bénh phdi k& (Interstitial lung disease, ILD) la thuat ng¥ chung cho khoang
200 loai bénh khac nhau c6 thé din dén tinh trang viém va xo héa mé phédi. Hinh
anh ILD dac trwng gdm tinh trang kho thé tién trién, ho, thiéu oxy, gidm chirc ndng
ph6i, tham nhiém lan tda hai bén trén hinh anh X-quang ngwc, viém, xo hda, han
ché kha nang van déng va gidm chét lwong cudc séng. Hau hét cac trworng hop
ILD 1a do moét yéu td nguyén nhan, chadng han nhu tiép xic véi chat gay di ng,
vat liéu doc hai, amiang, thudc hodc bénh ty mién dich tiém an.

Sv hinh thanh bénh ly & nhirng trwd'ng hop nay la mét qua trinh phirc tap,
chiu anh huwéng ctia nhiéu yéu t, bao gém ca cac déc diém di truyén cta ca nhan
ngudi bénh va viéc tiép xuc véi cac chat 6 nhiém to méi trwérng. Xo phdi tw phat
(Idiopathic pulmonary fibrosis, IPF) 1a dang ILD hung h&n nhét, gay ra tinh trang
xo' phéi tién trién va vinh vién. Bénh nay gay ra bénh phdi man tinh va khéng thé
phuc héi, tién lwong xau, véi thdi gian séng so6t trung binh 1a 3-5 nam sau khi
chan doan néu khéng duoc diéu tri [1-3]. Mac du hai loai thubéc chéng xo hoa da
chirng minh dwoc sy gidm dang ké ty 1é tién trién cta bénh, nhwng van khé co
thé dy doan tién lwong dbi véi tivng bénh nhan [1-3].

Thuat nglr ILD clng vé&i cac chir viét tit cla nd thwdng gay nham 1an cho
céac bac silam sang va c6 mét sd sy mo hd, thiéu chinh xac co thé phan anh sw
hiéu biét khong day da vé nhiéu qué trinh trong nhém bénh Iy nay [4]. Ban than
thuat ngir bénh phdi ké ciing cé phan khéng chinh xac. M6 ké la thuat ngir rong
dé chi cac c4u trac ndm ngoai t& bao va mach mau & phdi, tuy nhién nhiéu bénh
dwoc phan loai 1a ILD thuwéng lién quan dén khoang khéng khi phé nang ciing
nhw md ké gian phé nang [5,6], khién cho sw phan biét nay tré nén khé khan va
c6 phan tuy tién [4]. Cac thuat ngir thay thé cho ILD bao gdbm bénh nhu mé phdi
lan tda (diffuse parenchymal lung disease) va bénh phéi lan téa (diffuse lung



disease), tuy nhién, nhirng thuat nglr nay co Ié cling khéng chinh xac va chuwa
dwoc ap dung réng rai.

Muc dich cla téng quan nay 1a dé cap khai quat t&i khai niém mo k&, nhat [a
mo k& vach gian phé nang va bénh phdi ké& (ILD), d&c biét nhan manh vao dinh
nghia, phan loai, nguyén nhan.

GIAI PHAU VA CHU’C NANG MO KE PHOI
M6 ké phdi (Pulmonary interstitium)

Nhuw trén da noi, khodng ké& phdi, nam gira cAc mach mau va té bao, cung cap
méi trwdng chét 1dng va cAu trdc xung quanh cac té bao dé. V&i y niém nhw vay
c6 thé hinh dung céu tric mé ké phdi 1a thanh phan & 3 khu vwe: M6 quanh phé
quan - mach mau (con goi 1a mé ké truc, axial), mé vach gian phé nang (con goi
la md ké trong tiéu thiy — intralobular hay mé k& nhu mé - parenchimal) va mé
dwéi mang phdi (hay ngoai vi - periferal). M6 k& & ba khu vuc nay c6 sy két ndi
lién tuc vé&i nhau va hinh thanh mét ciu trac khung cta phdi véi trvong lyc 6n
dinh (Hinh 1).
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Thanh phan c4u trac ctia mé k&, dwoc goi chung la c4u trdc nén ngoai bao
(hay ma tran ngoai bao, extracellular matrix, ECM), chi yéu bao gdm cac soi
collagen (loai I, 1), sgi dan héi (elastin), vi sgi (microfibrils) va glycosaminoglycan
(GAG). Cac GAG duoc sulfat héa (heparin/heparan sulfat, chondroitin/dermatan
sulfat va keratan sulfat) va khdng sulfat (hyaluronan). Cac GAG sulfat lién két cong
héa tri v&i khung protein tao ra mét dai phan t&¢ dwoc goi la proteoglycan. Cac
GAG sulfat ndy mang dién tich &m va do d6 c¢6 kha nang thu hat va lién két cac
cation, chdng han nhw cac ion natri [7,8]. Cac thanh phan céu tric ké nay tao ra
nhirng déng gop co hoc riéng biét cho mbi quan hé gitra thé tich k& va ap suét
dich k&. Khi nuéi cdy nguyén bao soi in vitro trong gel collagen, cac nguyén bao
soi bam vao céac soi collagen va bang cach tao ra lwc cang lén cac diém bam do,
lam giam thé tich gel [9]. Sw nén gel qua trung gian nguyé&n bao sgi nay dwoc
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tang cwdng in vitro béi yéu té tang trwdng cé ngudn gbce tir tiéu cau va bj trc ché
b&i cac chét trung gian gay viém, IL-1a va PGE2 [10-12]. Mét hiéu &ng twong tw
trong cAu trdc ngoai bao ctia mé lién két 1dng 18o dwoc tim thay trén khap co thé,
noi cac nguyén bao soi bam vao nhiéu soi collagen théng qua cac két ndi integrin
va nén chat ma tran cu trac nay (Hinh 2). Hiéu &ng cla tac dong nhw trén, phdi
hop vé&i mang lwéi vi soi, co tac dung lam gidm thé tich ké va tang ap lwc ké.
Nguwoc lai, GAG, dac biét 1a hyaluronan, tao ra ap suat thdm twong tw nhw moét
miéng bot bién c6 tac dung lam ting thé tich k& va giam &p lwc dich k&. Mdi quan
hé ap suét - thé tich dich k& phan anh su twong tac gitra hai lwc co hoc can bang
(Hinh 3). Ba chirc ndng co ban ctia md ké la tao ra tac déng lwc 1én phdi, thing
bang dich va tham gia vao co ché viém, stra chiva cAu tric.

