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Nghién cidu Y hoc

TRUGNG HOP VIEM PA SUN TAI DIEN PAU TIEN TAI VIET NAM

TOM TAT

Lé Thuong Vii*

Mot truong hop viém da sun (tdi dién ddu tién tai Viét Nam dugc bdo cdo. Mot bénh Iy hiém gdp
nhung lai c6 thé bdt gdp J nhidu chuyén khoa do tinh chdt tén thuong da co quan. Chén dodn va didu tri

duoc ban ludn.

SUMMARY

THE FIRST CASE OF RELAPSING POLYCHONDRITIS IN VIETNAM
Le Thuong Vu * Y Hoc TP. Ho Chi Minh * Vol. 8 * Supplement of No 1 * 2004: 140 - 145

The first case of relapsing polychondritis of Vietnam was reported. A rare disease but it can be met at
some speciallies due lo its multisystemic character. Diagnosis and treatment was discussed.

DAT VAN DE

Viém da sun tai dién (relapsing polychondritis)
la mot bénh da co quan, man tinh, khong thuong
gip c6 thé gy t& vong hogc tan phé va khé chdn
doan.” Chi c6 khdang trén 600 trudng hgp trong
vai trdim bai bdo cdo, nghién ctu dugc tim thdy
trén y vin thé gigi.'!! Bénh duge dic trung béi
nhing dot viem mo sun tai dién c6 thé bao gom
sun dan hoi nhu sun tai va mdi, sun hyalin nhu
sun khép ngoai vi, sun x¢ & cac khép truc va sun
khi phé quan. Céc ciu tric giau proteoglycan nhu
mit, tim, mach méau va tai trong ciing c6 thé bi
viem. Cac triéu ching toan than sét, mét 13, sut
can va nhing biéu hién viem mach mau & da va co
quan ndi tang c6 thé hién dién. Do khong c6 xét
nghiém dic hiéu dé chan doan, bénh dugc chin
doan trén 1am sang® (bang 1).

Moi lien hé voi HLA-DR4 va thinh thodng bénh
hay di kem mot sé bénh tu mién khac goi  day 1a
mot bénh ty mién.*">™ § hau hét cic bénh nhan,
bénh dién tién dao dong nhung noi chung la tién
trién, bao gom nhiing dot viem cudi ciing sé din dén
hly hoai ciu triic co quan thuong ton. Diu tri bing
corticoids 13 mt trong nhiing diéu trj hiéu qua nhat

*B6 Mon Noi, Trudng Y, Pai hoc Y duge TP Hd Chi Minh
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mang lai dap Ging ngoan muc nhung do tac dung phu
nhiéu néu st dung lau dai nén nhiing diéu trji khac
voi dapsone, cyclophosphamide va azathioprine da
dugc de cap®.

oA P P ~ A N A
Bdng 1: Tiéu chudn chén doan ldm sang nguyén
thudy va cdi bién cia viém da sun tdi dién’

McAdam va cdng su (1976): Hién dién cia it nhat ba biéu
hién lam sang sau

Viém sun thanh quan, khi quan hay ph& quan

Viém sun mii

Viém ca hai vanh tai

Ri loan chiic ning tién dinh 8¢ tai (digc than kinh, U tai va
chong mat)

Viém mit (viém k&t mac, viém cling mac, viém thugng cling
mac, viém giac mac, viém mang mach)

Viém da khép khong bao mon huyét thanh am tinh

Damiani and Levine (1979): Sy hién dién clia mgt trong 3
phdi hgp sau

Lén hon hay béng 3 trigu chiing clia McAdam (khong can
tiéu chudn mo hoc)

it nhat mot tiéu chudn cla McAdam véi két qua gidi phau
bénh sinh thiét sun phi hap

