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Hội nghị thường niên 2023

NỘI DUNG

Ca lâm sàng

Khái niệm và chẩn đoán PPF trên 
lâm sàng

Điều trị và tiên lượng PPF
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BN nam, 59 tuổi, nghề nghiệp tiếp xúc xăng dầu, đã nghỉ 10 năm, hút thuốc lá 
40 bao-năm, bỏ 3 năm.  Quá trình diễn biến bệnh:

CA LÂM SÀNG

1/2020 • Ho, hụt hơi →VPQ

9/2020 • Ho, hụt hơi → 
ILD, MDD 3 lần

2/2021 • PM-ILD

2021 - 2022
• Methylprednisolone 

+ MMF

6/2022
• PPF/ PM-ILD 

(Antisynthetase 
syndrome) - PE
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CA LÂM SÀNG

Viêm đa cơ tự miễn 16Ag

Thông số Kết quả Thông số Kết quả

Mi-2 Âm tính PL -7 Dương tính

Mi-2 Âm tính PL-12 Âm tính

TIF1 Âm tính PM-Scl100 Âm tính

MDA5 Âm tính PM-Scl75 Âm tính

NXP2 Âm tính Jo-1 Âm tính

SAE1 Âm tính SRP Âm tính

Ku Âm tính
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CA LÂM SÀNG
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•6/ 2022: 

◦ Chẩn đoán: Xơ phổi tiến triển/ Viêm phổi kẽ - HC kháng synthetase 

(PL7+) – Huyết khối ĐM phổi

◦ Điều trị: Methylprednisolon + MMF + Chống đông

◦ Có chỉ định dùng thuốc chống xơ Nintedanib, gia đình không có điều 

kiện tài chính để sử dụng. 

CA LÂM SÀNG
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THUẬT NGỮ CẦN CHÚ Ý

ILD
BỆNH PHỔI KẼ (>200 BỆNH)

FIBROTIC ILD BỆNH PHỔI KẼ XƠ HÓA

PPF XƠ PHỔI TIẾN TRIỂN

•

Raghu Get al. Am J Respir Crit Care Med2022; 205: e18–47
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SO SÁNH ĐỊNH NGHĨA IPF - PPF

IPF: viêm phổi kẽ xơ hóa tiến triển 

mạn tính không rõ nguyên nhân, 

xuất hiện ở người lớn, thường cao 

tuổi, tổn thương giới hạn ở phổi, có 

dạng tổn thương UIP trên phim 

HRCT và giải phẫu bệnh.

Trong IPF, quá trình xơ hóa là liên 

tục và vĩnh viễn

PPF: ILD (ngoài IPF) có bằng chứng 

xơ phổi trên phim, kèm theo có ít 

nhất 2 trong 3 tiêu chí (triệu chứng 

hô hấp, CNHH, phim phổi xấu đi)

xảy ra trong vòng 1 năm vừa qua 

mà không có nguyên nhân giải 

thích được

ATS/ ERS/ JRS/ ALAT 2022
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PPF theo ATS/ ERS/ JRS/ ALAT 2022

Có bằng chứng xơ phổi trên phim → PPF khi có ít nhất 2 trong 3 tiêu chí, trong

vòng 1 năm vừa qua, mà không có nguyên nhân giải thích được:

1. Triệu chứng hô hấp xấu đi

2. Bằng chứng bệnh tiến triển trên thăm dò chức năng hô hấp:

◦ Giảm FVC tuyệt đối ≥5% trong vòng 1 năm theo dõi và/hoặc

◦ Giảm DLCO tuyệt đối (đã hiệu chỉnh theo Hb) ≥10% trong vòng 1 năm sau khi theo dõi

3. Bằng chứng bệnh tiến triển trên phim chụp (≥ 1 tiêu chí sau):

◦ Tăng độ lan rộng hoặc độ nặng của giãn phế quản/giãn tiểu phế quản co kéo

◦ Hình ảnh kính mờ kèm giãn phế quản co kéo mới xuất hiện

◦ Hình ảnh lưới mịn mới xuất hiện

◦ Tăng độ lan rộng hoặc độ nặng của tổn thương lưới

◦ Hình ảnh tổ ong mới hoặc tăng lên

◦ Giảm thể tích phổi nhiều hơn
ATS/ ERS/ JRS/ ALAT 2022
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BẰNG CHỨNG XƠ PHỔI TRÊN HRCT

