HOI NGHI KHOA HQOC THUONG NIEN NAM 2026 - HE THONG BENH VIEN DA KHOA TAM ANH

TONG QUAN BENH PHOI KE TRONG
HOI CHO’NG KHANG SYNTHETASE

TOM TAT

Hoi chiung khang synthetase 1a mot bénh ty mién
hiém gap, c6 biéu hién 1dm sang da dang véi cac trigu
chimg thuong gip bao gdm viém co, sdt, viém khép,
hién tuong Raynaud, dAu hiéu “ban tay thg co khi” va
bénh phoi k&. Hoi chimg khang synthetase duoc coi 1a
nam trong nhom céac bénh 1y co viém ty mién. Mic du
¢6 su chng 14p vé mit 1am sang voi viém da co va viém
da co, diém khac biét quan trong la sy hién dién cla cac
khang thé khang synthetase. Bénh phdi k& lién quan
dén hoi chimg khang synthetase 13 bién ching nghiém
trong nhat ciia hoi chimg khang synthetase, can dugc
danh gia k¥ ludng vé 1am sang, hinh anh hoc, cac kiéu
hinh 1dm sang dic trung lién quan dén khang thé khang
synthetase nham dinh hudng chan doén, tién luong va
lwa chon chién lugc diéu tri va quan 1y phu hop.

Tir khéa: Hoi chimg khang synthetase, bénh phdi
k&, khang thé khang synthetase.

SUMMARY

REVIEW OF INTERSTITIAL LUNG DISEASE IN
ANTISYNTHETASE SYNDROME

Anti-synthetase syndrome is a rare autoimmune
disorder characterized by a heterogeneous clinical
presentation. Common manifestations include myositis,
fever, inflammatory arthritis, Raynaud’s phenomenon,
‘mechanic’s hands”, and interstitial lung disease. Anti-
synthetase syndrome is considered part of the spectrum
of idiopathic inflammatory myopathies. Although there
is substantial clinical overlap with Polymyositis and
Dermatomyositis, a key distinguishing feature is the
presence of autoantibodies against an aminoacyl-tRNA
synthetase. Interstitial lung disease associated with
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anti-synthetase syndrome represents the most frequent
and clinically significant complication, contributing
substantially to morbidity and mortality. The clinical
course and severity of interstitial lung disease can
vary widely depending on the specific anti-synthetase
antibody profile. Therefore, a comprehensive
evaluation incorporating clinical features, radiological
findings, and serologic antibody patterns is essential
for accurate diagnosis and for guiding appropriate
therapeutic strategies.

Keywords: Antisynthetase syndrome, interstitial
lung disease, anti-synthetase antibodies.

I. GIGI THIEU

Hoi chimg khéng synthetase hién nay dugc
cong nhan rong rai nhu mot thyc thé trong
nhém bénh co viém tu mién. Biéu hién 1am
sang cua hdi chiing nay dugc mo ta véi “tam
chimg” kinh dién bao gdm: viém co, viém
khdp va bénh phdi k&, tuy nhién biéu hién 1am
sang c6 thé rat da dang. Céc triéu ching 1am
sang khac c6 thé gap 1a hién tugng Raynaud,
dau hiéu “ban tay tho co khi”, sot... Piém
khac biét quan trong gilta hdi chimg khang
synthetase v&i cac bénh 1y co viém ty mién
khéc ndm & su hién dién ctuia khang thé khang
synthetase.

Bénh phoi k& lién quan dén hoi chung
khang synthetase gdy ra ganh ning dang ké
cho céc bénh nhén, d6i khi c6 thé xuat hién
don doc. Pic biét, bénh phoi k& ciing c6 thé
1a biéu hién khoi phat ciia hoi ching khang
synthetase do d6 doi hodi cac bac sy chuyén
khoa Ho hadp phai canh giac dé chan doan
chinh xéc.
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Bai viét s& dua ra mot ca 1am sang, tir d6
thao luan tong quan toan dién vé hoi ching
khang synthetase bao gébm biéu hién bénh,
chan doéan, didu tri véi trong tam la cac
bénh phdi k& lién quan dén hoi chimg khang
synthetase.