Tén thudng it nhat hai vi tri giai phau riéng biét cd dép (ing
vGi steroids va/hodc dapsone
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Véi dic diém 1a bénh da co quan, bénh 1a chan
doan phan biét trong nhiéu bénh canh: khé thé do
viem hep duong ho hép; suy tim do hé van tim;
ton thuong cac day than kinh so, viém mang nio
hay r6i loan tim thén; viém sun vanh tai; viém két
mac hay thugng cing mac.(6) Ngay cd & nudc
ngoai, bénh vin thudng dugc chan déan tré do cac
tiéu chuan lam sang d6i khi khong hién dién cing
lic. G Viét Nam, chua c6 trudng hop nao dugc bao
cdo. Nham gidi thiéu mot bénh Iy it gip, ching toi
béo cdo trudng hgp 1am sang dau tién ¢ Viet Nam
va hoi ctu lai y vin vé bénh 1y nay.

TRUGNG HQP

Bénh nhan Bui thi G 36 tudi, nhap vién vi kho
thé. Bénh nhan da dugc ditu tri lao phéi dt thoi
gian cich nay 2 nim nhung khong ré phac do. Sau
dieu tri, bénh nhin khée manh hoan toan cho dén
cach nhap vién 1 thang thi xuit hién khan tiéng,
ho it ddm tring, khé thé nhe c6 diéu tri thudc
khong ro loai tai BV dia phuong véi chin doan
“viém phé& quan”. Hai tudn trudc nhap vién, kém
véi khan tiéng va ho dam, bénh nhan ghi nhin
kho thé ting; vanh tai phai d6, dau; cdm gidc 6n
lanh (khong biét nhiét d9) dén kham va nhép vién
dieu tri tai mot BV Tai Mai Hong. Trong 5 ngay
ditu tri, bénh nhan dugc chin doan “Viem sun
vanh tai phai (?) va Viém phé quan dang hen chua
loai trit seo hep phé quan do lao c@” va dugc dieu
tri bang khang sinh va khang viém (ciprofloxacine
0,5g x 2 udng mdi ngay; gentamycine 0,08g 1 ong
x 2 TB mdi ngdy; metronidazole 0,5 100ml X 2
truyén tinh mach chdm mdi ngay va depersolone
0,03g 16ng TM cham mbi ngay). Két qua, bénh
nhin ghi nhan dau, dé vanh tai phai c6 gidm
nhung tinh trang khan tiéng, kho thd khong cdi
thién, kho thé chd yéu thi hit vao; dong thdi lai
xuat hién thém dé, sung né va dau mit phdi; sung,
noéng va dau mu ban chan trai nén dugc chuyén
dén BV Chg Ray.

Tai BV Chg Riy, M 90lan/phat, HA
100/60mmHg, T 38°C, nhip thd 20lan/phat, Sp02
97% va6i khi troi.
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Kham

Ghi nhén c6 tiéng ran rit thi hit vio nghe ro
nhét § hom tc khong kém co 16m [ong nguc. Viém
dé sun vanh tai phdi khong ton thuong dai tai,
viém pht né lan dén ong tai ngoai phéi giy hep
gan hoan toan 6ng nay. Tai phai U va gidm thinh
Iyc nhe. Miii niém mac né nhe hai bén phai nhiéu
hon trai. Hong khong loét. Hai ddy thanh phii né,
kém di dong. Mit phai két mac d6 phu né, thi luc
bén phai 9/10 so trai 10/10, dugc BS mit chin
doan viém két mac cidp. Sung, néng va dau ban
chan tréi ting khi ctt dong, dau ting vé dém giap
chdn doan viém cac khép ban ngén chan trai.
Kham cac co quan khéac con binh thuong.

Cac xét nghiém

VS 120mm. Téng bach ciu da nhan trung tinh.
Tiéu cau 318G/L. Thiu mau (Hb 95g/L) hong cau hoi
nhd, nhuge sic (MCV 79.5fL, MCH 24pg, MCHC
302g/L) Khong roi loan déng cam mau.

