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Ca lam sang

BENH VI SOl PHE NANG: BAO CAO MOT TRUONG HOP TAI
BENH VIEN PHOI TRUNG UONG

Dwong Minh Phuwong?, Nguyén Van Tinh?, Lé Trung Thot
1Bénh vién Phdi Trung wong; 2Bénh vién 74 Trung wong.

TOM TAT:

Bénh nhan nam 71 tudi vao vién vi khé thé, bénh dién bién 2 tuan cé bidu hién ho dom trang, khong ho ra mau, khé
thé tang khi gang strc. Bénh nhan di kham va diéu tri tai bénh vién co s& voi chan doan viém phéi theo d&i bénh bui
phdi, bénh nhan duwoc chuyén dén Bénh vién Phdi Trung wong dé tiép tuc chan doan va diéu tri. Hinh &nh chup cét 16p
vi tinh 16ng ngwe cho thay tdn thuwong dang mé lan tda nhu mé phdi kém canxi hoa. Cac xét nghiém vé vi khuan, nam,
lao &m tinh. Bénh nhan dwoc sinh thiét phdi duwéi hwéng dan cla cét I6p vi tinh, chan doan xac dinh bénh vi séi phé
nang bdng mé bénh hoc.

Tir khoa: Viem phéi, bénh vi sdi phé nang.
Abstract: PULMONARY ALVEOLAR MICROLITHIASIS: A CASE REPORT AT THE NATIONAL LUNG HOSPITAL

A 71-year-old male patient was admitted to the hospital due to dyspnea. His illness had progressed over two weeks
with symptoms of productive cough with white sputum, no hemoptysis, and worsening shortness of breath on exertion.
He initially sought examination and treatment at a local hospital, where he was diagnosed with pneumonia with
suspected pneumoconiosis, and was then transferred to the National Lung Hospital for further diagnosis and treatment.
Chest computed tomography (CT) imaging revealed diffuse ground-glass opacities in the lung parenchyma with
calcifications. Tests for bacteria, fungi, and tuberculosis were negative. The patient underwent a lung biopsy under CT
guidance, and histopathological examination confirmed a diagnosis of pulmonary alveolar microlithiasis (PAM).

Keywords: Pneumonia, pulmonary alveolar microlithiasis (PAM).

1. DAT VAN PE

Bénh vi séi phé nang (Pulmonary alveolar microlithiasis: PAM) la mot bénh di truyén hiém gap do
réi loan van chuyén phosphate, dan dén I&ng dong tinh thé calcium phosphate trong phé nang.
Bénh dwoc mé ta lan dau tién b&i Malpighi (1686) va dat tén béi Puhr (1933) [1]. Hién nay, co
khoang hon 1000 trwdng hop da duwoc bao céo trén toan Thé gidi, bénh thworng dwoc phéat hién
tinh c& & ngudi khong triéu chirng va tién trién cham, cubi cing dan dén suy hé hap & tubi trung
nién [2]. Bénh hiém gap, céc triéu chirng khéng d&c hiéu, d& nham véi cac ton thwong viém phéi
khac nén gap rat nhiéu khé khan trong chan doan xac dinh. Ngoai cac ddc diém trén chan doan
hinh &nh, xét nghiém giai phau bénh déng vai trd quyét dinh trong chan doan xac dinh. Cac phwong
phap diéu tri hién nay déu khéng hiéu qua, ghép phdi 1a giai phap duy nhét diéu tri cho bénh nhan
& giai doan cudi. Tai Viét Nam, bénh vi séi phé nang con it cé tac gia bao cao. Chang tdi bao céo
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mét trwong hop bénh vi séi phé nang dwoc chan doan va diéu trj tai Bénh vién Phdi Trung wong,
dac biét nhan manh phan tich hinh anh mé bénh hoc qua sinh thiét phéi, gitp cac déng nghiép co
thém kinh nghiém khi phai d6i méat véi can bénh hiém gap nay.

2. GIOI THIEU CA BENH

Bénh sv: Bénh nhan nam 71 tudi vao vién vi kho thé, bénh dién bién 2 tuan cé biéu hién ho dom
trdng, khdng ho ra méau, kho thé khi gang stre, khéng st can. Bénh nhan di kham va diéu tri tai
bénh vién co s& chan doan viém phdi theo ddi bénh bui phdi, bénh nhan dwoc chuyén dén Bénh
vién Phdi Trung wong dé tiép tuc chan doan va diéu tri tiép.

