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TOM TAT
Bénh lién quan IgG4 (IgG4-RD) la mét réi loan méi dugc cdng nhdn, ddy la tinh trang viém xo
qua trung gian mién dich. Bdc diém chinh cda bénh bao gém: Tén thuong & cdc co quan khdc
nhau, thdm nhiém té bao lympho day ddc vai nhiéu tuong bao duong tinh IgG4, xo héa dang
chuéi va thudng c6 néng dé IgG4 trong huyét thanh cao. N6 ¢6 thé bi nhdm Ian véi ung thu,
bénh qua trung gian mién dich hodc nhiém tring. Chdn dodn xdc dinh dua vao két hop cdc ddic
diém lam sang, két qua xét nghiém va két qua mé bénh hoc, trong dé mé bénh hoc la tiéu chdn
vang vdi ty 1é 1gG4+/1gG+ >40%. Néu khdng duoc diéu tri, IgG4-RD c6 thé gdy ra cdc tén thuong
co quan khéng thé phuc hoi, do dé can diéu tri sém va tich cuc. Glucocorticoid la lua chon dau
tién diéu tri cho ngudi I6n, véi prednisone liéu 0,5 -1 mg/kg/ngay, va ciing la lua chon dau tién
cho IgG4-RD & tré em. Khéng c6 su dong thudn vé liéu lugng prednisone & nhi khoa, nhung néi
chung prednisone 1 dén 2 mg/kg/ngay la thich hop. Phéi hop corticoid va tc ché mién dich
dugc chiing minh tdng co hdi ddp ting va giam nguy co tdi phdt bénh. Cdc thudc sinh hoc dugc
cho la xu hudéng diéu tri tiém ndng trong tuong lai.
Turkhod: Bénh li lién quan IgG4, tdng IgG4 huyét thanh, Bénh Mikulick

AN OVERVIEW OF IGG4 RELATED DISEASE
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IgG4-related disease (IgG4-RD) is a newly recognized disorder that is an immune-
mediated fibroinflammatory condition. Main features of the disease include: Lesions
in various organs, dense lymphocytic infiltrates with many IgG4-positive plasma cells,
chain fibrosis and often high serum IgG4 levels. It may be confused with cancer, immune-
mediated disease, or infection. Diagnosis is based on a combination of clinical features,
test results and histopathology results, in which histopathology is the golden standard
with 1gG4+/1gG+ ratio > 40%. If left untreated, IgG4-RD can cause irreversible organ
disease, so early and aggressive treatment is needed. Glucocorticoids are the first choice
of treatment for adults, with prednisone ata dose of 0.5 -1 mg/kg/day, and are also the first
choice for IgG4-RD in children. There is no consensus on prednisone dosage in pediatrics,
but in general prednisone 1 to 2 mg/kg/day is appropriate. Combining corticosteroids
and immunosuppress has been shown to increase the chance of response and reduce the
risk of disease recurrence. Biological drugs are considered a potential treatment trend in
the future.
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I. DAT VAN DE

Bénh [i lién quan 1gG4 (IgG4 related disease:
IgG4-RD) la tinh trang bénh |li qua trung gian
mién dich biéu hién bang cac tén thuong hinh
thanh khéi tai cac co quan tén thuong. Bénh
dugc mo ta lan dau tién vao nam 2003 [1], khi
cac bénh nhan viém tuy tu mién loai I, viém
dudng mat xo hoa, xa hod sau phuc mac, viém
mang nao phi dai, bénh Mikulicz va viém tuyén
gidp Riedel dugc phat hién cé chung hinh thai
mo bénh hoc. Trong suét gan 2 thap ki qua, cac
chuyén gia trén toan thé giéi da khong ngling
nd luc dé dua ra cadc dong thuan vé chan doén va
diéu tri bénh ly IgG4-RD. Tai Viét Nam, phat hién
va chdn doéan IgG4-RD van la thach thic déi vaoi
cac bac silam sang. Chinh vi vay, trong bai téng
quan nay, ching toi dé cap dén hiéu biét trong
chan doan va diéu tri d6i v6i bénh nhan nghi
ngd 1gG4-RD.

