BENH PA DAY THAN KINH MAT MYELIN VIEM MAN TiNH va
CAC BIEN THE

Bui Kim My’

Bénh da day than kinh mit myelin min tinh qua trung gian mién dich (Chronic immune
mediated demyelinating polyneuropathies) tao thanh nhém bénh khong dong nhat, kha
phirc tap voi dic diém chung 13 mat myelin nhiéu noi. Biéu hién 1am sang va khao sat
sinh 1y dién 13 can ban trong chan doan va phan loai. DU trong nhom nay c6 nén tang
bénh sinh 1a mién dich, nhung cé nhiéu thé bénh khéc nhau, co sy ché)ng chéo 1én nhau.
Trong d6 bénh da day than kinh mat myelin viém man tinh (Chronic Inflammatory
Demyelinating Polyneuropathies—CIDP) dwgc xem la réi loan chuyén biét, dai dién cho
khung canh bénh 1y chung nay, cung v6i nhimg bién thé cia nd. Vi vay tlep can bénh hop
Iy 1a xem x¢ét nhom roi loan ndy dudi cai du cia bénh da day than kinh mat myelin man
tinh qua trung gian mién dich. Phén trinh bay dé cap dén nhitng nd luc trong chan doan,
phan loai va diéu tri cac rdi loan nay.

BENH PA DAY THAN KINH MAT MYELIN VIEM MAN TiNH (CIDP)

Biéu hién 1am sang

Khoi phat kéo dai trén 2 thang, dién tién thuong mot pha, tién trién tiém tién trong nhiéu
thang, tuy nhién cing c6 tién trién bac thang hay tai phat. Tri¢u chimng rdi loan ca van
dong va cam giac ddi xung. Yeu chi trén, chi dudi, ngon chi, gbc chi nhu nhau. Rbi loan
cam giac duong tinh gom té ran, kién bo, bo chit. Triéu ching dau thudng it xay ra. Mat
cam giac ngon chi & chi trén va chi dudi, wu thé ton thuong soi 10n nén cam giac rung 4m
thoa, tu thé, that diéu cam giac rdi loan rd. Giam hay mat phan xa & hau hét bénh nhan.
Tri€u chung TK so it gdp nhu loan van ngoén, kho nudt, liét mat, triéu ching than kinh
thuc vat khong thong dung

Tiéu chuén chin doan CIDP

Trong 15 niam qua cé nhiéu tiéu chuan duoc dua ra va ¢ nhidu ban cii. Nd lyc dau tién
chinh thtrc hoa tiéu chuan cta Barohn va cong su nam 1989. Sau dé tiéu ban chuyén trach
ctia Vién Han 1am Than kinh Hoa ky (American Academic Neurology-AAN) nam 1991
phéc hoa tiéu chuan cho cac nghién ctru thir nghiém 1am sang va sir dung cac thong sb
tuong dbi chit ché dé chan doan mat myelin dd gy ra nhiéu van dé, két qua 1a do nhay
cam tuong dbi kém, chi 2/3 bénh nhan CIDP c6 dap tng diéu tri thoéa man nhimng tiéu
chuan trén. Pidu nay gy lo ngai 1a tiéu chuan chan doan khong thuc té cho thyc hanh
1am sang, noi can dén tinh nhay cam dé bénh nhan thyc sy c¢6 bénh nhan duoc diéu tri
thich hop. Ké dén Saperstein va cong su néi long mot s6 tiéu chuan chan doan dién thi co
thé tng dung l1am sang nhung khéng tmg dung cho nghién ctru, vi xem nhe tam quan
trong cta sinh thiét TK hién ngoai (sural nerve) va bién d6i myelin trén dan truyén TK.
Hughes va cong su trong nhém Dién tién va Diéu tri bénh da day than kinh do viém
(Inflammatory Neuropathy Course and Treatment -INCAT) dua ra tiéu chuan trong d6 bo
qua vai bat thuong chuyén biét vé din truyén than kinh va khong doi hoi két qua DNT
hay sinh thiét néu 1am sang va chan doan dién dic trung, tiéu chuan nay duoc ding trong
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thir nghiém 1am sang va c¢6 d6 nhay cam cao hon. Ngoai ra con ¢ nhiéu tiéu chudn cua
tac gia khac nhu Nicolas, Thaisetthawatkul, Magda...nham lam tang tinh nhay cam trong

chan doan.

Tiéu chuin chin doan CIDP
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Tiéu chuin chan doan dién CIDP ctia Hoi Than Kinh Hoc Hoa Ky (AAN)

it nhét 3 trong 4 diéu kién sau day:

1.

Giam c6 ¥ nghia van toc dan truyén TK van dong trong 2 hay nhiéu day:
a. <80% cua gidi han dudi néu bién d6 CMAP >80% cua gidi han dudi
b.  <70% cua gi6i han dudi néu bién 46 CMAP <80% ciia gio1 han dudi
Block dan truyén hay phat tan thoi gian bat thuong trong 1 hay nhleu day van dong:
Tiéu chuan goi y block 1a thay doi thoi khoang <15% gilta vi tri gdc va ngon va giam >20%
dién tich dinh 4m hay dién thé dinh gilta vi tri goc va ngon.
Tiéu chuan phén tan thoi gian va c6 thé block dan truyén: thay ddi >15% vi tri gbc va ngon va
giam >20% dién tich dinh 4m hay bién d6 dinh-dinh giita vi tri gbc va ngon.
Thoi gian tiém véan dong xa kéo dai trong 2 hay nhiéu day TK van dong:
a. >125% cta gi6i han trén néu CMAP >80% cua gi6i han dudi
b. >150% ciia giéi han trén néu CMAP <80% ctia gii han dudi
Thoi gian tiém song F kéo dai hay mét song F trong 2 hay nhiéu diy TK véan dong:
a. >120% ctia gi6i han trén néu CMAP >80% cua gi6i han dudi
b. >150% ciia gi6i han trén néu CMAP <80% ctia gidi han dudi