) M ké binh thudeng } b)“hol" 1brills Exsa
sann amhbrane

,Zi /?‘\ f\ 3, \W"

.,%a. r I"._ L ‘f

(,

S o5 ' ,.m\\,fe s IS,
,»s" X /ffg{y
// \ N = } /& Q\ v , “

L v
S erascir

_‘;4 : R \\ "‘\'*";'. ".1'- m‘ ‘ sh\ ;)!o i
- j o ”.‘ ‘ = % k~: 5 % Cialistaised

Hinh 2. a. ECM ké khée manh & ngwoi binh thwong dwoc duy tri nhd hoat ddng clia cac nguyén
bao sgi thwdng tru va dai dién cho mét mang luéi 1dng 1€o clia soi collagen, elastin va fibronectin
neo vao mang day cla l&p té bao biéu md. b) M6 ké trong xo phédi tw phat (IPF): Cac nguyén
bao soi biét hda thanh cac nguyén bao sgi co ¢6 kha nang tang co rit, ldng dong & mirc dd cao
cac phan ti ECM vao khoang ké va lam tang dang ké dd cirng cia ECM béang céch lién két men
chéo cong hoa tri bang soi collagen va elastin (Ngudn trich dan: Burgstaller G et al. The
instructive extracellular matrix of the lung: basic composition and alterations in chronic lung
disease. Eur Respir J 2017; 50: 1601805).
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Hinh 3. Md ta thanh phan hiru hinh va déng hoc dich trong khoang ké& phdi (Nguén Internet)




M6 ké gian phé nang

M6 ké gian phé nang, tirc 1a khoang gidi han gitra biéu moé phé nang va mang day
ndi mac mao mach (ndm trong phan nhdém md ké trong tiéu thuy phdi), chra cac
té bao va mang lwdi ngoai bao gdbm cac soi dan hdi (elastin) va cac bo soi tao
keo (collagen) dang dai. Cac té bao c6 mat phong phd nhat trong md ké 1a nguyén
bao soi (fibroblast). Ching la quan thé té bao khéng ddng nhat. Trong khi cac
nguy&n bao soi "cd dién" san xuat va duy tri cAu tric nén ngoai bao, thi nhiéu
nguy&n bao soi trong sé ching chd yéu cé dac tinh co rat. Cac nguyén bao soi
co nay chira cac soi di qua qua vach ngan phé nang, do do6 két néi hai mat biéu
mo clia vach ngan va gia ¢ khdng gian ké. Théng qua cac 16 & mang day, nguyén
bao soi co co thé lién két true tiép biéu moé phé nang va ndi mac mao mach. Do
d6, hang rao mau - khi cé nhirng phan day noi tap trung nhan t& bao va mang
lwéi soi (do d6 cung cap kha nang tai tao va do én dinh co hoc) va nhirng phan
méng noi biéu moé phé nang va ndi mac mao mach chia sé mét mang day chung
(do d6 ngén ngtra sw tich tu chéat 16ng va gidm thiéu dd day cta hang rao khuéch
tan xuéng mic nhd hon dang k&, <lum & khu vwc nay) (Hinh 4). Trong phdi
ngudi, khodng mét nira tdng bé mét hang rao khuéch tan la cau tric méng.

Hinh 4. Hinh cu trac vach gian phé nang dwdi kinh hién vi dién t&r. Vach ngan gitra cac phé
nang v&i cac soi collagen (col) va cac soi dan hoi (el). Biéu mé phé nang (phan mé rong té bao
loai | méng dwoc danh dau bang dau mii tén) dwoc pht bang mét I&p 16t chiva chét hoat dong
bé mat trong phé nang (Surf). Avl: Long phé nang phé nang. Thanh ty 1& 1um. Hinh chén bén
trén cho thay myelin 6ng, mét loai chat dién hoat trong phé nang, & dd phéng dai cao hon. Thanh
ty 1& 0,5um (Ngudn trich d&n: Lars Knudsen et al. The micromechanics of lung alveoli: structure
and function of surfactant and tissue components. Histochemistry and Cell Biology (2018)
150:661-676).



Chirc ndng mé ké trong diéu kién binh thwéng

Trong hoat déng hé hap, hién twong co dan cia phdi lam cho cac khoang khi xa
ctia nhu mé phdi lién tuc chiu nhirng thay dbi vé thé tich va ap lwc ma trong dé co
vai trd quan trong cia mo k& phdi tham gia chi phéi va diéu hoa.

M6t mang lwéi soi dwoc thiét ké hiéu qua dé phuc vu cho viéc 6n dinh céc
khoang khong khi xa trong viéc chéng chiu va truyén cac thay dbi lién quan dén
lwc co hoi clia phdi (ap lwc xuyén phé nang). Trong co' thé sdng, ap suét tai bé
mat mang phdi so vé&i ap suat khi quyén thwdng 1a am va cha yéu dwa trén lyc
dan héi ctia phdi cé nén tang trong mang lwéi soi dan hoéi va strc cang bé mat.
Céac soi trun (elastin) c6 mdi quan hé (rng suat - bién dang (stress—strain
relationship) tuyén tinh trong mét pham vi bién dang rdng, cho phép tdng gap doi
chiéu dai ban dau cta n6 (khoang 200%) dé cac soi nay gop phan vao sw co lai
hay gién ra tao sy 6n dinh nhu md phdi & cac thé tich phdi thAp hon. Cac soi
collagen (soi tao keo) cé dang cong xoédn nhiéu hay it & cac thé tich phdi thap va
thdng & cac thé tich phdi I&n hon va cé méi quan hé (rng suét - bién dang khéng
tuyén tinh cao va c6 dé cirng cao.

L&p té bao biéu mé phé nang cé kha nang co gian thAp nhwng van dam bao
kha nang thu nhé va gién ra trong hoat ddng hé hap 1a nh& chdng tao thanh nhirng
nép gap & vung thanh méng. Mang day cla l&p biéu mé phé nang két dinh cuc
bd v&i cau triic nén ngoai bao bén dwéi va do vay chiu tac dong truc tiép lwe cha
mo k& ma trong dé vai trd quan trong nhat 1a soi dan hdi (elastin) va soi collagen.
Mat d6 va tinh chat phan bd cta cac soi nay thay dbi trong qua trinh 140 hoa va
mot s tinh hudng bénh Iy (hinh 2).

Nhuw vay, cung véi kha nang dan héi cta I&p biéu md phé nang va chét dién
hoat (surfactant), ciu triic mé ké c6 vai trd quan trong trong viéc dam bao sw can
bang thé tich va &p lwc nhu mé phdi dé& duy tri hiéu qua cla qua trinh trao dbi khi
va tudn hoan. Trong hdu hét cac tinh hudng, chét 1dng dworc loc lién tuc tv cac
mach mau nhé vao khoang ké va khéng dworc tai hap thu [13]. Chéat 16ng & khoang
ké sé dwoc loai bé thong qua dan lwu bach huyét va tr& lai tuan hoan tinh mach
(Hinh 3). O phdi, dich k& con dwoc loc qua bé mat thanh mac khoang mang phdi
va sau dé ciing dwoc dwa vao hé thdng bach huyét. Néu c6 mét qué trinh nao lam
thay d6i sw thang bang nay sé dan t&i mat can bang cla cac (rng suét trong nhu
mo phdi, l1am réi loan d&c tinh co hoc phdi tir d6 lam rdi loan théng khi, trao ddi
khi va tuan hoan phédi binh thuéng.
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Hinh 5. (A) M6 ta vi cAu tric khoang vach phé nang — mach mau (mang trao déi khi), viing c6
thanh day va ving cé thanh mang. Mii tén chi hinh anh héng cau trong mao mach (trong hinh
dinh kém phia trén-phai). (B) Cac co ché phan tl hinh thanh IPF: 1) Cac tac nhan gay hai, chang
han nhw khéi thudc 14, bui cdng nghiép, trao ngwoc da day thwe quan va nhiém vi-rat, gay ton
thwong biéu mé phé nang. 2) Cac qua trinh viém va xo héa bat dadu & nhirng ca nhan dé bj tén
thwong. 3) Stra chira biéu md phé nang khéng thanh céng do téang apoptosis va 140 héa sém. 4)
Hinh thanh cac & nguyén bao so¢i, dan dén bién dang cAu tric phdi va suy gidm trao dbi khi
(Nguén trich dan: Internet).