2.1. Kham lam sang

- Bénh nhan tinh, G:15 diém, tan sb thé 25 lan/phat, SPO2 95%, thé oxy gong kinh 3l/phut
- Ngén tay khéng dui tréng, hach ngoai vi khéng s& thay

- Khéng phu, khéng xuét huyét dwdi da, niém mac hdng

- Tim tan sb 80 lan/phat déu, khéng co tiéng bénh ly

- Léng ngwc can dbi: Phdi gidm thong khi & ca hai trwong phbi.

- Céac co quan khac chwa cé gi bat thwong

2.2. Can lam sang

- Cobng thirc mau: HC: 4,54 T/I; HGB: 135¢/l; BC: 11,68 G/l (N: 82%, Lympho: 10%, Mono: 6%,
Eos: 2%)

- Xét nghiém AFB dom: Am tinh

- Xét nghiém nuéi cay dich phé quan: Vi khuan, vi nAm, GeneXpert (-)

- X-quang ngwc thang: Tén thwong dang nét mé déu lan tod hai bén phéi.

- CLVT Iéng nguwc: N6t nhé tang dam dd dang cat, rai rac khap hai phé trwdng, tao nén hinh anh
kinh mé lan téa 2 phéi, nghi dén séi phé nang.

- Néi soi phé quan: Viém niém mac phé quan 2 bén.

- Bénh nhan duoc sinh thiét phdi dwéi hwéng dan cta cat 1&p vi tinh [am mé bénh hoc:

- Noi soi phé quan: Viém niém mac phé quan 2 bén.

- Bénh nhan dwoec sinh thiét phdi dwdi hwéng dan cha cét I6p vi tinh 1am mé bénh hoc:

- Hinh anh mé bénh hoc ctia bénh pham sinh thiét phdi dwéi huwéng dan cia cét 1&p vi tinh: Manh
sinh thiét 1A mé phé nang va mé lién két. Trong lIong phé nang c6 chra cac vi séi calci phosphate,
khéng thay té bao ac tinh. Két luan: Hinh anh mo6 bénh hoc phl hop véi bénh vi sdi phé nang.
Dwa vao déc diém |am sang va can l|am sang chan doan xac dinh: Bénh vi séi phé nang.
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Hinh 1. Hinh &nh X-quang tim phdi: Hinh anh nét mé& nhé déu khap hai bén (mdii tén).
Hinh 2. Hinh &nh cét I&p vi tinh 16ng ngwe: Hinh &nh nét ty trong voi hda ving ria va day té chirc k& nhu mé phéi hai
bén trén clra s trung that va nhu mé (mdi tén).
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A. Hinh anh vi s6i phé B. Hinh anh vi s6i phé C. Hinh anh vi s6i phé D.Hinh anh vi soi phé
nang dudi kinh hién vi nang dudi kinh hién vi nang dwdi kinh hién vi pang duéi kinh hién vi
quang hoc (miii tén) quang hoc (mii tén) quang hoc (mii tén) quang hoc (miii tén)

(HEx100) (HEx100) (HEx400) (HEx400)
Hinh 3. Hinh &nh m6 bénh hoc cta bénh phdm sinh thiét phdi dwdi hwéng dan cia CLVT
3. BAN LUAN
3.1. Can nguyén va sinh ly bénh hoc

Bénh vi séi phé nang (Pulmonary alveolar microlithiasis - PAM) [a mét bénh phdi hiém gap di truyén
theo kiéu l&n trén nhiém sac thé thwong, do dot bién & gen SCL34A2 [1]. Bénh dic trung bdi sw
tich tu céc vi thé phosphate canxi trong cac khoang phé nang cta phdi. Qua trinh tich tu dién ra
cham, va lan tod trén toan bd phdi. Cubi cung c6 thé dan dén tang ap déng mach phéi, xo hoa phéi
va suy hé hap man tinh. Bénh thwérng xuét hién & tudi trung nién muén. Trudng hop dau tién dwoc
mo ta vao nam 1868 b&i nha khoa hoc nguwdi Y Marco Malpighi, va dén ndm 1933, nha bénh hoc
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ngw®i Hungary Ludwig Puhr da dat tén bénh la “Bénh vi sdi phé nang”. Mé&c du tiv 1au PAM da dwoc
biét & di truyén theo kiéu I&n trén nhiém sac thé thuwdng, can nguyén di truyén cta bénh chi dwoc
xac dinh rd vao dau nhivng ndm 2000 nhd cac nghién ctru ctia Huqun va Corut [3,4]. PAM da duoc
béao cao & hau hét moi chau luc. Phan Ién cac trwdng hop cho thdy & Chau A (56,3%) va Chau Au
(27,8%) [2]. Nam 1957, Sosman va cong sw lan dau tién bao céo rang PAM c6 tinh di truyén.
Khoang 1/3 sé ca c6 lién quan gia dinh, con lai 2/3 1a ca rai rac (sporadic) [5]. Trong mét tbng quan
vé 576 trwong hop PAM, khodng 36% dwoc chan doan trwde 20 tudi va khodng 88% dwoc chan
doan trwéc 50 tudi [6]. Bénh nhan nhé tudi nhat dwoc ghi nhan trong y van Ia mét cap song sinh
cung trieng sinh non [7], da tlr vong ngay sau sinh, va bénh nhan 1&n tudi nhat 1a mét phu nir 84
tudi [8].

