TAP CHi NGHIEN CPU Y HOC

BENH PHOI MO BAO X HIEM GAP (PULMONARY
LANGERHANS’ CELL HISTIOCYTOSIS): NHAN 3 TRWONG HOP
KHAM VA PIEU TRI TAI BENH VIEN PHOI TRUNG UONG

Hoang Vin Lwong'™, Nguyén Ngoc Trung?
'Bénh vién Phéi Trung uong
2Trwrong Dai hoc Y Dwgce Thai Binh

Bénh mé bao Langerhans & phéi la bénh hiém gép, ti 1é méc bénh & tré duwéi 15 tudi la 0,7 - 4,1/1 triéu tré, &
nguoi Ién a1 - 2/1 triéu nguoi. Bénh rét khé chan doén do triéu chirng khéng déc hiéu va néu khéng duoc chan
doan va diéu tri kip thoi, bénh cé thé gay ra cac bién chirng nang né dnh huéng dén tinh mang nhuw téng 4p déng
mach phdi ndng, tran khi mang phdi tai dién nhiéu 1&n va suy hé hdp ndng dén dén tir vong. Chuing téi béo cao
3 truong hop bénh phdi mé bao Langerhans kham va diéu tri tai Bénh vién Phéi Trung wong, duoc quan ly va
theo déi tir 3 dén 6 thang. Bénh mé bao Langerhans cé thé biéu hién & nhiéu co quan khac nhau nhw da, phdi,
tuyén noéi tiét, gan, lach, hach bach huyét va tay xuong. Viéc chdn doén chii yéu duwa vao cét 16p vi tinh d6 phan
gidi cao véi cac hinh énh la cac kén khi déc thu lan tda trong nhu mé phéi hai bén va sinh thiét phéi thdy hinh
anh xadm nhép té bao Langerhans trong mé phéi tén thuong. Béo cdo nay nham luu y céc béc sitrong viéc chan
doan, tién luong, diéu tri va theo déi bénh. Béng thoi ciing thédo luén thém vé mét dang bénh phéi ké véi biéu hién
chinh trén phim X-quang va cat I6p vi tinh Ia cac kén khi lan téa & nhu mé phéi hai bén, diéu nay dé chén doan
nhadm véi cac bénh phéi khac nhw gidn phé quén, gidn phé nang hodc bénh phéi tdc nghén man tinh (COPD).

Tir khéa: Bénh md bao Langerhans, bénh phéi k&, kén phéi, nét phéi.
l. DAT VAN DPE

Bénh phéi mé bao bao Langerhans hinh thanh cac tén thwong viém dang nét va

(Pulmonary Langerhan’s Cell Histiocytosis -
PLCH) la mét bénh hiém gap, chi chiém 5%
trong cac bénh phdi k& & nguoi. PLCH chi yéu
anh hwéng dén ngudi tré tudi, thong thudng
hay gap & Itra tudi tir 26 - 40 tudi, nhung cling
c6 thé gép & tré em va nguoi gia.! Ty |é bénh
khéng co6 sy khac biét & ca hai gi¢i."? PLCH
hinh thanh do sw rdi loan phat trién cla té bao
dudi gai gay ra rdi loan chirc ndng, hodc thu
hep cac c4u truc lanh cta phdi.™® Vi sy tich tu
té bao Langerhans va cac té bao viém khac
trong va ngoai dwdng dan khi nhé dan dén
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kén khi. Thong thuwong, PLCH xdy ra & nhirng
ngwdi hut thube 14, nhwng co ché hut thube gay
ra bénh nay hién nay van chwa dwoc biét rd.*
Mot sb gia thuyét cho rang cé thé lien quan dén
sw két hop cuia cac yéu té khac trong khoi thube
dan dén tang cuwong huy dong va kich hoat
hoat déng té bao Langerhans trong duéng thé
nhd. Khi c6 sw I&ng dong té bao Langerhans sé
dan dén viém tiéu phé quan va di kém véi cac
tén thwong mach mau ciing nhu mé ké phdi &
nhiéu mirc dd khac nhau.5¢ Dac trwng ctia bénh
I sw tham nhiém u hat & thanh phé quan ngoai
vi tao ra cac nbt nhd va sau dé toén thwong lan
dén cac mach mau va pha hdy mo k&, dan dén
hinh thanh cac kén khi I&én nhé khac nhau. O
giai doan muén, cac kén nay Ién dan, thanh
kén bi pha hay nhiéu va tré nén méo mé, khong
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déu, tao thanh cac hinh dang “ky quai” va thay
r& trén phim chup cét 1&p vi tinh, d&c biét cat 16p
vi tinh do phan giai cao (HRCT)."* Triéu chirng
lam sang & phéi gap trong khodng 10% bénh
nhan. Cac triéu chirng thworng khong dién hinh
bao gdm ho, khé thé, dau ngwc hodc cé thé
bi tran khi mang phdi tw phat va tai dién nhiéu
lan.'s