1. TONG QUAN

2.1.Dai cuong

Bénh li lién quan 1gG4 la bénh li khéng dong
nhat. Bénh dién bién am tham, tién trién cham.
Bénh dac trung bdi tham nhiém té bao lympho;
xo hoa da tang; va viém tac tinh mach, véi néng
d6 1gG4 > 1,35 g/L va nhudém IgG4/IgG > 40%[2].
Ban chat thdm nhiém cda qua trinh bénh thudng
dan dén phi dai cac co quan, déi khi co quan tang
kich thudc c6 thé dan dén cac biéu hién lam sang
gian ti€ép do chén ép cac cau tric xung quanh (vi
du trong viém tuyén giap Riedel dan dén ching
khé nuét). IgG4-RD cling cé xu hudng gay ra
su tang sinh mé mém trong hodc xung quanh
cac cd quan, hinh thanh cac khéi tén thuong bi
nham Ian véi bénh i 4c tinh.

Ti lé luu hanh thuc su cla IgG4-RD chua dugc
biét r6. Nam gidi chiém uu thé va tudi khi chan
doan hay gap & do tudi trung nién (50-60), tré
em cling ¢6 thé gap nhung ti & thap hon, tudi
trung binh &tréemla 11,6 £4,1 [3].

Sinh bénh hoc ctia IgG4-RD van chua dugc
rd rang, hé théng mién dich dich thé déng vai
tro trung tdm trong co ché bénh sinh cla IgG4-
RD. Bénh nhan IgG4-RD cé su mé& réng dong vo
tinh ctia nguyén tuong bao, té bao B. M6t s6 gen
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nhay cam va cac yéu té méi truong da dugc moé
ta. Kawa va cong su da dugc bao cao rang cac
kiéu hinh HLA-DRB1*0405, HLA-DRB1*0401 c6
lién quan dén viém tuy tu mién loai | trong dan
s6 Nhat Ban. Trong mét nghién cdu doi ching
I6n, xo hod sau phuc mac dugc tim thay c6 lién
quan dén HLA-DRB1*03, mét dau hiéu clia nhiéu
bénh tu mién. Estrogen cling dugc coi la mot
yéu t6 nguy cd & nhitng bénh nhan viém tuyén
vu lién quan dén IgG4. Di Ung xay ra & 20-60%
bénh nhan IgG4-RD. Nén nguyén nhan di ung
cling dugc xem xét la mot trong nhitng nguy co
cla IgG4-RD. Phoi nhiém amiang va hat thudc la
nhling nguy ca gay xo hoa sau phic mac [4].

Bénh tién trién theo hai pha dugc dac trung
Vi giai doan viém va cudi cung dinh diém la xa
hod. Giai doan viém c6 su xuat hién cQa cac té
bao lympho B va T c6 khang nguyén tich tu tai
vi tri ton thuong (Mot s6 tu khang nguyén dugc
cho la c6 lién quan bao gom galectin-3, annexin
A11, laminin-511, prohibitin) [5]. Giai doan xa&
hoa, cac té bao lympho va té bao mién dich
bam sinh dugc thay thé bang phan (iing mé dém
day dac, dan dan dan dén bién dang mé va tén
thuong co quan. IgG4 khong dugc ching minh
gdy bénh truc tiép. Su khéch dai viém tai vi tri
ton thuong dugc coi la hdu qua gian tiép do tang
1gG4.

Cac tén thuong mé bénh hoc chinh cta IlgG4
bao gobm:

1. Tham nhiém té bao lympho day déc bao
gém té bao T, té bao B, bach cau i toan va tuong
bao, d6i khi cé trung tam mam.

2. Xo hoa, dang I6c xoay.

3. Viém tinh mach, ¢ thé c6 hodc khéng co
tac.

Nhudém mién dich IgG4 phai dugc thuc hién &
tat cd cac mau mo co 1gG4-RD, ti 1é té bao huyét
tuong IgG4/IgG+ tang cao (thudng >40%) la gai y.
2.2. Kiéu hinh Iém sang

