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TIEÁP CAÄN CHAÅN ÑOAÙN ÑIEÄN BEÄNH NHAÂN NGHI NGÔØ BEÄNH 
LYÙ NEURON VAÄN ÑOÄNG 

(Amyotrophic lateral sclerosis : ALS) 
 

Summary:The diagnosis of ALS perse may be challenging because there is no single 
diagnostic test for ALS (with the exception of finding a mutation in the SOD1 gene). 
Additionally, the disease may begin focally and resemble a variety of other neurologic 
disorders that share clinical features with ALS. The electrodiagnostic study is important for 
several reasons, most notably to confirm the diagnosis and to exclude diseases of the 
peripheral nervous system that might mimic some clinical aspect of ALS. 
Toùm taét: Vieäc chaån ñoaùn ALS  khoâng coù 1 test chaån ñoaùn  ALS rieâng bieät (ngoaïi tröø nhöõng 
ñoät bieán treân gen SOD1). Theâm vaøo ñoù, beänh coù theå baét ñaàu 1 caùch khu truù vaø töông töï vôùi 
nhieàu loaïi roái loaïn thaàn kinh khaùc maø coù caùc bieåu hieän laâm saøng gioáng ALS. , Chaån ñoaùn 
ñieän sinh lyù laø raát quan troïng cho nhieàu lyù do, haàu heát ñeán xaùc ñònh chuaån ñoaùn vaø loaïi tröø 
caùc beänh lyù heä thoáng thaàn kinh ngoaïi bieân maø coù theå giaû moät soá tính chaát laâm saøng cuûa 
ALS 
 

Xô cöùng coät beân teo cô (ALS: Amyotrophy lateral scleosis) laø moät roái loaïn thoaùi hoùa 
thaàn kinh tieán trieån do toån thöông caùc neuron vaän ñoäng ôû voû naõo, thaân naõo vaø tuûy soáng. 
Caùc teá baøo Betz khoång loà cuûa voû naõo vaän ñoäng vaø caùc neuron vaän ñoäng cuûa thaân naõo vaø 
tuûy soáng, tröø caùc nhaân vaän nhaõn vaø caùc nhaân cuûa tuûy cuøng ( Caùc nhaân Onuf ) kieåm soaùt cô 
voøng haäu moân vaø cô voøng nieäu ñaïo ngoaøi, laø caùc teá baøo ñích ñaëc hieäu. 

Caùc bieåu hieän laâm saøng tieán trieån theo thôøi gian bao goàm söï phaân boá lan toûa caùc daáu 
hieäu cuûa neuron vaän ñoäng cao (maát söï kheùo leùo, co cô thaùp, taêng phaûn xaï, vaø caùc phaûn xaï 
beänh lyù) vaø caùc daáu hieäu neuron vaän ñoäng thaáp (yeáu cô, teo cô vaø rung caùc boù cô).  

Taàn suaát môùi maéc haøng naêm laø 1 -> 2/100.000 daân. Taàn suaát hieän maéc laø khoaûng  
6/100.000 daân. Beänh xaûy ra ôû nam hôi cao hôn nöõ vôùi tyû leä 1.5 nam : 1 nöõ. Beänh xaûy ra ôû 
tuoåi tröôûng thaønh vôùi ñænh ñieåm töø 55 – 70 tuoåi. Tuoåi laø yeáu toá nguy cô quan troïng nhaát ñoái 
vôùi ALS. 

 Haàu heát caùc tröôøng hôïp xaûy ra moät caùch raûi raùc, nhöng xaáp xæ 5 – 10% coù tính chaát 
gia ñình vaø chuû yeáu laø do di truyeàn kieåu nhieãm saéc theå troäi. Khoaûng 10 – 20% trong soá naøy 
do hieän töôïng bieán ñoåi gen maõ hoùa SOD. Thôøi gian soáng soùt trung bình sau khi khôûi phaùt 
trieäu chöùng ALS xaáp xæ 3 naêm nhöng 25% beänh nhaân soáng soùt ( maø khoâng coù söï hoã trôï hoâ 
haáp ) ít nhaát 5 naêm vaø hôn 10% soáng soùt quaù 10 naêm. Nhöõng beänh nhaân soáng soùt laâu hôn 
ñöôïc hieåu moät caùc muø môø laø “söï ñeà khaùng”vôùi ALS vaø coù theå laø moät daïng laønh tính cuûa 
bònh. 

Vieäc chaån ñoaùn ALS  khoâng coù 1 test chaån ñoaùn  ALS rieâng bieät (ngoaïi tröø nhöõng 
ñoät bieán treân gen SOD1). Theâm vaøo ñoù, beänh coù theå baét ñaàu 1 caùch khu truù vaø töông töï vôùi 
nhieàu loaïi roái loaïn thaàn kinh khaùc maø coù caùc bieåu hieän laâm saøng gioáng ALS. Ñieåm naøy 
muoán nhaán maïnh  raèng caùc baùc só laâm saøng  baét buoäc phaûi xem xeùt ñuû caùc loaïi roái loaïn heä 
thaàn kinh trung öông vaø ngoaïi bieân trong quaù trình chaån ñoaùn phaân bieät vôùi ALS, ñaëc bieät 
khi beänh ôû giai ñoaïn sôùm. Chuùng ta caàn ñaùnh giaù laïi caùc tieâu chuaån chaån ñoaùn ALS vaø xem 
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xeùt vieäc xaùc ñònh ñoä chaéc chaén vaø möùc ñoä tin caäy trong vieäc chaån ñoaùn. Sau ñoù lieät keâ caùc 
chaån ñoaùn phaân bieät quan troïng coù theå  töø vieäc xem xeùt caån thaän caùc bieåu hieän laâm saøng vaø 
ñaùnh giaù treân caùc hình aûnh thaàn kinh vaø caùc xeùt nghieäm caän laâm saøng ñöôïc duøng trong quaù 
trình chaån ñoaùn. Keá nöõa, chuùng ta caàn quan taâm laïi vai troø quan troïng cuûa caùc nghieân cöùu 
ñieän sinh lyù trong ñaùnh giaù chaån ñoaùn beänh nhaân nghi ngôø ALS. Tieáp theo, taäp trung caân 
nhaéc caùc roái loaïn choïn loïc trong chaån ñoaùn phaân bieät ALS, vaø keát luaän moät caùch toùm taét 
höôùng chaån ñoaùn ñoái vôùi beänh lyù naøy. 
CHAÅN ÑOAÙN ALS 

Haàu nhö ALS luoân luoân laø moät roái loaïn vaän ñoäng ñôn thuaàn khoâng coù söï suy giaûm 
caûm giaùc, maát thò giaùc vaø caùc roái loaïn chöùc naêng baøng quang vaø tieâu hoùa    ñaùng keå veà maët 
laâm saøng. Thöïc vaäy, söï hieän dieän caùc caùc bieåu hieän vöøa keå treân seõ gaây ra moät söï tranh caõi 
khi chaån ñoaùn ALS. Hieám khi coù sa suùt trí tueä, chæ khoaûng 1 – 2% tröôøng hôïp. 

Ñeå chaån ñoaùn ALS, caàn coù söï phoái hôïp caùc daáu hieäu neuron vaän ñoäng cao vaø thaáp 
vôùi caùc baèng chöùng cho thaáy moät söï toån thöông lan toûa trong cuøng moät khu vöïc hoaëc caùc 
khu vöïc heä thoáng thaàn kinh trung öông khaùc (baûng 1). Theâm vaøo ñoù, phaûi khoâng coù caùc 
baèng chöùng beänh lyù thaàn kinh hay ñieän sinh lyù cuûa caùc quaù trình beänh lyù khaùc coù theå giaûi 
thích caùc daáu hieäu laâm saøng cuûa hieän töôïng thoaùi hoùa neuron, vaø laàn löôït, khoâng coù baèng 
chöùng hình aûnh thaàn kinh cuûa quaù trình beänh lyù khaùc giaûi thích caùc trieäu chöùng laâm saøng 
hay caùc daáu hieäu ñieän sinh lyù.  

Theo tieâu chuaån El Escorial söûa ñoåi, chæ baèng caùc ñaùnh giaù laâm saøng  seõ coù nhieàu 
phaân ñoä vaø möùc ñoä chaéc chaén khaùc nhau cuûa vieäc chaån ñoaùn laâm saøng ALS (khoâng coù söï 
chaån ñoaùn xaùc ñònh giaûi phaãu beänh thaàn kinh). Caùc möùc ñoä chaéc chaén naøy ñöôïc xaùc ñònh 
döïa treân phaïm vi caùc daáu hieäu neuron vaän ñoäng cao vaø thaáp thuoäc 4 vuøng giaûi phaãu chuû 
yeáu cuûa heä thaàn kinh trung öông – thaân naõo, vaø 3 vuøng tuûy, tuûy coå, tuûy ngöïc, vaø tuûy thaét 
löng cuøng. 
Baûng 1 – Tieâu chuaån chaån ñoaùn ALS caûi bieán cuûa Hieäp hoäi Thaàn kinh Theá giôùi 
Döõ lieäu töø Brook BR, Miller RG, Swash M, vaø cs. Xem xeùt laïi caùc tieâu chuaån EL Escorial : 
caùc tieâu chuaån chaån ñoaùn xô cöùng coät beân teo cô söûa ñoåi. Caùc roái loaïn neuron vaän ñoäng 
khaùc ALS 2000; 1 ; 293 – 9.  

Caùc ñieåm ñaëc tröng caàn coù Caùc ñieåm ñaëc tröng khoâng ñöôïc coù 
Caùc baèng chöùng thoaùi hoùa neuron vaän 
ñoäng thaáp treân thaêm khaùm laâm saøng, 
ñieän sinh lyù, hoaëc caùc xeùt nghieäm giaûi 
phaãu beänh thaàn kinh 

Caùc baèng chöùng giaûi phaãu beänh hoaëc 
ñieän sinh lyù cuûa caùc quaù trình beänh lyù 
khaùc coù theå giaûi thích caùc daáu hieäu 
thoaùi hoùa neuron vaän ñoäng thaáp hoaëc 
neuron vaän ñoäng cao hoaëc caû hai 

Caùc baèng chöùng thoaùi hoùa neuron vaän 
ñoäng cao treân thaêm khaùm laâm saøng 

Baèng chöùng hình aûnh thaàn kinh caùc 
quaù trình beänh lyù khaùc coù theå giaûi 
thích caùc daáu hieäu ñieän sinh lyù hay 
laâm saøng quan saùt ñöôïc 

Beänh söû hay thaêm khaùm cho thaáy caùc 
daáu hieäu lan toûa tieán trieån trong moät 
vuøng, hay ñeán nhöõng vuøng khaùc 
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Baûng 2. Möùc ñoä chaéc chaén trong chaån ñoaùn ALS laâm saøng 
Döõ lieäu töø Brook BR, Miller RG, Swash M, vaø cs. Xem xeùt laïi caùc tieâu chuaån EL Escorial : 
caùc tieâu chuaån chaån ñoaùn xô cöùng coät beân teo cô söûa ñoåi. Caùc roái loaïn neuron vaän ñoäng 
khaùc ALS 2000; 1 ; 293 – 9. 

