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Viêm khớp tự phát thiếu niên thể hệ thống (sJIA: Systemic Juvenile Idiopathic Arthritis) là một bệnh tự viêm với 

các biểu hiện hệ thống nổi trội (sốt kéo dài, phát ban, gan lách hạch to) xuất hiện sớm, kèm theo viêm khớp mạn 
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I. ĐẶT VẤN ĐỀ

Viêm khớp tự phát thiếu niên thể hệ thống 
(sJIA: Systemic Juvenile Idiopathic Arthritis - 
sJIA) là một thể của bệnh viêm khớp tự phát 
thiếu niên (JIA: Juvenile Idiopathic Arthritis) 
theo phân loại ILAR (International League of 
Asociations of Rheumatology). Trong khi JIA là 
bệnh lý viêm khớp mạn tính ở trẻ em thì sJIA là 
thể bệnh cấp tính và nghiêm trọng nhất.1 sJIA 
khác biệt so với các thể bệnh khác trong nhóm 
bởi các biểu hiện toàn thân nổi trội (như sốt kéo 
dài, phát ban, gan lách hạch to, tràn dịch các 
màng) có thể xuất hiện trước tình trạng viêm 
khớp thực sự, đặt ra nhiều thách thức trong 
chẩn đoán.2

Bệnh nhân mắc sJIA có thể phải đối mặt 

với các biến chứng nguy hiểm của bệnh. Biến 
chứng cấp tính được nhắc đến nhiều nhất đối 
với sJIA là hội chứng hoạt hóa đại thực bào 
(MAS: Macrophage Activation Syndrome). Đây 
là một dạng của hội chứng thực bào máu thứ 
phát, có thể xảy ra ngay từ những ngày đầu khởi 
phát bệnh và đe dọa trực tiếp đến tính mạng (tỉ 
lệ tử vong 8 - 12%) nếu không được điều trị kịp 
thời.3,4 Biến chứng lâu dài liên quan đến quá 
trình viêm phá hủy khớp nếu phát hiện điều trị 
bệnh ở giai đoạn muộn và một số biến chứng 
hiếm gặp như viêm màng bồ đào, amyloidosis.2

Theo tiêu chuẩn của ILAR, JIA được chẩn 
đoán ở trẻ < 16 tuổi, viêm khớp kéo dài > 6 
tuần và loại trừ các nguyên nhân viêm khớp 
khác.5 Như vậy, để chẩn đoán xác định sJIA 
(là một thể của JIA theo ILAR), tình trạng viêm 
khớp cũng cần điều kiện thời gian diễn biến 
trên 6 tuần. Theo đồng thuận mới nhất của 
EULAR/PreS 2024, sJIA và bệnh Sill khởi phát 
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ở người trưởng thành (AOSD: Adult-Onset 
Still’s Disease) đã được thống nhất là cùng một 
bệnh, với một tên gọi duy nhất là bệnh Still.6 
Bệnh Still khởi phát ở người trưởng thành sử 
dụng các tiêu chuẩn phân loại như Yamaguchi 
và Fautrel không yêu cầu viêm khớp là tiêu 
chí bắt buộc để chẩn đoán nên bệnh có thể 
chẩn đoán ở giai đoạn sớm hơn. Do đó, để 
giải quyết những khó khăn trong chẩn đoán 
sớm sJIA cần những bộ tiêu chuẩn khác ngoài 
tiêu chuẩn phân loại ILAR. 

Mô hình bệnh hai pha (pha sớm: rối loạn 
đáp ứng miễn dịch bẩm sinh với sự gia tăng 
của các cytokine viêm IL-1, IL-6 và pha muộn: 
rối loạn đáp ứng miễn dịch thu được với vai 
trò của Th17) và khái niệm “cửa sổ cơ hội” (là 
cơ hội có thể ngăn phát triển sang pha muộn) 
gần đây đã làm thay đổi chiến lược điều trị 
sJIA.7,8 Thay vì tiếp cận điều trị từng bước 
(khởi đầu bằng steroid toàn thân, sau đó kết 
hợp methotrexate và kháng IL-1, IL-6 khi bệnh 
không kiểm soát) như trước đây, tiếp cận điều 
trị theo đích (sử dụng kháng IL-1, IL-6 ngay 
từ đầu) được khuyến cáo để tận dụng cửa sổ 
cơ hội.9 