Céc bénh co viém tu phat & mdt nhém
cac rdi loan tu mién bao gém nhiéu thé bénh
co khac nhau. Hoi chiing khang synthetase
duoc xem 12 mot thé bénh co dic trung boi sy
hién dién cta céc khang thé khéng nhiéu loai
aminoacyl-transfer RNA synthetases (ARSs).
Hocberg va cong sy 1an dau mé ta hoi ching
khang synthetase khi phat hién mdi lién hé
gitta khang thé khang Jo-1 véi bénh phoi k&
¢ bénh nhan viém co (1). Sau d6 Marguerie
va cong su nhén manh biéu hién lam sang va
tam ching: viém co, viém khép va viém phoi
k& cung vdi su c6 madt cia cac tu khang thé
khang ARSs (2). Ngay nay, hoi ching nay da
phat trién vai viée xac dinh dwoc nhiéu loai
tir khang thé hon trong khi van giit phan 16n
cac diém chinh. Mac du hoi chimg khang
synthetase chua duoc xép nhu mot thuc thé
riéng biét trong tiéu chuan phan loai bénh
co viém cua Lién doan Thap khép Chau Aw/
Truong mon thap khép Hoa Ky (EULAR/
ACR) (3), nhung Connors va cong su (4),
Solomon va cdng su (5), cung Lega va cOng
su (6) d3 dé xudt cac tiéu chuan chan doan
nham hd tro nhan dién bénh.

Ca lam sang

Bénh nhan nit, 59 tudi, nhép vién tai Khoa
H6 hap, Bénh vién Pa khoa Tam Anh Ha Noi
trong tinh trang sot, kho tho ting dan va yéu
co gdc chi.

Khoang hon 1 thang trudc khi nhap vién,
bénh nhan xuat hién ho va sbt, dugc diéu trj

tai mot bénh vién chuyén khoa phéi tuyén tinh
v6i chan doan viém phoi. Nguoi bénh dugc
str dung khang sinh trong 2 tuan, sau dé triéu
chimg cai thién véi tinh trang hét s6t va giam
ho, dugc ra vi¢n. Tuy nhién, ngay sau d6 bénh
nhan tai xuat hién ho, sét va kho th, nhap
vién tai bénh vién da khoa tinh. Sau hon 1
tudn diéu trj ndi trd, bénh nhan giam ho va
hét s6t nhung van con khé thd nén xin ra vién.
Mot ngay trude khi nhap vién tai Bénh vién
Pa khoa Tam Anh Ha Noi, nguoi bénh xuét
hién trd lai tinh trang s6t, kho tho tang dan,
yéu co gbc chi va phu hai chan.

V& tién st, bénh nhan sinh nim 1966 tai
Viét Nam, két hon voi nguoi Trung Qudc
va sinh song tai Trung Qudc trong khoang
30 nam. Ngudi bénh trd vé Viét Nam thim
gia dinh khoang 2 thang trudc khi khaoi phat
bénh. Bénh nhan khong hut thude 14, thude
lao va khong sir dung cac chat kich thich.
Nghé nghiép 1a phu hd. Trong méi trudng
song khong ghi nhan phoi nhidm véi gia stc
hoic gia cam. Tién st gia dinh khong ghi nhan
truong hop bénh phéi k& hodc bénh ly ty mién.

Tai thoi diém nhap vién, bénh nhan tinh
tao, sbt 38,2°C, ¢ biéu hién suy ho hip voéi
SpO, 91-92% khi thd khi phong. Khdm ho hép
ghi nhan ran nd cudi thi hit vao hai bén phoi.
Nguoi bénh ¢6 phu hai chan, yéu co gdc chi
va dau cac khép ban tay hai bén nhung khong
c¢6 biéu hién viém khép. Kham da va mach
méu ngoai vi khong ghi nhan ton thuong da
dic hiéu, hién twong Raynaud hoic ddu hiéu
“ban tay tho co khi”.

Két qua xét nghiém cho thay bach cau ting
25 G/L, bach ciu da nhan trung tinh 20 G/L,
procalcitonin 0,32 ng/mL. Cac diu 4n ton
thuwong tim tang gom NT-proBNP 367 pmol/L
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va troponin T 259 pg/mL. Men co tang cao
véi creatine kinase (CK) 1982 U/L. Ferritin
huyét thanh ting 1968 ng/mL.

Xét nghiém mién dich ghi nhan khang thé
khang nhan (ANA) dwong tinh véi kiéu hinh
speckled AC-4 (3+) va cytoplasmic AC-20
(1+). Yéu t6 dang thap (RF) va anti-CCP 4m
tinh. Trong panel khang thé viém co, anti-
R052 duong tinh manh (+++), anti-Jo-1 duong
tinh manh (+++), Sp100 duong tinh (+).