Möùc ñoä chaéc chaén Ñaëc ñieåm ñaëc tröng 
Chaån ñoaùn xaùc ñònh ALS Caùc daáu hieäu UMN cuõng nhö LMN, 

thuoäc vuøng haønh tuûy vaø ít nhaát 2 vuøng 
tuûy soáng; hoaëc, 
Caùc daáu hieäu UMN cuõng nhö LMN ôû 
3 vuøng tuûy 

Coù khaû naêng ALS Caùc daáu hieäu UMN vaø LMN ôû ít nhaát 
2 vuøng vôùi moät vaøi daáu hieäu UMN ôû 
ngay treân vuøng chi phoái cho caùc daáu 
hieäu LMN 

Coù khaû naêng ALS – caän laâm saøng hoã 
trôï 

Caùc daáu hieäu laâm saøng roái loaïn chöùc 
naêng UMN vaø LMN chæ ôû duy nhaát 
moät vuøng; hay  
 Chæ coù caùc daáu hieäu UMN ôû moät 
vuøng; vaø, 
Caùc daáu hieäu LMN ñöôïc xaùc ñònh bôûi 
caùc tieâu chuaån ñieän sinh lyù hieän dieän ôû 
ít nhaát 2 vuøng 

Coù leõ ALS Caùc daáu hieäu laâm saøng roái loaïn chöùc 
naêng UMN vaø LMN ñöôïc phaùt hieän 
cuøng treân duy nhaát moät vuøng; hay, caùc 
daáu hieäu LMN ñöôïc tìm thaáy ôû treân  
caùc daáu hieäu UMN 
 

 
LMN:Upper motor neuron, UMN :Lower motor neuron 

Chaån ñoaùn xaùc ñònh ALS treân laâm saøng döïa vaøo caùc baèng chöùng laâm saøng coù söï 
hieän dieän caùc daáu hieäu UMN cuõng nhö LMN, thuoäc vuøng haønh tuûy vaø ít nhaát 2 vuøng tuûy 
soáng, hoaëc caùc daáu hieäu UMN cuõng nhö LMN ôû 3 vuøng tuûy. Coù khaû naêng ALS khi coù söï 
hieän dieän caùc daáu hieäu UMN vaø LMN ôû ít nhaát 2 vuøng vôùi moät vaøi daáu hieäu UMN chuû yeáu 
chi phoái cho caùc daáu hieäu LMN. Coù khaû naêng ALS – caän laâm saøng hoã trôï khi coù caùc daáu 
hieäu laâm saøng roái loaïn chöùc naêng UMN vaø LMN chæ ôû duy nhaát moät vuøng; hay chæ coù caùc 
daáu hieäu UMN ôû moät vuøng, vaø caùc daáu hieäu LMN ñöôïc xaùc ñònh bôûi caùc tieâu chuaån ñieän 
sinh lyù hieän dieän ôû ít nhaát 2 vuøng. Theâm vaøo ñoù, caàn söû duïng thích ñaùng caùc hình aûnh hoïc 
thaàn kinh vaø caùc xeùt nghieäm caän laâm saøng ñeå loaïi tröø caùc nguyeân nhaân khaùc. Vieäc theâm 
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vaøo phaïm truø “Coù khaû naêng ALS – caän laâm saøng hoã trôï” ñaùnh daáu söï khaùc bieät then choát 
vôùi heä thoáng tieâu chuaån El Escorial ñaàu tieân do söï keát hôïp caùc bieåu hieän laâm saøng vaø tieâu 
chuaån EMG trong ñaùnh giaù chaån ñoaùn. Coù leõ tieâu chuaån naøy seõ ñöôïc baøn baïc chi tieát sau 
naøy. Cuoái cuøng, chaån ñoaùn coù leõ ALS döïa vaøo vieäc phaùt hieän caùc daáu hieäu laâm saøng roái 
loaïn chöùc naêng UMN vaø LMN cuøng treân moät vuøng, hoaëc caùc daáu hieäu UMN ôû ≥ 2 vuøng, 
hoaëc caùc daáu hieäu LMN ñöôïc tìm thaáy ôû phía treân cuûa caùc daáu hieäu UMN. Vieäc chaån ñoaùn 
coù leõ ALS laâm saøng suy ra raèng caùc tieâu chuaån EMG ñoái vôùi nhöõng toån thöông LMN cuõng 
nhö coù khaû naêng ALS – caän laâm saøng hoã trôï vaãn chöa ñöôïc thoûa maõn, nhöng caùc nguyeân 
nhaân giaû ALS ñaõ ñöôïc loaïi tröø. 
CAÙC TEST CHAÅN ÑOAÙN 

Boán loaïi test chaån ñoaùn bao goàm caùc xeùt nghieäm, hình aûnh hoïc thaàn kinh, giaûi phaãu 
beänh thaàn kinh, vaø sinh lyù ñieän.  Ngoaïi tröø söï gia taêng CK ôû möùc ñoä nheï ñeán trung bình ôû 
nhieàu beänh nhaân ALS, caùc xeùt nghieäm thì bình thöôøng. Noùi chung, ôû beänh caûnh nghi ngôø 
ALS, chuùng ta caàn tìm kieám caùc daáu hieäu coù theå ñieàu trò hay caùc roái loaïn chuyeån hoùa coù 
theå hoài phuïc, caùc roái loaïn töï mieãn, roái loaïn taân taïo, nhieãm truøng, hoaëc roái loaïn maïch maùu. 
Ví duï, bieåu hieän beänh ñôn daây thaàn kinh nhieàu oå nhaéc chuùng ta tìm kieám caùc khaùng theå 
anti – ganglioside (GM1) laøm baèng chöùng hoã trôï chaån ñoaùn beänh lyù daây thaàn kinh vaän 
ñoäng nhieàu oå.  Trieäu chöùng khôûi phaùt – haønh tuûy coù theå daãn chuùng ta ñeán vieäc kieåm tra caùc 
khaùng theå cuûa thuï theå Acetylcholine baèng chöùng cuûa beänh nhöôïc cô naëng, hoaëc tìm kieám 
caùch baát thöôøng DNA cuûa hoäi chöùng Kennedy (xem baøn luaän sau.) 

Hình aûnh hoïc cuûa naõo vaø tuûy soáng raát quan troïng ñeå loaïi tröø beänh lyù cuûa naõo, thaân 
naõo, khôùp tuûy coå, coät soáng vaø caùc reå thaàn kinh maø coù theå giaûi thích caùc bieåu hieän cuûa UMN 
hay LMN hoaëc caû 2 . Ví duï, tröôùc khi chaån ñoaùn ALS ñöôïc chaáp nhaän ôû caùc tröôøng hôïp coù 
bieåu hieän ALN ôû 2 tay vaø UMN ôû hai chaân, caàn loaïi tröø beänh lyù tuûy do thoaùi hoaù coät soáng 
coå. 

ÔÛ nhöõng tröôøng hôïp hieám khi khoù chöùng minh chaån ñoaùn ALS, caàn sinh thieát cô ñeå 
xaùc ñònh söï maát phaân boá thaàn kinh caáp vaø maõn vaø loaïi tröø caùc baèng chöùng beänh lyù cô do 
ngoä ñoäc hoaëc vieâm maø coù theå giaû ALS. 
Ñaùnh giaù ñieän sinh lyù  

Ñieän sinh lyù laø phaàn trung taâm cuûa ñaùnh giaù chaån ñoaùn. Theo tieâu chuaån El Escorial 
bieán ñoåi, coù 3 lyù do thöïc hieän EMG ôû caùc beänh nhaân nghi ngôø ALS: 

(1) Ñeå xaùc ñònh caùc roái loaïn LMN ôû caùc vuøng bò taùc ñoäng coù bieåu hieän treân laâm 
saøng, 

(2) Ñeå tìm kieám caùc baèng chöùng ñieän sinh lyù cuûa roái loaïn LMN ôû nhöõng vuøng khoâng 
toån thöông treân laâm saøng 

(3) øÑeå loaïi tröø caùc quaù trình beänh sinh khaùc. 
Coù 2 yeáu toá chính trong ñaùnh giaù ñieän sinh lyù heä thoáng thaàn kinh ngoaïi bieân ôû beänh 

nhaân nghi ngôø ALS:  
(1)Ñaùnh giaù daãn truyeàn thaàn kinh   
(2)Thaêm khaùm ñieän cöïc kim ñoàng taâm (NEE). Caùc ñaùnh giaù caûm giaùc vaø daãn truyeàn 

thaàn kinh vaän ñoäng ñöôïc xem xeùt ñaàu tieân. 
Nghieân cöùu daãn truyeàn thaàn kinh 
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Ñaùnh giaù caûm giaùc bao goàm ñaùnh giaù bieân ñoä ñieän theá hoaït ñoäng thaàn kinh caûm giaùc 
qui öôùc, tieàm thôøi xa, toác ñoä daãn truyeàn vaø phaûn xaï H. Ñaùnh giaù vaän ñoäng bao goàm ñaùnh 
giaù bieân ñoä ñaùp öùng vaän ñoäng gôïi qui öôùc ( caàn löu yù caån thaän khaû naêng block daãn truyeàn 
töøng phaàn ), tieàm thôøi xa, toác ñoä daãn truyeàn thaàn kinh, tieàm thôøi soùng F, vaø bieân ñoä vaän 
ñoäng gôïi lieân tieáp vôùi caùc kích thích thaàn kinh laëp laïi. Caùc kyõ thuaät khaùc ñöôïc duøng ñeå theo 
doõi söï maát phaân boá thaàn kinh neuron vaän ñoäng ôû beänh nhaân ALS laø ñaùnh giaù soá löôïng ñôn 
vò vaän ñoäng (MUNE) nhaèm coá gaéng öôùc löôïng caùc ñôn vò vaän ñoäng kích thích caùc cô ñöôïc 
cho. 

Caùc tieâu chuaån El Escorial ñi ñoâi vôùi caùc ñaùnh giaù daãn truyeàn thaàn kinh nhaèm chaån 
ñoaùn ALS chæ ra raèng caû 2 ñaùnh giaù vaän ñoäng vaø caûm giaùc  “ noùi chung caàn bình thöôøng 
hay gaàn bình thöôøng ”.  Chuùng coøn chæ theâm “ caùc ñaùnh giaù chuû yeáu ñöôïc yeâu caàu  ñeå xaùc 
ñònh vaø loaïi tröø caùc roái loaïn thaàn kinh ngoaïi bieân khaùc, khôùp thaàn kinh  vaø cô maø coù theå giaû 
hay laøm nhaàm laãn chaån ñoaùn vôùi ALS.  
Nghieân cöùu daãn truyeán caûm giaùc  

Vì ALS chuû yeáu laø roái loaïn vaän ñoäng ñôn thuaàn, ngöôøi ta mong ñôïi raèng caùc ñaùnh 
giaù caûm giaùc seõ bình thöôøng. Thaät vaäy, ñieän theá hoaït ñoäng thaàn kinh caûm giaùc bình thöôøng 
ôû maët caùc cô teo naëng laø tieâu chuaån vaøng cuûa beänh lyù daây thaàn kinh vaän ñoäng hay beänh lyù 
neuron vaän ñoäng. Tuy vaäy, nhieàu tröôøng hôïp ñieän sinh lyù caûm giaùc baát thöôøng cuõng ñöôïc 
baét gaëp ôû beänh nhaân ALS.Caàn chuù yù moät vaøi beänh nhaân ALS lôùn tuoåi coù theå maát ñaùp öùng 
caûm giaùc ôû 2 chaân ( caùc ñaùp öùng baép chaân vaø beà maët xöông maùc coù theå yeáu hoaëc bieán maát 
) vaø khoâng coù caùc phaûn xaï H caû hai beân do aûnh höôûng tuoåi taùc. Caùc beänh lyù thaàn kinh gaây 
nhaàm laãn coù theå cuøng toàn taïi vôùi beänh ALS  vaø caùc toån thöông thaàn kinh coù theå coù baát 
thöôøng ôû moät hoaëc vaøi thoâng soá. Cuoái cuøng, beänh lyù ña daây thaàn kinh sôïi truïc caûm giaùc  
nheï cuõng coù theå xaûy ra ôû beänh nhaân ALS. Thaät vaäy, hai loaïi baát thöôøng caûm giaùc tinh vi coù 
theå ñöôïc tìm thaáy ôû moät vaøi beänh nhaân ñöôïc chaån ñoaùn xaùc ñònh ALS treân laâm saøng maø 
khoâng coù caùc yeáu toá nguy cô roái loaïn caûm giaùc ngoaïi bieân. Thöù nhaát, bieân ñoä ñieän theá hoaït 
ñoäng caûm giaùc coù theå giaûm. Thöù hai, toác ñoä daãn truyeàn caùc thaønh phaàn daãn truyeàn chaäm 
nhaát cuûa ñieän theá hoaït ñoäng sôïi caûm giaùc coù theå giaûm. Loaïi sau coù theå phaûn aûnh hieän töôïng 
“ cheát ngöôïc chieàu ”(dying back) nheï beänh lyù sôïi truïc cuûa caùc sôïi caûm  giaùc trong beänh 
ALS. Trong nghieân cöùu ñieän sinh lyù vaø laâm saøng tieàn cöùu, Gregory vaø coäng söï phaùt hieän 
raèng tieán trieån roái loaïn chöùc naêng caûm giaùc ñoàng thôøi vôùi suy giaûm vaän ñoäng. 
Neáu khoâng tính  yeáu toá tuoåi taùc, phaûn xaï H thöôøng toàn taïi ôû ALS khi thaønh phaàn caûm giaùc ( 
thoi IA vaøo trong caùc sôïi ) vaãn coøn nguyeân veïn vaø thaäm chí taêng leân  khi  kích thích cuøng 
vôùi neuron vaän ñoäng maø coù theå hoaït hoùa ñöôøng phaûn xaï H. Hieän töôïng sau naøy, coù moái 
lieân heä vôùi caùc daáu hieäu toån thöông neuron vaän ñoäng treân treân laâm saøng, laøm taêng bieân ñoä 
phaûn xaï H vaø do ñoù coù khuynh höôùng gia taêng tyû leä bieân ñoä toái ña H/M (Hmax/Mmax). 