Il. GIO'I THIEU CA BENH

Ca 3 trwvong hop bénh mé bao Langerhans
kham va diéu tri tai Bénh vién Phéi Trung wong
déu cb cac triéu chirng lam sang khong dién
hinh khi vao vién bao g(“)m ho, khé th&, dau tirc
ngwc, mét mai va sbt nhe (38 - 38,5°C). Trong
cac ca bénh nay cé 1 trwong hop (42 tudi) dwoc
chan doan bénh |a COPD va diéu tri kéo dai
nhidu ndm tai co s& nhwng triéu chirng cang
ngay cang nang, dac biét la kho thé tang nhanh,

€0 cac bénh ly khac kém theo nhw viém da day,
viém tuyén giap man tinh, gidm lwu lwong tuan
hoan hai ban ciu ndo. C6 02 trwéng hop (26
tudi va 42 tudi) co tién s tran khi mang phdi
phai, trong d6 trwdng hop 42 tudi cé tran khi
tai phat 3 1an. T4t ca cac bénh nhan déu duoc
lam cac xét nghiém nhw sinh hoa, huyét hoc, do
chirc nang hé hép, ndi soi phé quan éng mém,
siéu am tim, chup X-quang ngwc thang, chup
CLVT d6 phan giai cao va lam sinh thiét phdi
m& dé chan doan xac dinh.

Calam sang 1

Bénh nhan nam 42 tudi, Qué quan: Nghé
An.

Tién st: hat thude 14 nhiéu ndm, tlr ndm 20
tudi, bi viem phéi tai di tai lai nhiéu lan, duoc
chan doan viém phéi va diéu tri ndi khoa. Cach
day 3 nam duoc chan doan COPD dot cép va
diéu tri nhiéu dot.

Hinh 1. X-quang (A) va CLVT (B va C) chup luc vao vién ngay 13/2/2023: Hinh anh day thanh
phé quan, kén khi thanh day, da kich thwéc va hinh thai (miii tén den) kém hinh anh cac nét
mo 1 - 2mm lan tda hai phéi (miii tén trang). Mot sé vi tri ¢6 hinh me kinh dan xen

Vao vién ngay 13/2/2023 vé&i ly do kho thé
nang, mét méi va s6t. Kham Itc vao vién: Bénh
nhan khé thé nhiéu, nhip thd 35 lan/phat. Tim
nhanh, 120 chu ky/phat, SpO, 90%. Ho, khac
dom it, dau nguc va sét nhe (28°C). Phéi co
ral &m va ral nd. Két qua xét nghiém: Céng
thirc mau va sinh héa mau binh thwdng. Soi
dom trwe tiép AFB am tinh, MTB Quantiferon
am tinh. Test gidan phé quan (broncho modilator
test): R6i loan thong khi tdc nghén mic dod