Téng phan tich nudc tiéu binh thudng ngoai trit
dam niéu 15mg%. BUN 8mg/dL, Creatinine
0.6mg/dL, Clearance  Creatinine  (Cockcroft)
89ml/phat.

Khi mau dong mach c¢6 gidm oxy mau
Pa02=72mmHg, kiem chuyén héa hon hgp véi toan
ho hip. Pién gidi do binh thudng. Khéang trong
anion binh thudng.

Glycemia 105mg/dL; AST 30, ALT 43U/L;
bilirubine TP 0.9mg/dL, TT 0,4mg/dL; protid 7,8¢/dL;
GGT 150U/L.

Huyét thanh HIV am tinh. Tim AFB/ddm am
tinh 3fan; AFB am tinh trong dich da day 1 lan.
Huyét thanh chén doan viém phdi khong dién hinh
voi ELISA ghi nhin IgG khing Mycoplasma
pneumoniae duong tinh, trong khi IgG cho
Mycoplasma; IgG va M cho Legionella pneumophilae
va Chlamidia pneumoniae dm tinh. Ciy méau am
tinh. Cdy dam vi khuén thuong tra.

ANA 4m tinh, anti-n-DNA am tinh, LE cells &m
tinh, RF 4m tinh, VDRL am tinh.
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X quang ban chan trai binh thuong, khong bién
dang khap.

X quang Iong nguc 24/11 (dia phuong) va 29/12
(BVCR) day dinh mang phéi phéi & day, xo xep dinh
phéi trai>phai 6 kéo léch trung that, khi quin sang
trai nhe. Chua loai trit c6 kem thuong ton tham
nhiém dinh tréi va/hodc hang nach phéi trai. CT scan
long nguc phat hién xo héa rai rac dinh phéi phai,
bén trai dai xo day co kéo. Dan phé quan rai rac phoi
trai. Khong co thuong ton lao tién trién. Hep nhe
vung du6i thanh mon.

Noi soi ong mém thanh khi quan: hai day thanh
phi dai, dong mé kém, thanh that va phan trén khi
quan viém phi dai doan dai 2cm lam hep khéang 50%
khiu kinh, khi qun duéi chd hep thong théang.

ECG, siéu am tim binh thuong.

Két qua sinh thiét 6 sau vanh tai phai ghi nhan
¢6 vach nang thugng bi, chua c6 cau tric sun, khong
dién hinh cho bénh Iy.*

Dién tién

Trong 10 ngay diéu tri véi khanh sinh (oxacycline
1g x 4 TB): so6t nhe >3705 3 [an/10 ngay, bénh nhan
con ho nhiéu, dm diic duc kho khac, viem thém sun
vanh tai trai va két mac mit trai, mdi bién dang kiéu
yén ngua “saddle nose”.

Chan doan chinh

Viem da sun tai dién. (Cac van dé khac gom xo
hoéa dinh phéi va dan phé quan do lao phéi cd, boi
nhiém khi phé quan sau tic nghén va thiéu méau man
nhugc sic).

Diéu tri

Chng t6i da khéi dau tri ligu véi corticoid, cu thé
prednisone 50mg/ngdy udéng kém doi khang sinh
(moxifloxacine 400mg /ngdy udng) va ghi nhan cai
thién 1am sang ngoan muc sau 2 tudn véi cat sot
hoan toan, gidm ho va hét dam, hét kho thé va ran
rit, hét viem khdp ban ngoén chan, gidm viém sun
vanh tai hai bén, gidm U tai, gidm viém két mac mat
2 bén.
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BAN LUAN
Vé chin doan xac dinh

Bénh nhén nay théa ci tiéu chuin chin doan
viem da sun tai dién theo McAdam va cong su 1an
tiéu chudn cai bién theo Damiani va Levine (bang 1)
v6i su hién dién ctia viém hai vanh tai, viém sun mdi,
viem két mac, viem cic khép ban ngén chan tréi.
Nhu vay bénh nhan c6 it nhat 4 tiéu chuin lam sing
clia McAdam.