Neáu ñieän theá hoaït ñoäng caûm giaùc maát hay giaûm ñaùng keå ñöôïc thaáy ôû beänh nhaân nghi 
ngôø ALS, ñaëc bieät ôû giai ñoaïn sôùm, sau khi ñaõ loaïi tröø caùc nguyeân nhaân khaùc nhö tuoåi hay 
caùc yeáu toá gaây nhaàm laãn, khi ñoù caàn xem xeùt caùc chaån ñoaùn khaùc ALS. Caùc chaån ñoaùn 
khaùc naøy coù theå laø beänh lyù sôïi truïc caûm giaùc, hay beänh lyù thaân neuron trong boái caûnh beänh 
neuron haønh tuûy (hoäi chöùng Kennedy) cuõng nhö caùc roái loaïn khôùp thaàn kinh cô khaùc nhö laø 
beänh ña daây reã thaàn kinh bao goàm caû beänh lyù vieâm ña daây thaàn kinh maát myelin maõn. 
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Nghieân cöùu daãn truyeàn vaän ñoäng  
Caùc ñaùp öùng vaän ñoäng gôïi thöôøng bình thöôøng trong giai ñoan sôùm cuûa ALS, maëc duø 

ñoâi khi coù söï giaûm khoâng ñoái xöùng caùc ñieän theá hoaït ñoäng cô toaøn phaàn (CMAPs) gôïi ôû 
bieåu hieän ban ñaàu, phaûn aûnh sôùm toån thöông moät hay nhieàu oå, noåi baät söï teo hay yeáu caùc 
cô ngoïn chi. Khi beänh tieán trieån keøm theo vôùi vieäc maát tieán trieån caùc ñôn vò vaän ñoäng, seõ 
coù hieän töôïng giaûm lan toûa bieân ñoä CMAP. 

Khi bieân ñoä CMAP coøn bình thöôøng hay chæ giaûm nheï, toác ñoä daãn truyeàn vaän ñoäng 
vaø tieàm thôøi xa vaãm bình thöôøng moät caùch ñieån hình, nhöng khi coù teo vaø yeáu cô tieán trieån 
vaø lan toûa, coù moät söï taêng nheï tieàm thôøi xa vaän ñoäng, giaûm nheï toác ñoä daãn truyeàn vaän 
ñoäng, vaø tieàm thôøi soùng F keùo daøi nheï. Söï keát hôïp CMAP chaäm naøy vôùi toác ñoä daãn truyeàn 
thaàn kinh vaän ñoäng giaûm laø do vieäc maát caùc ñôn vò vaän ñoäng vaø caùc sôïi vaän ñoäng myelin 
hoùa daãn truyeàn nhanh nhaát. Theo ñoù, caùc sôïi vaän ñoäng myelin hoùa duy trì  daãn truyeàn töông 
ñoái chaäm, nhöng toác ñoä toái thieåu cuûa chuùng laø 35 m/s hay xaáp xæ 75% cuûa giôùi haïn thaáp hôn 
bình thöôøng. Caùc toác ñoä thaáp hôn möùc naøy rôi  vaøo caùc tröôøng hôïp maát myelin maéc phaûi vaø 
ñoâi khi caùc ngoaïi leä maâu thuaãn vôùi chaån ñoaùn ALS.. 

Kinh nghieäm qua quan saùt soùng F cho thaáy raèng ôû caùc tröôøng hôïp ALS, taàn soá ñaùp 
öùng cuûa chuùng thöôøng giaûm vôùi 50% tröôøng hôïp thaát baïi trong vieäc taïo caùc kích thích nhaèm 
gôïi neân soùng F. Chuû yeáu laø, vôùi söï maát tieán trieån caùc ñôn vò vaän ñoäng, gaây neân giaûm bieân 
ñoä CMAP, thì khoâng theå gaây ra caùc ñaùp öùng soùng F. 

 Theo baùo caùo Felice  khoâng coù söï khaùc bieät ñaùng keå veà tieàm thôøi xa thaàn kinh  giöõa 
vaän ñoäng vaø toác ñoä daãn truyeàn vaän ñoäng khi so saùnh giöõa 13 beänh nhaân ALS vaø 10 ngöôøi 
bình thöôøng. Tuy nhieân, khi phaân tích soùng F töï ñoäng nhaèm nghieân cöùu toác ñoä daãn truyeàn 
ñôn vò  vaän  ñoäng moâ caùi, oâng ta phaùt hieän coù hieän töôïng giaûm ñaùng keå ôû caùc ñôn vò ALS so 
vôùi nhoùm chöùng. OÂng ta thöøa nhaän raèng toác ñoä daãn truyeàn  thaàn kinh vaän ñoäng giaûm taïi caùc 
ñaàu thaàn kinh gaàn vaø coù leõ lieân quan vôùi hieän töôïng toån thöông daãn truyeàn sôïi truïc do tích 
luõy sôïi thaàn kinh vaø hieän töôïng phoàng leân cuûa caùc sôïi truïc maø ñaõ ñöôïc mieâu taû taïi caùc ñaàu 
gaàn naøy. 
Behnia vaø Kelly caûnh caùo raèng vieäc dieãn giaûi toác ñoä daãn truyeàn vaän ñoäng coù theå khoù ôû caùc 
chi coù bieân ñoä CMAP thaáp ñöôïc ghi nhaän töø caùc cô teo. Tröôùc tieân, söï daãn truyeàn vaän ñoäng 
chaäm moät caùch quaù möùc coù leõ laø do hieän töôïng thoaùi hoùa vaø taùi sinh, caùc sôïi truïc bò myelin 
hoùa moät caùch yeáu ôùt. Thöù hai laø, baát chaáp söï laøm aám, khoái cô bò giaûm vaø thieáu vaän ñoäng coù 
theå gaây neân toác ñoä daãn truyeàn chaäm laïi moät caùch sai laàm do khoù duy trì nhieät ñoä lyù töôûng ôû 
caùc moâ saâu hôn, ôû caùc vuøng laân caän  cuûa thaàn kinh. Theo ñoù, caùc taùc giaû naøy gôïi yù raèng neân 
xaùc ñònh chính xaùc caùc thoâng soá daãn truyeàn vaän ñoäng treân caùc daây thaàn kinh coù bieân ñoä 
CMAP coøn baûo toàn töông ñoái toát ít nhaát 50% giôùi haïn thaáp hôn bình thöôøng. Hôn nöõa, cuõng 
caàn xaùc ñònh tieàm thôøi soùng F ôû caùc daây thaàn kinh coù bieân ñoä CMAP töông töï. 

Cuõng caàn phaûi caån thaän trong vieäc dieãn giaûi tieàm thôøi vaän ñoäng xa keùo daøi ôû caùc cô 
teo cô coù keøm CMAPs thaáp. Tieàm thôøi vaän ñoäng xa cuõng coù theå keùo daøi ra ñeán möùc ñoä daãn 
truyeàn chaäm do caùc chi teo laïnh, caùc yeáu toá gaây nhaàm laãn taïi choã vaø caùc maàm choài taän 
cuøng thaàn kinh, caùc xung löïc khoâng hieäu quaû, do ñoù gia taêng tieàm thôøi xa. 

Vaán ñeà quan troïng, cho duø coù hay khoâng block daãn truyeàn töøng phaàn ôû beänh nhaân 
nghi ngôø ALS, laø söï phöùc taïp, tuy theá vaãn raát quan troïng xuaát phaùt töø caùc quan ñieåm chaån 
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ñoaùn. Coù hai tính chaát caàn xem xeùt. Tröôùc tieân, beänh nhaân töông ñoái laønh tính hoaëc roái loaïn 
coù khaû naêng ñieàu trò – beänh lyù thaàn kinh vaän ñoäng ña oå – coù theå coù bieåu hieän laâm saøng 
gioáng vôùi ALS coù khôûi phaùt neuron vaän ñoäng thaáp ( xem baøn luaän sau ) vaø beänh nhaân bò 
ALS thaät söï coù theå chöùng minh söï khaùc nhau veà bieân ñoä giöõa caùc vò trí kích thích gaàn vaø xa 
nhieàu hôn laø ñöôïc thaáy ôû caùc caù theå khoâng bò ALS, giaû block daãn truyeàn töøng phaàn. Hieän 
töôïng sau laø do söï xoùa boû caùc giai ñoaïn ( phase cancellation ) vaø söï chaäm nheï toác ñoä daãn 
truyeàn vaän ñoäng maø thöôøng gaëp ôû beänh nhaân ALS khi bieân ñoä CMAP giaûm döôùi 50%. Söï 
thoáng nhaát caùc tieâu chuaån chaån ñoaùn xaùc ñònh vaø chaån ñoaùn khaû naêng ñoái vôùi block daãn 
truyeàn töøng phaàn ñaõ ñöôïc môû roäng vaø ñoäc giaû caàn tham khaûo taøi lieäu naøy nhaèm ñieàu trò 
beänh nhaân moät caùch ñaày ñuû. Caàn nhaán maïnh raèng moät trong soá moät vaøi tieâu chuaån thoáng 
nhaát – coù khaû naêng block daãn truyeàn töøng phaàn treân 1 ñoaïn 3 cm hoaëc giaûm döôùi möùc yeâu 
caàu bieân ñoä vaø vuøng khoaûng 10% khoâng coù söï phaân taùn veà maët thôøi gian ñaùng keå 
Kích thích thaàn kinh laëp laïi 

Caùc baát thöôøng cuõng coù theå ñöôïc phaùt hieän trong caùc nghieân cöùu kích thích thaàn kinh 
laëp laïi ôû beänh nhaân ALS. Bernstein vaø Antel phaùt hieän coù moät söï giaûm ñaùng keå CMAP khi 
ghi nhaän ñaùp öùng daïng ngoùn uùt ôû caùc nghieân cöùu kích thích thaàn kinh laëp laïi 2 – Hz RNS  
cuûa thaàn kinh truï ôû coå tay beänh nhaân coù beänh lyù tieàn trieån nhanh, maø khoâng thaáy ôû beänh 
nhaân ALS tieán trieån chaäm. Caùc nghieân cöùu sau ñoù cuõng phaùt hieän moät vaøi thoâng soá giaûm 
trong hôn ½ beänh nhaân ALS, thöôøng döôùi giaù trò 10%, cuøng tích chaát giaûm ôû beänh nhaân 
nhöôïc cô naëng. Beänh sinh cuûa hieän töôïng giaûm naøy coù leõ laø do caùc yeáu toá an toaøn bò giaûm 
trong caùc synap thaàn kinh cô cuûa caùc sôïi cô taùi phaân boá thaàn kinh. Vieäc giaûm roõ hôn ôû caùc 
beänh tieán trieån nhanh coù theå coù töông quan vôùi tính khoâng oån ñònh cuûa hieän töôïng daãn 
truyeàn thaàn kinh cô cuûa caùc maàm taän cuøng thaàn kinh phuï ôû daïng ALS naøy (xem baøn luaän 
sau) 
Baûng 3: khaùi quaùt caùc ñieåm maáu choát ñoái vôùi caùc nghieân cöùu daãn truyeàn thöôøng quy,  
Baûng 3: caùc nghieân cöùu daãn truyeàn thaàn kinh veà ALS 
*ngoaïi tröø tuoåi, caùc yeáu toá gaây nhaàm laãn, vaø beänh lyù ña daây thaàn kinh caûm giaùc cuøng toàn 
taïi . 
CMAP :(Compound muscle active potential ) - ñieän theá hoaït ñoäng cô toaøn phaàn.  
Döõ lieäu töø Brooks BR, Miller RG, Swash M, vaø coäng söï. El Eschorial caûi bieán: caùc tieâu 
chuaån caûi bieán trong chaån ñoaùn xô cöùng coät beân teo cô. Caùc roái loaïn thaàn kinh khaùc xô 
cöùng coät beân teo cô 2000; 1:239 – 9. 