ndng. Gidm ddng déu thé tich phdi dong. Theo
déi réi loan théng khi han ché. Test hdi phuc
phé quan am tinh. Test di bd 6 phat dwoc
170m (21,7%). Soi da day: viém trot nhe hang
vi. Siéu am tim, 6 bung binh thwéong. Siéu am
tuyén giap: viém tuyén giap man tinh. Bién tim:
truc phai, nhip xoang nhanh 116 chu ky/phdt.
Lwu huyét nao: Hién tai ¢ gidm lwu lwong tudn
hoan & ca hai ban cau n&o. Trén phim X-quang
ngwc thang: hinh tang thé tich 16ng nguc, day
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thanh phé quan va kén khi phéi lan téa (hinh 1).
CLVT 64 day khong tiém thubc can quang:

s6 kén bi pha v& thanh va théng thuong véi kén
khac tao thanh béng khi I16n. Day thanh phé

Hinh anh da kén khi phéi thanh day lan téa nhu
mo phdi hai bén, kén I&n nhat DK 70mm, mot

quén, day véach lién tiéu thuy va kinh mo rai rac
nhu md phdi hai bén (hinh 1 va 2).

Hinh 2. CLVT lai sau 3 thang diéu tri (ngay 16/5/2023): Tén thwong pha hay thanh cac kén

khi nhiéu hon tao thanh cac béng khi I&n thanh day khong déu, lan téa khap hai phdi (cac

miii tén den), xung quanh c6 hinh mé kinh kém day t6 chirc ké dang Iwéi lan téa (mirc do
nang hon so v&i phim cii)

Két qua sinh thiét phéi: Nhuém HE: Hinh anh
viém mo hat man tinh v&i sy xadm nhap cla cac
té bao viem va dai thwc bao kém sw hién dién clia
té bao Langerhans. Chan doan giai phau bénh
la Bénh phdi md bao Langerhans (Pulmonary
Langerhans’ cell histiocytosis) (hinh 3).

Chan dodn: Bénh phdi mé bao Langerhans.

Diéu tri: Noi khoa, oxy liéu phap. Huéng dan
cai thudc I4. Bénh nhan tién trién cham, sau 3
thang ra vién va tai kham dinh ky 3 thang/ 1an
hoéc khi c6 bat ky cac d4u hiéu va triéu chirng
vé ho hép.

Hinh 3. Két qua giai phau bénh ctia bénh nhan: A: manh sinh thiét dai thé thuy dwéi phoi
phai. B va C: hinh anh nhuém HE thay tén thwong dang nang Ié&n, thanh nang dwoc tao
bé&i cac nét véi sw hién dién cua té bao Langerhans c6 nhan hinh hat dau, cé khia (mii tén
xanh) trén nén giau té bao bach cau ai toan xen lan cac té bao viém man tinh

Calam sang 2
Bénh nhan nam 39 tudi, Qué quan: Ha Noi.

Tién st viem phdi tai di tai lai nhiéu 1an, hat

thudc 1a thude 1ao nhiéu nam.
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Vao vién ngay 14/12/2023 v&i ly do khoé thé
nang, dau tc ngwc phai, ho khac dom, sbt
38,5°C, ngudi mét méi va &n ubéng kém. Kham
lic vao vién: Bénh nhan thé trang gay. Da, niém
mac nhot, va mé hdi. Pau tirc ngwe phai. Thé
nhanh, néng, nhip thé 42 14n/ phat. Nghe phi
gidm théng khi, ral &m va ral rit lan téa. Tim nhip
nhanh, tan s6 120 chu ky/phut. SpO, 86% tuw thd.
Két qua xét nghiém: Bach cau tang nhe (10,5
GIL; TT 78%). Thiéu mau: HC 4,1 T/L, HGB 11
g/dL, HCT 35%. CRP 55,8mg/l. Soi dom tryc
tiép AFB am tinh, MTB Quantiferon am tinh.
Test gian phé quan (broncho modilator test): Réi
loan théng khi tac nghén mdc dd nang. Giam
thé tich phéi dong. Theo déi rdi loan théng khi
han ché. Test héi phuc phé quan am tinh. Két