Chup cét 16p vi tinh nguc do phén giai cao
(HRCT) cho thay hinh anh viém phdi to chtrc
hoa dién hinh trong giai doan cap (Hinh 1).
Dién co ghi nhan giam nhe bién d6 co co toan
phﬁn tai cac day than kinh van dong chi trén
va chi du6i hai bén, phan bd d6i xing. Sinh
thiét co ta dau dui phai cho théy teo co nhe,
khong ghi nhan hinh 4nh viém co dic hiéu.
Siéu 4m tim phat hién tang 4p dong mach phoi
mirc d6 nhe véi ap lyc dong mach phdi wdc
tinh 43 mmHg.

Két qua xét nghiém dich rira phé quan —
phé nang khong phat hién vi khuan, vi ndm,
AFB hoidc Mycobacterium tuberculosis bang
ky thuat Xpert. CMV-PCR trong dich rtra
phé quan — phé nang dwong tinh (Ct = 23).
Xét nghiém viém gan B ghi nhan HBc total
duong tinh.
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Hinh 1: Hinh anh cdt 16p vi tinh long nguee:
ton thuwong dang viém phéi t6 chirc héa giai
doan cdp tinh.

Trén co s& cac biéu hién 1am sang, can
1am sang, hinh anh hoc va xét nghiém mién
dich, bénh nhan dugc chan doan: suy ho hép
do bénh phoi k& lién quan hoi ching khang
synthetase, theo ddi viém co tim, suy tim va
nhiém cytomegalovirus (CMV).

Nguoi bénh duge didu tri ban dau bang
khéng sinh phd rong, methylprednisolone liéu
tan cong 500 mg/ngdy trong 3 ngay, sau do
giam con 40 mg/ngdy, két hop ganciclovir,
thude loi tiéu va liéu phap oxy. Sau diéu tri,
bénh nhan hét sdt, giam phui ngoai vi va giam
ho; tuy nhién tinh trang suy ho hap van con va
yéu co gbe chi tién trién rd hon.

Bénh nhan dugc hoi chan boi hoi dong
da chuyén khoa vé bénh phoi k& bao gom
cac chuyén nganh Ho hép, Co xuong khdp,
Di tmg — Mién dich 1am sang, Chan doan
hinh anh, Giai phau bénh va Tim mach. Sau
hoi chan, danh gia nguoi bénh co tinh trang
suy ho hap khong cai thién sau khi diéu tri
methylprednisolone tan cong nén nguoi bénh
dugc b sung cyclophosphamide duong tinh
mach liéu 500 mg/m? mdi 3 tuin, dong thoi
duy tri methylprednisolone 40 mg/ngay. Piéu
tri hd tro bao g@)m ganciclovir, loi tiéu, du
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phong tai hoat viém gan B bang tenofovir, du
phong viém phdi do Preumocystis jirovecii
bang cotrimoxazole va liéu phép oxy.

Trong qué trinh diéu tri, tinh trang 1dm sang
cai thién dan véi hét s6t, hét phu, cai thién suy
hd hép (SpO, dat 94-95% khi tho khi phong),
trong khi tinh trang y€u co chi cai thi¢n han
ché. Nguoi bénh duoc xuét vién voi phéc dd
duy tri gdm methylprednisolone, ganciclovir,
tenofovir va cotrimoxazole.

Sau xuét vién, bénh nhan dugc theo ddi
ngoai tri tai phong kham chuyén khoa Ho6
hap trong 3 1an tai kham lién tiép. Nguoi bénh
khong con sdt, hét ho, chi con kho thé nhe khi
gang sirc. SpO, dat 98% khi thd khi phong.
Tinh trang yéu co cai thién dan, khong con
phi ngoai vi. Kham phdi van ghi nhan ran nd
thi hit vao hai day phdi. Chup HRCT nguc
cho thiy ton thuwong phdi cai thién rd rét so
voi thoi diém nhap vién (Hinh 2). Céc chi
s6 viém, ferritin, men co, troponin T va NT-
proBNP déu giam dang ke.

Trong qua trinh theo doi ngoai tra,
methylprednisolone dwoc duy tri v6i liéu 32
mg/ngdy. Danh gia ngudi bénh co tién trién
lam sang tot 1én cing véi nguy co tac dung
phu cua cyclophosphamide, Mycophenolate
mofetil duoc can nhic bd sung thay thé cho
cyclophosphamide sau xuit vién 2 tun voi
lidu khoi dau 1000 mg/ngay va ting liéu dan
theo kha niang dung nap. Pong thoi tiép tuc
duy tri tenofovir va cotrimoxazole. Do ngudi
bénh phai tro lai Trung Quéc sinh séng, bénh
nhan duoc tu van tiép tuc theo doi tai co s&
chuyén sau vé bénh phdi k&, duy tri diéu tri
corticosteroid két hop mycophenolate mofetil
v6i liéu dich tir 2000-3000 mg/ngay.

e X S

Hinh 2: Hinh anh cdt I6p vi tinh long nguc
sau 2 tuan ra vién.

