LIET CHU KY WESTPHAL QUA KHAO SAT HOI CUU
41 TRUONG HQP

IPAT VAN PE
Bénh liét chu ki Westphal da dugc bi€t dé€n vao diu thé ky 18 , nhung

mii d&€n nim 1874 mdi dudc Hartwig mo ta 1Am sang rd rang, ti€p theo 1a
Westphal 1885, Oppenheim1891. Nim 1937 Aitken &CS 13 ngudi diu tién
mo ta con liét do ha Kali, ngugc lai liét xay ra khi cho Kali vao. Tur d6,
ngudi ta chia liét chu ky thé Kali thap, trung binh & cao.

Hién nay, t8i thi€u bénh c6 5 loai :
(1) Liét chu ky gia dinh thé ha Kali mdu nguyén phat.
(2) Liét chu ky ha Kali m4u v6i cudng gidp trang.
(3) Liét chu ky ting Kali m4u khdng c6 loan truong lyc cd.
(4) Liét chu ky tdng Kali mdu c6 loan truong luc ca .
(5) Liét chu ky thé Kali mdu binh thudng 13 1 bi€n thé loai ting Kali m4u

Pic di€m 1Am sang : liét x4y ra cip tinh, tdi di tdi lai nhi€u 1an. Do

vay , d6i ldc bénh nhan coi thudng , khong di d&€n cd sG y t&€ diéu tri , gy
bi&n chiing c6 thé chét ngudi nhu liét ho hap hay ngung tim.

Chiing ta da bi€t diy 1a mot bénh rat hi€m, chi 1-2 trudng hgp trong
1 nim & cdc trung tAm than kinh 16n clia M§y. Tai Viét nam vai nim gan
ddy bénh nhan dugc nhap khoa ndt than kinh bénh vién Chg Riy kha
nhiéu. Vi th€ chiing t6i mudn nghién cttu bénh véi muc tiéu khio st cic
vin dé sau :

(1) Pic di€m dich t€ hoc.

(2) Y&u td thuin 1gi gy bénh.

3) Pic di€m 1am sang va cin lAm sing .
4) Su tdi phat bénh.

(5) biéu tri , k&t qua.

II. VAT LIEU VA PHUONG PHAP NGHIEN CUU.

TAt ca cdc bénh nhan dugc chan dodn 1 liét chu ky Westphal tai
khoa Noi Than Kinh BV Chg Riy.

Thoi gian: tir 1-1-1995 dén 1-7-1997.

Phuong phdp nghién cttu: Hoi cttu- Mo ta.



1. KET QUA.

1/ Tuéi, giGi:

Tudi Tan s6 | Phan trim
10-20 4 9.8
21-30 15 36.5
31-40 14 34,2
41-50 3 7.3
51-60 4 9.8
> 60 1 2.4
Gidi Tan s6 | Phan trim
Nam 35 85.4
N 6 14.6

14

2/ Y&u t6 khdi phat va tién triéu:

BN |Gb Lb bém |[Sang |TT Pau |Té Mét | Ning
+ 1 4 5 33 35 18 9 18 15
- 40 37 36 8 6 23 32 23 26

Ghi chi: B N: Bénh nhan, GD: gia dinh, T T: tién triéu.

3/ Toan phat:
Tan sd | Phan trim
T4i phat 20 48
Di cam 10 24
Bi tiéu 0 0




Lién quan gita co lyc va phan xa gin ca:

Cd luc Phén xa gin cg Cong
Binh thudng Gidm Mat
0 1 1 1 3
1 0 9 1 10
2 1 8 0 9
3 3 9 0 12
4 6 1 0 7
Cong 11 28 2 41
Thdi gian liét:
Thoi gian (ngay) | TAns6 | Phan trim
1 11 26.8
2 7 17.1
3 8 19.5
4 7 17.1
5 1 2.4
6 2 4.8
7 3 7.3
13 1 2.4
18 1 2.4

14 4/ Cén lam sang:

Kali/mdu Tan s6 | Phan trim
< 2.5 mEq/l 23 56.2
26-35 12 294
35-5 5 12
> 5 2.4
Natri /mau
< 150 mEq/1 35 85.4
> 150 mEq/I 6 14.6




ECG Tansé | Phan trim
T det 23 56,1
Séng U 20 48,8
BT 18 43,9
EMG
Myopathy 2
B.neuron VD
BT 1
IV BAN LUAN
1.Phai

Theo k&t qua nghién citu clia ching tdi, nam gan gip 6 1in nit. Piéu
nay pht hgp v6iy vin , nam ludn chi€m da s6.

e Lewis P. Roland , Raymon D. Adams nam gp 3 nif (9,13)

e Ariza-Andraca-CR ( Mexico 1993) , nghién cttu 18 trudng hgp cé

16 nam , 2 nit (1)

e Tengan — C H (Brazil 1994 ), ti 1€ nam/ni = 14/6 (18)

2.Tudi

Tu6i bénh chi€m ti 1& cao nhat tir 20 dén 40 tudi :29/41 (70,3%).