qua ndi soi phé quan: Viém niém mac phé quan.
Siéu am & bung, tuyén giap, siéu am tim binh
thwong. Két qué X-quang nguc: Tang thé tich
Ibng nguc, day thanh phé quan va kén khi hai
phdi, tran khi mang phdi phai va tran khi dudi
da thanh nguc phai (hinh 4). Két qua CLVT: Tén
thwong dang da kén khi thanh day khéng déu,
kich thwéc to nhd khac nhau, mot sb kén 1én
méo mo hoac co hinh thu ki quai. Day thanh
phé quan, day vach lién tiéu thuy va kinh mo rai
rac nhu mé hai phdi, wu thé phan thap. Tran khi
mang phdi phai, khoang mang phdi c¢é hinh anh
sonde dan Iwu. (hinh 5). K&t qua sinh thiét phéi
mé: Hinh anh viém hat man tinh c6 xam nhap té
bao viém, dai thuwc bao va cé sw hién dién cta
té bao Langerhans (hinh 6).

Hinh 4. A: X-quang ngwc thang thay tiang thé tich 16ng ngwc, day thanh cac nhanh phé
quan va kén khi lan téa hai phdi, tran khi mang phéi phai it (miii tén trang), tran khi dwéi da
thanh ngwc phai (mii tén den). B: Két qua soi phé quan: Viém niém mac phé quan

Hinh 5. Phim chup CLVT lGc vao vién: Hinh anh da kén khi thanh day khéng déu, kich thwéc
to nhé khac nhau, mot sé kén I&n méo mé hodc c¢6 hinh thu ki quai. Day thanh phé quan,
day vach lién tiéu thuy va kinh me rai rac nhu moé hai phéi, wu thé phan thap. Tran khi mang
phéi phai, khoang mang phéi c6 hinh anh sonde dan lwu (miii tén)
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Chan dodn: Bénh phdi md bao Langerhans. va kiém tra dinh ky sau 3 thang hoac khi c6 bat
Diéu tri: Noi khoa, dan Iwu khi mang phéi, ky triéu chirng nao vé hé hap.
oxy liéu phap. Cai thuéc 1. Bénh tién trién tot

Hinh 6. Két qua giai phau bénh cta bénh nhan: A: manh sinh thiét dai thé thuy dw&i phdi
phai. B, C va D: hinh anh nhuém HE thay cac kén khi I&n thanh day, cé tham nhap té bao
viém, dai thwc bao da nhan va sy hién dién cua té bao Langerhans cé nhan hinh hat dau va
c6 khia (miii tén xanh)

Calam sang 3 . ) .
Bénh nhan nam 26 tudi, Qué quan: Thanh ] Tien SL,P hat t'riuoclaz,.trff\'n Ifhlnma'ng ?POl fhal
Hoa cach 3 thang, viém phdi tai di tai lai nhiéu lan.

T 1. Mai An. Thi &8 Mghs Son, Thnk His
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Hinh 7. Phim X-quang cta bénh nhan ltc vao vién (A): Tang thé tich 16ng ngwc, day thanh
phé quan va kén khi rai rac hai phéi, hinh me ké khong déu 1/3 trén ngoai phéi phai. Két qua
test di bo 6 phut (B): két qua Sp0, 98%, luc thyc hién test 89%, di dwo'c 400m (42,6%)

Vao vién ngay 28/8/2023 véi ly do ho, khd ral &m, ral né va ral rit. Tim nhip déu, tan sb
thd. Kham luc vao vién: Bénh nhan tinh, tiép 94 chu ky/ phat. SpO, 98% tw thd. Xét nghiém
xuc tét. Da, niém mac héng nhat. Thé 38 lan/ mau: Binh thuwérng. CRP 55,8 mg/l. Soi do&m
phuat, nghe phdi thdy giam théng khi, cé nhiéu trwc tiép AFB am tinh, MTB Quantiferon am
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tinh. Test gian phé quan (broncho modilator
test): Réi loan théng khi tdc nghén mirc dd
vira. Gidm ddéng déu thé tich phdi dong. Theo
déi réi loan théng khi han ché. Test hoi phuc
phé quan am tinh. Test di bd 6 phut dwoc 400m
(42,6%) (hinh 7). K&t qua ndi soi phé quan:
Viém niém mac phé quan. Siéu am 6 bung,
tuyén giap, siéu am tim binh thwong. Két qua
X-quang: Tang thé tich 1dng nguc, day thanh
phé quan va kén khi rai rac hai phdi, hinh me
k& khong déu 1/3 trén ngoai phdi phai (hinh
7). Két qua CLVT: Tén thwong dang da kén