Co ché bénh sinh

Hiéu biét hién tai cia chung ta vé hoi ching
khéng synthetase ciing twong ty nhu cac rdi
loan tu mién khac cho théy ¢6 su 16i loan cua
hé mién dich bao gém ca mién dich bAm sinh
va mién dich thu duoc, ¢6 thé duoc khoi phat
boi mot yéu to moi truong. Diéu nay dan dén
su chon loc cac té bao mién dich c6 kha nang
nhan dién ty khang nguyén tir do gy ra tinh
trang ty mién. Su chon loc nay co6 thé khoi
phat trong mot s6 diéu kién thuan loi (vi du:
yéu tb di truyén, ndng d6 hormon, hé vi sinh
vat), dan dén san xuét cac tu khang thé (7).

Hoi chung khang synthetase duogc dinh
nghia bdi sy hién di¢n cta cac tu khang thé
chéng lai aminoacyl-tRNA synthetase (ARS).
8 loai tyr khang thé khang ARS thuong dugc
md ta c¢6 lién quan dén hoi chimg khang
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synthetase bao gdm: HisRS (anti-Jo-1); ThrRS
(anti-PL-7); AlaRS (anti-PL-12); GIyRS
(anti-EJ); 1leRS (anti-OJ); AsnRS (anti-KS);
PheRS (anti-Zo); TyrRS (anti-HA/YRS) trong
d6 khang thé anti Jo-1 1a thudng gip nhat (8)

Bang 1: Tan sudt cc khang thé khang ARS
0 bénh nhan hoi chirng khang synthetase

Khéng thé Zha;; 2;’1212 ©) g(?lv; %il(?)
N =828
Anti Jo-1 63% 72%
Anti PL-7 15% 11%
Anti PL-12 8% 10%
Anti EJ 14% 5%
Anti OJ - -
Anti KS -
Anti Zo -
Anti Ha -

Mot gia thiét duoc dua ra 13 phoi co thé 1a
noi khoi phat co ché bénh sinh. Cac nghién
clru quan sat da ghi nhan ty 1€ cao cac bénh ly
dudng ho hap hodc phoi nhidm véi cac yéu th
nguy co trong moi truong trudc khi khoi phat
tinh trang viém co (11). Tinh trang stress hodc
chét cta té bao biéu mo do cac phoi nhiém
trudc do dugc cho la giai phong cac vi hat
va tir d6 kich hoat hé mién dich dan dén hinh
thanh cac khang thé khang synthetase.

Dich té hoc

Céc bénh viém co ty mién nhin chung 1a
bénh hiém gip (12) trong d6 hoi ching khang
synthetase con it gip hon. Mic du ban dau
dwoc mo ta véi tam chimg kinh dién bao gom:
viém co, viém khop va viém phoi ké tuy nhién
thuc té hoi chimg khang synthetase c6 thé
biéu hién 1am sang da dang v&i thoi gian biéu
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hién céc triéu chtng 1a khac nhau dan dén kho
khan trong chan doan. Bén canh do, viéc phat
hién cham cac khang thé khang synthetase
cling nhu han ché vé& d6 chinh xac cia cac xét
nghiém dan dén viéc chan doan khong day du.
Tat ca nhimg diéu ndy anh huéng dén ty 18
phat hién bénh.

Trong 1 phan tich trén hon 3000 bénh
nhan viém co ty mién, ty 1é hoi ching khang
synthetase chiém 17% va gan déy sau khi cép
nhat ¢ cung 1 co s& dir lidu thi ty 1€ nay da
tang 1én gan 20% (13). Pang chi ¥, c6 mot sb
luong 16n bénh nhan duogc chén doan bd sung
1a hdi ching khang synthetase sau khi da dugc
phan loai vao cac bénh 1y viém co tu mién
khac khi duge xem xét hdi ciru va ap dung tiéu
chuan chan doan ciia Connors. Trong 1 quin
thé 16n gdm 1.113 bénh nhan viém co tu mién
tai Trung Qubc, 21% dugc phat hién mic hoi
chung khang synthetase (14). Orphabet udc
tinh rang c6 khoang % s ca viém co ty mién
1a hoi chimg khang synthetase, v6i ty 16 mic
khoang 1/25.000-33.000 (15).