Theo y vin bénh khdi phat sém , khodng 10 tudi , nhung c6 thé con
liét diu & tudi 4 hay tré vao 60 tudi

e Talbott bido cdo 152 trudng hgp , c6 40 ca khdi phdt trude 10 tudi

va 92 ca trudel6 tudi (13)
e Senanayake- N khdo sdt 14 ca , tudi trdi dai tir 10 d&€n 32 (5)
3.Yéu to gia dinh
K&t qud chi ¢6 2,4%.

Theo y vin bénh c6 yé&u t& di truyén tinh trdi trong 3% céc trudng
hgp.(13).

+ Tengan — C H, Gabbai —AA khdo sdt 20 ca , 8 ca c6 yéu to gia
dinh(18)

+ Mot nhém céc tac gia Links — TP, Smit-AJ, Molenaar —~-WM...
(Hoa Lan 1994 ) theo ddi 5 thé hé ctia 1 gia dinh 120 ngudi, phdt hién 64
ngudi c6 bénh , trong d6 38 bénh nhin c6 con i€t rd rang , 26 ngudi dugc




chdn dodn biing sinh thi€t co c6 hinh 4nh khong bio ,EMG thiy gidm tdc
dd din truyén sgi cd.(7)

+ Tai M§ 1985 , Buruma — OJ , Bots — G T, Went-LN sau 50 ndm
theo doi 1 gia dinh qua 4 th€ hé da ph4t hién 28 bénh nhan (2)

+ Céc tac gia Jurkat-Rott-K , Lehmann- Horn-F ... nim 1994 nghién
cttu vé di truyén da phdt hién sy dot bié€n kénh Calcium, gene DHP —
receptor alpha 1 — subunit trén chromosome 1q31 — 32 trong cdc bénh nhan
liét chu ky gia dinh thé ha kali. Cé sy thay ddi trén nucleotide 1583 G—A,
tic thay thé Histidine cho Arginine 528 (6).Ngay nay ngudi ta goi bénh liét
chu ky 1a bénh kénh ion.

4.Y&u td khdi phat

Trong 41 ca ching t0i chi ghi nhan 4 ca sau lao dong ning .Liét xuat
hi€n sdng sém khi thitc day (80,5%).

Diéu nay phit hgp y vin , con liét thudng x4y ra sau :

- Lao ddng nang , ngugc lai lic nghi ngoi

- Sdng s6m hay lic dang ngi

- Bta dn nhiéu dudng.

- Chich Insulin , Epinephrin , Hydrocortisone ,

Glucose.(9,13,14).

- Mat kali qua dudng ti€u : cudng aldosterone, dung thudc 1gi

ti€u mat kali, viém dai b€ than.

- Mait kali qua dudng rudt : hoi chitng kém hap thu, ding
thudc nhuin trudng, tiéu chdy, 6i mira, u tuyén tuy...

- Trdi lanh.

Da&i véi thé liét ting kali thudng x4y ra sau : ureé huyét cao, dung 1gi

ti€u giit kali, bénh Addison

Céc tdc gid dang nghién ctfu rat nhiéu dén y€u t6 gy bénh , dua ra

nhiéu gid thi€t trong bénh sinh liét chu ky Westphal :
+ Moratinos — J , Reverte — M (Phdp 1993) : Hé thong than kinh giao cAm
déng 1 vai trd quan trong trong viéc ki€m soat ndng dd Kali huyét. Sau khi
xtr dung adrenaline , noradrnaline , c¢6 ddp Gng kép x4y ra. Pau tién ting
Kali mau tam thdi , sau d6 giam kali mau kéo dai thong qua hoat dong
kénh Ca++ K+ & gan va Na+ K+ ATPase tai co xuong (12)
+ De — Keyser —J (Thuy Si 1987 ) : Ong do ndng d6 hormone insuline,
epinephrine, GH, ACTH, cortisone, nhan thay diéu tdng cao trong giai



doan liét va trd lai binh thudng khi bénh hdi phuc hoan toan. Ong nghi
rang stress 12 mot trong nhitng nguyén nhan trong bénh sinh ctia liét chu ky
4).