khi thanh day khéng déu, kich thuwéc 3 - 9mm.
Day thanh phé quan, day vach lién tiéu thay va
kinh me rai rac nhu md hai phéi, wu thé phan
thap (hinh 8). Két qua sinh thiét phéi m&: Hinh
anh viém hat man tinh cé xam nhap té& bao
viém, dai thwc bao va cé sw hién dién cla té
bao Langerhans (hinh 9).

Chan doén: Bénh ph6i mé bao Langerhans.

Diéu tri: Noi khoa, dan lwu khi mang phédi,
oxy liéu phap. Cai thubc 14. Bénh tién trién tot
va kiém tra dinh ky sau 3 thang hoac khi c6 bat
ky triéu chirng nao vé hé hap.

Hinh 8. Hinh anh chup CLVT: Hinh anh nhiéu kén khi kich thwéc to nhé khac nhau, thanh
day nhe, xung quanh cé it kinh mé. Phéi phai c6 dai xo’ seo do vét mé lay bénh pham cii
(mii tén dai, cam)

Hinh 9. Két qua giai phau bénh cta bénh nhan: A: manh sinh thiét dai thé thuy dw&i phdi
phai. B va C: hinh anh nhuém HE thay cac kén khi I&n thanh day khong déu, cé tham nhap
té bao viém, dai thwc bao da nhan, bach cau ai toan va sw hién dién cta té bao Langerhans

c6 nhan hinh hat dau va cé khia (miii tén xanh)
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TAP CHi NGHIEN CPU Y HOC

Ill. BAN LUAN

Bénh PLCH la moét bénh hiém gap, theo y
van, bénh thwong gap & tudi tré (26 - 40 tudi)
v&i cac biéu hién lam sang khéng rd rang va
dé& nham |an v6i cac bénh dworng hd hap khac.
Mot sb trwdrng hop c6 thé khdng cé triéu chirng,
sb it c6 thé co6 tran khi mang phdi tw phat do
v& cac kén khi & phdi. Trong s6 3 bénh nhan
ching t6i bdo céo thi déu & tubi tré (26 tudi,
39 tudi va 42 tudi), trong d6 cé 2 trueéng hop
bi tran khi mang phéi phai tw phat va trong sé
nay cé trwong hop bi tran khi tai phat nhiéu
lan (3 14n). Trong dot bénh tién trién sé co6 cac
dau hiéu nhw mét maéi, ho, sét, khé thd, dau
ngwc, sut can, dau co, nén, dau khép... va cac
d4u hiéu nay hau hét déu xuat hién & cac bénh
nhan ma ching tdi bdo cao. Bénh phdi mé bao
Langerhans thwdng xay ra & nhirtng nguoi hat
thudc (90 - 95%), tuy nhién chwa rd rang rang
viéc hut thube 1a c6 phai la can nguyén gay ra
bénh hay khoéng va hién van dang con nhiéu
tranh luén.* Trong cac ca l1am sang cla ching
t6i, thi 100% c6 hut thudc la va hat thuée tir luc
tré, c6 mot bénh nhan vira hat thude la viva hat
thudc 1ao nhiéu nam (BN 39 tudi, hut thubc tw
luc 16 tudi).

