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Bệnh tích protein phế nang 
• Mô tả lần đầu: H. Rosen và cộng sự (1958, New England Journal Medicine)

• Tần suất: 0.2/ 1.000.000
• Nhật Bản: 0.49-6.2/ 1.000.000 
• Việt Nam: 4 ca (BV Bạch Mai), 1 ca (BVPhạm Ngọc Thạch) 

• Nam/nữ: 1.3-2.2, 40-52, hút thuốc lá

• Chẩn đoán và điều trị: thách thức 
• Không điển hình/chồng lắp nhiễm trùng

• Thủ thuật xâm lấn. 

• Test xác định nguyên nhân chưa được thực hiện tại VN  

• Điều trị triệu chứng

• Điều trị đặc hiệu: off-label

• Kháng trị 

R. Borie, C. Danel, M-P. Debray, C. Taille, M-C. Dombret, M. Aubier, R. Epaud, B. Crestani. European Respiratory Review 2011 20: 98-107; DOI: 10.1183/09059180.00001311
Campo I, Kadija Z, Mariani F, et al. Pulmonary alveolar proteinosis: diagnostic and therapeutic challenges. Multidiscip Respir Med. 2012;7(1):4. Published 2012 Jun 11. doi:10.1186/2049-6958-7-4



BỆNH TÍCH PROTEIN PHẾ NANG 
BÁO CÁO CHÙM 4 CA BỆNH

• BSNT NGUYỄN HỮU HOÁ

HỘI NGHỊ THƯỜNG NIÊN NĂM 2024
HỘI HÔ HẤP TPHCM



Cơ chế bệnh sinh của PAP

Chẩn đoán bệnh tích protein phế nang 

Trapnell, Bruce C.Whitsett, Jeffrey A. Nakata, Koh. Pulmonary Alveolar Proteinosis. N Engl J Med. doi: 10.1056/NEJMra023226
New England Journal of Medicine



Dịch tễ PAP

Kimura ERJ Open Research 2024
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Triệu chứng gợi ý?

• Khó thở
• Ho
• Đau ngực
• Mệt
• Sốt

Ridley Am J Respir Crit Care Med Vol. 200, 
P16-P17, 2019. PAP ATS Patient education 



McCarthy C. Eur Respir J 2024



Chụp cắt lớp vi tính lồng ngực 

• Hình ảnh crazy-paving lan tỏa 2 phổi: dày vách liên tiểu thùy 
+/- hình ảnh kính mờ

• Dấu chỉ điểm bệnh (pathognomonic sign)



Tiếp cận nguyên nhân dựa trên 
đặc điểm tổn thương trên CT

• Hình ảnh lát đá
• Đặc trưng nhưng không 

phải “pathognomonic”

• Cần nội soi phế quản
• BAL ± sinh thiết 

  Xét nghiệm tìm nguyên 
nhân khác 

Diễn tiến cấp tính Diễn tiến mạn tính
OAP UIP/IPF+UIP/NSIP
Nhiễm trùng: VK, 
virus, PCP, 
M.pneumonia 

Bệnh tích protein phế 
nang

Xuất huyết phế nang Viêm phổi tổ chức hóa

Bệnh phổi mô kẽ cấp Viêm mạch máu (Hội chứng 
Churg-Strauss)

ARDS Bệnh phổi do tăng 
eosinophil mạn

Bệnh phổi cấp do xạ Adenomacarcinoma 

bệnh phổi cấp do tăng 
eosinophil máu 

Gieo rắc đường bạch 
huyết của u 
Sarcoidosis
Viêm phổi do lipid

1. De Wever W, Meersschaert J, Coolen J, Verbeken E, 
Verschakelen JA. The crazy-paving pattern: a radiological-
pathological correlation. Insights Imaging.
2. J. A. Verschakelen. Computed Tomography of the Lung. A 
Pattern Approach. Second edition. Chapter 7 . Combined 
Patterns. P  129- 131 
 



Chỉ định nội soi phế quản 
ở nhóm bệnh nhân giảm oxy máu nặng?

NC quan sát tiến cứu đa 
trung tâm   
• N 169 BN PaO2/Fio2 300 

không thở máy hoặc cần O2 
>8l/phút có chỉ định FOB 
(/)

• Endpoint chính: tần suất đặt 
nội khí quản sau thủ thuật

• Kết luận:
• 15% đặt nội khí quản sau thủ 

thuật, 56% cho 
• Nguy cơ cao: COPD hoặc 

bệnh nhân suy giảm miễn dịch 
• Thực hiện được/BN giảm 0xy 

máu TB- nặng nếu có chỉ định. 