+ Nhiéu nghién cifu da x4c dinh vai trd insuline ting cao trong liét chu ky
ha kali, gidi thich tai sao con thudng xudt hién sau bira in nhiéu dudng
(3,4,10,11,12,17).

5/ Tién triéu.

Ti 1é bénh nhan c6 tién triéu chi€m 85,4% bing cic triéu ching : dau
nhifc, mét mdi ,niing né, té ran 2 chan hay t chi.

Pay 12 mot bénh x4y ra c4p tinh, cédc tién triéu chi thodng qua vai gid
trude khi liét xui't hién. Duy triéu chitng dau nhitc kéo dai nhiéu ngay.

6/ Toan phat.
a.Vin dong :

Y&u liét chi nhiéu mic do tir 0/5 d€n 4/5. Liét t& chi chi€m ti 1& cao
85,4%, nhung 2 chin vin ning hon 2 tay. Liét cd hau hong va ho hip rat
hi€m x4y ra .Chiing t6i ¢6 1 trudng hop kali/mau vé€t khdong do dugc nhung
bénh nhin van thd , 4n udng binh thudng (9,13).

Chiing ta xem ¢d luc ¢6 lién quan dén phdn xa gin cd khong? Nhu
bang k&t qud , 7 ca cd luc 4/5 thi 6 ca phdn xa gin co binh thudng ; 10 ca co
lyc 1/5 thi 9 ca gidm phdn xa gin c¢o va 1 ca mat phdn xa gin cd . Phit hop
y vin , cd lyc cang y&u nhiéu thi phdn xa gin cd cang gidm dén mat (9).

b. Cam gidc :
Cam gidc khach quan hoan toan binh thudng.
C4m gidc chli quan rdi loan nhe nhu té bi.
R&i loan cd tron : c6 thé bi tiéu trong trudng hgp ning (9,13 )
c.Thoi gian liét:
Da s6 liét tir 1 d€n 3 ngay, 1 ca kéo dai nhatla 18 ngy c6 kém theo

cuong giap.
Lewis P. Roland : thdi gian liét tir vai gid dén 24 hoic 48 gid. (9)
Nghién cttu 14 ca tai Shri Lanka :1iét tir 6 — 48 gid , chi 1 bénh nhian
li€t 5 ngay
d. Bénh di kem
Theo y vin liét chu ky ha kali thudng kem bénh ly toan héa 6ng than
, giai doan phuc hdi tiéu dudng toan mau, suy thin..., trong d6 cudng gidp
trang 12 quan trong nhat.




20 truong hgp liét chu ky tai Brazil ¢6 5 ca cuOng gidp trang , 18 ca
tai Mexico c6 4 ca cudng gidp trang(18 ).

Chiing t6i chi ¢6 1 ca cudng gidp trang va 1 ca suy thin c6 tri€u
ching 6i , tiéu chay.

e. Tdi phadt.

20 trudng hdp tai phat chi€m ti 1€ 48% , ngin nhat 1a cdch ngay (2
ca) ddi nhdt1a 14 nim(1 ca) . Pa s6 1a cdch vai thing . Phi hgp véi nghién
citu & Sri Lanka , tin s6 8-10 1an trong 1 thing cho d&n chi 2 14n trong 16
nam (5).

J. Thoi gian nhdp vién

Bénh nhin nhip vién rdi déu sudt nim nhung ndi bat thing 4 —9 c6
22 ca trén 31 bé&nh nhin . Ching t6i chi ghi nhan tron 2 nam 1995-1996,
thdng 4 —9 khi hiu néng biic mat md hoi nhiéu , 1am viéc d& mét, va thdi
di€m mua mua c6 anh hudng gi d€n bénh khong ? ching toi hy vong sé
lam sdng t6 hon trong cdc cdng trinh k€& ti€p.