Bénh li lién quan IgG4 thudng c6 moét tén
thuong cac co quan uu thé & giai doan sém cla
bénh, tuy nhién, mé hinh vé bc tranh tong thé
cliabénh chua dugc danh gid mot cach toan dién.
Cho dén gan day, mét nghién ctru trén 800 bénh
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nhan co tén thuang co quan (du tiéu chuan chan
dodan bénh li lién quan IgG4 theo ACR/EULAR)
da cung cap cho cac nha lam sang phan dinh ra
dugc 4 kiéu hinh 1am sang & bénh li lién quan
IgG4. Trong d6 bao gém, bénh |i gan mat tuy
(31%), xa hod sau phuc mac cé hoac khong co

viém déng mach chu bung (24%), bénh gidi han
vung dau cé (24%), va hoi chiing Mikulicz véi ton
thuong hé théng (22%) [6]. Cac bénh nhan thudc
cac kiéu hinh sé c6 su khac biét vé 1am sang, dich
té hoc va dac diém huyét thanh hoc ciing nhu
dap ung diéu tri (Bang 1).

Bang 1. Kiéu hinh theo vi tri tén thuong

IgG4 c6 ton thuong IgG4 c6 tén thuong sau IgG4 c6 tén thuong IgG4 c6 tén thuong toan
tuy duong mat phic mac/déng mach chu dau cé than/Bénh Mikulicz

Chdn  Nam Nam N[} Nam
dodn  Chang datring Chung da tréng Chling chau A -

Nguoai gia Nguai gia Nguai tré Nguoai gia

- - C6TS diting -

IgG4 téng cao IgG4 tang khong ro lgG4 tang IgG4 tang cao

IgE tang nhe IgE khong tang - IgE tdng nhe
Quanli -- - - IgG4-RD Rl cao

-- Bénh xo hod Bénh xo hod -

Dép Ung diéu tri Khang diéu tri Khang diéu tri Dép Ung diéu tri

-- Liéu GCs cong dén cao hon Liéu GCs céng dén cao -

hon

Tién Tuy: dai thao dudng Mang ngoai tim: viém mang Nhan cau: 16i mat, mat thi Tuyén lé: kho
lugng  va kém hap thu do ngoai tim co that luc, nhin doéi Tuyén nudc bot: kho
va '?ié” thiéu. .bl.lt tuyen  Tim mach: bénh limachvanh  Mang néo: liét day than Tuy: Déi théo dudng va
ching  ngoai tiét kinh so nao

budng mat va gan:
dat stent duodng
mat, nhiém tring
dudng mat, suy
gan.

nguc do viém

Trung that: chén ép cac cau

trdc cuc bé

Poéng mach cha: Phinh déng
mach chi bung hodc chu

Sau phuc mac: teo than hoac
chén thuong do « nuéc than,
héi chiing dau bung man tinh

chiing kém hap thu do suy
Tai: gidm nghe, tiéu xuong  gidm tuyén tuy ngoai tiét
Xuong so va xoang: viém  Phéi: xa phéi va bénh Ii phéi
xoang man tinh, tén ké

thuong phd huy dudng

’ Mang phdi: Tran dich va day
gilra, mat khitu giac

mang phdi
Suy tuyén giap, suy tuyén

Than: suy than do viém than
yén

ké/ viém than tang sinh

Ngoai phan loai ki€éu hinh 1dam sang theo
vi tri cg quan tén thuong, mét phan loai khac
trong bénh li IgG4 theo phan nhém tang sinh
va phan nhém xo hoa. Su phan chia nay chi la
tuang ddi, vi ¢ thé trén mot bénh nhan co ca
hai kiéu t6n thuong vita xo hod viia tang sinh.
Hai kiéu hinh 1dam sang nay c6 su khac biét vé
tién s bénh li di Ung va tién lugng dap Ung
diéu tri. Cdc m6 tuyén va biéu mé bi dnh huéng
cht yéu & kiéu hinh IgG4-RD tang sinh. Dic
diém bénh cQa bénh nhan trong phan nhém
tang sinh bao gém t6n thuong két hop cac
hach bach huyét, viém tuyén mang tai, tuyén