• Hình tổ ong

• Giãn phế quản co kéo

• Xơ lướiATS/ ERS/ JRS/ ALAT 2022
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XƠ PHỔI TIẾN TRIỂN TRÊN HRCT

BN Xơ cứng bì TD 1 
năm
◦ GGO mới kèm giãn PQ co 

kéo

◦ Co kéo rãnh liên thùy

◦ Tổn thương lưới mới

=> Xơ hóa tiến triển

Baseline Sau 1 năm
ATS/ ERS/ JRS/ ALAT 2022
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XƠ PHỔI TIẾN TRIỂN TRÊN HRCT

Có hay không xơ hóa tiến triển?

◦ Thoái triển của tổn thương đông đặc

◦ Xuất hiện xơ hóa lưới nội tiểu thùy mới

◦ Giảm thể tích vùng phổi tổn thương

=> Xơ hóa tiến triển

1 nămBaseline

Tổn thương không phải luôn rõ ràng để chẩn đoán!!!
ATS/ ERS/ JRS/ ALAT 2022
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TỶ LỆ ILD CÓ BIỂU HIỆN PPF

Lưu ý: IPF không được bao gồm trong hình, vì nó được loại trừ khỏi định nghĩa của PPF

Raghu Get al. Am J Respir Crit Care Med2022; 205: e18–47

Phần màu xanh đại diện cho tỷ 

lệ ước tính của bệnh nhân có 

biểu hiện PPF, dựa trên ý 

kiến ​​chuyên gia

Sarcoidosis

ILD ngoài IPF

IIP
ILDs liên

quan tự miễn
Liên quan tiếp

xúc

ILD có nang 
và / hoặc lấp

đầy khí

iNSIP

iPPFE

iDIP

AFOP

Không thể 
phân loại

COP

iLIP

AIP

Bạch cầu ái 
toan

RA

SSc

MCTD

Viêm cơ

Sjögrens

Viêm mạch

SLE

Khác

HP

Nghề nghiệp
• Bệnh bụi phổi 

amiăng
• Bệnh bụi phổi silic
• Thợ mỏ
• Berylliosis
• Và nhiều cái khác

LCH

Lymphoproliferative

PAP

LAM

KhácThuốc

Bức xạ

Illicit drugs

Nhiễm khuẩn

RB-ILD

PPF không phải là một 

chẩn đoán bệnh mà là 

một đặc điểm chung của 

sự tiến triển trong các 

bệnh ILD xơ hóa
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PPF

BỆNH 
PHỔI KẼ XƠ HÓA

TIẾN 
TRIỂN

PPF

1. Trong 1 năm qua

2. Không có nguyên nhân giải thích cho sự tiến triển

ATS/ ERS/ JRS/ ALAT 2022
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2022

2023

PPF? CA LÂM SÀNG
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PPF?

20 Aug 2021

06 Aug 2021

25 Oct 2021

CA LÂM SÀNG
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NHẦM LẪN LIÊN QUAN ĐẾN PPF

•  Có căn nguyên làm nặng lên tổn thương phổi: 
nhiễm khuẩn, virus, nấm, lao → không phải PPF

•  RP-ILD, AIP → diễn biến cấp tính, tiến triển 
nhanh → không phải PPF → không có chỉ định 
chống xơ

•  Chẩn đoán PPF → cần có sự tiến triển theo thời 
gian, không chẩn đoán ngay ở lần đầu tiên phát 
hiện tổn thương phổi kẽ

Hướng dẫn chẩn đoán và điều trị bệnh phổi kẽ 2022 VNRS
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ĐIỀU TRỊ DỰA TRÊN CƠ CHẾ