Hoi chung khang synthetase thuong gap ¢
nir nhiéu hon, véi ty 18 khoang 2-3:1 (10, 15).
Bénh thuong khdéi phat trong thap nién thir 4
dén 5 cta cude doi (10).

Dic diém 1am sang

Tam chung kinh dién cua hoi ching khang
synthetase bao gdm viém co, viém khép va
viém phdi k& chi duoc ghi nhan ¢ khoang 15%
bénh nhan (10). Ty 1¢ bénh nhan c6 tam chiing
kinh dién co thé tang 1én dén 44% trong qua
trinh theo ddi cho thay ban chat tién trién va
thay d6i ctia hoi chimg nay (10). Cac biéu hién
khéc c6 thé gdp cua bénh la sOt, hién tuong
Raynaud, dau hiéu ban tay tho co khi. Tinh
khong dong nhat trong biéu hién bénh duoc
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cho 1a ¢6 thé lién quan dén céc loai khang thé
khang synthetase khac nhau.

Tén thwong co

Ton thuong co trong hoi ching khang
synthetase co thé biéu hién dudi dang dau co
va/hoac yéu co, 1 s6 bénh nhan con c6 kho
nudt. Ton thuong thuong anh hudng chi yéu
dén nhém co gdc chi (16). Khang thé anti Jo-1
13 yéu t6 du bao manh cua ton thuong co (10).
Té6n thuong co hd hip ciing da dugc ghi nhan,
chiém khoang 8% (16).

Khop

Viém khép va dau khép 1a cac biéu hién
thuong gdp & bénh nhan hdi ching khang
synthetase véi ty 1¢ khoang 60-70% voi céac
biéu hién dau nhiéu khép hodc viém nhiéu
khép (17). Nhitng bénh nhan c6 khang thé
anti Jo-1 dwong tinh c6 ty 18 ton thuong khép
cao hon so véi nhitng loai khang thé khac
(10). Ton thuong khép thuong mang tinh
d6i xtmg, da khép va chi yéu anh huong dén
ban tay va cd tay. Hau hét cac truong hop ton
thuwong khép c6 tinh chat khong huy khop tuy
nhién mot sd c¢6 thé ¢ hily khop. Trong do,
¢6 bénh nhan c6 duong tinh yéu té dang thap
RFF hodc anti-CCP do d6 ¢6 thé bi chan doan
nham thanh viém khép dang thap (18).

Phéi

Bénh phdi k& 13 mot biéu hién ngoai
co thudng gip nhit ctia hdi chimg khang
synthetase voi ty 1¢ méic tir 67-100% (19).
Nhiéu nghién ctru chi ra ty 1& viém phodi k& co
lién quan dén khang thé khang synthetase clia
bénh nhan. Nhitng bénh nhan duong tinh voi
anti EJ, PL-7; PL-12 ¢6 ty 1¢ ton thuong phoi
cao va nang hon .

V¢ biéu hi€u 1am sang cua bénh phoi ke,

mot s6 bénh nhan ¢6 thé c6 bénh phoi k& dudi
lam sang, nhung da s thuong biéu hién ho
hodc khé thé khi ging stic (18). Trong khi
nhiéu bénh nhan hoi chimg khang synthetase
khoi phat triéu ching ctia bénh phoi k& tir tir
thi co 1 ty 1é dang ké c6 biéu hién khoi phat
cap tinh va co thé gap 6 tit ca nhoém khang thé.
Trong mdt phan tich vé dich rira phé quan phé
nang & bénh nhan co bénh phdi k& cip tinh
cho thy bach cau trung tinh chiém wu thé, cao
hon déng ké so v6i nhém con lai ( 20), goi ¥
kha ning c6 tinh trang ton thuong phdi cap
(acute lung injury — ALI).

Su dong ton tai ctia khang thé Ro-52 da
dugc nhiéu nghién ciru bao cao co lién quan
dén bénh phéi k& nang hon ¢ cac bénh nhan
c6 hoi chung khang synthetase (21). Tuy vay,
mirc 46 dong gop cua anti Ro-52 vao biéu
hién phoi ning ¢ hoi ching khang synthetase
van chua thuc sy rd rang, con can thém cac
nghién ctru dé danh gia.