PAM la mét bénh do dét bién gen SLC34A2 trén nhiém sac thé 4p15.2, gen nay bao gém 13 exon
trong d6 12 exon mé héa ddng van chuyén phu thudc natri loai Il ¢ tén 1a NPT2b (con dwoc goi la
NPTIIb hoac NaPi-llb) c6 chirc ndng ma héa cho protein xuyén mang Npt2b - mét chat déng van
chuyén phosphate phu thudc vao natri va pH [9]. B4 cé it nhat 16 loai d6t bién (da phan la nonsense
hodc missense) dwoc phéat hién, gay mét chirc nang protein va dan dén bénh véi tinh tham nhap
100% & ngwdi mang dét bién ddng hop tlr. Npt2b dwoc biéu hién manh nhéat & biéu mé phdi, dac
biét trén bé mé&t dinh cda t& bao phé nang type Il (AT2), noi né gidp loai bd phosphate tir dich 16t
phé nang - san pham phan giai cta surfactant. Ngoai phdi, Npt2b con dwoc tim thay & rudt va nhiéu
co quan khac nhu gan, than, tuy va tuyén sinh duc. Céac protein ciing ho SLC34 (nhw Npt2a, Npt2c)
va SLC20 (Pit1, Pit2) ciing tham gia van chuyén phosphate, nhwng chi Npt2b cé vai tro trung tam
trong PAM [10].

Co ché bénh sinh cia PAM chd yéu xoay quanh sy méat chirc ndng ctia Npt2b, khién phosphate
tich tu trong dich |6t phé nang, két hop véi calcium tao thanh cac vi thé canxi-phosphate (microliths)
dang hydroxyapatite. Nghién ctru ciling cho thay rira phdi bang EDTA c6 thé hoa tan mét phan céac
tinh thé nay. Ngoai ra, ché do an nghéo phosphate cé thé ngan ngtra va tham chi lam gidm ganh
nang sdi & chudt trwdng thanh. Nhirng phat hién nay khdng chi ctiing cb vai trd gay bénh ctia Npt2b
ma con mé ra hwéng diéu tri kha thi trong twong lai bang cach nhdm vao qua trinh trao ddi
phosphate trong phéi [11].

3.2. Triéu chirng l1am sang

Hau hét cac bénh nhan PAM cé triéu chirng 1am sang phu thudc vao mirc do tién trién ctia bénh,
bénh thwong trdi qua 3 giai doan gébm giai doan dau, giai doan tién trién va giai doan 6n dinh.

Phan I&n bénh nhan PAM khéng c6 biéu hién Iam sang khi dwoc chan doan, va bénh thwdng dwoc
phat hién tinh c& qua phim X-quang ngwc dwoc chi dinh vi muc dich khac trong hon 50% trweong
hop. M6t dac diém dang chu y 1a sw khéng twong xing gitra triéu chirng 1am sang va tén thwong
trén hinh &nh, khi ngu®i bénh gan nhw khéng cé triéu chirng nhung toén thuwong phdi lai rd rét trén
phim - hién twong nay goi la “méat twong quan 1am sang - hinh &nh hoc”. Bénh thuwéng gdp & moi
Iba tudi va hau hét cac bénh nhan déu khéng co triéu chirng trong giai doan dau. Viéc phat hién
tinh c& cac tham nhiém tang dam do trén phim chup X-quang ngwc. Theo Giuseppe Castellana va
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cong sw (2015), khi mb ta 1022 bénh nhan PAM, chi cé sau tred'ng hop (0,5%) chup X-quang nguc
binh thuwéng trwdrc d6 va céd (5%) bénh nhan dwoc theo doi trong 10 nam tré 1én, bénh thuéng tién
trién cham theo thoi gian, véi suy hd hap xuét hién & tudi trung nién, tuy nhién c6 sw da dang vé
dién tién: Mot sé bénh nhan co thé séng dén hon 80 tudi va khéng co triéu ching rd rét, trong khi
nhirng trwéng hop khac & tré so sinh va tré nhé co thé khéi phat nhanh va néng. Khé thé khi gang
stre 1a triéu chirng phd bién nhat, bén canh d6 cé thé g&p ho, dau ngwc, ho ra mau hodc tran khi
mang phdi. Cac chi sb chirc nang hé hap thuweng binh thuwong & giai doan sém, nhung khi bénh
tién trién sé cho thay kiéu tén thwong han ché, gidm dung tich séng toan phan [11].