Chúng tôi báo cáo một trường hợp bệnh 
nhi 7 tuổi được chẩn đoán mắc viêm khớp 
tự phát thiếu niên thể ít khớp tại một bệnh 
viện khác, điều trị bằng glucocorticoid và 
methotrexate (MTX) uống trong 4 tháng 
nhưng bệnh không kiểm soát. Với sự thay 
đổi chẩn đoán viêm khớp tự phát thiếu niên 
thể hệ thống và sử dụng thuốc kháng IL-6 tại 
bệnh viện chúng tôi, tình trạng bệnh của trẻ 
được kiểm soát hoàn toàn.

II. GIỚI THIỆU CA BỆNH
Trẻ nam, 7 tuổi, tiền sử chưa phát hiện bất 

thường trước khi khởi phát bệnh. Ban đầu trẻ 
sốt cao 2 - 3 cơn/ngày, nhiệt độ đỉnh 40 - 41oC. 
Trong cơn sốt trẻ mệt, rét run và nổi ban. Ban 
đỏ dạng dát sẩn, không ngứa, tập trung ở hai 

chân, hai tay, bụng và mặt, xuất hiện trong cơn 
sốt và lặn khi trẻ cắt sốt. Trẻ được nhập viện 
tại bệnh viện địa phương, xét nghiệm máu 
thấy số lượng bạch cầu và CRP tăng, được 
chẩn đoán là mày đay cấp do nhiễm trùng và 
điều trị kháng sinh 15 ngày. Trong thời gian 
này, trẻ xuất hiện đau khớp cổ chân, khớp gối 
và khớp háng hai bên, đau liên tục cả khi nghỉ, 
vận động khó khăn; hai khớp cổ chân và gối 
sưng nhẹ.

Do tình trạng bệnh không cải thiện nên 
trẻ được chuyển đến một bệnh viện tuyến 
trung ương. Tại đây, trẻ tiếp tục được điều trị 
kháng sinh và được chỉ định các xét nghiệm 
tìm nguyên nhân sốt kéo dài. Kết quả các xét 
nghiệm cho thấy các chỉ điểm viêm tăng cao 
(số lượng bạch cầu máu ngoại vi 20 G/L, bạch 
cầu trung tính chiếm 76,9%, máu lắng 82/101 
mm, nồng độ CRP 100 mg/L), siêu âm khớp gối 
và khớp cổ chân hai bên có ít dịch, cấy máu âm 
tính, tế bào học tủy xương bình thường, kháng 
thể kháng nhân (phương pháp ELISA) âm tính. 
Trẻ được chẩn đoán theo dõi viêm khớp tự phát 
thiếu niên thể ít khớp (oligo-JIA), điều trị bằng 
ibuprofen uống 10 mg/kg/lần, ngày 3 lần phối 
hợp với MTX uống 10 mg/m2/tuần. Sau 8 ngày 
điều trị trẻ hết sốt, hết ban, còn đau khớp nhẹ, 
được tiếp tục điều trị ngoại trú bằng ibuprofen 
và MTX. Sau 16 ngày, trẻ sốt lại, phát ban kèm 
đau khớp cổ chân, cổ tay hai bên, xét nghiệm 
các chỉ số viêm tăng cao. Trẻ được nhập viện, 
điều trị methylprednisolone tĩnh mạch 2 mg/
kg/ngày, ngừng ibuprofen và tiếp tục uống 
MTX. Sau khi điều trị methylprednisolone, các 
biểu hiện lâm sàng và xét nghiệm các chỉ số 
viêm cải thiện, trẻ được điều trị ngoại trú bằng 
prednisolone uống hàng ngày giảm dần liều và 
MTX hàng tuần. Sau khi điều trị phác đồ này 
hơn 3 tháng, tình trạng bệnh của trẻ tái phát 
sau 2 tuần giảm liều prednisolone uống < 0,5 
mg/kg/ngày, trẻ được gia đình đưa đến khám 
tại bệnh viện chúng tôi.
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Chúng tôi khám trẻ thấy: cân nặng 23 kg, 
chiều cao 120 cm, huyết áp 100/60 mmHg, 
nhiệt độ 40oC, bộ mặt Cushing, ban đỏ dạng dát 
sẩn ở hai tay, hai chân, bụng (Hình 1). Trẻ mệt 
trong cơn sốt, khám tim phổi bình thường, gan 
lách hạch ngoại vi không sờ thấy; sưng nhẹ và 
ấn đau khớp gối, khớp cổ chân hai bên, không 
hạn chế vận động; đau mỏi cơ toàn thân, cơ lực 
bình thường. Kết quả một số xét nghiệm máu: 
số lượng bạch cầu 20,3 G/L, bạch cầu trung 