Bénh can dwoc chan doan phan biét voi
bénh u lympho bach mach (LAM), bénh phéi
tdc nghén man tinh (COPD), gian phé nang
trung tam tiéu thay, di cin phdi dang kén, bénh
sarcoidosis, bénh lao va mot vai bénh nhiém
trung khac c6 tén thwong dang kén va nét mo.
Tuy cac triéu chirng ldm sang cla bénh thwong
khéng dac hiéu, nhung chung ta cé thé dwa
thém vao tién s hat thude 14 clia ngwdi bénh,
cung voi sy hién dién cua cac dac diém hinh
anh dién hinh hodc dau hiéu goi y trén phim
X-quang va CLVT dé la cac kén khi ngay mét
tién trién nhanh ca vé sé lwong va hinh thai,
chung tré nén thanh day va cé cac hinh dang
ky quai, v6 dinh hinh. Trong cac kén nay chung

ta khong thé bat g&p hinh anh chva dich hodc
hinh anh v&i mic dich - khi bén trong do day
Ia tdn thwong cla td chire ké phdi, khdng théng
v&i cay phé quan. Day la mau chét dé phan biét
v&i cac tén thwong kén do hinh thanh ti cay
phé quan nhw gian phé quan, gian phé nang
trong bénh COPD. Céc kén nay ciing bién dbi
hinh thai hoan toan so v&i ban dau nén co thé
giup phan biét v&i cac bénh ly kén khac nhw
bénh LAM hodc di can phdi dang kén (cac
kén I&n dan va thanh day, khéng bién dbi hinh
thai). Thém vao dé, khi chan doan bénh ching
ta phai dwa thém vao cac test chirc nang hé
hap va phuc hdi phé quan, 1a chia khéa dé nghi
ngd va chan doan bénh. Trong vai trudng hop
can thiét, ching ta phai sinh thiét phdi cho bénh
nhan dé chan doan xac dinh.

Tien lwong PLCH thay ddi tuy giai doan
bénh nhuwng nhin chung la tét. Khi dwgc chan
doan va diéu tri s&m thi c6 dén 25% bénh
nhan thuyén gidm va khoang 50% bénh nhan
4n dinh ca vé& 1am sang Ian hinh anh X-quang.
Theo théng ké, c6 khoang 15 - 25% céc trudng
hop khong dwoc chan doan va phat hién kip
thoi, bénh tién trién ndng dan dén téng ap dong
mach phdi ndng va suy hé hap, dac biét khi
bénh da vao giai doan cudi, cac kén khi nay
tré nén xo héa va thay thé hoan toan nhu mé
phdi.6” Trong s6 3 bénh nhan ma ching t6i bao
cdo co 1 trudng hop (26 tudi) dwoc chan doan
s&m va xw tri kip thoi nén tién lwong rat tét. Co
2 trwong hop chan doan muén khi da cé cac
bién chirng trdm trong nhw tran khi mang phéi
tai phat nhiéu lan, suy hé hdp nang lam cho két
qua diéu tri it hiéu qua hon. Bénh nhan cé thé
ttr vong do téng ap déng mach phdi hodc suy
hé h&p nang. Kha ndng séng sét sau 5 nam &
bénh nhan PLCH cao, 1&n dén 87,8%.8 Bénh co
thé tai phat sau nhiéu ndm thuyén gidm.®'2 Do
tinh chat bénh hiém gap nén thiéu di liéu theo
chiéu doc, thiéu di liéu nghién ctvu vé lich st
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phat trién tw nhién l1au dai cta bénh va loi ich
lau dai cua cac can thiép tri liéu va tlr do viéc
tién lwong bénh lau dai rat khé khan.”'™® Trong
s6 cac bénh nhan cla ching toi, da sé bénh
nhan mé&i dén vién trong khodng 6 thang dén 1
nam nén ciing chwa cé béng chirng khang dinh
bénh cé én dinh lau dai hay khéng, hién tai cac
bénh nhan dang 6n dinh hon khi bd thubc 4.