Réi loan chirc nang md ké: tén thwong phéi va xo héa

Céc bénh ly phdi do tdn thwong phdi cip tinh hay man tinh c6 thé gay tré ngai
nghiém trong cho théng khi ddng nhat. Théng khi khéng ddng nhat xay ra trong
bdi canh réi loan chirc nang chét dién hoat, xep phé nang, pht phé nang, viém,
tai tao xo héa khu trd hay lan téa.

Viém l1a yéu t6 chinh trong qué trinh phat trién xo phdi. Tén thwong phdi cap
tinh (Acute lung injury, ALI) va biéu hién ndng hon cta né, hdi chirng suy hé hap
cép tinh (acute respiratory distress syndrome, ARDS), la cac dang viém phéi cu
thé, dac trung bdi sw thay dbi lan tda clia phé nang, phi phdi khdong do tim, viém
tai ché va toan than, dan dén suy phdi tién trién va gidm oxy mau. Hang ndm, hon
3 triéu nguoi trén thé gidi bi anh huwéng bédi ARDS, trong khi ty 1& t& vong dao
dong tlr 35% dén 46% [14,15]. Yéu tbé gop phan dang ké nhét vao ty 18 mac bénh
va tlr vong do ARDS trong nhirng nam gan day la dai dich do vi-rat corona gay ra.
Tuy nhién, mét s lwong 1&n céc kich thich va bénh tat cling c6 thé dong vai tro
la cac yéu td nguyén nhan gay ra ALI va ARDS, bao gém viém phdi do vi khuan
hay do céc loai vi-rat khac (Influenza A virus hoac Rhinovirus), thd may lién tuc,
héa chét, thubc |4 dién tir, chan thwong ndo cp tinh, nhiém trung huyét, viém tuy
cép tinh va nhiéu bénh Iy khéac.
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Hinh 6. CAc kich ban chung vé sw phat trién cta viém phdi: Cac bién thé va hau qua (Ngudn
trich dan: Savin, I.A. et al. Pulmonary Fibrosis as a Result of Acute Lung Inflammation: Molecular
Mechanisms, Relevant In Vivo Models, Prognostic and Therapeutic Approaches. Int. J. Mol. Sci.
2022, 23, 14959. Vé lai)

C4u trac nén ngoai bao (Extracellular matrix, ECM) la mét cAu tric hé tro' co
hoc cho kién trac phdi & trang thai can bang dong gitra qua trinh pha hdy va tai
tao. Nhw da trinh bay & trén, thanh phan ECM gbém nhiéu loai protein va
glycoprotein, trong d6 cé protein ciu tric (collagen va elastin), protein két dinh
(fibronectin va tenascin) va glycosaminoglycan proteoglycan. Cac soi collagen,
bao gdm céc loai collagen I, II, lll, V va IX, 1 cAc thanh phan phé bién nhét cta
ECM trong phdi, mét mat hé tro tao hinh va kich thwéc phdi, mét khac cung cap
dd dan héi va co gidin cta phdi [16]. Cac protein két dinh ctia ECM, chang han
nhw fibronectin va tenascin, 1a cac phéi tir ctia thu thé két dinh té bao, trong khi
glycosaminoglycan va proteoglycan l1a cac thanh phan cau trac chinh cia ECM,
tao thanh chat nén cla hau hét cac loai mé, c6 vai trd 1ap rap, tu stra. Trong diéu
kién sinh ly, protein ECM cung c4p hé tro vé mat cau trdc va co hoc cho mé phdi,
tao thanh co s& cho hoat déng binh thwdng cia té bao, chdng han nhw két dinh,
di chuyén va tang sinh. Tuy nhién, trong diéu kién bénh ly, ECM tr& thanh mot
trong nhirng yéu t6 dan dén sw khéi phat va tién trién ctia xo héa. ECM, md thu
duwoc tir nhirng bénh nhan bj xo phdi, c6 hién twong biét hda nguyén bao soi binh
thwéng thanh nguy@n bao soi co, ngay ca khi khéng cé thanh phan té bao va
cytokine. Bén canh d6, sy tang téng hop céac thanh phan ECM, duoc kich hoat
b&i nguyén bao soi co, ¢ thé 1am gidm do dan héi ciia ECM, kich thich sinh tao
protein lién két Hippo Yes nhay cdm véi co hoc (YAP-1), dan dén gia tdng sw lang
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dong thanh phan ECM va lam gidm thém dé dan hdi ctia phdi, tao thanh mét trong
nhirng vong luan quan cda xo héa [17]. Sy tang hién dién cla cac protein ECM
la mét trong nhirng dau hiéu rd rang vé nhirng thay dbi khdng thé dao nguoc trong
mo phdi, din dén sw phat trién ctia xo phdi & nhirng bénh nhan méc cac bénh ly
phdi c6 nén tan viém man tinh nhw hen, bénh phdi tic nghén man tinh (COPD)
va IPF. Trong IPF, COPD va ARDS, c6 sy tang sinh cac thanh phan ECM khac
nhau nhw collagen loai |, Il va V, fibronectin, tenascin va proteoglycan (lumican
va biglycan) va céc té bao chju trach nhiém vé viéc nay (nhw nguyén bao soi, té
bao co tron duwong thd) cling tdng sinh. Day 1a dac diém chinh & dwdng thé &
nhirng bénh nhan bj xo phdi va COPD [18,19].