Caùc ñaëc ñieåm phuø hôïp ALS Caùc ñaëc ñieåm khoâng phuø hôïp ALS 
Thôøi gian daãn truyeàn vaän ñoäng bình 
thöôøng, tröø khi CMAP nhoû 

Baèng chöùng cuûa block daãn truyeàn vaän 
ñoäng 

Daãn truyeàn thaàn kinh caûm giaùc coù theå 
baát thöôøng khi coù caùc hoäi chöùng laøm 
nhaàm laãn vaø coù keøm beänh lyù thaàn kinh 
ngoaïi bieân 

Toác ñoä daãn truyeàn vaän ñoäng < 70%, 
vaø tieàm thôøi xa vaän ñoäng treân 30%, 
laàn löôït thaáp hôn hay cao hôn giaù trò 
bình thöôøng 

Caùc ñaùp öùng thaàn kinh caûm giaùc chi 
döôùi coù theå khoù gôïi ñöôïc ôû ngöôøi lôùn 
tuoåi  

Caùc nghieân cöùu daãn truyeàn baát 
thöôøng, tieàm thôøi soùng H hay soùng F > 
30% giaù trò bình thöôøng 
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Suy giaûm ñaùp öùng > 20% trong kích 
thích thaàn kinh laëp laïi ôû taàn soá 2 Hz 

 
Ñaùnh giaù soá ñôn vò vaän ñoäng   (  MUNE : Motor unit number estimate) 

Ñaùnh giaù soá ñôn vò vaän ñoäng (MUNE) laø moät kyõ thuaät ñieän sinh lyù ño löôøng gaàn 
ñuùng soá löôïng LMNs phaân boá thaàn kinh cô ñôn ñoäc hay moät nhoùm nhoû caùc cô. Toång soá 
MUNE ñeám ñöôïc xaùc ñònh qua vieäc phaân chia vuøng hay bieân ñoä CMAP treân toái möùc toái ña 
baèng trung vuøng hay bieân ñoä ñieän theá hoaït ñoäng ñôn vò vaän ñoäng ñöôïc ghi nhaän ôû beà maët. 
Gooch vaø Harati chæ ra raèng kyõ thuaät naøy coù khaû naêng ñaùnh giaù soá löôïng ñôn vò vaän ñoäng 
chöùc naêng vaø cho pheùp theo doõi hieän töôïng maát tieán trieån ñôn vò vaän ñoäng qua nhieàu thaùng 
ñeán nhieàu naêm. Trong nghieân cöùu chieàu doïc ALS, MUNE  giaûm ñaùng keå moãi 6 thaùng hôn 
so vôùi giaûm CMAP . Keát quaû naøy cho thaáy vieäc theo doõi MUNE theo thôøi gian cung caáp 
baèng chöùng ño löôøng toác ñoä tieán trieån ALS nhaïy caûm hôn theo doõi CMAP hay cöôøng ñoä 
theo thôøi gian. Tuy nhieân khoâng ñöôïc söû duïng moät caùch thöôøng quy trong quaù trình chaån 
ñoaùn ñieän, MUNE coù tieàm naêng trong caùc nghieân cöùu beänh söû töï nhieân ALS hay trong ñaùp 
öùng vôùi ñieàu trò thöïc nghieäm. 
Thaêm khaùm ñieän cöïc kim 
 Thaêm khaùm ñieän cöïc kim (NEE :needle electrode examniation) ôû beänh nhaân nghi ngôø 
ALS.Ñaây laø phöông phaùp chaån ñoaùn quan troïng nhaát cung caáp baèng chöùng thoaùi hoaù 
neuron vaän ñoäng moät caùch toång quaùt, thaäm chí trong giai ñoaïn sôùm cuûa beänh caùc chi chöa 
bò aûnh höôûng roõ reät. Tieâu chuaån El Eschorial caûi bieán ghi nhaän raèng “bieåu hieän roái loaïn 
chöùc naêng LMN ôû caùc cô ñaëc bieät ñöôïc xaùc ñònh baèng thaêm doø ñieän cöïc kim ñoàng taâm ñieän 
cô nhaèm cung caáp caùc baèng chöùng maát phaân boá thaàn kinh chuû ñoäng vaø maõn tính bao goám 
caû hieän töôïng rung giaät sôïi cô vaø rung giaät boù cô”. Tieâu chuaån caûi bieán coøn moâ taû saâu hôn 
caùc daáu hieäu cuûa hieän töôïng maát phaân boá thaàn kinh chuû ñoäng – caùc ñieän theá rung sôïi cô vaø 
soùng nhoïn döông, vaø maát phaân boá thaàn kinh maõn tính – ñieän theá ñôn vò vaän ñoäng lôùn, keát 
taäp giaûm, vaø ñieän theá ñôn vò vaän ñoäng khoâng oån ñònh (baûng 4)Nhö chuùng ta ñaõ thaáy, caùc 
nghieân cöùu daãn truyeàn thaàn kinh ñöôïc yeâu caàu nhaèm nhaän ra beänh lyù thaàn kinh ngoaïi bieân, 
beänh ñôn daây thaàn kinh, vaø beänh ña reã thaàn kinh, taát caû ñeàu coù theå gaây neân caùc bieåu hieän 
NEE  cuõng ñöôïc thaáy ôû beänh nhaân ALS. Thaät vaäy, caùc bieåu hieän NEE thì khoâng ñaëc hieäu, 
cuøng bieåu hieän ôû “caùc sang thöông thaân neuron hay sôïi truïc vaän ñoäng baùn caáp”. Kieåu phaân 
boá caùc daáu hieäu caáp vaø maõn naøy ôû beänh nhaân nghi ngôø ALS ngoaïi tröø vuøng phaân boá thaàn 
kinh cuûa kieåu beänh lyù caùc daây thaàn kinh ngoaïi bieân hay reã thaàn kinh ñôn ñoäc, hay ngoaøi 
beänh ña daây thaàn kinh xa ñôn thuaàn ra, ñoù laø chæ ñieåm nghi ngôø beänh lyù naøy. 
Baûng 5: caùc ñaëc ñieåm ñieän sinh lyù roái loaïn chöùc naêng LMN cuûa ALS 
LMN = neuron vaän ñoäng thaáp; MUP = ñieän theá ñôn vò vaän ñoäng. Döõ lieäu töø Brooks BR, 
Miller RG, Swash M, vaø coäng söï. El Eschorial caûi bieán: caùc tieâu chuaån caûi bieán trong chaån 
ñoaùn xô cöùng coät beân teo cô. Caùc roái loaïn thaàn kinh khaùc xô cöùng coät beân teo cô 2000; 
1:239 – 9. 

Daáu hieäu ñieän sinh lyù Moâ taû 
Maát phaân boá thaàn kinh hoaït ñoäng Ñieän theá rung sôïi cô 

Caùc soùng nhoïn döông 
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Maát phaân boá thaàn kinh maõn tính MUPs lôùn, taêng thôøi khoaûn, bieân ñoä, 
vaø phase 
Daïng nhieãu giaûm (keát taäp giaûm) vôùi 
taàn soá phoùng ñieän > 10 Hz ( tröø khi coù 
coù thaønh phaàn UMN coù yù nghóa khi ñoù 
taàn soá coù theå < 10 Hz) 
MUPs khoâng oån ñònh 

Ñieän theá co giaät boù cô Coù khuynh höôùng coù thôøi khoaûn daøi vaø 
ña phase vaø haàu heát luoân luoân coù theå 
nhaän thaáy 

 
Caùc tieâu chuaån El Eschorial moâ taû phöông phaùp ñònh vò (topography) hieän töôïng maát 

phaân boá thaàn kinh maõn vaø chuû ñoäng caàn thieát ñeå hoã trôï chaån ñoaùn ALS – ñoù laø, caùc daáu 
hieäu ñieän cô cuûa roái loaïn chöùc naêng LMN caàn ñöôïc tìm thaáy ôû ít nhaát 2 trong 4 vuøng tuûy 
soáng ( thaân naõo, coå, ngöïc, hay cuøng cuïc ) (baûng 6). Vôùi toån thöông vuøng thaân naõo, daáu hieäu 
ñieän cô coù theå thaáy ôû moät cô ( ví duï, cô löôõi, maët hay cô haøm ). Khi chaån ñoaùn toãn thöông 
vuøng tuûy ngöïc, nhaát thieát phaûi coù caùc daáu hieäu ñieän cô hoaëc ôû caùc cô caïnh soáng ngöïc taïi 
hay döôùi T6 hoaëc caùc cô buïng. ( bôûi vì vuøng tuûy ngöïc hieám khi bò toån thöông do beänh thoaùi 
hoùa coät soáng, NEE caùc cô caïnh soáng ngöïc coù giaù trò thieát yeáu trong chaån ñoaùn ñieän; thaät 
vaäy, ñoù ñöôïc xem nhö laø “chieán löôïc chaån ñoaùn ALS”. Caùc bieåu hieän maát phaân boá thaàn 
kinh maõn vaø chuû ñoäng caùc cô caïnh soáng ngöïc laø baèng chöùng hoã trôï maïnh meõ caùc toån 
thöông söøng tröôùc tuûy). Cuoái cuøng, ñeå chaån ñoaùn vuøng coå hay cuøng cuïc bò aûnh höôûng bôûi 
quaù trình beänh lyù, caùc daáu hieäu dieän cô phaûi xaùc ñònh treân 2 cô thuoäc chi phoái caùc daây thaàn 
kinh ngoaïi bieân hay caùc reã khaùc nhau. 
Baûng 6: phöông phaùp ñònh vò maát phaân boá thaàn kinh maõn vaø chuû ñoäng trong ALS: caùc 
daáu hieäu roái loaïn chöùc naêng LMN phaûi ñöôïc xaùc ñònh ôû ít nhaát 2/4  ñeå hoã trôï chaån 
ñoaùn  ALS 
Döõ lieäu töø Brooks BR, Miller RG, Swash M, vaø coäng söï. El Eschorial caûi bieán: caùc tieâu 
chuaån caûi bieán trong chaån ñoaùn xô cöùng coät beân teo cô. Caùc roái loaïn thaàn kinh khaùc xô 
cöùng coät beân teo cô 2000; 1:239 – 9. 

Vuøng tuûy soáng Ñöôïc xem nhö döông tính khi 
Thaân naõo Toån thöông moät cô ( ví duï, cô löôõi) 
Tuûy ngöïc Toån thöông caùc cô caïnh soáng taïi hay 

döôùi T6 hoaëc caùc cô buïng 
Tuûy coå Toån thöông ít nhaát 2 cô thuoäc chi phoái 

caùc daây thaàn kinh ngoaïi bieân hay caùc 
reã khaùc nhau. 

Tuûy cuøng- cuït Toån thöông ít nhaát 2 cô thuoäc chi phoái 
caùc daây thaàn kinh ngoaïi bieân hay caùc 
reã khaùc nhau. 