Vé diéu tri, thong thwong st dung 6 xy liéu
phéap, diéu tri triéu chirng va dwa trén hiéu biét
vé bénh c6 lien quan dén hat thubc nén can
hwéng dan cho bénh nhan cai thubc va bd
thuéc. Cai thudc 1a dwoce cho la sé 1am cho bénh
én dinh nén day la bién phap can thiép dau
tién. Viéc ngirng hat thube da sé 1am gidm triéu
chirng va lam cho bénh thoai lui hay 6n dinh 1au
dai, tuy nhién khéng phai tat ca bénh nhan déu
c6 két qua tbt.">"" S&r dung corticosteroid trong
cac giai doan bénh, dac biét ngay tw giai doan
dau c6 thé kiém soat dwoc tinh trang viém cap
tinh va cac triéu chirng toan than, nhwng bién
phap nay hién nay van con chwa thdng nhét
hoan toan."? Hoa tri dwoc chi dinh & nhirng
bénh nhan mac bénh da co quan hodc bénh
nghiém trong & phdi khi khéi phat hodc véi tinh
trang chirc nang phdi ngay cang xau di trong
thoi gian dién bién bénh.6'* Ghép phdi dwoc chi
dinh trong trwdng hop suy hé hap nang. Trong
ca 3 trwong hop ching toi bdo cao déu duoc
diéu tri ndi khoa, oxy liéu phap va hwéng dan
bénh nhan bd thubc la. Mot trweng hop (39 tudi)
phai mé& khoang mang phdi phai dan lwu khi ap
lwe nwéce do tran khi mang phdi nhidu. TAt ca
3 bénh nhan déu thuyén gidm triéu chirng lam
sang va X-quang trong lan dau diéu tri. Tién
lwong ban dau kha quan, dwoc kham theo dbi
méi 3 thang/ 1an.

IV. KET LUAN

Bénh phéi mé bao Langerhans la mét bénh
hiém gap v&i tén thuwong co ban la cac kén khi
tién trién theo sw phat trién ctia bénh. Bénh co

TAP CHi NGHIEN CU’U Y HOC

triéu chirng khéng dac hiéu nhw ho, sbt, kho
thé va dau ngwc. Lich st¢ clia bénh lién quan
dén huat thube 14, cung véi nhirng phat hién trén
phim X-quang va CLVT phdi bénh nhan dé la
nhirng tdn thwong dang kén khi dién hinh va lan
tda hai phdi, & giai doan muodn cac kén khi nay
bién dbi hinh thai va tré thanh hinh dang ky quai
(nhw cac hinh anh phim chup ctia 3 bénh nhan
trén) 1a chia khoéa dé chan doan. Viéc chan doan
s&m va diéu tri kip thdi rat quan trong nham cai
thién tinh trang strc khde clia ngwoi bénh va co
thé diéu tri hiéu qua tranh cac bién chirng néng
né nhw suy hé hép va tir vong.
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Summary

PULMONARY LANGERHANS’ CELL HISTIOCYTOSIS: 3 CASES OF
EXAMINATION AND TREATMENT AT NATIONAL LUNG HOSPITAL

Pulmonary Langerhans cell histiocytosis is a rare disease, the incidence in children under
15 years old is 0.7 - 4.1/1 million, in adults is 1 - 2/1 million. If the disease is not diagnosed and
treated promptly, it can cause serious life-threatening complications such as severe pulmonary
hypertension, repeated pneumothorax and severe deadly respiratory failure. We report 3 cases
of Langerhans cell histiocytic lung disease examined and treated at the National Lung Hospital.
All patients were managed and monitored for 3 to 6 months. Langerhans cell histiocytosis can
manifest in many different organs such as the skin, lungs, endocrine glands, liver, spleen, lymph
nodes and bone marrow. Diagnosis is mainly based on high-resolution computed tomography
and lung biopsy. This report is intended to assist doctors in the diagnosis, prognosis, treatment
and monitoring of the disease. And we also discuss a form of interstitial lung disease which are
diffuse air cysts in the lung parenchyma on both sides, which is easily misdiagnosed with other lung
diseases such as bronchiectasis, emphysema, or chronic obstructive pulmonary disease (COPD).

Keywords: Langerhan’s celll histiocytosis, interstitial lung disease, cysts, nodules, lung.
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