tính 85%, số lượng tiểu cầu 328 G/L, nồng độ 
hemoglobin 125 g/L, máu lắng 57/86mm, CRP 
116 mg/L, IL-6 420 pg/mL, ferritin 5324 ng/mL, 
LDH 255 U/L, CK 75 U/L, AST 22 U/L, ALT 
11 U/L, ure 3,6 mmol/L, creatinine 39 µmol/L. 
Ngoài ra, chúng tôi cũng chỉ định nuôi cấy máu 
tìm vi khuẩn cho kết quả âm tính, kháng thể 
kháng nhân (kĩ thuật miễn dịch huỳnh quang) 
và RF đều âm tính, các chỉ số đông máu cơ bản 
bình thường.
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Chẩn đoán sJIA được thiết lập theo tiêu 
chuẩn ILAR khi trẻ có biểu hiện viêm khớp diễn 
biến trên 6 tuần, biểu hiện hệ thống gồm sốt 
kéo dài trên 2 tuần với dạng sốt đặc trưng và có 
1 trong 4 triệu chứng khác (phát ban đặc trưng, 
hạch to toàn thân, gan hoặc lách to, viêm thanh 
mạc).5 Ngoài ra, chẩn đoán sJIA là một chẩn 
đoán loại trừ khi cần xem xét phân biệt với các 
tình trạng khác gây sốt kéo dài như các bệnh 
lý ác tính, nhiễm trùng hay bệnh tự miễn khác. 
Tiêu chuẩn ILAR chặt chẽ trong vấn đề chẩn 
đoán xác định, loại trừ và phân biệt sJIA với 
các thể bệnh khác của JIA, nhưng tạo ra những 
thách thức trong chẩn đoán bệnh sớm. Trong 
sJIA, sốt thường là triệu chứng nổi trội, xuất 
hiện đầu tiên và có vai trò định hướng trong 
tiếp cận chẩn đoán bệnh. Tuy nhiên, chỉ khoảng 
37% trường hợp sốt đặc trưng (sốt cao trên 

39oC, 1 - 2 cơn/ngày, hạ sốt nhanh sau vài giờ, 
trong cơn sốt trẻ mệt, ngoài cơn sốt trẻ bình 
thường). Ngược lại, viêm khớp thực sự thường 
xuất hiện muộn hơn, trung bình sau 1 tháng kể 
từ khi khởi phát.10 Vì vậy, bệnh thường bị chẩn 
đoán trễ.

Trong trường hợp mà chúng tôi báo cáo, 
bệnh nhân được đưa đến bệnh viện chúng tôi 
sau 3 tháng kể từ thời điểm khởi phát bệnh đầu 
tiên. Tại thời điểm này, bệnh nhân đã đáp ứng 
đầy đủ các tiêu chuẩn để chẩn đoán sJIA của 
ILAR (viêm khớp > 6 tuần, sốt kéo dài ≥ 2 tuần 
kèm theo ban da đỏ xuất hiện trong cơn sốt). 
Chúng tôi cũng đã chỉ định một số xét nghiệm 
để loại trừ nguyên nhân nhiễm khuẩn (cấy máu 
âm tính), ác tính (tế bào học tủy xương bình 
thường), tự miễn (nồng độ bổ thể C3, C4 bình 
thường, kháng thể kháng nhân, RF âm tính). 