Chup cit 16p vi tinh do phan giai cao 1a
tham do thiét yéu nhét trong chan doan va
danh gia muc do cta bénh phoi ké. Cac ton
thuong thuong thiy & thuy dudi hodc phan
b lan téa voi vu thé ngoai vi hodc quanh bé
mach phé quan. Céac kiéu hinh ton thuong
phd bién bao gdm viém phoi khong dién hinh
(NSIP), viém phoi t6 chirc hoa (OP) hodc hdn
hop NSIP-OP; ngoai ra con c6 thé gap viém
phoi k& thong thuong (UIP) hodc viém phoi
k& cép tinh/ton thuong phé nang lan toa (AIP/
DAD) nhung hiém gap hon (22).

Ngoai viém phdi k& mot sb ton thuong
tai phoi khac co thé gap ¢ bénh nhan co hoi
ching khang synthetase bao gdm ting ap
dong mach phoi, bénh Iy mang phdi voi ty 18
it gap hon (22). Can danh gi4 toan dién vé 1am

51



HOI NGHI KHOA HQOC THUONG NIEN NAM 2026 - HE THONG BENH VIEN DA KHOA TAM ANH

sang, chan doan hinh anh dé phat hién som
cac ton thuong kém theo.

Biéu hi¢n da

Hién tuong Raynaud 1a mot biéu hién quan
trong cua hoi chung khang synthetase va dugc
bao cdo ¢ khoang 39% bénh nhan (10) cling
nhu c6 thé 13 tridu chimg khoi phat caa bénh.
Mot dau hiéu co thé gap khac cua hoi chung
khang synthease 1a “ban tay thg co khi” déc
trung boi cic ton thuong ting simg khong
nglra, nit né, bong vay chu yéu anh hudong
dén long ban tay, bo quay ciia ban tay va ngon
tr6. Ton thuong niy duoc ghi nhan ¢ khoang
40% bénh nhan va c6 thé duoc cai thién khi
diéu tri, c6 thé dong vai tro 1a dau hiéu cua
dot cap ctia bénh trong d6 c6 thé bao gom ton
thuong phoi (23).

Biéu hign khdc

S6t gip trong khoang 1/3 s6 bénh nhén
trong sudt qua trinh dién bién 1am sang va co
vé hay gap hon & bénh nhan mang khang thé
anti-EJ va anti-PL-12 (10, 18).

Ton thuong tim ciing c6 thé gip ¢ bénh
nhan c6 hoi chimg khang synthetase, chiém

7% trong s6 649 bénh nhan duoc bao cdo
trong 1 nghién ctru (13). Cac biéu hién tim
mach bao gé)m ¢ viém co tim, r6i loan nhip,
tang men tim khong do nguyén nhan mach
vanh, viém mang ngoai tim va tran dich mang
ngoai tim.

Chan dosn

Chan doan hoi chimg khing synthetase
dua trén mdt trong cac ti€u chuén d3 dugc dé
Xuét (bang 2). Do biéu hién 1am sang da dang,
tién trién theo thoi gian, c6 thé chong lap triéu
chimg voi cac bénh 1y khac, kha ning chan
dodn clia cac b tiéu chuan 1a khac nhau va
hién van con thiéu cac bang ching chimg minh
d6 nhay va do dac hi€u cua cac bo tiéu chuén
nay. Tat ¢4 céc tiéu chuan hién c6 déu bao gdm
sy hién dién cua khang thé khang synthetase
nhu diéu kién tién quyét nhung khac nhau vé sd
luong va loai triéu chimg bd sung. Trong thuc
hanh 1am sang, can nghi dén hoi chimg khang
synthetase ngay ca khi khong c6 tri€u ching
ngoai phdi dic biét & bénh nhan c6 kiéu hinh
NSIP, OP hoic chong 14p NSIP-OP trén HRCT
va can sang loc hoi chimg khang synthetase.

Bang 2: Tiéu chudn chan dodn héi chirng khéng synthetase

Connors (4)

Solomon (5)

Lega (Connors sira dabi) (6)

Khéng thé khang synthetase dwong
tinh va 1 trong cac dau hiéu:

*  Viém co (tiéu chuan cua

Khéng thé khang synthetase duong
tinh va 2 ti€éu chuan chinh hoac 1
tiéu chuan chinh + 2 ti€u chuan phy:

Khang thé khang synthetase dwong
tinh va 1 trong cac dau hiéu:
Viém co (rd rang hoac khong

Bohan va Peter Tiéu chuan chinh: dién hinh)

«  Viém phdi k& theo tiéu chudn  +  Viém co (tiéu chuan cta «  Viém phdi k& theo tiéu chuan
cua ATS Bohan va Peter) cua ATS

*  Viém khodp (1am sang, *+  Viém phoi k& theo tiéu chuan  »  Viém khép hodc dau khép

cua ATS
Tiéu chuan phu:

X-quang, tu ghi nhén)
+  S6t khong giai thich duoc
«  Déu hiéu Raynaud «  Viém khép
* Ban tay thg co khi .