Sy phat trién va ton tai dai ddng cla tinh trang viém dwong thé, do nhiéu
bénh viém khac nhau gay ra, dan dén nhirng thay déi biéu hién ctia cAc matrix
metalloproteinase enzyme, men chiu trach nhiém cho qua trinh phan hdy protein
ECM, nhuwng vai trd cGa ching trong s phat trién cta xo phdi van chwa rd rang.
Bén canh chirc nang phan giai protein, matrix metalloproteinase tham gia vao qua
trinh x 1y va kich hoat cac protein khéng lién két truc tiép véi ECM (nhiéu yéu td
tang trwdng, chemokine, thu thé t& bao), diéu chinh chirc ndng bach cau, phong
vé khang khuén, di chuyén té bao va cac qua trinh khac, vira kich thich vira trc
ché sy phéat trién xo héa & phdi [20,21]. Sw phong phu cla cac té bao viém va sw
suy gidm chlrc nang ctia matrix metalloproteinase dan dén rbi loan diéu hoa ECM,
ttr d6 kich thich sy tang sinh té bao co tron, hoat hda nguy@n bao soi va tich tu
collagen. Biéu hién a-SMA (soi actin clia nguy@n bao soi co) 1a dau hiéu biét héa
nguyén bao sgi thanh dang hoat déng cua ching - nguyén bao sgi co. Nguyén
bao soi co biéu hién a-SMA ciing tich cwc tdng hop cac thanh phan ECM, dan
dén sw pha hiy dan dan va khéng thé dao ngwoc ctia cau trac phdi binh thuwéong
dé thay thé n6 bang mo lién két va hau qua cudi cung la réi loan trao dbi khi va
suy phdi.

BENH MO KE PHOI

Phan loai va dac diém bénh hoc

Bénh phdi k& (ILD) va xo phdi (pulmonary fibrosis) bao gém nhiéu loai bénh phéi
thweng gay nham Ian cho ca béac silam sang, da khoa va chuyén khoa. Mét trong
nhirng Iinh vwec dé& gay nham 1an trong ILD 1a vé sb thuat ngty, t viét tat va tir viét
tat &p dung cho cac dang hinh anh, xét nghiém mé bénh hoc va chan doan lam
sang.

ILD va xo phdi la mdt nhém bénh phbi bao gdm sw két hop clia viém va xo
héa nhu md phdi (Hinh 7). Cé nhiéu nguyén nhan khac nhau gay ra ILD, thuéng
la do yéu t6 phoi nhiém véi méi trwdng, nghé nghiép hoédc sir dung thubc hodc cé
thé 1a do mét trong nhiéu bénh tw mién hé théng hodc bénh mé lién két (connective
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tissue diseases, CTD) [22,23]. M6t dang ILD d&c biét dwoc goi la xo hda phdi tw
phéat (Idiopathic Pulmonary Fibrosis IPF) va IPF thuwdng duwgc coi la mét trong
nhirng ILD phé bién va quan trong nhat do nguyén nhan chua rd, tién lwong chung
xau va dap &ng khiém tén vé&i cac bién phap can thiép diéu tri [24-26]. Liéu phap
diéu tri ILD va xo phdi déi khi cé thé phirc tap, nhwng vé nguyén tac hau nhw luén
dwa trén nguyén ly tdc déng vao nguyén nhan cé kha nang xay ra nhét cla ILD.
Vi vai trd quan trong trong sinh bénh hoc trong ILD, xac dinh yéu té phoi nhiém
la quan trong nhét trong chan doan ILD [5,27].

¥ & Bénh phél ké (ILD) ™.
Léaquanin .
Hiit thude s Lin guan ton

Bigrh tu
: \ \
ll Xer hoa phdi A0 v'évp phé& |
\ tur phat qua mén J

LAm
E::.Lm ! Do S dung

thudc

Hinh 7. Hinh thé hién so d vé bénh phédi ké& (ILD) va xo phdi, thé hién sau ILD chinh. Cac ILD
it pho bién hon sé chiém khéng gian con lai trong cac hinh bau duc ILD va xo hda phdi va cling
sé biéu hién cac mwrc dé viém va/hoac xo hda khac nhau tuy thubc vao roi loan cu thé (Ngudn
trich dan: Or Kalchiem-Dekel et al. Interstitial Lung Disease and Pulmonary Fibrosis: A Practical
Approach for General Medicine Physicians with Focus on the Medical History. J. Clin. Med. 2018,
7, 476).

Sau phan nhém co ban bénh ILD dwoc phan biét b&i lam sang, X-quang, xét
nghiém va mé bénh hoc, bao gém: Bé&nh phéi ké lién quan t&i thubc 1a (Smoking
Related-ILD), Viém phdi qua man cam (Hypersensitivity Pneumonitis), Bénh c6
lién quan téi mé lién két (Connective Tissue Disease-Associated ILD), Bénh c6
lien quan t&i nghé nghiép (Occupation-Related ILD), Bénh c6 lién quan t&i st
dung thudc (Medication-Induced ILD), bénh xo héa phdi tw phat. Tom tat phan
biét sdu phadn nhoém bénh nay trong bang 1.

Bang 1. DPac diém phan biét 6 phan nhém ILD (Ngudn trich dan: Or Kalchiem-Dekel et al.
Interstitial Lung Disease and Pulmonary Fibrosis: A Practical Approach for General Medicine
Physicians with Focus on the Medical History. J. Clin. Med. 2018, 7, 476).

Phan nhém | Gei y tir tién Lwong gia Xem xét
ILD st huyét thanh diéu tri
tw mién
ILD lién Hat thube GGO, khi RB, DIP, Binh thworng | B6 thubc 14,
guan téi hay phoi phé thiing PLCH, khi hoac khong loai bé phoi
thuéc la v&i xo hoa, phan &ng nhiém, liéu
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nhiém khai mé dang phé thiing, phap chdng
sinh khoi kham xo héa viém & giai
doan nang
Viém phéi Tiép xtic v6i | GGO, mo U hat khéng | Binh thwdng | Loai bo phoi
qua man céac khang dang khdm, | dién hinh v&i | hodc khéng | nhiém, chéng
cam nguyén hitu | xo héa thuy | cac té bao phan &ng; viém va/hoac
co trong méi | trén, nét khéng 16 da | Xem xét liéu phap trc
trwdng trung tam nhan khang thé két | ché mién
(protein chim, | tiéu thuy tha huyét dich & giai
nam méc, thanh doan nang
lién quan dén
néng nghiép)
ILD lién Cé cactrieu | GGO, mo Viém man Khuyén céo Liéu phap
quan t&i md | chirng thé dang lwdi, tinh, UIP, danh giatw | chéng viém
lien két chét nhw dau | déng déc, xo | NSIP ho&c mién dich va/hoac trc
khép / viem | héatén trong | OP ché mién
khép, phat nhu md ving dich
ban, hién ngoai vi
twong
Raynaud
ILD lién Phoi nhiém GGO, mo Viém man Binh thwdng | Loai bé phoi
guan téi bui-khoi nghé | dang lwéi, xo | tinh, UIP, hoac khong nhiém
nghé nghiép | nghiép hoa, nét, NSIP, OP phan &ng;
mang hoac viem u | Xét nghiém
(plaques) hat tang sinh té
mang phdi bao lympho
(amiang) néu nghi ng®
phoi nhiém
beryllium
ILD lién St dung GGO, m& Viém man Binh thwdng | Ngirng st
quan t&i st | thubc co thé | dang lwdi, tinh, UIP, ho&c khoéng | dung thubc
dung thuéc | gay hai déng dac, NSIP, OP phan &ng néu co thé,
cac nbt, xo hodc viém u liéu phap
héa hat chéng viém
va/hoac rc
ché mién
dich & giai
doan nang
Xo héa phéi | Uu thé nam, | Xo héa ngoai | UIP Binh thwdng | Xem xét cac
tw phat I&n tudi (60- | bién va day hoac khéng lieu phap
80), tién st | phdi v&i hinh phan t&ng chéng xo
phoi nhiém | t6 ong héa, danh gia
thudc 14, bui- ghép phdi &
khéi, c6 yéu mot sd bénh
t6 gia dinh
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nhan chon
loc

Viét tit: GGO, ground-glass opacities; RB, respiratory bronchiolitis; DIP, desquamative interstitial pneumonia; PLCH, pulmonary
Langerhans cell histiocytosis; UIP, usual interstitial pneumonia; NSIP, nonspecific interstitial pneumonia; OP, organizing
pneumonia.