Biểu đồ 1. Thay đổi nồng độ CRP và số lượng bạch cầu máu ngoại vi 
của bệnh nhân sau điều trị
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hợp sốt đặc trưng (sốt cao trên 39oC, 1 – 2 cơn/ngày, hạ sốt nhanh sau vài giờ, trong cơn sốt trẻ mệt, 

ngoài cơn sốt trẻ bình thường). Ngược lại, viêm khớp thực sự thường xuất hiện muộn hơn, trung bình sau 

1 tháng kể từ khi khởi phát.10 Vì vậy, bệnh thường bị chẩn đoán trễ. 

Trong trường hợp mà chúng tôi báo cáo, bệnh nhân được đưa đến bệnh viện chúng tôi sau 3 tháng 
kể từ thời điểm khởi phát bệnh đầu tiên. Tại thời điểm này, bệnh nhân đã đáp ứng đầy đủ các tiêu chuẩn 
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Câu hỏi đặt ra là có thể chẩn đoán sJIA cho trẻ 
này sớm hơn không? 

Trong một nghiên cứu của tác giả Xiaohua 
Tan khảo sát trên 310 bác sĩ nhi khoa ở nhiều 
bệnh viện tại Trung Quốc cho thấy thời gian 
đợi chẩn đoán sJIA rất dao động từ 1 - 2 tuần 
(chiếm 41,6%), 3 - 4 tuần (chiếm 27,1%) và 
1 - 3 tháng (chiếm 19,4%). Sự khác nhau này 
được tác giả lí giải do sự khác biệt về nguồn lực 
chẩn đoán và kinh nghiệm lâm sàng của bác sĩ 
điều trị.11 Mặt khác, 53,8% bác sĩ trong nghiên 
cứu sử dụng đồng thuận của Hội Nhi khoa 
Trung Quốc để chẩn đoán, 18,06% sử dụng 
tiêu chuẩn ILAR và 24,84% theo tiêu chuẩn 
PRINTO.11 Bên cạnh sự khác biệt về điều kiện 
xét nghiệm giữa các cơ sở lâm sàng và kinh 
nghiệm chủ quan, các bác sĩ trong nghiên cứu 
này đã sử dụng các tiêu chuẩn chẩn đoán bệnh 
khác nhau cũng có thể dẫn đến sự khác biệt 
trong thời gian đợi chẩn đoán.

Các tiêu chuẩn chẩn đoán sJIA khác đã 
được phát triển nhằm cải thiện những nhược 
điểm của tiêu chuẩn ILAR như CARRA 2012, 
PRINTO 2019.9,12 Ngoài ra, theo đồng thuận 
mới nhất của EULAR/PreS 2024, sJIA và bệnh 
Sill khởi phát ở người trưởng thành (AOSD: 
Adult-Onset Still’s Disease) đã được thống nhất 
là cùng một bệnh, với một tên gọi duy nhất là 