I&, viém tuy tu mién, viém tdi mat xo cing
liéen quan dén IgG4, bénh phéi, viéem than ké
va viém xoang. Bénh nhan tang sinh 1IgG4-RD
thuong hoat dong cao vé mat huyét thanh hoc,
c¢b néng d6 1gG4, IgG1 va IgE tang cao, nong
do C3 va C4 thap, va bach cau ua acid ngoai vi
[7]. Ngugc lai, cac bénh nhan dugc phan loai
theo loai xa héa thudng méc bénh tai cac vi tri
ngoai tuyén c6 thé lién quan dén mot vung co
thé hon la mét co quan cu thé. Cac biéu hién
bénh dién hinh cta phan nhém xc héa la xo
hoéa sau phuc mac, viém mang nao xo cung va
viém trung that xo héa (Bang 2).
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Bang 2. Phan nhém tang sinh va xo hoa

Ki€u hinh tang sinh

Ki€u hinh xo hoa

Co quan tén thuong Mé tuyén, biéu mé

Tién st di iing
Co quan tén thuong

Xét nghiém can lam sang

lgG4 Cao
lgG1 Cao
IgE Cao
Bach cau ai toan Thuéng gap
Gidm b6 thé Thudng gap

Tu khéng nguyén tiém nang
A11, prohibitin

Bénh hoc

Tham nhiém lympho bao. IgG4
duong tinh tén HPF

Trung tam mam

Xo hod 16¢ xody

Viém tinh mach tdc nghén

1& 19G4/19G > 40%
Thuong gap
Thuong gap
Thinh thoang

Pap ung diéu tri Tét

Thudng lién quan cao

Hach lympho, tuyén 1&, tuyén nudc
bot chinh, tuy, 6ng mat, than, phéi,
tuyén yén, xoang canh mdi

Laminin-511, galectin - 3, annexin

Dense: >50, thudng xuyén > 100; ti

M6 ngoai tuyén, déi khi cac viing khac cua
co thé (sau phuc mac, trung that) hon la
nhiing cc quan & xa.

Thudng hiém gap

Khoang sau phuc mac, m6é déng mach chu,
quanh déng mach, mach mac treo, trung
that, mang cling, tuyén giap (Riedel)

Binh thudng/ tang nhe
Binh thudng/ tang nhe
Binh thudng/ tang nhe
Khéng thudng gdp
Khéng thudng gdp

Khéng xac dinh

C6 thé thua thét, hi€m hon trong type tang
sinh, nhung IgG4/1gG > 40%

Bat thuong

Thuong gap

Thuong gap

Kém dap ung hon type tang sinh, nhung c6
thé dap Ung t6t néu bat dau diéu tri sém

Hinh thai [am sang & tré em va ngudi |6n
cling ¢6 su khac biét. Trong khi & tré em thudng
gap kiéu hinh khu trd (60%), ngudi I6n thudng
gap kiéu hinh t6n thuong toan than nhiéu hon.
Martin va cdng su da nghién ctu trén 54 bénh
nhan nhi va 492 bénh nhan nguai I6n mac IgG4-
RD cho két qua tén thuong da cc quan & ngudi
I&n chiém uu thé (75,6%) trong khi & tré em da s6
la tén thuong khu trd (61,1%) [1]. Trong do, tén
thuong mat hay gap & tré em con tén thuong
tuyén nudc bot hay gdp & ngudi Ién.

2.3. Chdn dodn

Bénh lién quan IgG4 1a mét chan doan bénh
hoc, sutang ndong dé 1G4 huyét thanh khéng nhay
clng khong dac hiéu. Nam 2019, cac tiéu chi phan
loai dugc cac chuyén gia tur ACR va EULAR phat
trién dudi su déng thuan va dugc xac thuc trén
hon 1000 trudng hgp IgG4-RD va gan 800 trudng
hop c6 tang IgG4 nhung khéng phai IgG4-RD [9].
Do triéu chiing clia IgG4-RD ¢6 thé gap trong céac
bénh li khac nén dé chan doan phan loai lgG4-RD
can phai loai trir cac trudng hop cé thé gay nhiéu
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trong qua trinh chan doan. EULAR/ACR 2019 da
dua ra tiéu chi phan loai theo 4 budc:

Budc 1: Tiéu chudn ddu vao

Dac diém lam sang/hinh anh ton thuong dac
trung tai nhiing ca quan dién hinh (tuy, tuyén nudc
bot, 6ng mat, 6 mat, than, phdi, ddng mach chq,
khoang sau phtic mac, mang nao, tuyén giap (viém
tuyén gidp Riedel’s). HOAC Bang chuing bénh i
viém tién trién cé tham nhiém tuong bao lympho
chua r6 nguyén nhan & cac ca quan tuong tu.
Bu'éc 2: Loai trif cdc nguyén nhdn khdc
Lam sang:

S6t, khéng dap ung glucocorticoid sau mét
dot diéu tri 4 tuan & liéu t6i thi€éu 40mg/ngay
(0,6mg/kg/ngay)

Huyét thanh:

Gidm bach cau hoac giam tiéu cau khong giai
thich dugc; Tang bach cau i toan ngoai vi

ANCA duong tinh, anit-SSA hodc anti-SSB
duong tinh; anti-DsDNA, anti-RNP, anti-Sm duaong
tinh; cackhac thé dac hiéu khac; Cryoglobulinemia
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Hinh anh hoc:

Cac dau hiéu nghi ngd ac tinh hoac nhiém
trung chua dugc danh gia day du; Tién trién
nhanh trén hinh anh hoc

Bat thuong xuong dai di kém bénh Erheim -
Chester; Lach to
Mb bénh hoc:

Tham nhiém té bao ggi y ac tinh chua dugc
danh gia day da; Cac ddu an cia u xo co viém

Bu'éc 3: Tinh diém chdn dodn

Viém uu thé bach cau trung tinh/Viém mach
hoai ti/Viém dang u hat uu thé

Déc diém mé hoc hoi chling mé bao/dai thuc bao
Cdc chdn dodn da biét

Bénh Castleman’s da 6

Bénh Crohn hodc viém loét dai truc trang
(néu chi c6 bénh tuy)

Viém tuyén gidp Hashimoto (néu chi cé tuyén
giap bi tén thuang)

Pac diém DPiém
M6 bénh hoc

Sinh thiét khéng cé thong tin 0
Tham nhiém day dac lympho bao 4
Tham nhiém day dac lympho ba va viém tac tinh mach 6
Tham nhiém day dac lympho bao va xo hoa dang 16¢ xoay 13
Nhuém mién dich (khéng diing cho hach bach huyét, viém mach tiéu hoa, da)

Ti lé tuong vao IgG4+/1gG < 40% va s6 tuang vao lgG4+/HPF <9 0
Ti lé tuong vao IgG4+/1gG > 40% va s6 tuong vao IgG4+/HPF <9 7
Hoac: Ti Ié tuong vao IgG4+/1gG < 40% va s6 tuong vao |gG4+/HPF > 9

Ti lé tuong vao IgG4+/1gG < 70% va sé tuong vao IlgG4+/HPF > 9 14
Hoac Ti Ié tuong vao IgG4+/1gG > 70% va s6 tuong vao IgG4+/HPF tir 10 dén 50

Ti lé tuong vao IgG4+/1gG > 70% va s6 tuong vao IgG4+/HPF > 50 16
Néng dé IgG4 huyét thanh

Binh thudng/ khong xét nghiém 0
>2 gia tri binh thuong nhung < 2ULN 4
ULN 6
>5ULN 11
Tuyén mang tai, tuyén dugi ham, tuyén duéi ludi, tuyén & 2 bén

Khéng cé co quan tén thuong 0
Mét loai tuyén 6
Tur 2 loai tuyén trg 1én 14
Léng nguc

Khéng kiém tra/khéng c6 hinh anh dién hinh 0
Day vach va xung quanh mach mau phé quan 4
Khéi mé mém dang vong canh cét séng nguc 10
Tuy va dudng mat

Khong kiém tra/khéng c6 hinh anh dién hinh 0
Tuy phi dai lan toa (6ng mat tuy) 8
Tuy phi dai lan toa va vanh dang bao nang cé gidm tin hiéu 11
Tén thuang ca tuy (nhu trén) va dudng mat 19
Than

Khong kiém tra/khéng c6 tén thuong dién hinh 0
Gidm bé thé huyét thanh 6
Mé mém/day & khung chau quanh than 8
Vo than 2 bén giam ti trong 10
Khoang sau phtic mac

Khong kiém tra/khéng c6 tén thuong dién hinh 0
Day lan tod thanh dong mach chd bung 4
M6 mém bao quanh hodc & trudc bén ddng mach chu doan dudi than hodc ddong mac treo 8
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Buéc 4: Tinh diém

Bénh nhan dugc chan doan bénh lién quan
IgG4 néu tong diém > 20 (d6 nhay 85,5%, do
dac hiéu 99,2%).