Sinh bénh hoc

ILD dwoc céng nhan [a mét nhém bénh dac trwung bdi sw két hop cua (a) tinh
trang viém man tinh trong phéi, bao gém sw tich tu cia cac té bao viém man tinh
(chd yéu |a té bao lympho va dai thwc bao) va mdrc dd tdng cta nhiéu cytokine,
chemokine va cac phan t&r bé mat té bao tién viém; va (b) cac mirc dd xo hda phdi
khac nhau [28,29]. Do dé, nhw thé hién trong hinh 7, bat ky dang ILD cu thé nao
ciing: C6 thé biéu hién cha yéu la bénh phéi viém, véi it hoac khéng cé cac dac
diém clia xo héa va phan &ng chung cé loi v&i cac phwong phap diéu tri chéng
viém hodc &c ché mién dich; C6 thé biéu hién cha yéu 1a bénh phdi xo héa, voi
tién lwong chung kém va céc liéu phap hiéu qua han ché; Hoac c6 thé biéu hién
v@i cac mirc dd viém va xo hda khac nhau. Ngoai € duy nhét Ia IPF, vi IPF dwoc
coi l1a hinh mau bénh phéi xo hoéa, véi cac phwong phap diéu tri chéng viém hoac
trc ché mién dich khéng hiéu qua va déi khi c6 hai. Thuat ngir xo héa thuwérng am
chi v& mat mé hoc la sw l&ng dong qué murc cda collagen [28,30], nhwng da co
nhiéu bao céo trai ngwoc nhau trong nhiéu ndm vé cac thanh phan mé bénh hoc
chinh xac cta xo héa phdi dwoc cong nhan trén 1am sang [31-33]. Mé&c du c6 sw
khéng chac chan nay, xo phédi c6 thé dwoc nhan biét mot cach dang tin cay trén
hinh anh chup CT nguwc bang cac phat hién dac trwng cia né (xem phan X-quang
bén dubi).

Lam sang

Bénh phdi k& la mét nhém bénh ly phdi khéng déng nhét véi cac biéu hién 1am
sang c6 thé giébng nhau, khéng dac hiéu.

Phan tich mét cach toan dién tién st strc khée ciia ngudi bénh, nhw da dé cap &
trén, c6 tm tam quan trong dac biét trong chan doan ILD. Trong dé can day du
va toan dién tién s phoi nhiém méi trworng séng, nghé nghiép va st dung thubc.
Can phai haéi chi tiét nhivng diéu sau: St dung chéat gay nghién dang hit (bao gém
thudc 14, xi-ga, can sa, cocaine hodc céac loai ma tay hit khac). Méi trwdng gia
dinh, d&c biét chu y dén sy thdm am cla nwéc, sw hién dién cta ndm mébc co thé
nhin thdy. Thuéng xuyén tiép xuc véi chim hodc protein chim. Cac sé thich khac,
bao gdm nhirng s& thich lién quan dén nhac cu hoi, dd gbm, mai trwdng bui khac
hodc dong vat. Tién st nghé nghiép toan dién, bao gbm viéc tiép xdc véi bat ky
chat déc phdi, bui, khi hodc khéi. Tién st s&¢ dung thudc trj liéu toan dién, bao
gdm ca thubc thdo dwoc va bét ky liéu phap nao dwoc st dung dé diéu tri bénh
ac tinh [5,27]. Ngoai ra, tién sl gia dinh chi tiét rat hiru ich dbéi véi nhirng bénh
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nhan mac ILD. Hai nhém gen réng dwoc xac dinh trong cac gia dinh méc bénh di
truyén la nhirng gen lién quan dén sinh hoc telomere [34] va qua trinh x& Iy protein
chét dién hoat [35,36]. Cong viéc tim hiéu nay 1a kha céng phu.

M6 té bao hoc

Khoéng thé khéng noi rang déi véi nhiéu thay thudc thwe hanh, cac thuat ngir va
viét tat lién quan dén mé bénh hoc trong ILD rat phdrc tap va dé 1an 16n.

Hinh 8. Cac mdé hinh hoc
bénh hoc phd bién dwoc quan
séat thay & nhiéu dang ILD khéac
nhau. Mdi cap bang ngang biéu
thi hinh anh phéng dai thap
(bén trdi) va cao (bén phai)
dwoc chup tlr cing mot phan
m®o, va hinh anh phéng dai cao
dwoc chup tr cac khu vuwc
dwoc xac dinh bang diu hoa thi
(*) & d6 phéng dai thap.

Cac hinh (A, B) biéu thj tinh
trang viém phdi k& théng
thwong (UIP). D6 phéng dai
thap biéu thi sy thay di xo hoa
day dic va pha hay cau trac
phdi binh thwong & phia bén
phai ctia hinh (A) va phéi twong
ddi binh thwérng & phia bén trai
cta hinh (A). C6 nhirng vung
réng 1&n thay dbi dang nang té
ong dwoc quan sat thay & cac
khu vwc xo héa, nhw dwoc thay
& ca do phong dai thap va cao.

Cac hinh (C, D) biéu thi tinh
trang viém phéi ké khéng dac
hiéu (NSIP). D6 phong dai thap cho thay sw day Ién ddng déu cla cac thanh phé nang (tkc la
md ké phdi) lan téa khap phdi, va do phéng dai cao cho thay sw két hop cla tinh trang viém té
bao (té bao lympho va dai thuc bao) ciing nhw sw lang dong collagen trong cac thanh bj day 1&n
nay.