 
Tieâu chuaån chaån ñoaùn ñieän sinh lyù:  
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Tieâu chuaån ñònh vò hoïc tröôùc tieân ñeå chaån ñoaùn ALS do Lambert vaø Mulder ñeà nghò. 
Trong giai ñoaïn chöa coù caùc thöû nghieäm laâm saøng vaø ñieàu trò ALS thì coù ít  nhieàu aùp löïc 
trong chaån ñoaùn beänh giai ñoaïn sôùm; ñieàu quan troïng hôn heát laø taäp trung ñeå ñaït ñöôïc moät 
chaån ñoaùn chaéc chaén vaø loaïi tröø caùc tröôøng hôïp giaû ALS. Lambert vaø Mulder qui ñònh raèng 
caùc bieåu hieän NEE bao goàm “ñieän theá co giaät sôïi cô vaø boù cô ôû caùc cô chi döôùi cuõng nhö 
chi treân hay ôû caùc chi cuõng nhö ôû ñaàu”. Qua nhieàu naêm ñieàu naøy trôû thaønh thöôøng qui ñeå 
xem xeùt coù thoûa tieâu chuaån thaønh phaàn NEE cuûa Lambert khoâng neáu coù hieän dieän ñieän theá 
rung sôïi cô ôû ít nhaát 3 chi hay 2 chi vaø caùc cô soï naõo 
 ( ñaàu vaø coå ñöôïc xem nhö moät chi ). Baûng 8 lieät keâ ñaày ñuû “tieâu chaån Lambert” ( bao goàm 
caùc tieâu chuaån  nghieân chöùu daãn truyeàn ñöôïc noùi phía treân ) ñöôïc söû duïng  nhaèm ñaùnh giaù 
ñieän sinh lyù ôû beänh nhaân nghi ngôø ALS trong gaàn 50 naêm qua. 
Baûng 8 caùc tieâu chuaån chaån ñoaùn ñieän cô ALS cuûa Lambert  

Tieâu chuaån thaêm khaùm ñieän cöïc kim Tieâu chuaån nghieân cöùu daãn truyeàn 
thaàn kinh 

Ñieän theá co giaät sôïi cô vaø boù cô ôû caùc 
cô chi treân vaø chi döôùi, hay ôû caùc chi 
vaø ñaàu 

Tính kích thích ñieän cuûa caùc sôïi coøn 
laïi cuûa caùc daây thaàn kinh vaän ñoäng 
bình thöôøng 

Giaûm soá löôïng vaø gia taêng bieân ñoä vaø 
thôøi khoaûng ñieän theá hoaït ñoäng ñôn vò 
vaän ñoäng 

Toác ñoä daãn truyeàn vaän ñoäng cuûa caùc 
daây thaàn kinh chi phoái caùc cô töông 
ñoái khoâng bò aûnh höôûng trong giôùi haïn 
bình thöôøng 
Toác ñoä daãn truyeàn sôïi vaän ñoäng cuûa 
caùc daây thaàn kinh chi phoái cho caùc cô 
bò aûnh höôûng naëng khoâng döôùi 70% 
giaù trò trung bình bình thöôøng theo tuoåi 
Tính kích thích vaø toác ñoä daãn truyeàn 
caùc sôïi thaàn kinh caûm giaùc thaäm chí ôû 
caùc chi bò aûnh höôûng naëng,bình thöôøng 

 
Naêm 1991 Behnia vaø Kelly xem xeùt laïi vai troø cuûa caùc test chaån ñoaùn ñieän ôû 133 

beänh nhaân ñöôïc chaån ñoaùn ALS laâm saøng vaø phaùt hieän 30% beänh nhaân khoâng thoûa tieâu 
chuaån NEE Lambert. Moät caùch ñaëc tröng laø, caùc beänh nhaân naøy ñöôïc phaùt hieän coù hieän 
töôïng maát phaân boá thaàn kinh chuû ñoäng ôû moät hoaëc hai chi hoaëc caùc cô haønh tuûy nhöng 
khoâng coù ôû baát kyø nôi klhaùc nöõa; caùc bieåu hieän naøy ít nhaát bieåu hieän chæ ra raèng coù beänh lyù 
neuron vaän ñoäng khu truù, nhöng khoâng coù roái loaïn maát phaân boá thaàn kinh toaøn theå. Tuy 
vaäy, 37% beänh nhaân naøy coù baèng chöùng  maát phaân boá thaàn kinh maõn lan toûa, gôïi yù söï hieän 
dieän moät beänh lan toûa. Caùc taùc giaû ñeà nghò chaáp nhaän söï hieän dieän “ caùc ñieän theá ñôn vò 
vaän ñoäng ña phase, phì ñaïi keøm vôùi söï keát taäp giaûm  ( maát phaân boá thaàn kinh maõn )  nhö laø 
caùc baèng chöùng maát phaân boá thaàn kinh coù söï taùi phaân boá thaàn kinh buø tröø neáu caùc nghieân 
cöùu daãn truyeàn ôû caùc chi naøy bình thöôøng”. Vôùi söï thay ñoåi tieâu chuaån Lambert naøy, tyû leä 
khoâng ñöôïc chaån ñoaùn giaûm töø 38% xuoáng coøn 27%. 
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Naêm 1990, taïi El Eschorial, Taây ban nha, ngöôøi ta ñaõ ñeà nghò caùc ñaëc ñieåm ñieän sinh 
caàn thieát ñeå chaån ñoaùn  ALS ( xeùt treân baûng danh saùch lôùn caùc tieâu chuaån laâm saøng vaø caän 
laâm saøng ) nhaèm naâng cao caùc nghieân cöùu laâm saøng vaø caùc thöû nghieäm ñieàu trò. Caùc ñaëc 
ñieåm caàn coù ñeå chaån ñoaùn xaùc ñònh ALS naøy “tuøy thuoäc vaøo caùc baèng chöùng bieåu hieän 
ñieän sinh lyù maát phaân boá thaàn kinh LMN ôû ít nhaát 2 cô thuoäc chi phoái cuûa caùc reã hay caùc 
daây thaàn kinh tuûy soáng khaùc nhau hoaëc caùc daây thaàn kinh ngoaïi bieân hay caùc daây soï khaùc 
nhau chi phoái cho treân hay baèng 2 trong 4 cuøng”. Theâm vaøo ñoù, vôùi moãi cô ñöôïc thaêm 
khaùm, phaûi thoûa caùc tieâu chuaån NEE ñeå ñaït ñieàu kieän chaån ñoaùn xaùc ñònhkhaû naêng vaø coù 
leõ ALS. Veà sau Wilbourn ñaõ nhaán maïnh caùc tính chaát choïn loïc cuûa caùc tieâu chuaån naøy ñeå 
ñaùnh giaù laïi, bao goàm caû caùc thay ñoåi trong kieåu phoùng ñieän ñieän theá hoaït ñoäng ñôn vò vaän 
ñoäng trong caùc tröôøng hôïp toån thöông UMN, ích lôïi cuûa vieäc khaùm phaù ñieän theá co giaät boù 
cô, vaø caùc yeâu caàu ñoái vôùi söï phaân boá baát thöôøng NEE. 

Ñieàu naøy ñöa chuùng ta ñeán caùc tieâu chuaån ALS bieán ñoåi ñöôïc môû roäng taïi Airlie 
House naêm 1998.Möùc ñoä chaéc chaén chaån ñoaùn môùi naøy xuaát phaùt töø caùc kinh nghieäm cuûa 
Ross  vaø coäng söï. Hoï ñaõ chuû ñoäng giaûm bôùt caùc tieâu chuaån ALS cuûa El Eschorial 1994 vì 
theá beänh nhaân coù theå coù cô hoäi tham gia vaøo caùc thöû nghieäm laâm saøng ( trong tröôøng hôïp 
naøy,  ) trong giai ñoaïn sôùm cuûa beänh. Hoï löu yù raèng khoâng theå chaån ñoaùn sôùm neáu ñoøi hoûi 
beänh lyù UMN vaø LMN lan toûa trong khi bieåu hieän laâm saøng cuûa ALS thöôøng khu truù trong 
giai ñoaïn sôùm cuûa beänh. Hoï cuõng daãn chöùng nghieân cöùu cuûa Chaudhuri vaø coäng söï cho 
thaáy trong khi caùc ñaëc ñieåm laâm saøng  töông quan vôùi caùc bieåu hieän giaûi phaãu beänh thaàn 
kinh sau töû vong thì 25% beänh nhaân töû vong do beänh maø khoâng ñaùp öùng ñöôïc tieâu chuaån 
chaån ñoaùn xaùc ñònh hay khaûn naêng ALS cuûa El Eschorial. 
Nhaèm taïo ñieàu kieän chaån ñoaùn sôùm, ngöôøi ta ñaõ ñeà nghò  caùc tieâu chuaån ít chaët cheõ hôn: 
caùc daáu hieäu UMN caàn bieåu hieän ôû ít nhaát 2 vuøng, vaø caùc daáu hieäu toån thöông LMN treân 
ñieän cô ñoà ( ñieän theá co giaät sôïi cô ) ôû ít nhaát 2 chi. Caùc hoaït ñoäng theá co giaät sôïi cô ñöôïc 
ñeà nghò phaûi ñöôïc phaùt hieän ôû ít nhaát 2 cô thuoäc chi phoái cuûa caùc reã hay caùc daây thaàn kinh 
khaùc nhau. Theâm vaøo ñoù, caùc “tieâu chuaån Ross vaø coäng söï” keát hôïp chaët cheõ vôùi hình aûnh 
hoïc thaàn kinh, chaån ñoaùn ñieän, vaø caùc nghieân cöùu caän laâm saøng ñeå ñaåy maïnh chaån ñoaùn 
xaùc ñònh ALS vaø loaïi tröø caùc chaån ñoaùn khaùc. Taát caû beänh nhaân ñaùp öùng tieâu chuaån chaån 
ñoaùn ALS maø khoâng ñöôïc phaân loaïi vaøo caùc phuï nhoùm. Söû duïng caùc tieâu chuaån naøy, thôøi 
gian töø khi khôûi phaùt trieäu chöùng ñeán khi ñöôïc  chaån ñoaùn ALS trung bình laø 9,7 thaùng, so 
vôùi giai ñoaïn 12 thaùng khi söû duïng caùc tieâu chuaån ñöôïc öa chuoäng tröôùc ñaây trong y vaên. 
Cuoái giai ñoaïn thöû nghieäm laâm saøng, caùc taùc giaû tin raèng döïa vaøo boái caûng laâm saøng coù theå 
chaån ñoaùn chính xaùc ALS ôû töøng beänh nhaân, maø khoâng caàn xaùc ñònh treân giaûi phaãu beänh. 
Do ñoù, söï tin caäy cuûa caùc tieâu chuaån naøy coù veû ñaõ ñöôïc lyù giaûi, vaø daãn ñeán tieâu chuaån “coù 
khaû naêng ALS – caän laâm saøng hoã trôï” ñöôïc theâm vaøo caùc tieâu chuaån WFN (World 
federation of Neurology )bieán ñoåi. 
Nhöõng thay ñoåi maát phaân boá thaàn kinh hoaït ñoäng  

Nhöõng thay ñoåi maát phaân boá thaàn kinh, cuõng ñöôïc bieát nhö hoaït ñoäng ngaãu nhieân 
baát thöôøng hay beänh lyù– ñieän theá co giaät sôïi cô  vaø caùc soùng nhoïn döông – cho ñeán nay 
ñöôïc xem nhö tieâu chuaån vaøng cuûa beänh lyù thaàn kinh caáp tính vaø söï hieän dieän cuûa chuùng 
nhaát thieát phaûi coù trong chaån ñoaùn ALS . Tuy nhieân, chuùng khoâng ñaëc hieäu, maø coøn thaáy 
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trong caùc roái loaïn gaây hoaïi töû cô  vaø hieám khi coù trong caùc beänh lyù khôùp thaàn kinh cô  toàn 
taïi laâu.  Trong ñaùnh giaù beänh nhaân nghi ngôø ALS, ñieän theá co giaät sôïi cô vaø soùng nhoïn 
döông laø caùc chæ soá tin caäy cuûa hieän töôïng maát tieán trieån caùc teá baøo söøng tröôùc, bieåu hieän 
söï phoùng ñieän baát chôït caùc sôïi cô ñôn ñoäc maát phaân boá thaàn kinh. .Caùc soùng nhoïn döông 
xen keõ coù leõ laø chæ soá sôùm nhaát cuûa hieän töôïng maát phaân boá thaàn kinh. Ñieän theá co giaät sôïi 
cô coù thôøi khoaûng ngaén (0,5 – 2,0 msec) vaø bieân ñoä thaáp ( 50 – 100 μV) so vôùi ñieän theá ñôn 
vò vaän ñoäng. Theo Lambert löu yù raèng trong ALS,  khoaûng 25% cô khoâng bò aûnh höôûng treân 
laâm saøng. Troger vaø Dengler quan saùt thaáy raèng trong giai ñoaïn sôùm cuûa ALS, ñieän theá co 
giaät sôïi cô vaø soùng nhoïn döông thöôøng thaáy moät caùch khu truù vaø khoâng ñoái xöùng, toaøn theå 
nhö khi beänh tieán trieån. Hoï moâ taû khaû naêng bieåu hieän ñieän theá co giaät sôïi cô cao vaø soùng 
nhoïn döông moät caùch ñaëc bieät ôû caùc  cô chaøy tröôùc, caùc cô gian ñoát ñaàu tieân cuûa löng, cô 
daïng ngoùn caùi ngaén, cô delta , vaø caùc cô caïnh soáng ngöïc. Tuy theá, khaû naêng bieåu hieän hoaït 
ñoäng ngaãu nhieân beänh lyù ôû cô nhò ñaàu caùnh tay vaø caùc cô roäng ngoaøi chæ coù 50%. 
Nhöõng thay ñoåi maát phaân boá thaàn kinh maõn 