Viêm và xơ hóa có thể cùng tồn tại trong cơ chế bệnh sinh ban đầu của ILD

1.CottinVet al. Eur Respir Rev2018, 27: 180076; 2. Wells AUet al. Nat RevRheumatol2014, 10: 728–39; 3.SpagnoloPet al. Ann RheumDis 2020; 0: 1–8;

4.WongkarnjanaMộtet al.Curr Opin PulmMed2020; 26:436–42; 5.WollinLet al. Eur Respir J2019; 54: 1900161;6. Duarte ACet al.ActaReumatol2019; 44: 161–2;

7.CottinVet al. Eur Respir Rev2019; 28: 190109; 8. Kolb M,VašákováM.Res 2019; 20: 57

IPF

CTD-ILD

HP

PHƠI NHIỄM VIÊM XƠ HÓA

Xác định/tránh Thuốc chống xơ
Thuốc chống viêm*

Xơ phổi có thể tự duy trì5- thuốc chống xơ có thể làm chậm tiến triển bệnh

Viêm / xơ hóa do bệnh:

Chìa khóa:

Can thiệp:
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ĐIỀU TRỊ TOÀN DIỆN

nền

Điều trị 

PPF

1. Lungs & You. Learn about Oxygen Therapy. Available at: https://www.lungsandyou.com/management/oxygen-therapy (Accessed February 2018);  2. Raghu G, et al. Am J Respir Crit 

Care Med 2011;183:788–824; 3. Lungs & You. Tracking the progression of IPF. Available at:  ttps://www.lungsandyou.com/management/tracking-ipf-progression (Accessed February 

2018); 4. American Thoracic Society. Pulse oximetry. Available at: https://www.thoracic.org/patients/patient-resources/resources/pulse-oximetry.pdf (Accessed February 2018)
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KHUYẾN CÁO VỀ CHỐNG XƠ TRONG PPF

•

Raghu Get al. Am J Respir Crit Care Med2022; 205: e18–47

• Không có loại thuốc chống xơ nào khác được khuyến cáo để điều trị bệnh nhân PPF

• Khuyến cáo cần thêm các nghiên cứu lâm sàng sâu hơn về vấn đề điều trị PPF

Nintedanib: được khuyến cáo điều trị bệnh nhân PPF

Pirfenidone: chưa đủ bằng chứng để khuyến cáo sử dụng trong PPF
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KHUYẾN CÁO VỀ CHỐNG XƠ TRONG PPF

•

Raghu Get al. Am J Respir Crit Care Med2022; 205: e18–47

Đề xuất nintedanib để điều trị 

PPF (ngoài IPF)  ở những bệnh 

nhân đã thất bại với điều trị tiêu 

chuẩn đối với ILD xơ hóa

Nintedanib Điều trị tiêu chuẩn khác nhau giữa các 

BN, có thể là:

• Điều trị ức chế miễn dịch

• Loại bỏ kháng nguyên

• Theo dõi

Điều trị tiêu chuẩn có thể khác nhau giữa 

các vùng
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Bệnh phổi kẽ xơ hóa, ngoài IPF

Các xét nghiệm chẩn đoán theo hướng dẫn quốc tế

Chẩn đoán tự tin về một

bệnh phổi kẽ nhất định

Chẩn đoán tạm thời về một

phổi kẽ đưa ra

Bệnh phổi kẽ không

phân loại

Điều trị Theo dõi chặt chẽ mà ko cần điều trị

Ổn định bệnh Bệnh tiến triển Bệnh tiến triển Bệnh ổn định

Theo dõi

(nếu thích hợp)

Bệnh phổi kẽ xơ

hóa tiến triển

Theo dõi

(nếu thích hợp)

Cân nhắc thêm

thuốc chống xơ

George PMet al. Lancet Respir Med2020; 8: 925–34
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Wijsenbeek, M. and V. Cottin, Spectrum of Fibrotic Lung Diseases. N Engl J Med, 2020. 383(10): p. 958-968

ĐIỀU TRỊ CHUẨN CÁC BỆNH PHỔI KẼ NGOÀI IPF
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THUỐC CHỐNG XƠ

NINTEDANIB
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CHỐNG XƠ TRONG PPF

Flaherty et al.  NEJM 2020
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Brown KK et al. Does HRCT pattern influence the effect of nintedanib in patients with progressive fibrosing interstitial 

lung diseases (ILDs)? Poster developed for the American Thoracic Society International Conference, 2020.