Cac hinh (E, F) cho thay tinh trang viém phéi tb chirc héa (OP). D6 phéng dai thap cho thay sw
bao tdn cAu tric phdi tdng thé nhuwng cé cac & 16n bat thwong phdi (ddu hoa thi trong hinh E); O
dod phong dai cao cho thay nhirng & bat thwérng nay la cac ving mé bi té chire hda (mdii tén trong
hinh F). Cac hinh (G, H) cho thay viém tao u hat (granulomatous inflammation). Bé phéng dai
thap cho thdy cac viing nhé viém tap trung xung quanh cac dwéng thé nhd, va do phong dai cao
cho thay nhiéu viing cla tinh trang viém nay chira mé hat kém dinh dang va céc té bao khéng 16
da nhan (mii tén trong hinh H). (Nguén trich dan: Or Kalchiem-Dekel et al. Interstitial Lung
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Disease and Pulmonary Fibrosis: A Practical Approach for General Medicine Physicians with
Focus on the Medical History. J. Clin. Med. 2018, 7, 476).

Ba mé hinh md bénh hoc chinh trong tén thwong phdi & ILD |a viém phdi ké
thédng thworng (Usual Interstitial Pneumonia, UIP), viém phdi k& khéng dac hiéu
(Non-specific Interstitial Pneumonia NSIP) va viém phdi tb chirc hoa (organizing
pneumonia OP), nhi*ng md hinh nay dwgc minh hoa trong Hinh 8.

UIP dwoc nhan biét qua kinh hién vi bang cac vung khéng déng nhét xo héa
day xen ké véi cac ving c6 cau tric phdi twong dbi binh thueng [24,26], trong d6
c6 sw hién dién cta céc thay ddi dang nang td ong (d6 1a cac nang vi thé & trong
nhu md phdi dwoc 16t bang biéu mé hd hap trwdng thanh, chira day chat nhay) va
suw hién dién cta cac 6 nguyén bao soi, 1a cac ving hinh bau duc hodc tron vi thé
cta cau tric nén (hay ma tran) ngoai bao va nguyén bao soi, thwdng nam canh
cac nang tb ong.

NSIP dwoc nhan biét qua kinh hién vi bang tinh trang viém té bao lan tda
va/hodc xo héa trong mé ké phdi xay ra theo mé hinh déng nhat vé méat khéng
gian trén khap phdi, va trong dé cau trac phéi tdng thé dwoc bao ton [27,28].

OP, ho&c khu viec mé phdi bj td chirc hda, dwoc nhan biét qua kinh hién vi
bang nhiéu I&p I&ng dong nhudm mau nhat, hinh tron hoac hinh bau duc bao gém
céc protein cau tric nén ngoai bao va nguyén bao soi hinh thoi hodc nguyén bao
sQi co [6,38,39].

Lwu y cac dac diém phan biét cta UIP va NSIP, trong d6 UIP cho thay céac
vung khéng dbng nhét ctia xo héa day xen k& v&i phdi binh thuwong, trong khi
NSIP cho thdy tén thwong ddng nhat vé mat khéng gian trén khap phébi [25,40].
M&c du c6 thé cé sw chdéng chéo, nhwng nhin chung ba kiéu nay c6 thé dwoc
phan biét dwoc néu co kinh nghiém chan doan vé mé bénh hoc cua ILD. Viém tao
u hat 1a mét kiéu tén thwong phéi bd sung, bao gébm céc tap hop dc trung cla té
bao lympho va md bao (histiocyte), va thuwdng di kém v&i sw hién dién cla cac té
bao khdng 16 da nhan. Viém u hat hat 1a ddc trung clta viém phdi qua man
(hypersensitivity pneumonitis, HP), ngoai ra con dwoc thay trong bénh
sarcoidosis. U hat trong bénh sarcoidosis thwdng cé xu hwéng dinh dang ro,
thwdng dwoc phan dinh bang cac vanh xo héa déng tam xung quanh, trong khi u
hat & HP thworng c6 dinh dang kém. Mot sé phat hién bénh Iy mé hoc cu thé hon
dwoc tim thay trong ILD lién quan dén hut thubc sé dwoc thao luan trong phan cu
thé bén duai.

Mac du viéc xac dinh moé hinh bénh ly hoc trong ILD co6 thé hivu ich, nhwng
chién lwoc diéu trj va tién lwong cta tirng bénh nhan cé thé phu thudc nhiéu hon
vao nguyén nhan cu thé cta ILD. M6i mé hinh bénh ly hoc UIP, NSIP va OP ¢6
thé dwoc nhin thdy trong nhiéu dang ILD khac nhau, nhiéu trong sb do c6 tién
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lwong khac nhau rd rét va phan wng khac nhau rd rét vai tri liéu [22,23]. Vi du,
UIP 1& m6 hinh bénh Iy hoc d&c trung dwoc quan séat thay trong IPF (bénh xo hoa
phdi tw phat), mot can bénh cé tién lwong ndi chung kém va phan tng kém voi
liéu phap chdng viém [24]. Tuy nhién, mé hinh bénh ly hoc UIP ciing c6 thé dwoc
thdy & nhirng bénh nhan mac ILD lién quan dén bénh mé lién két va nhirng bénh
nhan nay thwdng cé tién lwong tdt hon va phan rng tét hon véi liéu phap chéng
viém so v&i bénh nhan IPF mac du cé dang tdn thwong méd bénh hoc gibng hét
nhau [41]. Nhirng quan sat nay cho thay rang cac kiéu tén thwong phdi khéng déc
hiéu va cling c6 khai niém rang phan (rng diéu trj va tién lwong 1am sang co thé
phu thuéc nhiéu hon vao nguyén nhan va thoi gian clia tén thuwong phdi (da ngirng
hay con tiép tuc) hon la mét kiéu mé bénh hoc cu thé.

Ma&c du sinh thiét phdi qua néi soi phé quan rat hivu ich trong cac bénh phéi
ac tinh va truyén nhiém, nhwng nhin chung, né khéng hiru ich trong hau hét cac
dang ILD do md sinh thiét cé kich thwéc nhé [26], ngoai trir mét sd bénh nhw bénh
sarcoidosis [42]. Do dd, liéu bénh nhan mac ILD c6 nén sinh thiét phdi bang phau
thuat (surgical lung biopsy, SLB) hay khéng thwéng [a mét trong nhivng chia dé
gay tranh c&i. Uu diém cta SLB la xac dinh chinh xac kiéu mé bénh hoc, nhwng
nhw da dé cap & trén, diéu tri va tién lwong trong ILD c6 nhiéu kha nang duoc xac
dinh b&i nguyén nhan cta ILD hon 1a mot kiéu mé hoc cu thé. Nhwoc diém cua
SLB lién quan dén rui ro cGa quy trinh can thiép, va ngoai nhi¥rng rdi ro thdng
thwéng cda quy trinh phau thuat xam Ian, c6 thé xay ra tinh trang suy gidm dang
ké vé tinh trang phdi hoac tham chi t& vong sau SLB & nhiéu dang ILD khac nhau
thtr phat sau cai dwoc goi la "dot cap cla ILD" [43,44]. Do d6, quyét dinh tién
hanh SLB luén can dwoc can nhac tinh dén rdi ro so véi loi ich, bénh di kém va
mong mudn cla ngwdi bénh [4].