bệnh Still.6 Vì vậy, có thể sử dụng tiêu chuẩn 
Yamaguchi và Fautrel, là những tiêu chuẩn 
được xây dựng trước đây để chẩn đoán bệnh 
Still khởi phát ở người trưởng thành, trong chẩn 
đoán sJIA. So với tiêu chuẩn ILAR, tiêu chuẩn 
CARRA yêu cầu thời gian viêm khớp tối thiểu 
để thiết lập chẩn đoán rút ngắn xuống 1 tuần, 
trong khi đó, đối với các tiêu chuẩn PRINTO, 
Yamaguchi và Fautrel, viêm khớp không còn 
là tiêu chí bắt buộc để chẩn đoán bệnh (Bảng 
1).6 Mặc dù Yamaguchi là tiêu chuẩn trước đây 
dành cho người lớn, tuy nhiên khi áp dụng vào 
đối tượng là trẻ em, bộ tiêu chuẩn này cho độ 
nhạy lên đến 96,3% (cao hơn so với ILAR - 
2004 là 93,1%).13,14 Các tiêu chí được EULAR/
PreS 2024 đề xuất để chẩn đoán sớm bệnh 
Still bao gồm: (i) sốt cao ≥ 39oC có đỉnh trong 
ít nhất 7 ngày, (ii) phát ban xuất hiện trong cơn 
sốt, thường ở thân mình, điển hình là hồng ban 
màu thịt cá hồi nhưng có thể gặp những dạng 
ban khác như mày đay, (iii) biểu hiện cơ xương 
khớp hay gặp là đau cơ khớp, viêm khớp có 
giá trị cho chẩn đoán nhưng không bắt buộc và 
có thể xuất hiện muộn hơn, (iv) các chỉ số viêm 
tăng cao như số lượng bạch cầu trung tính, 
nồng độ CRP và ferritin.6 Những thay đổi trong 
cách tiếp cận chẩn đoán này sẽ mở ra cơ hội 
mới để chẩn đoán sJIA sớm.
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Về điều trị sJIA, hiện nay đã có những thay 
đổi đáng kể. Theo CARRA 2012, việc điều trị 
sJIA được thực hiện theo từng bước, bệnh nhân 
sẽ được bắt đầu điều trị bằng glucocorticoid 
toàn thân với prednisolone liều 1 - 2 mg/kg/ngày 
hoặc sau methylprednisolone tĩnh mạch 30 mg/
kg/ngày trong 3 - 5 ngày. Sau đó, bệnh nhân 
được giảm dần liều theo mức độ hoạt động của 
bệnh sau 1 và 3 tháng, có thể thêm MTX nếu 
sau 3 tháng vẫn cần ≥ 50% liều steroid ban đầu 
và thêm thuốc sinh học (kháng IL-1 hoặc IL-
6) nếu sau bổ sung MTX 3 tháng vẫn cần ≥ 
50% liều steroid.9 Tuy nhiên, trong các hướng 
dẫn điều trị gần đây, glucocorticoid không còn 
được ưu tiên là thuốc điều trị ban đầu do những 
tác dụng phụ mà thuốc đường toàn thân gây 
nên khi điều trị lâu dài. Hướng dẫn điều trị của 
ACR 2021 đối với sJIA đã khuyến cáo việc sử 
dụng các thuốc kháng IL-1 hoặc kháng IL-6 
như thuốc điều trị ban đầu (điều trị theo đích). 
Glucocorticoid chỉ sử dụng khi không có điều 
kiện sử dụng thuốc sinh học hoặc để kiểm soát 
triệu chứng toàn thân và tại khớp trong thời 
gian đợi bắt đầu thuốc sinh học.15 EULAR/PreS 
2024 cũng khuyến cáo nên bắt đầu sử dụng 
thuốc kháng IL-1 hoặc kháng IL-6 càng sớm 
càng tốt và duy trì mục tiêu điều trị nhằm mang 
lại lợi ích lâu dài cho bệnh nhân.6

Bệnh nhân trong báo cáo của chúng tôi 
được điều trị tại một bệnh viện khác bằng 
glucocorticoid toàn thân, sau đó duy trì bằng 
MTX và glucocorticoid giảm liều dần. Ban đầu, 
bệnh nhân có đáp ứng với phác đồ điều trị này, 
tuy nhiên, khi giảm liều prednisolone xuống 
dưới 0,5 mg/kg/ngày, bệnh tái phát. Bệnh nhân 
nhập viện trở lại với chỉ số viêm tăng cao, dù 
được điều trị bằng methylprednisolone 10 mg/
kg/ngày, tình trạng vẫn không cải thiện. Chúng 
tôi đã chỉ định tocilizumab - một kháng thể đơn 
dòng kháng IL-6 truyền tĩnh mạch 12 mg/kg mỗi 
2 tuần và prednisolone đường uống, không sử 
dụng MTX. Ngay sau khi liều tocilizumab đầu 