Làm chậm tốc độ suy giảm FVC với cả 

UIP và xơ hóa non-UIP sau 52 tuần

Xác định có hay không 

có PPF rất quan trọng để 

chỉ định điều trị thuốc 

chống xơ kịp thời.

CHỐNG XƠ TRONG PPF
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LIỆU PHÁP OXY

1. Lungs & You. Learn about Oxygen Therapy. Available at: https://www.lungsandyou.com/management/oxygen-therapy (Accessed February 2018);  2. Raghu G, et al. Am J Respir Crit 

Care Med 2011;183:788–824; 3. Lungs & You. Tracking the progression of IPF. Available at:  ttps://www.lungsandyou.com/management/tracking-ipf-progression (Accessed February 

2018); 4. American Thoracic Society. Pulse oximetry. Available at: https://www.thoracic.org/patients/patient-resources/resources/pulse-oximetry.pdf (Accessed February 2018)

Giảm oxy máu thường xuyên ngay cả lúc nghỉ hoặc giảm

oxy máu khi gắng sức1

Cần đánh giá mức oxy máu lúc nghỉ và khi gắng sức mỗi
3 – 6 tháng2

Đánh giá đơn giản bằng đo SpO2, kẹp trong ít nhất 1 
phút3,4
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LIỆU PHÁP OXY

1. Lungs & You. Learn about Oxygen Therapy. Available at: https://www.lungsandyou.com/management/oxygen-therapy (Accessed February 2018);  2. Raghu G, et al. Am J Respir Crit 

Care Med 2011;183:788–824; 3. Lungs & You. Tracking the progression of IPF. Available at:  ttps://www.lungsandyou.com/management/tracking-ipf-progression (Accessed February 

2018); 4. American Thoracic Society. Pulse oximetry. Available at: https://www.thoracic.org/patients/patient-resources/resources/pulse-oximetry.pdf (Accessed February 2018)
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PHỤC HỒI CHỨC NĂNG HÔ HẤP

1. Lungs & You. Learn about Oxygen Therapy. Available at: https://www.lungsandyou.com/management/oxygen-therapy (Accessed February 2018);  2. Raghu G, et al. Am J Respir Crit 

Care Med 2011;183:788–824; 3. Lungs & You. Tracking the progression of IPF. Available at:  ttps://www.lungsandyou.com/management/tracking-ipf-progression (Accessed February 

2018); 4. American Thoracic Society. Pulse oximetry. Available at: https://www.thoracic.org/patients/patient-resources/resources/pulse-oximetry.pdf (Accessed February 2018)
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PHỤC HỒI CHỨC NĂNG HÔ HẤP

1. Lungs & You. Learn about Oxygen Therapy. Available at: https://www.lungsandyou.com/management/oxygen-therapy (Accessed February 2018);  2. Raghu G, et al. Am J Respir Crit 

Care Med 2011;183:788–824; 3. Lungs & You. Tracking the progression of IPF. Available at:  ttps://www.lungsandyou.com/management/tracking-ipf-progression (Accessed February 

2018); 4. American Thoracic Society. Pulse oximetry. Available at: https://www.thoracic.org/patients/patient-resources/resources/pulse-oximetry.pdf (Accessed February 2018)
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Mouhamad Nasser et al. Eur Respir J 2021;57:2002718

NC PROGRESS

165 BN PPF ko điều trị chống xơ – baseline là thời điểm đủ tiêu chuẩn CĐ PPF

TIÊN LƯỢNG PPF
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Mouhamad Nasser et al. Eur Respir J 2021;57:2002718

NC PROGRESS

Tỉ lệ sống: 83% sau 3 năm, 72% sau 5 năm, 65% sau 7 năm

Bệnh phổi kẽ liên quan tới bệnh tự miễn tiên lượng tốt hơn

TIÊN LƯỢNG PPF
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Tiên lượng xa ngang nhau giữa nhóm có và không có UIP

TIÊN LƯỢNG PPF

Mouhamad Nasser et al. Eur Respir J 2021;57:2002718
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• BN nữ, 59 tuổi, tháng 7/2020. BN xuất hiện sốt, ho khan, khó thở → đi khám phát hiện

tổn thương phổi kẽ. 