X-quang

Céc bac si X-quang va bénh hoc can c¢b gang xac dinh cac tiéu chuan chan doan
chinh xac. Théng thwdng, hinh &nh va sy phan bd tén thwong ctia bénh cho phép
thu hep cac chan doan cé thé, nhwng méi twong quan véi biéu hién 1am sang la
diéu can thiét. Cac bac si X-quang va bénh hoc da cd gang xac dinh cac tiéu
chuan chan doan chinh xac. Théng thuwéong, dang tén thwong va sy phan bd cia
bénh cho phép thu hep cac chan doan cé thé, nhwng xac dinh médi twong quan
v&i biéu hién Iam sang luén la diéu can thiét. Cac dang tbn thwong co ban trén X-
quang la Nét (nodular), Vach ngan (Septal), Nang (Cystic), Phé nang (kinh m¢ -
ground-glass), Lwéi (Reticular), Td ong (Honeycombing).
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Céc dang tén thuwong X-quang trén hinh anh chup CT ngwc 1a phan bé sung
thiét yéu cho théng tin vé tién s strc khée dé dwa ra chan doan ILD chinh xac.
Ciling giéng nhw mé t& md hoc cla ILD, cac phat hién bang chup CT nguwc ciing
c6 nhivrng thuat ngtr mo ta riéng va co thé lam tang thém tinh phdc tap cla ILD,
von la thuat nglr md bénh hoc. Vi du, cac dang tén thwong thdy dwoc trén chup
CT nguc c6 thé dwoc md ta 1a dai dién cho mau UIP, NSIP hoac OP dwa trén hinh
anh bénh Iy mé hoc cé thé co cla phbi [45].

-

Hinh 9. Céac dang ton thwong phd bién dwoc quan sét thay trén hinh anh chup CT nguc & nhiéu
dang ILD khac nhau. Hinh (A) cho thdy kinh mé& (GGO) lan réng (dau sao) va gidn phé quan do
kéo (mi t&n). Chan doan lam sang la ILD lién quan dén hat thuéc. Hinh (B) cho thay xo héa &
thay trén phai vé&i gian phé quan do kéo va mét thé tich (mi tén) va cac vang mé dang kham hai
bén. Chan doan Iam sang la viém phdi qua man. Hinh (C) cho thay cac ving déng dac ngoai vi
(mi tén). Chan doan lam sang 1a ILD thir phat sau bénh lupus ban dd hé thdng (SLE). Hinh (D)
cho thdy cac viing GGO lan réng (dau sao), con tdn trong viing ngoai vi ria cta phdi (mdi tén
den) va gian phé quan do kéo nhe (mdii tén trdng). Chan doan Iam sang 1a ILD thr phat do hoi
ching khang synthetase (bénh tw mién hiém). Hinh (E) cho thdy cac nét nhd, cac vét me dang
lwéi va vach ngan lién tiéu thay ndi bat & thuy trén bén phai (d4u sao) va & mare dé it hon & thuy
dwéi bén trai, cing véi hach trung that voi hda (mii tén). Chan doan l1am sang la ILD th& phat
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do phoi nhiém berili man tinh. Hinh (F) cho thay nhiéu nét khéng ré rang (mdi tén) cung véi GGO
xung quanh. Chan doan |am sang la ILD tht phat do amiodarone (Nguén trich dan: Or Kalchiem-
Dekel et al. Interstitial Lung Disease and Pulmonary Fibrosis: A Practical Approach for General
Medicine Physicians with Focus on the Medical History. J. Clin. Med. 2018, 7, 476).

Hinh 10. Hinh anh X-quang dién hinh trén CT ngwc trong bénh xo phdi tw phat (IPF), véi hinh
anh cat ngang (A, B), ding trwéc - sau (C) va dirng ngang (D). Hinh &nh cta cac hinh me (o
m¢& dang vét - lwéi cong va dang té ong) va sw phan bd cta ching (chi yéu & ngoai vi va thiy
dwdi) rat phu hop véi IPF. Lwu y 1a khéng thay sw tén trong md phdi ngoai vi duwéi mang phéi,
GGO, m¢& dang déng dac, md dang khdm va céac nét thwong duwoc quan sat thay & cac dang
ILD khéc nhw thé hién trong Hinh 9 & trén (Ngudn trich dan: Or Kalchiem-Dekel et al. Interstitial
Lung Disease and Pulmonary Fibrosis: A Practical Approach for General Medicine Physicians
with Focus on the Medical History. J. Clin. Med. 2018, 7, 476).

Ba dang hinh &nh ctia chup CT ngwc dwoc thé hién trong Hinh 9.

Pau tién, can xac dinh vi tri, tinh chat phan bd cac vang mé trong nhu mé
phdi: (a) chiém wu thé & thuy trén hay thuy dwéi; (b) & ngoai vi hay trung tam
(trung tAm ciling dwoc goi 1a quanh tiéu phé quan); va (c) c6 xam 14an vang ngoai
vi phéi hay khéng. Khéng c6 s giai thich chinh xac cho nhitng phan bé khac
nhau nay nhwng cac dang ILD cu thé c6 phan b dic trwng ctia viing mé trén hinh
anh CT. Vi du, viém phdi qua man thwéng 1a bénh chiém wu thé & thay trén [46],
trong khi IPF thwéng & bénh chiém wu thé & thiy dwdi [26,26]. Cac hinh anh
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dwng lai theo truc ding hodc ngang hé tro nhiéu cho viéc xac dinh phan bé wu
thé cda tén thuong.

Tiép theo, can xac dinh tdn thwong dang xo, gém: (a) md dang lwdi 1a cac
vét m& dang dwdng cong nhd, thuwérng ndm & ngoai vi ctia phéi; (b) gidn phé quan
do kéo, biéu hién bang hinh anh cac phé quan va tiéu phé quan bij gién, bién dang,
va c6 hinh dang khéng déu phat trién do cac cAu tric phé nang xung quanh bj xo
héa co lai; (c) thay dbi dang td ong, twong tw nhw mé t& mé bénh hoc, trén X-
quang thdy dwoc cac cum nang (cysts) nhd nam & ngoai vi phdi, c6 kha ndng la
biéu hién clia cac dau tan cung tiéu phé quan nhé bi gidn [45,47] va goi nhw vay
la do gidng v&i td ong; va (d) mat thé tich, xay ra khi xo héa dan dén mét khi mé
va thé tich. Hinh anh nay c6 thé dé& dang nhan biét nhat bang sw dich chuyén bét
thweng cta cac ranh lién thay I&n va nhd trong phdi. Can lwu y rang gidn phé
quan do kéo [48,49] va dang t6 ong [50] c6 kha nang biéu thj cac giai doan tién
trién xo hoa va bao hiéu tién lwong xau bat ké nguyén nhan co ban la gi.