Caùc tieâu chuaån bieán ñoåi lieät keâ 3 daáu hieäu maát phaân boá thaàn kinh maõn (baûng 5): 
ñieän theá ñôn vò vaän ñoäng lôùn, daïng nhieãu giaûm(hay keát taäp), vaø ñieän theá ñôn vò vaän ñoäng 
khoâng oån ñònh( coøn ñöôïc goïi laø ñieän theá ñôn vò vaän ñoäng thay ñoåi)  
Ñieän theá ñôn vò vaän ñoäng thay ñoåi.  
Trong giai ñoaïn sôùm cuûa beänh, hay beänh nhaân bò ALS tieán trieån chaäm, ñieän theá co giaät sôïi 
cô, vaø soùng nhoïn döông coù theå bò giôùi haïn veà maët soá löôïng vaø phaân boá moät caùch raûi raùc”. 
Thaät vaäy, ñeán ½ teá baøo söøng tröôùc tuûy coù theå maát tröôùc khi ñieän theá co giaät sôïi cô tieán trieån 
noåi baät. Ñieàu naøy coù leõ lieân quan ñeán hieän töôïng taùi phaân boá thaàn kinh: taùc ñoäng cuûa caùc 
maàm phuï töø caùc ñôn vò vaän ñoäng coøn soùt khi tieáp xuùc vôùi caùc sôïi cô maát phaân boá thaàn kinh 
tröôùc khi chuùng baét ñaàu rung giaät. Quaù trình buø tröø sinh lyù naøy, ñöôïc khôûi phaùt do hieän 
töôïng maát teá baøo söøng tröôùc, gaây neân khuyeách ñaïi ñieän theá ñôn vò vaän ñoäng; nhôø vaäy söùc 
cô ñöôïc baûo toàn. Quaù trình naøy tieáp tuïc cho ñeán khi khaû naêng naûy choài phuï bò kieät queä. 
.Theo Dengler cho thaáy raèng hôn 50% ñôn vò vaän ñoäng coù theå ñöôïc buø tröø baèng hieän töôïng 
naûy choài phuï.  

Söï keát hôïp caùc sôïi cô bò maát phaân boá thaàn kinh tröôùc ñoù vaøo ñôn vò vaän ñoäng môùi coù 
leõ laø nguyeân nhaân bieán ñoåi ñôn vò vaän ñoäng. Söï phì ñaïi caùc ñôn vò vaän ñoäng coøn soùt laïi 
ñöôïc theå hieän qua söï gia taêng thôøi khoaûng, gia taêng bieân ñoä hay soá löôïng pha (≥ 4 phase ) 
cuûa ñieän theá ñôn vò vaän ñoäng. Hieän töôïng sau naøy ( döï phaùt trieån ñieän theá ñôn vò vaän ñoäng 
ña phase ) laø do hieän töôïng maát ñoàng boä cuûa söï ñoát chaùy caùc thaønh phaàn sôïi cô môùi phuï 
thuoäc ñôn vò vaän ñoäng coù taùi phaân boá thaàn kinh vaø laø bieåu hieän sôùm ôû haàu heát beänh nhaân 
ALS.  

Coù 2 nguyeân do  gaây neân hieän töôïng maát ñoàng boä naøy: tröôùc heát , do toác ñoä daãn 
truyeàn thaàn kinh seõ chaäm laïi cuøng vôùi caùc choài chöa tröôûng thaønh myelin hoùa khoâng hoaøn 
toaøn; vaø thöù hai, do toác ñoä daãn truyeàn ñieäân theá hoaït ñoäng cuûa cô seõ chaäm laïi cuøng vôùi caùc 
sôïi cô cuûa caùc ñôn vò vaän ñoäng ñöôïc taùi phaân boá  thaàn kinh bò teo ñi. 

Ñieän theá ñôn vò vaän ñoäng ña phase cuõng coù theå coù bieän ñoä thaáp. Hai tình huoáng coù 
theå coù ñieän theá naøy ôû beänh nhaân ALS laø: daïng tieán trieån nhanh cuûa beänh, vaø giai ñoaïn treã 
cuûa beänh. Trong tröôøng hôïp ñaàu, coù leõ khoâng ñuû thôøi gian cho hieän töôïng taùi phaân boá thaàn 



 13

kinh phuï, vaø trong tröôøng hôïp sau, khi coù vaøi teá baøo söøng tröôùc coøn soùt laïi, caùc ñôn vò vaän 
ñoäng coøn laïi coù theå khoâng ñöôïc buø tröø.  Caùc ñieän theá bieân ñoä thaáp, ña phase, ñoâi khi thôøi 
khoaûng ngaén  gioáng caùc ñôn vò vaän ñoäng ñöôïc thaáy trong caùc roái loaïn cô, vaø cuøng vôùi ñieän 
theá co giaät sôïi cô coù theå gôïi yù moät beänh lyù cô do hoaïi töû, moät daïng ( inclusion body 
myositis ) coù theå giaû ALS. 

Moät hieän töôïng khaùc coù theå do hieän töôïng taùi phaân boá thaàn kinh cuûa caùc choài chöa 
tröôûng thaønh laø söï thay ñoåi töøng luùc hình daùng ñieän theá ñôn vò vaän ñoäng, cuõng coù theå taïo ra 
ñieän theá ñôn vò vaän ñoäng khoâng oån ñònh. Coù hai nguyeân do gaây neân daáu hieäu ñieän cô naøy 
laø do ñieän theá hoaït ñoäng cuûa caùc sôïi cô vaøo vaø ra toång ñieän theá hoaït ñoäng: tröôùc tieân, block 
daãn truyeàn ngaét quaõng cuøng vôùi caùc choài phuï myelin hoùa khoâng hoaøn toaøn; thöù hai, söï giaûi 
phoùng caùc acetylcholin khoâng ñuû taïi caùc khôùp thaàn kinh cô môùi thaønh laäp.. 

Khi beänh ít tieán trieån hôn ( toån thöông xaûy ra chaäm hôn ), caùc choài phuï coù cô hoäi 
tröôûng thaønh, vaø caùc sôïi cô taùi phaân boá thaàn kinh coù khaû  naêng ñaït ñeán kích thöôùc cuûa 
chuùng. Ñieàu naøy daãn ñeán moät söï gia taêng toác ñoä daãn truyeàn sôïi thaàn kinh taän vaø toác ñoä daãn 
truyeàn thoâ cuûa ñieän theá hoaït ñoäng. Haäu quaû laø, coù hieän töôïng ñoàng boä ñoát chaùy caùc thaønh 
phaàn sôïi cô rieâng cuûa ñôn vò vaän ñoäng. Khi caùc ñôn vò vaän ñoäng ñöôïc taùi phaân boá thaàn kinh 
ñaït ñöôïc ñöôïc nhieàu sôïi cô hôn baûn chaát cuûa noù,thì seõ gaây neân hieän töôïng taêng caû bieân ñoä 
laãn thôøi khoaûng cuûa noù.  
Thay ñoåi kieåu giao thoa :Altered interference pattern (changes in recruitmen)t. 
 Söï keát taäp bình thöôøng ñöôïc gaây neân bôûi hoaït ñoäng moät caùch traät töï cuûa caùc ñôn vò vaän 
ñoäng khi khaû naêng vaø taàn  soá phoùng ñieän cuûa caùc ñôn vò rieâng bieät taêng leân. Taàn soá keát taäp, 
hay taàn soá phoùng ñieän , laø  “ taàn soá phoùng ñieän cuûa 1 ñôn vò khi ñôn vò keá ñöôïc keát taäp hay 
baét ñaàu phoùng ñieän”. Taàn soá ñieån hình laø 5 – 15 Hz ñoái vôùi ñôn vò vaän ñoäng ôû caùc cô bình 
thöôøng trong suoát quaù trình co cô nheï. Söï maát tieán trieån caùc teá baøo söøng tröôùc trong quaù 
trình beänh lyù ALS gaây neân söï giaûm soá löôïng ñôn vò vaän ñoäng maø coù theå ñöôïc hoaït hoùa 
trong suoát quaù trình co cô töï yù ( giaûm keát taäp ) keøm vôùi söï gia taêng taàn soá phoùng ñieän ñieän 
theá ñôn vò vaän ñoäng coøn soùt laïi . Khi beänh tieán trieån, NEE caùc cô yeáu coù theå boäc loä söï giaûm 
ñaùng keå soá löôïng ñieän theá ñôn vò vaän ñoäïng cuøng vôùi söï gia taêng taàn soá phoùng ñieän; trong 
caùc tröôøng hôïp tieán trieån naëng, hai hay ba ñôn vò vaän ñoäng phoùng ñieän ôû taàn soá 20 Hz. 

 
Ñieän theá co giaät boù cô  (Fasciculation potentials) 

Ñieän theá co giaät boù cô laø ñieän theá ñôn vò vaän ñoäng phoùng ñieän baát thöôøng, ngaãu 
nhieân maø thöôøng keát hôïp vôi caùc cöû ñoäng co giaät coù theå nhìn thaáy. (treân laâm saøng, haàu nhö 
taát caû beänh nhaân ALS ñeàu coù, nhöng khoâng phaûi laø bieåu hieän baát thöôøng.). Ngoaïi tröø beänh 
lyù neuron vaän ñoäng vaø beänh lyù ña daây thaàn kinh amyloid, hoaït ñoäng ñieän theá co giaät boù cô 
lan toûa gôïi yù maïnh hieän töôïng roái loaïn chöùc naêng thaân teá baøo neuron vaän ñoäng. Thaät vaäy, 
Lambert quan saùt thaáy “ hieän töôïng co giaät boù cô raát thöôøng xaûy ra trong ALS ñeán noãi maø 
neáu nhö khoâng coù söï hieän dieän cuûa noù hieám khi chaån ñoaùn ñöôïc chaáp nhaän”. Maët khaùc, 
ñieän theá co giaät boù cô cuõng xaûy ra ôû nhöõng caù theå khoûe maïnh, vì theá ñöôïc goïi laø “co giaät 
boù cô laønh tính”. Co giaät boù cô laønh tính laø bieåu hieän NEE ñôn ñoäc maø khoâng coù keøm theo 
hoaït ñoäng ñieän theá co giaät sôïi cô, ñieän theá ñôn vò vaän ñoäng khoâng oån ñònh hoaëc khuyeách 
ñaïi; vaø treân laâm saøng, hoaøn toaøn khoâng coù yeáu vaø teo cô. 
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Ñieån hình, trong ALS ñieän theá co giaät boù cô phöùc taïp hôn vaø ít oån ñònh hôn caùc hieän 
töôïng phoùng ñieän töông töï ôû nhöõng caù theå khoûe maïnh . Coù leõ laø caùc ñieän naøy seõ trôû neân 
khuyeách ñaïi trong quaù trình maát vaø taùi phaân boá thaàn kinh, nhö ñaõ moâ taû trong phaàn baøn 
luaän veà hieän töôïng maát phaân boá thaàn kinh maõn tính ( xem phaàn baøn luaän tröôùc cuûa baøi baùo 
naøy ). Nguoàn goác cuûa ñieän theá co giaät boù cô vaãn coøn tranh caõi, nhöng coù leõ chuùng sinh ra töø 
teá baøo söøng tröôùc tuûy, thaân neuron, vaø caùc taän cuøng thaàn kinh xa. Coù leõ chuùng sinh ra ôû 
phaàn gaàn hôn cuûa ñôn vò vaän ñoäng trong giai ñoaïn sôùm cuûa beänh vaø ôû caùc truïc vaän ñoäng xa 
hôn  trong giai ñoaïn treã. 
CAÙC CHAÅN ÑOAÙN PHAÂN BIEÄT NOÅI BAÄT  