• BN được chẩn đoán bệnh phổi kẽ nghi ngờ bệnh tự miễn – Huyết khối bán phần ĐMP. 

•  BN ra viện duy trì methylprednisolon và Mycophenolate mofetil, chống đông. Đã ngừng 

chống đông từ 7/2021 sau khi chụp lại MSCT ĐMP không còn huyết khối. 

•  Bệnh nhân thỉnh thoảng có khám lại, đỡ khó thở, giảm liều methylprednisolon dần, cho 

đến 4mg cách ngày + MMF 2g/ngày

• 3 tháng gần đây, BN xuất hiện tím các đầu ngón tay chân, đau rát, không ho, không 

sốt, khó thở khi gắng sức tăng nhiều hơn. 

CA LÂM SÀNG
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• Bệnh nhân tỉnh, tiếp xúc được

• Không phù, không XHDD. Khó thở khi gắng sức

• Hiện tượng Raynaund và viêm mạch ngọn chi

• Da mặt đỏ nhạy cảm với ánh sáng.

• Tim đều

• Phổi thông khí đều 2 bên, ít rale nổ 2 bên

• Bụng mềm

• Không yếu cơ

CA LÂM SÀNG
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CA LÂM SÀNG
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CA LÂM SÀNG
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7/2020 3/2022

Anti-ANA 6.3 7,0

Anti-dsDNA (-) 133,3

Sm (-)

Scl-70 (-) (-)

Jo-1 (-) (-)

RNP - 70 (-) (-)

pANCA (-) (-)

cANCA (-) (-)

Kháng đông lupus (-)

Kháng cardiolipin (-)

Kháng beta2-

glycoprotein

(-)

7/2020

ANA MDHQ 1/100:  

Cytoplasmic +                               

Speckled 4+

CA LÂM SÀNG
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2021 2022

FVC 1.33L – 51% 1.30L – 49%

FEV1 1.10L – 55% 1.11L – 55%

FEV1/FVC 83% 88%

CA LÂM SÀNG
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Tổn thương nghĩ đến NSIP xơ hóa tiến triển

05/2021 03/202203/2020

CA LÂM SÀNG
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03/2020 03/2022

Giảm thể tích hai phổi

CA LÂM SÀNG
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P: 1/4, T: 1/4

P: 1/4, T: 2/4

P: 3/4, T: 4/4

P: 1/4, T: 1/4

P: 1/4, T: 2/4

Ước lượng diện xơ hóa 17/40 ~ 42,5%

03/2022

CA LÂM SÀNG
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CHẨN ĐOÁN:

PPF – SLE - ILD – Raynauld phenomenom

CA LÂM SÀNG
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KẾT LUẬN

▪  Bệnh phổi kẽ là nhóm bệnh đa dạng với một tỷ lệ không nhỏ có tổn 
thương xơ phổi

▪  Một số bệnh phổi kẽ có xơ khác có thể xuất hiện tình trạng xơ phổi tiến 
triển (PPF) ngoài IPF.

▪  Tiêu chuẩn chẩn đoán PPF theo ATS 2022 dựa trên sự tiến triển xấu đi 
của triệu chứng, mức độ xơ hóa trên HRCT và CNHH trong 12 tháng

▪  Thuốc chống xơ Nintedanib đã được khuyến cáo điều trị PPF (ngoài 
IPF) với những ILD đã thất bại với điều trị tiêu chuẩn



Hội nghị thường niên 2023



Hội nghị thường niên 2023

XIN TRÂN TRỌNG CẢM ƠN
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