Nong dé 1gG4 huyét thanh tang cao c6 lién
quan dén IgG4-RD nhung khéng dac hiéu cho
bénh nay. C6 dén 40% bénh nhan IgG4-RD c6
nong do IgG4 huyét thanh binh thuong dugc
chan doan dua trén sinh thiét. Trong nghién ctu
|6n cho thay IgG4 tim thay tang & 82% bénh nhan
IgG4-RD, nhung chi 22% bénh nhan c6 1gG4 tang
dap ung dugc tiéu chudn chan doan IgG4-RD,
trong nghién ctiu nay dua ra nguéng ig4 la 1,4
g/L c6 d6 nhay 82,8% va do dac hiéu 84,7% dé
chan doan IgG4-RD, va gia tri > 2,8 g/L la nguéng
dé phan biét 1IgG4-RD va khong phai IlgG4-RD va
du doan tén thuong da co quan trong bénh li
nay [10].

Panh gia mé bénh hoc cua cac co quan ton
thuong (u tuyén &, u sau phic mac, khéi u tuy,
mang nao,..) la tiéu chuan vao dé chan doan
IgG4-RD. Trong hau hét cac truong hgp sinh
thiét la cach t6t nhat dé loai trir cac nguyén nhan
gibng 1gG4-RD bao gém ac tinh hodc nhiém
tring. Tham nhiém lympho bao day dac, xa hoa
dang storiform (mé hinh xa héa giéng nhu banh
xe khéng déu) va viém tinh mach tac nghén la
ba dau hiéu dac trung cta IgG4-RD. Ngoai ra,
phat hién tang bach cau &i toan mé va su hién
dién cua trung tdm mam tai mau sinh thiét co
quan tén thuang cliing huéng téi IgG4-RD. Mat
khéc, su hién dién cta u hat, thdm nhiém bach
cau trung tinh va hoai ti 1a nhiing dac diém loai
trir IgG4-RD va tang nghi ngd vé bénh li nhiém
trung, bénh sarcoidosis hoac cac bénh tu mién
khac (viém da mach GPA). D€ chan doan bénh ly
cla IgG4-RD, ngoai mo hoc trén, can cé su hién
dién cla cac té bao huyét tuong IgG4 + tham
nhiém vao mé nhu trong tiéu chuan. Xem xét
it nhat > 10 & mét s6 cd quan bao gom tuyén
tuy va >50 & hau hét cac co quan khac, ty lé té
bao plasma IgG4+ so v&i IgG+ la > 40%. Ty 1é nay
lién quan dén dé nhay la 94,4% va do dac hiéu la
85,7%. Tuy nhién, su tham nhiém té bao plasma
IgG4 + thuong dugc thdy & nhimng bénh li tuong
tu IgG4-RD, do do, néu khéng cé tiéu chudn mo
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bénh hoc trén, thi khédng nén két luan chan doan
IgG4-RD. Chi dua vao s6 lugng té bao plasma
IgG4 + c6 thé chan doan sai cac trudng hgp
ung thu tuyén tuy, bénh castleman, viém mach
GPA, bénh sarcoidosis, nhiém trung va u lympho.
Chinh vi vay, chan doan IgG4-RD la chan doan
loai trir va vo cling than trong [10].