Déu hiéu Raynaud .

Hoic 2 trong s6:

« St khong giai thich duoc
+  Déu hiéu Raynaud

Ban tay thg co khi

* Ban tay tho co khi
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Trong thyc hanh 1am sang, nén can nhic
sang loc cic khang thé khang synthetase
v6i cac bénh nhan c6 viém phdi k& ngay ca
khi khong ¢ biéu hién ngoai phdi, dic biét
& nhitg bénh nhéan c6 kiéu hinh NSIP, OP
hodc chong 1an NSIP-OP. Viéc sinh thiét phoi
dé chan doan 1a khong can thiét trong nhiéu
truong hop. Thay vao do, cac xét nghiém toan
dién vé co (panel viém da co) dé phat hién cac
khang thé c¢é gia tri trong chan doan. Trong
mot sb truong hop co thé can lam mot sd tham
do dé chan doan tuy timg bénh canh 1am sang
nhu MRI co, sinh thiét co, ndi soi phé quan,
si€éu am tim,...

Diéu tri

Piéu tri viém phdi k& & bénh nhan hoi
chimg khang synthetase gap nhiéu thach thirc
do biéu hién bénh da dang tir khong cé tridu
chung dén tién trién man tinh hodc tién trién
nhanh. O nhirng bénh nhan cé biéu hién 1am
sang, muic d§ nang cua bénh ciling cod thé dao
dong tir nhe cho dén ning, de doa tinh mang.
Ngay ca voi nhimng bénh nhan da duoc diéu tri
6n dinh van ¢ thé ¢ nhiing dot cap tinh, kho
du dodn doi hoi phai thay d6i phac do diéu tri.

Chién luoc diéu tri viém phoi k& lién quan
hoi chimg khang synthetase phan 16n suy ra tir
cac khuyén céo diéu tri lién quan dén viém co
tu mién. Vi vay, trc ché mién dich 1a nén tang
quan trong nhat trong diéu tri. Mot sé bénh
nhan c6 thé c6 biéu hién khang trj du di duoc
diéu trj v6i corticosteroid va hai thude trc ché
mién dich va can phai thir cac liéu phéap diéu
tri khic bao gdm rituximab va IVIG (22).

Uc ché mién dich

Corticosteroid

Corticosteroid 13 nén tang trong diéu tri

viém phdi k& lién quan hoi chimg khang
synthetase. Phan 16n dir lidu dén tir nghién
clru & bénh nhan viém co ty mién cho thiy
bénh cé xu hudng cai thién hodc on dinh khi
diéu tri corticosteroid (24). Hién tai, khong c6
chi d4u nao dy bao kha nang dap ung voi didu
tri corticosteroid & bénh nhan c6 viém phéi
k& lién quan hdi chung khang synthetase tuy
nhién mot sb tai liéu goi y rang bénh nhan c6
thanh phan viém ndi bat hon trong kiéu hinh
NSIP hodc OP cé thé dap tng t6t hon voi
corticosteroid (25).

Liéu corticosteroid khoi dau 13 prednisone
tor 0,5-1mg/kg/ngay tuy theo muc do nang,
dong thoi theo doi tién trién 1am sang (22).
O nhitng bénh nhan ning, viém phdi ké
tién trién nhanh, cdp tinh hodc suy ho hép,
de doa tinh mang co thé cin nhic dung
methylprednisolone tinh mach liéu cao 500-
1000mg/ngay x 3 ngay. Pong thoi, bat dau
mét thude tre ché mién dich tht hai khoi
phat nhanh nhu IVIG trudc khi chuyén sang
prednisone duong udng 1mg/kg/ngdy. Sau do,
ludén can két hop véi mot thude e ché mién
dich gitp giam lidu steroid. Liéu khoi dau nay
thuong can duy tri khoang 1 thang. Néu co
cai thién vé 1am sang, chtc ning ho hip va
hinh 4nh hoc, giam liéu prednisone xudng
40mg/ngdy; sau do giam 25% mdi 2-4 tuan
cho dén khi con 20mg/ngay rdi tiép tuc giam
2,5mg moi 2 tuan. Céc dot cép ndng cua viém
phéi k& hodc tinh trang khang tri thuong xay
ra khi giam lidu glucocorticoid vi vy thuong
duy tri prednisone & muc 5-10mg/ngay cung
thubc giam lidu steroid cho dén khi céc triéu
chimg, chtrc ning ho hip va hinh anh hoc on
dinh (22).