Baây giôø chuùng ta quay laïi moät soá roái loaïn, vaø caùc daáu hieäu ñieän sinh lyù, coù khuynh 
höôùng ñöôïc ñaët ra nhaèm xem xeùt moät soá chaån ñoaùn phaân bieät thöôøng leä vôùi ALS. 
Beänh tuûy do thoaùi hoùa coät soáng ((SPONDYLOTIC MYELOPATHY) 

Beänh tuûy do thoaùi hoùa coät soáng coù theå daãn ñeán cheøn eùp tuûy coù hoaëc khoâng keøm cheøn 
eùp reã. Ñau coå thöôøng gaëp nhöng khoâng phaûi laø bieåu hieän khoâng thay ñoåi. Moät soá beänh nhaân 
bò beänh lyù tuûy coù bieåu hieän UMN ôû chaân vaø neáu coù keøm toån thöông reã thaàn kinh hay chaát 
xaùm trung töông hoaëc caû hai thì coù theå coù theâm bieåu hieän LMN ôû tay gaây giaû ALS. Thaät 
vaäy, trong nghieân cöùu cuûa trung taâm Elenor vaø Grou Grehig taïi vieän New York, Rowland 
baùo caùo raèng 5% beänh nhaân ALS ñöôïc phaãu thuaät caét laù ñoát soáng coå ( hay thaét löng ) ôû giai 
ñoaïn sôùm cuûa beänh. Maëc duø NEE coù theå phaùt hieän hieän töôïng maát phaân boá thaàn kinh chuû 
ñoäng vaø maõn ôû caû hai tay trong beänh lyù thoaùi hoùa coät soáng coå ( vaø caû hai chaân neáu coù beänh 
lyù thoaùi hoùa coät soáng thaét löng ), nhöng NEE caùc cô haønh tuûy vaø caïnh soáng ngöïc phaûi bình 
thöôøng, ngöôïc vôùi caùc bieåu hieän baát thöôøng NEE thöôøng coù trong ALS. 

Tuy nhieân, söï hieän dieän cuûa hieän töôïng maát caûm thuï baûn thaân vaø baát thöôøng cô thaét 
thöôøng keát hôïp vôùi hình aûnh laâm saøng cuûa yeáu vaän ñoäng trong beänh lyù tuûy do thoaùi hoùa, vaø 
gôïi yù baát thöôøng caáu truùc coät soáng coå.  Caàn coù theâm hình aûnh hoïc coät soáng coå nhaèm giuùp 
chaån ñoaùn xaùc ñònh. 
Beänh lyù neuron haønh tuûy (BULBOSPINAL NEURONOPATHY) 

Beänh lyù neuron haønh tuûy hay hoäi chöùng Kennedy laø moät roái loaïn gaây neân teo, co ruùt 
cô vaø yeáu cô goác chi vaø cô haønh tuûy ñoái xöùng, tieán trieån chaäm maø khoâng coù ñaëc ñieåm 
UMN. Co giaät boù cô noåi baät ôû caùc cô quanh mieäng vaø cô löôõi. Phaûn xaï gaân cô giaûm hoaëc 
maát. Hôn 50% beänh nhaân coù caùc daáu hieäu thieáu huït androgen moät phaàn nhö vuù to vaø voâ 
sinh. Creatin kinase taêng cao moät caùch ñieån hình hôn so vôùi caùc tröôøng hôïp roái loaïn maát 
phaân boá thaàn kinh ñôn thuaàn. NEE cho thaáy caùc baèng chöùng roái loaïn LMN ( maát phaân boá 
thaàn kinh chuû ñoäng vaø maõn tính ) nhöng ñieän theá gôïi caûm giaùc giaûm vaø thaäm chí bieán maát 
gôïi yù toån thöông sôïi truïc vaø caùc neuron haïch reã löng, moät bieåu hieän caàn ñaët ra nhöõng caâu 
hoûi nghieâm tuùc veà giaù trò chaån ñoaùn ALS. Coù theå chaån ñoaùn xaùc ñònh baèng caùc test chaån 
ñoaùn di truyeàn hoïc, cho thaáy moät hieän töôïng taêng soá boä ba nucleotid maõ hoùa cho caùc gen 
cuûa thuï theå androgen 
Beänh teo cô moät chi laønh tính ( benign monomelic amyotrophy ) 
Beänh teo cô cho laønh tính laø moät roái loaïn kieåu raûi raùc bieåu hieän söï yeáu cô khu truù moät chi 
vaø thöôøng xaûy ra ôû nam hôn nöõ. Tuoåi khôûi phaùt töø 15 – 30 tuoåi vaø haàu heát caùc tröôøng hôïp 
beänh ñöôïc moâ taû laø taïi Nhaät vaø Aán ñoä. Thöôøng gaëp nhaát, yeáu baét ñaàu ôû caùc cô baøn tay vaø 
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sau ñoù lan toûa moät caùch höôùng taâm trong thôøi gian 1 – 2 naêm roài toån thöông ñeán caùc cô 
duoãi vaø gaáp caúng tay. Phaûn xaï gaân saâu thöôøng laø bình thöôøng hay giaûm. Sau thôøi gian tieán 
trieån chaäm naøy, tình traïng beänh nhaân thöôøng oån ñònh. Thöôøng khoâng thaáy daáu hieäu UMN 
hay toån thöông haønh tuûy. Cuøng vôùi caùc daáu hieäu laâm saøng, caùc bieåu hieän ñieän sinh lyù cho 
thaáy moät tình traïng roái loaïn LMN thöôøng moät caùch haïn heïp. Caùc nghieân cöùu daãn truyeàn 
thaàn kinh thöôøng qui noùi chung bình thöôøng ngoaïi tröø bieåu hieän bieân ñoä vaän ñoäng thaáp khi 
ghi nhaän ôû caùc cô teo vaø yeáu. 305 tröôøng hôïp giaûm vöøa phaûi ñieän theá caûm giaùc. NEE phaùt 
hieän < ½ soá beänh nhaân coù caùc soùng nhoïn döông vaø ñieän theá co giaät sôïi cô, trong khi hieän 
töôïng giaûm keát taäp töông öùng vôùi nhöõng vuøng yeáu hay teo cô luoân luoân vaãn vaäy. NEE caùc 
cô chi bieåu hieän caùc ñaëc ñieåm maát phaân boá thaàn kinh maõn tính, gôïi yù beänh lyù LMN lan toûa 
hôn caû hình aûnh laâm saøng. MRI coät soáng coå coù theåphaùt hieän teo coär soáng coå khu truù. 
Beänh daây thaàn kinh vaän ñoäng ña oå vôùi block daãn truyeàn (MMCCB: Multifocal motor 
neuropathy with conduction block) Beänh daây thaàn kinh vaän ñoäng ña oå vôùi block daãn truyeàn 
laø beänh lyù gaây baøn caõi nhaát trong chaån ñoaùn phaân bieät ALS. Bôûi vì noù “coù theå giaû ALS laâm 
saøng nhöng khaùc laø noù theå ñaùp öùng ñieàu trò”. Laø roái loaïn nguyeân phaùt ôû nam giôùi ôû tuoåi 
töông ñoái treû (< 45 tuoåi) vaø thöôøng bieåu hieän teo vaø yeáu khu truù roõ reät, khoâng ñau, tieán 
trieån chaäm chaïp treân caùc cô nhoû baøn tay. Yeáu baét ñaàu moät beân moät caùch ñieån hình, tieán 
trieån moät soá naêm, vaø roài xuaát hieän ôû chi ñoái beân. Bieåu hieän laâm saøng töông öùng töøng daây 
thaàn kinh vaø duy trì nhö vaäy trong nhieàu naêm. Thaêm khaùm phaùt hieän hieän töôïng teo caùc cô 
baèn tay vaø caúng tay ñaùng keå; caùc cô caùnh tay vaø ñai vai ít bò aûnh höôûng hôn. Thöôøng khoâng 
thaáy yeáu caùc cô chi döôùi vaø toån thöông daây soï thì hieám. Thöôøng coù co giaät boù cô vaø hieän 
töôïng co ruùt cô. Phaûn xaï gaân saâu coù theå giaûm, ñaëc bieät ôû caùc chi yeáu, nhöng thöôøng thì  
bình thöôøng hay taêng so vôùi möùc ñoä teo vaø yeáu cô moät caùch khaù ngaïc nhieân. Ñaùng chuù yù 
nhaát laø söï baûo toàn caûm giaùc, thaäm chí ôû nhöõng vuøng caùc cô teo ñaùng keå. Chaån ñoaùn döïa 
vaøo caùc bieåu hieän treân ñieän sinh lyù cho thaáy caùc baèng chöùng roái loaïn LMN, nhöng ngöôïc 
vôùi ALS laøcoù bolck daãn truyeàn doïc theo töøng ñoaïn khu truù cuûa caùc sôïi vaän ñoäng ôû nhöõng 
vuøng thöôøng khoâng nhaïy caûm vôùi aùp löïc. Caùc ñaëc ñieåm maát myelin vaän ñoäng ña oå khaùc 
nhö laø söï phaân taùn thôøi gian, giaûm toác ñoä daãn truyeàn thaàn kinh vaän ñoäng  ôû töøng ñoaïn, tieàm 
thôøi vaän ñoäng xa keùo daøi, vaø tieàm thôøi soùng F keùo daøi cuõng ñöôïc tìm thaáy. Trong moät soá 
tröôøng hôïp, block daãn truyeàn töï noù chæ phaùt hieän ôû 30% beänh nhaân, nhöng thöïc teá taát caû 
beänh nhaân ñeàu coù baèng chöùng maát myelin qua nghieân cöùu daãn truyeàn thaàn  kinh. 50 – 60% 
beänh nhaân coù noàng ñoä khaùng theå khaùng GM1 ganglioside, trong khi phaàn lôùn beänh nhaân 
ALS noàng ñoä töï khaùng theå naøy khoâng coù hoaëc thaáp. Nhö ñaõ ghi nhaän phía treân, caùc beänh 
nhaân naøy ñaùp öùng toát vôùi ñieàu trò mieãn dòch nhö cyclophosphamide vaø γ globulin truyeàn 
tónh maïch. 
Beänh lyù khôùp thaàn kinh- cô (DISEASES OF NEUROMUSCULAR JUNCTION) 

Khi nhöôïc cô naëng coù caùc bieåu hieän nhö roái loaïn vaän ngoân (dysarthria), roái loaïn nuoát 
(dysphagia),chaûy nöôùc daõi (drooling), ñaàu rôi (head drop) maø khoâng coù trieäu chöùng vaän 
nhaõn hay caùc daáu hieäu coù theå giaû haønh khôûi phaùt ALS. Trong hoäi chöùng nhöôïc cô Lambert 
– Eaton (LEMS) khi coù caùc daáu hieäu yeáu ñai chi hay tình traïng deã meät moûi, coù theå gôïi yù 
ALS kieåu khôûi phaùt LMN. Nhöõng beänh lyù khôùp thaàn kinh cô naøy thöôøng coù keát quaû test 
huyeát thanh baát thöôøng (khaùng theå khaùng thuï theå acetylcholine döông tính vôùi beänh nhöôïc 
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cô naëng vaø khaùng theå keânh coång ñieän theá Ca2+
 döông tính trong hoäi chöùng nhöôïc cô 