3.3. Chan doan

Do triéu chirng l1am sang khong d&c hiéu, chinh vi vay chan doan PAM dya trén xét nghiém can
lam sang chu yéu 1a phim X-quang, cat I&p vi tinh phdi va sinh thiét phdi lam md bénh hoc. PAM c6
thé dwoc chan doan dwa trén hinh anh X-quang dién hinh. Dac diém phéi trén X-quang nguc cia
PAM gém:

- Hinh anh nét nhd min, dang hat lan téa ca hai phé trwéong.

- Céc nbt nay c6 dam do cao (tdng dam dd), tao nén hinh anh giéng nhw cat hoac kinh me

- Tén thwong thwdng tap trung nhiéu & hai phan ba dwéi ctia phéi.

- Trong céac trwdng hop nang, hinh anh nay cé thé che 1ap hoan toan bé trung that va co hoanh,
lam mét ranh gi®i gitra cac cau tric nay.

Téng thé, hinh anh X-quang c6 thé tao nén vé gibng nhw phdi bi “rac cat” déu khap, rat dac trung
cho bénh PAM.

Hinh 4. Céc giai doan tién trién vé mat X
quang cda vi séi phé nang: a) Chup X
quang ngwc giai doan du: “tién voi
héa”: cac vi hat khéng voi héa lan tda. b)
Chup X quang ngc giai doan hai: cac vi
hat lan tda, rai rac, voi héa véi ndng do
I&n hon & cac vung gira va dwdi,
dwdng vién cla tim va co hoanh van cé
thé nhin thay rd. c) X quang ngwc giai
doan hai (bién thé): Cac vi hat c6 dwdng
kinh Ién hon (~2-4mm), phan b déu. d)
Chup cét I&p vi tinh dd phan giai cao cla
hinh 2c: cac vi hat ndi phé nang lan téa
v@i hinh anh day mo ké (Theo Giuseppe
Castellana 2015) [11].
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Trén cat I&p vi tinh d6 phan giai cao, PAM biéu hién v&i nhiéu dac diém hinh anh dac trwng. Dién
hinh nhat 1a cac nét nhé tang dam doé dang cét, rai rac khap hai phé trwéng, tao nén hinh anh kinh
mo lan téa. Cac tén thwong nay thuwéng phan bd wu thé & ving day va phia sau ctia phéi. Mot d&c
diém ndi bat khac 1a hién twong day vach lién tiéu thuy, c6 thé tao thanh hinh anh kinh mé va day
mo ké “crazy-paving” gibng nhw trong bénh tich protein phé nang. Ngoai ra, c6 thé quan séat thay
cac vét voi hda dudi mang phdi hodc doc theo mang phéi, co hoanh va trung that. Mot sb trudng
hop con xuat hién cac nang dwdi mang phdi, bong khi nhé & dinh phdi, nét doc theo khe lién thuy,
hodc cac ving déng dac tang dam dd, dac biét & giai doan tién trién. Nhirng d&c diém nay gitp
phan biét PAM vé&i cac bénh phdi k& khac va ddéng vai trd quan trong trong chan doan xac dinh.
Trong nhirng trwdng hop tdn thwong khéng dién hinh hodc c6 kém theo hdi chirng nhiém tring,
chi dinh sinh thiét 1a bat buéc dé phan biét véi cac tén thwong khac [11].