Khan tiéng ¢ bénh nhin nay kéo dai trén 2 tuin
can dugc danh gia loai trir cic nguyén nhan gy viem
thanh quidn man nhu hoi ching trao ngugc da day
thuc quan, viém xoang, khéi hoa hoc, sit dung thanh
qudn qua mc... ciing nhu can loai trtr lao thanh
quan, ung thu thanh quan, polyp... Viém thanh quan
véi dic diém niém mac tron lang, khong loét, khong
sinh mt; kém trong bénh canh chung ctia bénh nhin
¢6 viem sun nhiéu noi, 1a cac yéu to ggi ¥ viem sun
thanh quan. Tuy nhién, trong bénh canh dién hinh
clia viem da sun tai dién, thudng ton thuong thanh
quan hién dién dong thoi véi ton thuong khi phé
quan. Nhung diéu nay khong loai trit chdn doan do
dic difm cla cac ton thuong viem da sun tai dién la
khong phai ltc ndo ciing xuat hién dong thai. U tai
ggi ¢ thuong ton cta day VIII nhung doi héi phai
chting minh ¢6 tinh trang diéc than kinh, ma dng
tiéc chua dugc khdo sat.

Tuy chin doan 1am sang kha 16 nhung dang tiéc
mau sinh thiét khong ldy dugc md sun gitp viéc
khing dinh thém chin doan. Vai trd va hinh anh dién
hinh ctia sinh thiét da dugc nhiéu tac gid mo ta.

Tuy nhién, dap Gng lam sang ngoan muc sau
diéu tri ciing gitp 1am rd thém chin doan.

Vé chian doan phan biét

Tuy ting trudng hop 1am sang c¢6 biéu hién ton
thuong viém sun & dau ma c6 nhiéu chian doan phan
biét tuong tng dugc dat ra. Trong truong hop bénh
nhan ¢6 thuong ton viem sun lan tda nhu vay, chi
con mot chan doan phan biét can loai trit 1a bénh u
hat Wegener (Wegener’s granulomatosis, viét tat
WG). Bénh nay tuy co thé chia xé cic dic diém
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chung nhu viém syun vanh tai, mdi hinh yén, ton
thuong sun thanh khi phé quan, viém két mac, dau
khop, ton thuong than kinh (i tai) tuy nhién bénh
nhan nay khong c6 bénh canh dién hinh cda WG véi
chay nuéc mii kéo dai, chdy mii ma hay mau, khong
16et mii hay miéng (hau hét cac WG); khong co ton
thuong than véi tiéu méau (75% cac trudng hgp WG).

Xeét nghiém ANCA (anti-neutrophil
anticytoplasmic antibodies) dang tiéc 1a chua thuc
hién dugc 6 Viet Nam. Trén cic bénh nhan WG,
ANCA thuong biéu hién duong tinh theo dang c-
ANCA (va kem serine proteinase 3 duong tinh) hodc
p-ANCA (kéem myeloperoxidase duong tinh). Cac
bénh nhén viém da sun ti dién timg dugc bao cio co
¢ ANCA duong nhung lai dm tinh v&i serine
proteinase 3; p-ANCA v6i myeloperoxidase duong
tinh; vai trdo ANCA trong chan doan va bénh hoc chua
dugc xac dinh chic chin. Ngudi ta khong loai trir mot
s0 truong hop cb hai bénh ty mién hdn hgp gom
viem da sun tai dién va WG.

Vé cac biéu hién lam sang va can lam
sang cua bénh nhan

Ty 1¢ hién dién mot so biéu hién lam sang
thudng gip nhét dugc trinh bay trong bang 2. Bénh
nhan clia ching tdi c6 gan nhu tit ca triéu ching
thuong gip nhat lac khéi phat benh ngoai trir thuong
ton da. Pugc biét cac ton thuong da ting dugc mb ta
1a rat phong pht nhung khong dic hiéu cho chin
doan. Cac biéu hién lam sang clia viém da sun tai
dién dugc phan lam 2 nhém phu thudc vao thuong
t6n co 6 co quan ndi tang hay khong. Bénh nhan nay
dugc chan doan 1a viem da sun tai dién co ton thuong
cd quan ndi tang (viem thanh quan, viem mit); cac
benh nhan ¢6 thuong t6n co quan ndi tang thudng co
tien lugng xau hon.