tiên, trẻ đã cắt sốt, nồng độ CRP trở về bình 
thường sau 5 ngày, số lượng bạch cầu trở về 
bình thường chậm hơn (biểu đồ 1). Chúng tôi 
giảm dần liều prednisolone xuống 0,2 mg/kg/
ngày sau 8 tuần và ngừng sau 4 tháng, tiếp 
tục truyền tocilizumab mỗi 2 tuần. Bệnh nhân 
không tái phát các biểu hiện lâm sàng, các chỉ 
số viêm giữ ổn định trong giới hạn bình thường 
trong thời gian điều trị. 

Hiện nay, chưa có thử nghiệm lâm sàng có 
đối chứng ngẫu nhiên về thời gian bắt đầu điều 
trị thuốc sinh học trên bệnh nhân sJIA nhưng 
EULAR/PreS 2024 vẫn khuyến cáo nên điều trị 
càng sớm càng tốt khi có chẩn đoán xác định.6 
Sử dụng thuốc sớm giúp làm giảm số lượng 
bệnh nhân có diễn biến bệnh mạn tính dai 
dẳng, đồng thời, bệnh nhân có thể đạt được 
tình trạng thuyên giảm kéo dài bằng nhóm 
thuốc này. Những thay đổi trong điều trị này sẽ 
hạn chế đáng kể các tác dụng phụ của điều trị 
glucocorticoid kéo dài, trong đó có những biến 
chứng nghiêm trọng như hội chứng Cushing, 
loãng xương, chậm tăng trưởng phát triển.

IV. KẾT LUẬN
Viêm khớp tự phát thiếu niên thể hệ thống 

cần được chẩn đoán sớm và điều trị kịp thời 
do những biến chứng nghiêm trọng, trong khi 
bệnh thường bị chẩn đoán trễ do khó phân biệt 
với các nguyên nhân gây sốt kéo dài khác ở trẻ 
em. Sốt kéo dài trên 1 tuần kèm phát ban trong 
cơn sốt, đau khớp và các chỉ số viêm tăng cao 
là những triệu chứng sớm gợi ý cho chẩn đoán 
sJIA. 

Việc sử dụng các tiêu chuẩn như PRINTO, 
Yamaguchi, EULAR/PreS 2024 giúp cải thiện 
được nhược điểm của tiêu chuẩn ILAR trong 
chẩn đoán. Điều trị theo đích, bằng việc sử 
dụng thuốc kháng IL-1, kháng IL-6 ngay từ đầu 
để tận dụng “cửa sổ cơ hội” ngăn tiến triển viêm 
phá hủy khớp và giảm sử dụng steroid.
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Summary
CHALLENGES IN THE DIAGNOSIS AND TREATMENT OF 

SYSTEMIC JUVENILE IDIOPATHIC ARTHRITIS: A CASE REPORT
Systemic juvenile idiopathic arthritis (sJIA) is an auto-inflammatory disease characterized by early 

predominant systemic manifestations (e.g., prolonged fever, evanescent rash, hepatosplenomegaly, 
and lymphadenopathy), followed by chronic arthritis. Confirm diagnosis is often delayed because 
of challenges in distinguishing sJIA from other causes of prolonged fever in children, the lack of 
specific diagnostic biomarkers, and the limitations of current diagnostic criteria. We report the case 
of a 7-year-old male presenting with prolonged high-grade fever, fever-associated rash, arthritis, and 
significantly elevated inflammatory markers. The patient was initially misdiagnosed at other hospitals 
with acute infectious urticaria (unresponsive to antibiotic therapy) and subsequently with oligoarticular 
JIA (refractory to a 4-month course of glucocorticoids and methotrexate). We established a diagnosis 
of sJIA and achieved clinically inactive disease with tocilizumab. We also discuss classification 
criteria that facilitate early diagnosis and recent changes in treatment approaches for sJIA.

Keywords: Systemic juvenile idiopathic arthritis, Still’s disease, diagnosis, treatment.