BTs guideline 2010 

• Không chống chỉ định 
tuyệt đối cho nhóm BN 
giảm oxy máu TB- nặng

• Đảm bảo 
• SpO2 > 90% trước và 

trong thủ thuật 
• SpO2 không giảm quá 

4% trong thủ thuật  

Safety of performing fiberoptic bronchoscopy in critically ill hypoxemic patients with acute respiratory failure. Cracco, C., Fartoukh, M., Prodanovic, H. 
et al. Intensive Care Med (2013)
British Thoracic Society Bronchoscopy Guidelines Committee, a Subcommittee of Standards of Care Committee of British Thoracic 
Society (2001) British Thoracic Society guidelines on diagnostic flexible bronchoscopy. Thorax 56(Suppl 1):i1–i21 



Chẩn đoán?

McCarthy C. Eur Respir J 2024



Chẩn đoán?

McCarthy C. Eur Respir J 2024



PAP do tự 
miễn

PAP thứ phát PAP bẩm sinh PAP di truyền

Tỷ lệ 90% ~5% ~1%, mới sanh ~5%, 4-8 tuổi

Cơ chế Anti-GM-CSF 
trung hòa làm 
bất thường cơ 
chế thanh thải 
surfactant

Bệnh nguyên phát gây rối loạn 
thanh thải surfactant liên quan 
đại thực bào phế nang
▪ MDS(76-88%)
▪ Nhiễm trùng (2-3%)
▪ Ức chế miễn dịch sau ghép tạng (7%)
▪ Ung thư khác 5%)
▪ HIV, bụi kim loại silica, titanium hoặc aluminum

Bất thường gen tạo lập các 
surfactant bất thường 

Bất thường 
thụ thể GM-
CSF

Anti- GM-
CSF 

(+) cao > 
20mcg/mL

(-) (-) (-)

GM-CSF (-) (-) (-) GM-CSF tăng

Gen SFTPB, SFTPC, ABCA3, 
NKX2.1, TTF1, SFTPB, SFTPC, 
ABCA3, SLC7A7

CSF2RA, 
CSF2RB

Chẩn đoán bệnh tích protein phế nang 

Trapnell, Bruce C.Whitsett, Jeffrey A. Nakata, Koh. Pulmonary Alveolar Proteinosis. N Engl J Med. doi: 10.1056/NEJMra023226
New England Journal of Medicine
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Chẩn đoán?

McCarthy C. Eur Respir J 2024



▪ Không có NC ngẫu nhiên
▪ Phân tích dữ liệu 

▪ BN: rửa phổi tại t bất kỳ từ 
lúc phát hiện bệnh. 

▪ Kết luận
▪ Sống còn: 95%   (rửa) so với 

85% (nhóm chứng)

Rửa phổi toàn bộ  
bệnh tích protein phế nang 

F Seymour, John & J Presneill, Jeffrey. (2002). Pulmonary Alveolar Proteinosis Progress in the First 44 Years. American journal of 
respiratory and critical care medicine. 166. 215-35. 10.1164/rccm.2109105.
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Tóm tắt

1. Dịch tễ: bệnh hiếm, nhưng đang tăng; bệnh sinh: đại thực bào 

không dọn surfactant

2. Chẩn đoán: triệu chứng hô hấp và x quang ngực → HRCT → rửa 

phế quản phế nang

3. Rửa phổi, GM-CSF, rituximab, thay huyết tương, ghép phổi



CẢM ƠN QUÝ 
ĐỒNG NGHIỆP ĐÃ 
CHÚ Ý LẮNG NGHE


	Slide 1
	Slide 2
	Slide 3: Bệnh Án  Rút Kinh Nghiệm Chuyên Môn
	Slide 4: Bệnh tích protein phế nang 
	Slide 5: BỆNH TÍCH PROTEIN PHẾ NANG  BÁO CÁO CHÙM 4 CA BỆNH
	Slide 6: Chẩn đoán bệnh tích protein phế nang 
	Slide 7: Dịch tễ PAP
	Slide 8
	Slide 9: Triệu chứng gợi ý?
	Slide 10
	Slide 11: Chụp cắt lớp vi tính lồng ngực 
	Slide 12: Tiếp cận nguyên nhân dựa trên  đặc điểm tổn thương trên CT
	Slide 13: Chỉ định nội soi phế quản  ở nhóm bệnh nhân giảm oxy máu nặng?
	Slide 14: Chẩn đoán?
	Slide 15: Chẩn đoán?
	Slide 16: Chẩn đoán bệnh tích protein phế nang 
	Slide 17
	Slide 18: Chẩn đoán?
	Slide 19: Rửa phổi toàn bộ   bệnh tích protein phế nang 
	Slide 20: Chẩn đoán?
	Slide 21: Chẩn đoán?
	Slide 22: Chẩn đoán?
	Slide 23: Chẩn đoán?
	Slide 24: Tóm tắt
	Slide 25