Thir ba, can nhan biét sy hién dién cta cac tdn thwong dang kinh me
(ground glass opacities, GGO) va/hoac déng dac. GGO 1a mot ving phdi mé nhat
ma mach mau bén dwéi van cé thé nhin thay, trong khi sw déng dac 1a mét ving
phdi m& dam hon khéng con hinh mach mau nhwng cé thé thay hinh phé quan
hoi hay con goi la phé quéan d6. GGO va déng dac dwoc xem la c6 ban chat viém
va c6 kha nang hdi phuc nhiéu hon so véi cac phat hién xo héa [45].

CHAN POAN

Chéan doan chinh xac la diéu can thiét dé& dam bao tién lwong bénh thuan lgi nhat
cho bénh nhan. Do dé, viéc tuan theo cac hwéng dan québc té va cac con dwdng
chan doan dwa trén bang ching cé thé clru sdng bénh nhan. Cac hwéng dan cap
nhat da thay ddi cach chan doan ILD, tir viéc chd yéu dwa vao diéu tra mé bénh
hoc sang phwong phap tiép can bang lam viéc nhém da chuyén nganh
(multidisciplinary team, MDT). Cac nghién ctru da chirng minh rang phwong phap
tiép can MDT giup tang cwdng dd chinh xac trong quyét dinh cudi clng gitra cac
chuyén gia vé ILD (Hinh 11).

Nhw md té & Hinh 11, thdo luan MDT can cé da di¥ liéu, thdng tin cla ngudi
bénh nhw da trinh bay & trén vé Iam sang, tién st va cac két qua xét nghiém (mau,
X-quang, chirc ndng phéi) da cé. Chup cét I&p vi tinh nguwc do phan giai cao
(HRCT) c6 thé gitp xac dinh bat ky bat thuwdng vé cAu tric hoac bénh phdi ké nao
c6 thé gbp phan gay ra cac triéu chirng ctia bénh nhan [1]. Néu van chwa thé xac
dinh dwoc chan doan, cac ky thuat chan doan xam lan hon sé dwoc xem xét.
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Hinh 11. Lwu d6 tiép can chan doan ILD theo Wijsenbeek et al. Viét tat: MDT: multidisciplinary
team) (V& lai theo: Wijsenbeek M, Suzuki A, Maher TM. Interstitial lung diseases. Lancet. (2022)
400:769-86).

Sau khi chan doan, bwéc tiép theo can 1am bao gdm danh gia mirc d6 néng
cla bénh, thuworng 1a bang cac xét nghiém ddc hiéu bénh. Cac xét nghiém nay
giup xac dinh phan nhom ILD va mdre dd nang lién quan. Thdng tin do bénh nhan
cung cap ciing dwoc thu thap dé hiéu tac dong cla bénh theo quan diém cltia bénh
nhan va giap ich cho viéc hwéng dan cac bwédc chién lwoc quan Iy tiép theo. Ngoai
céac bién phap da dé cap, viéc xac dinh va quan ly cac bién chirng va bénh di kém
la rat quan trong. Phwong phap tiép can MDT nay dam bao rang khéng chi diéu
tri ILD chinh ma con giai quyét cac tinh trang hodc bién chirng hién c6 khéac

PIEU TRI VA TIEN LUONG

X tri ILD thuwéng theo cac budc danh gia va 16 trinh diéu tri. Budc dau tién la
can loai trir cac yéu té nguy co co thé 1a can nguyén gay bénh. Tiép theo, can nd
lwc d& gidm nhe triéu chirng, co6 thé bao gdm nhiéu chién lwoc khac nhau, chang
han nhw phuc hdi chirc nang phdi va hé tro tam ly. Sau khi gidm nhe triéu chirng,
budc tiép theo 1a danh gia kha nang dung nap ctia bénh nhan va hiéu quéa cla
béat ky loai thuéc nao dang st dung. Nhirng trwdng hop ndng ma dieéu tri thube
khong hiéu qua, cé thé can nhac chuyén ghép phéi

X0 tri ILD bao gébm céc tri liéu thubc da dwoc FDA (Hoa ky) chap thuan,
ch&ng han nhw nintedanib va pirfenidone va cac loai thuéc khang viém duy tri nhw

corticosteroid dwong ubng (bao gém prednisone), mycophenolate mofetil
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(CellCeptR), azathioprine (ImuranR) va cyclophosphamide (CytoxanR) [51,52].
Quan ly bénh khéng dung thuéc bao gdm tiém vac-xin (bao gbm cé vac-xin cim
hang nam), phuc hdi chirc nang, oxy tri liéu va ghép phbi.

Tién lwong va mirc dd nang cta ILD phu thudc vao loai ILD va céc yéu td
nhw bénh di kém, tc dd suy gidm chirc ndng phéi, tinh trang hat thudc, tudi tac
va strc khde téng thé cda tirng ca nhan. Hiéu qua diéu tri va dién bién cta bénh
phéi k&, bao gdbm kha ndng phuc héi, cac bién chirng tiém an va thoi gian kéo dai,
rat khac nhau gitra cac bénh nhan. Phan loai bénh, mirc d6 nang va dac diém
nhan khau hoc déng vai trd quan trong trong viéc dw dodn tién lwong bénh. Ciing
can phai quan ly cac bénh di kém, diéu nay co6 thé anh hwdng dang ké dén ty Ié
séng con bénh nhan méc ILD [53]. Vi du, & nhirng b&nh nhan méc IPF, t&r vong
thwerng do cac nguyén nhan khéng lién quan dén hd hap, nhw ung thw, suy tim,
dot quy va bénh dong mach vanh. Gan day, mét tdng quan hé théng két hop phan
tich gop xem xét tién lwong cliia da bao céo ty 1& sdng sot 1a 88% sau 1-2 nam va
31% sau >5 ndm & nhitng bénh nhan dwoc chan doan mac IPF [54]. Bé hiéu rd
hon vé dién bién va tién lwong cla ILD, can thiét phai danh gia cac théng sé sinh
ly chinh va céc chi sb chirc ndng. Dbi v&i bénh nhan méc bénh phéi IPF, nhiéu
yéu td da dwoc chirng minh Ia chi bao tién lwong xau va anh hwéng tiéu cwc dén
chét lwong cudc séng. Bao gém:

- Giam quéang duwdong di bé 6 phat (6 MW) hon 150m trong vong 4 nam.
- Gidm dung tich séng gang strc (FVC) hon 10% trong vong 6 thang.

- Gidm kha nang khuéch tan carbon monoxide (DLCO) hon 15% trong vong 6
thang.

Nghién ctru vé tién lwong da da thiét 1ap méi lién hé dang ké gitra sw suy
giam FVC & bénh nhan IPF va ty |é t&r vong tang, dac biét la trong nhirng trvd'ng
hop cé mirc suy gidm FVC tuyét dbi la 10%-15% [55]. Tuy nhién, van con thiéu
cac diu 4n sinh hoc xac nhan cho s tién trién cta bénh [56] va viéc do khéng
thweng xuyén dung tich séng gang strc (FVC) dé theo dbi van la mot thuc té phd
bién [57].

Téc gia khong c6 mau thuan loi ich can khai bao.
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