2.4. biéu tri, tién luong

Muc tiéu trong diéu tri IgG4-RD la giam viém,
giup bénh thuyén gidm, duy tri sy thuyén giam
va duy tri chiic ndng cac co quan, dong thoi
giam tac dung phu cla liéu phap diéu tri. Ngoai
ra, nhitng bénh nhan c6 dau hiéu tién trién bénh
cling can diéu tri ngay ca khi ho co it triéu ching
[11]. Trong mét s6 trudng hgp cé ton thuang noi
tang tai thai diém chan doan va viéc bat dau diéu
tri da khéng cé kha nang ddo ngugc. Mét vi du
dién hinh vé diéu nay la tuyén tuy. Nhiéu bénh
nhan da cé réi loan chiic ndng ngoai tiét hoac
noi tiét dang ké clia co quan do tai thai diém bat
dau diéu tri va liéu phap khong cé kha nang dao
nguoc cac tén thuong nay.

Cac xét nghiém dugc st dung dé theo doi
hoat déng bénh: néng do IgG4, IgE, C3, C4 trong
huyét thanh, sé lugng bach cau aitoan trong mau
ngoai vi. Néng d6 IgG4 huyét thanh thuyén giam
sau khi bat dau diéu tri bang glucocorticoids. Tuy
nhién, néng d6 1gG4 huyét thanh c6 thé khéng
vé nguéng binh thudng hodc van cao ngay ca
khi bénh khéng hoat déng. Su tang vot nong do
IgG4, gidm b thé, tang ndng dé IgE va bach cau
ai toan trong mau ngoai vi dugc coi la dau hiéu
canh béo tai phat. Ngoai ra, nhiéu bénh nhan cé
thé phat hién tai phat bénh trén hinh anh hoc
hon la xét nghiém mau. Tinh trang hoat déng
bénh nén dugc danh gia sau mai 3-6 thang, ngay
ca khi khéng c6 triéu ching [12].

IgG4-RD c6 thé gay tén thuong co quan
khéng héi phuc do viém khéng dugc diéu tri.
C6 58% bénh nhan c6 t6n thuong it nhat mét co
quan tai thai diém chan doan. Cac bién ching
c6 thé gap bao gém hoi chiing khé miéng do
cat bo tuyén nudc bot, 16i mat do khéi u do xo
hoa hdc mat, mat khuu giac do cac tén thuong
vung xoang mdi, phinh ddng mach Ién hoac
tach thanh déng mach va tdc nghén niéu quan
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man tinh hodc viém 6ng than ké dan dén suy
than man tinh, bao gém ca bénh than giai doan
cudi. Tuyén tuy la mét trong nhiing ca quan tén
thuong nhiéu nhat trong 1gG4-RD. C6 dén 60%
bénh nhan sé bi tén thuong ngoai tiét hoac noi
tiét tai thai diém chan doan, trong nhing trudng
hop c6 bién ching, udc tinh 65% bénh nhan
mac viém tuy tu mién sé bi dai thao duong type
|, phan 16n xuat hién trudc ca khi bat dau diéu
tri glucocorticoid. Suy tuy ngoai tiét kém sut can
gap & 50% bénh nhan [12].

Glucocorticoid la nén tang trong diéu tri
cho hau hét bénh nhan véi IgG4-RD. Muc tiéu

cla liéu phap cdm Ung tai nhiéu trung tam la
ngung glucocorticoid trong vong 3-6 thang.
DMARD dugc st dung véi hy vong giam liéu
glucocorticoid va gidm tac dung phu gay ra do
glucocorticoid. Mét tai liéu hudng dan dong
thuan quéc té da dong y rang glucocorticoid véi
liu lugng 30-40 mg/ngay la thich hgp dé diéu tri
ban dau [13].Trén thuc té, liéu lugng ban dau clia
glucocorticoid rat khac nhau, va mét so tac gia
da bao cdo viéc st dung liéu cao hon & nhiing
bénh nhan cé bién ching nghiém trong (lién
quan dén tuyén tuy, phdi, than va sau phuc mac)
nhung liéu thap hon & bénh nhan cao tudi hoac
nhling ngudi mac bénh.

| Chan doan, danh gia sy hoat dong bénh va tén thwong co’ quan |

Bién chirng nghiém trong
Tén thwong tuy, phdi, thén va sau phiic mac

BiBu trj tdn cdng

GC (PLS 30-40 mg/ngay) w hodc w/o DMARD

| |

Dap rng tot Pép (rng mdt phan
l Bigu trj duy tri
Di{ng GCtrong3-6 PSL 5-10 mg/ngay +
thang DMARD hodc sinh hoc