Céc thuoc trc ché mien dich gidm liéu steroid
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Thudc trc ché tong hop purine —azathioprine
va mycophenolate mofetil

Nhiéu nghién ctru quan sat dd cho thay
hi€u qua cua azathioprine va mycophenolate
mofetil trong kiém soat bénh va cai thién
chic ning phdi. Azathioprine khoi dau véi
liéu 50mg/ngay, ting 50mg mdi 1-2 tuan dén
liu 2-2,5mg/kg/ngay (t6i da 200mg/ngay).
Can theo ddi doc tinh huyét hoc va gan.
Mycophenolate mofetil dugc dung véi licu
khoi dau 1a 500mg 2 lan/ngay, muc tiéu lidu
la 2-3g/ngay (22).

Thudc tc ché calcineurin — cyclosporine A
va Tacrolimus

Mot s6 nghién ciru di cho thay hiéu qua
ctia hai thudc nay trong cai thién chirc ning
phdi ciing nhu gitp giam liéu steroid (26).
Cyclosporin A duoc khuyén céo véi lidu
2-5mg/kg x 2 lan/ngay duy tri ndng d6 mau
100-150 nang/ml (22). Tacrolimus dugc su
dung véi lidu 0,075mg/kg x 2 lan/ngdy, ndng
do dich 3-6ng/ml (22).

Cyclophosphamide

Cyclophosphamide khong phai 1a lya chon
thuong quy ma thuong chi dugc sir dung chu
yéu trong cac truong hop viém phdi k& nang,
tién trién nhanh do doc tinh nhiéu. Liéu dung:
truyén tinh mach 500-700mg/m2 dién tich da
mdi 2-4 tudn, diéu chinh theo bach cau ( 22).

Rituximab

Pay la khang thé don dong chong CD20,
thuong dugc chi dinh ¢ cac truong hop khang
tri hodc dot cdp. Liéu: Rituximab 1g ngay 0
va 14, c6 thé nhéc lai sau 4-6 thang tly timg
truong hop (22).

Immunoglobulin tinh mach (IVIG)
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IVIG gy tic ché cytokine, gitp trung hoa tyr
khéng thé, giam hoat hoa bo thé. IVIG thuong
dugc chi dinh trong cac truong hop bénh nhan
ning, dién bién cap tinh vdi it tac dung phu hon
so vo6i cyclophosphamide tuy nhién lai c6 gia
thanh cao hon. Liéu ding: 2g/kg chia 5 ngay,
1ap lai hang thang va ludn can phdi hop thém
thude trc ché mién dich khac (22).

Thuébc chéng xo

Nintedanib dugc ching minh gitp giam
téc d6 suy giam FVC & bénh nhan c6 viém
phoi ké tién trién (26). Tuy nhién, vai tro ciia
thuc chdng xo trong diéu tri viém phoi k&
lién quan hoi chung khang synthetase con han
ché, can c6 thém cac nghién ctru.

Diéu tri khdc

HO trg ho hap: thong khi nhéan tao khong
xam nhap hoac xam nhap cé thé can thiét cho
nhimg trudng hop ngudi bénh ¢o suy hd hap
nang. Mot sd truong hop 6 thé can liéu phap
oxy bd sung.

ECMO: c6 thé duoc chi dinh trong nhiing
truong hop ning, gitip hd trg oxy hoa, c6 thém
thoi gian trong khi cho cac liéu phap e ché
mién dich phat huy tac dung.

Tap phuc hoi chirc ning ho hip va tap
luyén giup cai thién tinh trang kho thd, nang
cao chét lugng cudc sdng.

Tiém ching va du phong: cac vic xin
thuong duong khuyén cao bao gdm: cim, phé
cau, RSV, COVID-19.

ll. KET LUAN

Hoi chung khang synthetase 1a mot bénh 1y
hiém gip c6 biéu hién 1am sang da dang, phtc
tap, khong dong nhat giy kho khan trong chan
doan va co thé co tién trién cép tinh, de doa
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tinh mang. Viéc nhan dién soém va diéu tri kip
thoti, theo doi chat ché giup cai thién dugc tién
luong cho bénh nhan. Tuy nhién, con nhiéu
han ché trong cac bang ching vé chan doan,
tién lugng, diéu trj do d6 can co thém cac
nghién ctru riéng cho quan thé bénh nhan ¢
hoi ching khang synthetase dé co chién luoc
theo doi, quan 1y phu hop.
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