Déi v&i ca bénh cla ching téi, b&nh nhan co dién bién Iam sang chi yéu la ho khac dom kéo dai,
kho thé khi gang strc. Dong thdi bénh nhan khéng cé cac triéu chirng kém theo nhw sét hay dau
nguc, cac triéu chirng kha nghéo nan. Day Ia cac té hop triéu chirng thuwérng gap trong rat nhiéu
bénh ly ho hap no6i chung. Tuy nhién hinh anh chup cat I&p vi tinh 1dng ngwe: dam mé rai rac hai
bén kém voi hda lan tda réng déu hai bén, d&c biét trén phim chup CLVT (Hinh 2) nhw y van mo ta.
Tén thwong toan bd hai phdi trén phim chup can dat ra nhiéu chan doan phan biét nhw lao phdi,
viém phdi, bénh tich protein phé nang hodc PAM... Ca bénh cta chdng t6i c6 mot ddc diém trén
phim X-quang va cét I&p vi tinh d& nhan c6 nhiéu nbt tdn thuwong canxi hoa. Day Ia mét goi y tén
thwong dién bién cham, cé thé 1a 1anh tinh. Ngoai ra, khéng twong xng gitra triéu chirng 1am sang
va tdn thwong trén phéi ciing 1a mot goi y trong bénh PAM. Bénh nhan dworc sinh thiét phéi dé chan
doan mé bénh. Két qua md bénh hoc mé bénh hoc thay hinh anh lang dong chét canxi trong long
phé nang, xam nhap it lympho bao, khéng thay tdn thwong viém hat hay hoai t& (Hinh 3): bénh
nhan dwoc chan doan xac dinh: Bénh vi séi phé nang. Déi chiéu y van, ching téi nhan thay ca bénh
cta chang toi la mét trwéng hop co céc triéu chirng va dac diém can 1am sang dién hinh ctia PAM.
Tuy nhién, do day |1a bénh ly hiém va can chan doan phan biét v&i cac bénh Iy viem khac nén cac
bac sy gap rat nhiéu khé khan trong viéc tiép can chan doan ban dau, d&c biét cac co s& y té khong
chuyén khoa sau vé bénh Iy hd hap, lao va bénh phéi.

3.4. Piéu trj va tién lwong

Tién lwong cha bénh PAM phu thudc vao mirc dd tién trién ctia bénh va thei diém dwoc chan doan.
M&c du nhiéu bénh nhan khoéng cé triéu chivng trong thei gian dai va bénh dién tién cham, PAM
van c6 thé dan dén suy hd hdp man tinh, tdng ap déng mach phdi, va xo héa phdi & giai doan
mudn. Tién lwong thwong xau hon & nhirng truéng hop khéi phat sém, dac biét & tré em, véi tién
trién nhanh va suy hé hap cap. Tuy nhién, ciing cé nhirng tredng hop bénh nhe tén tai dén tudi cao
nién ma khéng can can thiép dac hiéu. Hién chwa cé phwong phap diéu tri dac hiéu va diéu trj cha
yéu mang tinh hd tro. Ghép phdi 1a lwa chon duy nhat dbi véi bénh nhan & giai doan cudi. Do do,
tién lwong dai han van con dé dat, va viéc phat hién sém, theo ddi sat va nghién ctru thém vé cac
phwong phap can thiép mai 1a rat can thiét dé cai thién két cuc cho ngwdi bénh [2].
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4. KET LUAN

Bénh vi séi phé nang la mét bénh phdi hiém gép, di truyén 13n trén nhiém séc thé thuwong, do dét
bién gen SLC34A2 gay rdi loan van chuyén phosphate tai phé nang, dan dén lang dong vi tinh thé
calcium phosphate. Bénh tién trién am tham, hau hét dwoc phéat hién tinh c& qua X-quang nguec,
khi bénh nhan chua c6 triéu chirng. Xét nghiém chan doan hinh anh X-quang va cét I&p vi tinh phéi
dong vai trd quan trong goi y chan doan, sinh thiét phé quan, phdi lam mé bénh hoc c6 vai tro khdng
dinh chan doan. Hién chwa c6 diéu tri d&c hiéu, ghép phdi la lwa chon duy nhat cho bénh nhan suy
hd hap nang.

Ca bénh mé ta twong déi phu hop véi y van va gidp bac s§ l1am sang can lwu y véi nhirtng bénh
nhan c6 tdn thwong phdi lan tda co6 véi hda trén phim chup X-quang nguwc va cat Iép vi tinh nhung
triéu chirng lam sang khéng twong xieng thi can nght t&i bénh vi séi phé nang gitp chan doan sém
cho bénh nhan. Chan doan xac dinh bang mo bénh hoc.
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