Céc ton thuong ning khac nhu tim mach khong
hién dién trén lamsang nhung ciing da dugc thm soat
bang dién tim va siéu am theo khuyén cao do co thé
con 6 muc do dudi 1am sang. Cac ton thuong tim
thudong gip 1a day vd/hodc hé cac van hai 1a vi/hoic
dong mach chd. Déi véi mach méu 13 sy thanh lap tai
phinh dong mach chd'! hay mét s6 it trudng hop la
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viem dong mach vanh gy thiéu mau hoc nhoi mau
co tim. Ngoai trit thuong ton day VIII (4 tai), ching
toi chua phat hién cac thuong ton than kinh-tim
than khac bao gom (thuong ton day II, VI va VII; liet
15 ngudi, thuong ton tiéu nao, co giat, viem tdy, sang,
bénh than kinh ngoai bién, viém ndo mang nio
lympho...). Tén thuong than ciing chua hién dién
trén 1am sang véi su ving mit clia tifu méau va tiéu
dam. Bénh nhan nay ciing chua ¢ cac biu hién 6 he
tiéu hoa.

Bdng 2: Tin s6 cdc biéu hién lam sang trén 645 bénh
nhdn viém da sun tdi dién

Lic khéi phatTrong qua trinh bénh
Tai ngoai 42,9 82,9
Tai trong 11,7 37,7
Thinh giéc 32,7
Tién dinh 17,4
M3t 22,2 54,0
Sun miii 27,0 61,4
Thanh khi phé& quan 21,5 48,3
Khép 38,5 70,4
Ngoai vi 65,8
Khung xudng 16ng nguc 25,2
Bénh van tim 10,3
Thanh 1ap tai phinh 05,1
Viém mach méu hé théng 14,4
T6n thuong da 16,4 24,4

Cac dic diém can lam sang phi hop bao gom toc
do ling mau ting, ting bach ciu, anti-n-DNA am
tinh. Thifu mau tuy c6 hién dién trén bénh nhan
nhung khong thé hién kiéu thi€u mau man do viém
(ddng sic ddng bao) nhu trong viem da sun tai dién
ma thé hién mot bénh Iy thi€u méau nhugc sic chong
thém, phan nhiéu c6 nguyén nhan thuong gip la
thiéu mau thiéu sit do ki sinh tring duong ruot.
Khang thé khang nhan (ANA), yéu t6 thap (RF), ting
eosinophil, hién dién t& bao Hargrave, thi nghiém
huyét thanh giang mai am tinh cting phtt hop do tin
suat dugc bao cao khong cao trén nhom bénh nhan
nay.” Khang thé khang collagen type II dugc bao cao
duong tinh ¢ 40% bénh nhin nhung vai trd trong
chén doan va bénh sinh hoc chua dugc xac dinh dong
thoi chua dugc thuc hién 6 Viet Nam.

S AN - oA .« A A A N A -
Bdng 3: Tan s6 cdc biéu hién cén lam sang trén cac
bénh nhdn viém da sun tai dién*
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Sd ca co bdo | Ty 18 % duang