Lambert – Eaton  ) vaø caùc daáu hieäu ñieän sinh lyù ñieån hình giuùp chaån ñoaùn phaân bieät vôùi 
ALS. Trong beänh nhöôïc cô naëng, coù hieän töôïng giaûm ñaùp öùng vaän ñoäng > 10% moät caùch 
ñieån hình cuõng nhö söï gia taêng caùc jitter giöõa 2 sôïi cô coù cuøng phaân boá thaàn kinh bôûi 1 ñôn 
vò vaän ñoäng. Maëc duø caùc bieåu hieän naøy cuõng coù theå xaûy ra vôùi  caùc cô bò yeáu ôû beänh nhaân 
ALS, nhöng trong beänh nhöôïc cô naëng khoâng coù baèng chöùng thoaùi hoùa LMN treân ñieän sinh 
lyù. Trong LEMS caùc bieåu hieän chuaån ñoaùn laø caùc ñaùp öùng gôïi vaän ñoäng ban ñaàu raát thaáp vaø 
seõ taêng ñeán khoaûng 200% sau moät giai ñoaïn vaän ñoäng theå löïc ngaén. Maëc duø, caùc ñaùp öùng 
gôïi vaän ñoäng ban ñaàu cuõng thaáp trong ALS nhöng caùc ñaùp öùng laïi khoâng deã daøng taïo ra sau 
vaän ñoäng. 
Vieâm cô theå vuøi (.Inclusion body myositis ) 

Vieâm cô theå vuøi laø beänh vieâm cô thöôøng thaáy nhaát ôû ngöôøi lôùn tuoåi coù khuynh höôùng 
bieåu hieän baát ñoái xöùng, kieåu raûi raùc vaø thöôøng xaûy ra yeáu ôû caùc cô gaáp caúng tay. Cô tam 
ñaàu, nhò ñaàu vaø töù ñaàu. Noù gioáng vôùi kieåu khôûi phaùt daïng LMN ôû chi cuûa ALS. CK taêng 
ñieån hình ñeán möùc ñoä vöøa phaûi vaø sinh thieát cô giuùp chuaån ñoaùn. Bieåu hieän ñieän sinh lyù 
thöôøng gôïi yù beänh cô hoaïi töû (baèng chöùng maát phaân boá thaàn kinh chuû ñoäng vôùi bieân ñoä 
thaáp, thôøi khoaûn ngaén, ñieän theá ñôn vò vaän ñoäng ña khoa), nhöng khi IBM ôû giai ñoaïn treã, 
NEE bieåu hieän ñieän theá ñôn vò vaän ñoäng vaø hieän töôïng keát taäp moät caùch ñieån hình cuûa maát 
phaân boá thaàn kinh maõn, caùc bieåu hieän naøy cuõng ñöôïc thaáy trong ALS. Moä soá beänh nhaân 
IBM coù bieåu hieän co giaät boù cô laøm phöùc taïp quaù trình chuaån ñoaùn. 

Caùc bieåu hieän laâm saøng ñaëc hieäu trong giai ñoaïn treã hôn cuûa beänh giuùp chuaån ñoaùn 
phaân bieät giöõa ALS vaø IBM. Ñaëc bieät söï yeáu sôùm caùc cô caùc ngoùn tay, caùc cô töù ñaàu, tieán 
trieån chaäm, khoâng coù daáu hieäu UMN, vaø hieám khi coù hieän co giaät boù cô thaáy ñöôïc treân laâm 
saøng. Moät ñieän cô ñoà coù chaát löôïng coù theå cung caáp baèng chöùng roái loaïn beänh lyù cô thaäm 
chí khi NEE thöôøng quy khoâng cho thaáy caùc roái loaïn khoâng coù bieåu hieän roái loaïn taïo cô. 
Caàn sinh thieát cô trong caùc tröôøng hôïp chuaån ñoaùn mô hoà nhaèm tìm kieám caùc baèng chöùng 
vieâm cô nhö hieän dieän cuûa caùc khoâng baøo, tieâu chuaån vaøng beänh sinh cuûa IBM. 
keát luaän: 

Nhö treân ñaõ trình baøy, do moät soá lyù do chuaån ñoaùn ñieän sinh lyù laø raát quan troïng, haàu 
heát ñeán xaùc ñònh chuaån ñoaùn vaø loaïi tröø caùc beänh lyù heä thoáng thaàn kinh ngoaïi bieân maø coù 
theå giaû moät soá tính chaát laâm saøng cuûa ALS. Trong phaàn keát luaän cuûa baøi baùo naøy chuùng toâi 
seõ toùm taét laïi nhöõng phaàn nghieân cöùu ñieän sinh lyù thöôøng ñöôïc söû duïng trong ñaùnh giaù 
beänh nhaân. 

Chuùng ta baét ñaàu vôùi caùc nghieân cöùu daãn truyeàn caûm giaùc – caùc daây thaàn kinh giöõa, 
truï quay, hieån vaø maùc noâng – ñaùnh giaù bieân ñoä, tieàm thôøi xa vaø toác ñoä daãn truyeàn caûm 
giaùc, baûo ñaûm duy trì nhieät ñoä da (330C ôû tay vaø 300C ôû baøn chaân). Nhö ñaõ ñöôïc moâ taû ôû 
treân thöôøng laø caùc ñaùp öùng gôïi caûm giaùc, tieàm thôøi xa vaø toác ñoä daãn truyeàn bình thöôøng tröø 
khi beänh ôû giai ñoaïn tieán trieån. Maëc duø, roái loaïn thaàn kinh ngoaïi bieân cuõng coù theå keát hôïp 
vôùi ALS thöôøng taïo ra nhöõng baåy thaàn kinh khu truù, tuy nhieân moät söï baát thöôøng ñaùng keå, 
toaøn theå caàn phaûi löu yù nghi ngôø beänh lyù thaàn kinh ngoaïi bieân vaø beänh nôron vaän ñoäng vaø 
caàn xem xeùt laïi chuaån ñoaùn ALS. Treân bình dieän caùc baát thöôøng caûm giaùc nhö theá, chuùng 
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ta caàn phaûi löu yù khaùm phaù beänh lyù thaàn kinh ngoaïi bieân ( ñaëc bieät beänh  vieâm ña daây thaàn 
kinh maát myelin maõn ) trong suoát phaàn coøn laïi cuûa nghieân cöùu. 

Böôùc tieáp theo laø ñaùnh giaù caùc thoâng soá daãn truyeàn vaän ñoäng ( bieân ñoä, caùc tieàm 
thôøi xa, toác ñoä daãn truyeàn, vaø tieàm thôøi soùng F ) ñoái vôùi caùc daây thaàn kinh chi döôùi vaø chi 
treân bao goàm thaàn kinh giöõa, truï, maùc vaø chaøy sau .Vieäc quan troïng nhaát laø tìm kieám caùc 
block daãn truyeàn vaän ñoäng töøng phaàn vaø caùc daáu hieäu ñieän sinh lyù khaùc cho thaáy hieän 
töôïng maát myelin maéc phaûi, nhö trong beänh daây thaàn kinh vaän ñoäng ña oå coù block daãn 
truyeàn. Maëc duø chuùng ta mong muoán tìm  thaáy caùc daáu hieäu giaûm bieân ñoä vaän ñoäng khi 
beänh tieán trieån, hieän töôïng phaân boá lan toûa CMAPs thaáp ôû giai ñoaïn sôùm cuûa beänh, vaø cô 
baûn nhaát laø keát hôïp vôùi caùc nghieân cöùu caûm giaùc bình thöôøng caàn nghi ngôø moät vaøi khaû 
naêng. Tröôùc tieân, chuùng ta xem xeùt hoäi chöùng nhöôïc cô Lambert – Eaton, moät chaån ñoaùn 
coù theå chöùng thöïc baèng bieåu hieän deã taïo caùc ñaùp öùng vaän ñoäng gôïi sau gaéng söùc. Thöù hai 
laø khaû naêng beänh ña daây reã naëng (moät beänh caûnh keát hôïp teo heïp coät soáng coå vaø thaét löng 
vôùi toån thöông reã), maø reã ngöïc chöa toån thöông vaø do ñoù NEE cô baûn bình thöôøng ôû caùc cô 
caïnh soáng vaø caùc cô ngöïc. Khaû naêng thöù ba laø beänh lyù cô naëng maø NEE cho thaáy baát 
thöôøng ôû caùc cô caïnh soáng vaø cô chi bò aûnh höôûng ( thôøi khoaûng keát taäo ngaén, ñieän theá ñôn 
vò vaän ñoäng ña pha bieân ñoä thaáp ) nhöng bình thöôøng moät caùch ñieån hình ôû caùc cô haønh tuûy. 
Cuoái cuøng chuùng ta quay laïi xem xeùt NEE : Tröôùc tieân ñaùnh giaù caùc cô ôû caùc chi toån thöông 
nhieàu nhaát treân laâm saøng, kieåm tra söï chi phoái cuûa caùc daây vaø reã thaàn kinh ôû caùc cô goác vaø 
ngoïn chi. Moät vuøng ñöôïc xem nhö toån thöông khi coù giaûm hieän töôïng keát taäp, ñieän theá ñôn 
vò vaän ñoäng lôùn, vaø ñieän theá co giaät sôïi cô ñöôïc tìm thaáy ôû moät cô (ñoái vôùi vuøng tuûy ngöïc 
hay haønh tuûy) hay hai cô chi coù phaân boá thaàn kinh khaùc nhau (ñoái vôùi vuøng tuûy ngöïc hay 
thaét löng cuøng) . Chuùng ta seõ thaêm khaùm töø chi bò toån thöông nhieàu nhaát roài ñeán chi khaùc 
hay caùc cô caïnh soáng ngöïc, cuoái cuøng môùi ñeán caùc cô vuøng haønh tuûy ( bôûi vì raát khoù ñaùnh 
giaù vaø giaûi thích ) vaø chæ thaät söï caàn thieát khi caùc bieåu hieän ôû nhöõng vuøng khoâng thuoäc haønh 
tuûy khoâng ñuû ñeå chaån ñoaùn. 
*Ñoái vôùi thaêm khaùm chi treân, caùc cô gôïi yù bao goàm: 

 -Caùc cô gian ñoát löng ñaàu tieân, cô daïng ngoùn caùi ngaén, cô duoãi rieâng ngoùn troû ( 
thuoäc reã C8/T1; laàn löôït caùc daây thaàn kinh truï, giöõa, quay ); 
- Cô gaáp ngoùn caùi daøi, cô saáp troøn ( reã C7; thaàn kinh giöõa ); 
-Cô nhò ñaàu ( caùc reã C5/C6; thaàn kinh cô bì );  
-Cô tam ñaàu ( C6,C7/C8; thaàn kinh quay );  
-Vaø caùc cô caïnh soáng coå thaáp ( caùc reã C6/ C7/ C8/T1 ).  

*Ôû chi thaáp hôn: 
           -Caùc cô gôïi yù bao goàm cô duoãi caùc ngoùn chaân ngaén ( reã L5; thaàn kinh maùc ); 

-Cô daïng ngoùn chaân caùi, cô sinh ñoâi caúng chaân ( reã S1; thaàn kinh chaøy ); 
-Cô chaøy tröôùc, cô gaáp caùc ngoùn chaân daøi ( caùc reã L4/L5, laàn löôït thuoäc chi phoái thaàn 
kinh maùc vaø chaøy );  
-Cô roäng ngoaøi –( vastus later discussionalis) ( caùc reã L2/L3/L4; thaàn kinh ñuøi ); -Cô 
moâng nhôõ ( reã L5; thaàn kinh moâng treân ); 
 -Vaø caùc cô caïnh soáng cuøng cao ( caùc reã L4/L5/S1 ).  

*Ñoái vôùi vuøng haønh tuûy caùc cô thích hôïp choïn löïa bao goàm: 
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 -Cô löôõi ( thaàn kinh soï XII ) 
-Caùc cô traùn vaø voøng maét (  thaàn kinh soï VII ); vaø caùc cô caén ( thaàn kinh soï V ).  
Ñeå ñaùnh giaù vuøng tuûy ngöïc toát nhaát laø thaêm khaùm caùc cô caïnh soáng ngöïc. Ñeå hoã trôï chaån 
ñoaùn ALS, caùc daáu hieäu roái loaïn chöùc naêng LMN caàn phaûi ñöôïc tìm thaáy ôû ít nhaát 2 trong 4 
vuøng . 
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