Dirng GC trong 1 -3
nam

Bién chirng khdng nghiém trong

l |

QoOL: chip QOL: Khéng chap
nh@n dugc nhin duwgc
| Ligu thdp GC hoiic DMARD

So d6 1. Tiép can diéu tri bénh li lién quan 1gG4

IgG4-RD dé tai phat va nguy co tai phat bénh
tang theo s6 lugng co quan bi dnh hudng. Tai
phat trong qua trinh gidm liéu glucocorticoid
ghi nhan & 40% bénh nhan IgG4-RD sau 11 tuan
diéu tri. YEu t6 du doan tai phat khong ro rang
nhung bénh li xo hoa dudng mat lién quan dén
IgG4 dugc coi la yéu t6 téi phat cao hon (56%
SO VGi 26%, p <0,01). Hep 6ng mat ngoai gan va
trong gan nguy co tai phat cao hon hep 6ng mat
xa. Mot s6 chi sé huyét thanh du bao tai phat nhu
lgG4 > 2,8 g/L tai thoi diém chan doan, IgE huyét
thanh > 380 kIU/L khi chan doan tang nguy cg
tai phat 5,4 1an (d6 nhay 64% va d6 dac hiéu
88%) [14]. Hién tai khong cé huéng dan quéc
té€ nao cu thé vé diéu tri tai phat, cadc chuyén
gia dong thuan diéu tri glucocorticoid phoi

hop uc ché mién dich (Azathioprine liéu 2mg/
kh/ngay) hoac mycophenolate mofetil (500-
100mg x 2 lan/ngay) hodc methotrexate (15mg
mai tuan) gitp giam nguy co tai phat cling nhu
diéu tri cho nhimng trudng hgp tai phat. Ngoai
ra, leflunomide va cyclophosphamide cling
dugc st dung trong truong hgp khong dung
nap azathioprin hoac c6 tac dung phu [15].
Rituximab la mét khang thé don dong khang
CD20, lam suy giam té bao B ngoai bién, giup cai
thién hoat dong bénh, va fiar liéu glucocorticoid
hodc thuéc tc ché mién dich. Thudng dugc diéu
tri vai liéu 1g x 2 lan trong 14 ngay.

Viéc xem xét cac liéu phap nham muc tiéu
la phti hogp ngay ca & giai doan dau diéu tri &
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nhiing bénh nhan c6 tén thuong nghiém trong
cac co quan nhu phdi, than, tuyén tuy, gan, 6ng
mat va sau phuc mac, cling nhu & nhiing bénh
nhan c6 tén thuong mang ciing & nao. Viéc su
dung két hgp glucocorticoids va thuéc Uc ché
mién dich lam gidm dang ké ty 1é té bao Tfh va té
bao plasmocytes trong mau ngoai vi va néng dé
IgG4 huyét thanh thap haon, tuy nhién cé nhiing
bénh nhan van tai phat ngay ca khi da phoi hop
corticosteroid va thuéc Uc ché mién dich. Trong
nhlng trudng hgp nhu vay, viéc st dung cac liéu
phép sinh hoc nham dich la lua chon tiém nang.
Su phat trién nhanh chong tir cac phuong phap
diéu tri thong thudng sang céc liéu phap tiém
nang méi dua trén co ché, dugc nhdm muc tiéu
nhan manh muc d6 hiéu biét nhanh chéng vé
sinh ly bénh cla IgG4-RD da dong gop vao cac
phuaong phép diéu tri sang tao.

Il KET LUAN

IgG4-RD |a bénh li tén thuong da co quan, dac
trung bdi viém va xo hoa. Bénh néu dugc chan
doan va diéu tri s6m c6 kha nang déap ting cao va
tién lugng tét. Viéc chan doéan IgG4-RD yéu ciu
phai danh gia toan dién gitra két qua Xquang,
md bénh hoc va huyét thanh hoc. Ap dung tiéu
chan chan doan ACR/EULAR 2019 gitip bac silam
sang phan loai dung va loai trir tot dugc nhiing
bénh li tuong tu. GC phoi hgp véi DMARD la lua
chon giup tang hiéu qua diéu tri va han ché tai
phat.
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