7/ Can lam sang
a. Kali mdu

Duya vao nong do kali c6 : 35 ca kali thap (85,4%) , 5 ca kali binh thudng
(12%) , 1 ca kali cao(2,4%)

Co luc K<25 >2.5 <3.5 >3.5
0 2 1 0
1 6 3 1
2 5 3 1
3 5 5 2
4 5 0 2
Cong 23 12 6

Du kali thAp nhiéu hay it thi sifc co vain rdi déu tir 0/5 dé€n 4/5, dic biét co
ho hap khong bi 4nh hudng (9,13, 14 )
b. Natri mdu

Trong 41 ca , chi 6 ca ndng dd natri cao hon 150 mEq/L. Piéu nay
khong phit hgp véi y vin, ndng d6 natri thudng ting cao trong con liét
(9,13,14).
¢. ECG

23 trudng hdp (56,1%) bat thudng trén ECG : séng T det, séng U.




Y vin c6 roi loan nhip, doan PR, QT, phitc bd QRS kéo dai.

d. EMG

Ching t0i chi thyc hién 3 ca , ¢6 2 ca bat thudng 1a bénh Iy neuron

van dong va myopathy , nim trén 2 trudng hdp liét dai nhat 13, 18 ngay.

Nhiéu cong trinh nghién citu da nhin thiy gid tri EMG trong chin

dodn .

e Mc Manis —PG (M§ 1986) do EMG 21 bénh nhén sau khi co co ty
¥ (exercise test ) thi 71% bé&nh nhan ting bi€n dd hoat dong co
hon binh thudng trong 2 -5 phiit, sau d6 giam nhanh trong 20
phut. (10)

o Zwarts —-MJ ( My 1988) do EMG 10 bénh nhan va 15 ho hang
khong triéu chitng , k€t qua 10 bénh nhan va 9/15 ngudi déu bat
thudng : gidm t6c dd din truyén sdi co va tin sd co co. Vi thé
nhém nghién cttu dé nghi ddy 12 1 phuong phap m&i d€ phat hién
nhitng ngudi trong gia dinh chua c6 triéu ching .

e. Xét nghiém khdc

3 ca lam ion niéu déu binh thudng .

5 ca chifc ning tuy€n gidp binh thudng
Khong sinh thi€t ¢d ca nao.

8/ Diéu tri.

Da s6 cdc trudng hdp déu sit dung kali udng ( 92,7%), tit cd déu c6 két qua

tot. Kali udng k&t hdp véi kali truyén trong cdc trudng hdp kali qué thap

duéi 2,5 mEq/ 1.

Vai trudng hop liét kéo dai hon 4 ngay, st dung k&t hop cé 4 loai kali

truyén, kali udng, acetazolamide, 1gi ti€u gitt kali.

O day chiing toi chua thdy thdy viéc diéu tri phong ngira. Trong nhiéu cong

trinh nghién citu, diéu tri ngira con bing acetazolamide rat tdt. Co ché 1a

do acetazolamide 1am ting sy xdm nhdp glucose qua cd, ngudc lai gidm

xAm nhap kali vao co. Pong thdi acetazolamide trc ché tdi hap thu sodium,

potassium, bicarbonate & dng than, tao tinh trang acidose, 4nh hudng trén

sy chuyén héa dudng va insuline, k€t qua dn dinh mang co.

V. KET LUAN:

1. Bénh liét chu ky Westphal gip nhiéu § phdi nam, vao Iifa tudi trudng
thanh.




2. Trong cdc y&u td thuan Igi gdy bénh, chi ghi nhin 9,8% sau lao dong, c6
thé chiing ta chua luu y d&€n cdc y&u t6 nhu in dudng nhiéu, stress, si
dung thuoc nhu insuline, corticoide.

3. Chiing ta nén tim hi€u xem tai sao & Viét nam ty 1& bénh ndy qud cao
so v&i nudc ngoai 41 ca trong 2 ndm rudi, trong khi tai cdc trung tim
than kinh 16n § M§ chi 1-2 ca/nim. Piéu nay phdi ching c6 lién dén:

- Théi quen 4n mén, an ngot ciia ngudi Viét nam.

- Viéc stt dung thudc bira bdi (bénh nhan thudng tw mua
thuéc corticoide d€ tri chitng dau nhtc ).

- Tinh trang cing thing thudng xuyén x4y ra vi cudc song
con kho khan.

4. Lam sang: liét mém t& chi, chi dudi ning hon chi trén, co hd hap it bi
anh hudng. Cam gidc khach quan khong bi xdo tron.

5. Diéu tri: ching ta chi diéu tri cit con chua c¢6 k& hoach diéu tri ngira
can.
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