cao tinh

Toc do Idng mau ting 405 86

Thigu mau 368 56

Ting bach cau 283 35

Khéng thé khang nhan (ANA) 264 22

Yéu 16 thdp (RF) 250 16

Tang eosinophil 160 11

Hién dién t& bao Hargrave 118 07

Thii nghiém huyét thanh 107 07
giang mai

*: dya trén nhiing nghién ctiu c6 sé ca trén 100
Vé mit diéu tri

bitu tri hiéu qud nhéat 13 prednisone. Mot khi
bénh nhan c6 thuong ton khong & noi tang, dapsone
hay khang viem nonsterois ¢6 thé dugc st dung. Mot
khi co6 thuong t6n ndi tang can ditu tri bing
prednisone vi/hodc cac thudc tic ché mién dich khac.
Cac thudc tic ché mién dich dugc chi dinh khi diéu tri
prednisone dd litu trén 2 tuan khong c6 dap Gng,
diéu tri prednisone hiéu qua nhung bénh tai phat khi
dang gidm dan liéu prednisone du con 6 lidu cao, ton
thuong cd quan noi tang nghiém trong véi suy giam
chtic ning co quan cip (vi du thuong ton toan bd
thanh, khi, phé quan). Cac thudc thudng hay dugc
chi dinh la cyclophosphamide, azathioprine,
metrotrexate...Cac thudc nay dugc st dung theo kinh
nghiém va do s6 bénh nhan dugc theo doi con it chua
¢6 thit nghiém 1am sang c6 kiém chting nao tiing so
sanh ching té thudc Gc ché mién dich nao tot hon 6
nhom bénh nay. Bénh nhan ching toi tuy c6 viem
thanh quén nhung chua ton thuong tdan bj cay khi
phé qudn nén ching toi chua st dung ngay cac tc
ché mién dich. Prednisone 60mg/24 gig da cho
nhiing ci thién budc dau tuy nhién ching toi chi
mdi theo doi bénh nhan dugc 1 thang va do dic diém
dién tién bénh rat dao dong, bénh can phéi theo doi
thém.
Vé dién tién

Bénh c6 thé din tién trd ning bat ngoy gay td
vong nhung thudng hon la mot bénh man tinh, lanh
tinh, tién trién thanh dot va nhiéu khi bénh nhan ti
vong do cac nguyén nhan khac. Bén canh do, bénh
dé lai nhiing tan phé ¢ mit, tién dinh 6c tai va tim
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mach ma thudng gip & giai doan tré.

Trong mdt nghién ctu 16n nhat véi 112 bénh
nhan theo doi trung binh 6 nam, 86 % bénh nhan c6
dién tién viem tai dién, trung binh 1a 5 dgt viém,
trung vi ctia song con 13 11 nam, va ti suit 5 nam I3
74%.° Gan day hon mot nghién cdu trén 66 bénh
nhan theo doi trong 8 nam bao cao tién lugng it ning
né hon véi t& suat 5 nam [a 94%.° Nguyén nhan ti
vong thudng gip nhat 13 nhiém tring, ton thuong
thanh khi phé quan (gay seo hep, sup khi dao va hau
qué 1a suy ho hap va viem phdi bdi nhiém) va viem
mach méu. Cac ton thuong thanh khi phé quan gay
pha hdy cau trtic sun tai cic vi tri nay vi vy mot khi
gay suy ho hép rat kho diéu tri, nhiéu trudng hop da
dugc ditu tri bang stent ndi phé quan.®

KET LUAN

Viem da sun tai dién 13 mot bénh hiém nhung do
dic diém ton thuong da co quan cb thé gip & tat ca
cic phong kham chuyén khoa véi nhiéu hoi ching
lam sang phong pha khac nhau ma hét stic can chin
doan ding nguyén nhan cta cac hdi ching nay din
dén dieu tri va tién luong thich hgp. Bénh dugc chan
doan bing cic tiéu chuin lam sang, c6 hay khong
kém gidi phau bénh va theo doi dap tGng véi tri lidu
corticoid. Tuy t6n thuong tiing vi tri khong dic hiéu
cho chdn doan, nhung mot khi c6 thuong ton nhitu
co quan, dic biét cac vi tri c6 sun hay giau
proteoglycan thi cin nghi dén chin doan nay.
Prednisone 1a diéu trj co ban.
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