biéu quan tdm la chon d0 nhay cam hay 1a d¢ chuyén biét, hién tai chua c6 sy théng nhat
ti€u chuan nao 1a tot nhat cho chan doan CIDP nén tiéu chuan dugc dung nhu mot hudng



dan trong tiép can chan doan. Khoang 50% CIDP lic khoi dau khong dién hinh, vi vay
chan doan nén dua vao 1am sang 16i loan van dong cam giac ddi xung, chan doan dién va
DNT. On lai nhiing tiéu chuan nay trong sy hiéu biét 1am sang tich liiy trong nhidu nim
qua cho thiy can luu ¥ ghi nhan cac bién thé ciia CIDP néu thdy bénh khong dap tmg du
tiéu chuan CIDP va sau khi d3 c6 chin doan loai trr.

Céan lam sang

Chan dodn dién

Biéu hién mét myelin nhiéu noi v6i (1) thoi gian tiém keo dai, (2) van téc dan truyén
cham, (3) thoi gian tlem song F kéo dai, (4) block dan truyen hay phat tan thoi gian bat
thuong. C6 thé kém mat soi truc thir phat, néu mét soi truc trim trong thi tiéu chuan chan
doan dién khong co nhiéu tin cdy, trong truong hop nay chon khao sat day TK ton thuong
it tram trong va kich thich doan gbc (& ¢d hay nach), chu ¥ thoi gian tiém cua PX chdp
mit. Chan doan dién khong nén dung don doc ma nén duoc giai thich két hop véi 1am
sang, bénh 1y va DNT. Bat thuong vé cam giac khong dugce trinh bay trong cac tiéu chuan
CIDP, dap tmg cam giac c6 thé co phat tan va bién do giam, thoi gian tiém kéo dai, nhat
1a TK hién ngoai va TK giita thuong biéu hién bat thuong trong CIDP. V& dién co kim
néu khong tdn thuong soi truc biéu hién duy nhat 1a két tap giam, néu ton thuong soi truc
biéu hién song tu phat, don vi van dong bién dd cao, thoi khoang kéo dai, da pha.

Dich nao tuy

Protein DNT ting la bat thuong tim théy thudng nhat trong CIDP dién hinh, chiém ti 18
90%, tuy nhién khong dac hiéu vi c6 thé gdp trong nhiéu bénh khac. Té bao < 10/mm3,
néu ting cao can luu ¥ qua trinh nhiém trung hay tham nhiém.

Sinh thiét TK hién ngodi

Chan doan CIDP dya vao tham kham, dan truyén TK va DNT, diéu nay lam giam di nhu
cau sinh thiét day TK, hon nita sinh thiét khong nhay cam, khoang 50% c6 mat myelin,
10 % c6 viém va 18% binh thudng. Sang thuong phéan b timg doan va gbc chi nén sinh
thiét c6 thé binh thuong. Vi nhiing gidi han trén, sinh thiét chi thuc hién trong truong hop
kho khan, c6 nhiing bénh ly khac di kem. Pac diém mo hoc CIDP gdm mat myelin cling
v6i tham nhap té bao don nhén trong 16p md gitta cac soi TK (endoneurium) va bao cua
b6 TK (epineurium). Ton thuong soi truc gdm thoai hoa wallerian, chum soi truc tai tao,
hay giam dam d¢ s¢i myelin.

Diéu tri
Diéu tri hudng dén wc ché qué trinh mién dich dé ngung phan ng viém va huy myelin,
ngin ngira ton thuong soi truc bang cac thude e ché mién dich va diéu hoa mién dich.

Cic diéu tri dd dwoc chieng minh

Corticoid

Bénh nhan d4p ung thuan lgi véi corticoid uéng, nhung hiéu qua prednisone uéng khong
xay ra ngay, thoi gian bt dau cai thién sau 2 tuan, dat két qua tdi da sau 6 thang.



Immunoglobulin (Ig) tinh mach )
Ig tiém tinh mach cai thién bat dau trong 3-8 ngay va thoi gian hiéu qua duy tri ngan
trung binh 6 tuan. C6 hi¢u qua trong truong hop tai phat.

Thay huyét twrong
Hi¢u qua cho thay trong nhiing nghién ciru mo, dap ung bét dau sau 2 ngay-3 tuan, thoi
gian cai thién ngén, thuong phai lap lai diéu tri dé két qua duy tri.

C6 khuynh huéng dung Ig TM 1a diéu tri khoi dau thay vi prednisone. Cac nghién
ctru méi day cho thay Ig TM cai thién tot hon prednisone. Tuy nhién quyét dinh chon lya
dua trén gia ca, tic dung phuy, bién chting. Prednisone 1a chon lya tiép theo néu Ig TM
that bai. Nhiing bénh nhan chan doan chua chic chic, diéu tri theo kinh nghiém co thé
duoc xem xét. Trong thuc hanh c6 nhimg bénh nhan khong dap tmg day du tiéu chuan
1am sang va dién sinh 1y, nhung dap tng vé6i diéu tri va cai thién trén dién sinh 1y thi ciing
nén duogc xem la lap luan ho trg cho chan doan.

Cic diéu tri chwa dwoc chitng minh

Cyclophosphamid, Azathioprine, CyclosporineA , Mycophenolate

Co6 thé thay thé hay diéu tri déng thoi véi corticoid, cho thiy hiéu qua duy tri trong mot
sd truong hop.

Interferon-o hiéu qua trén bénh nhan khong dap ung corticoid, thay huyét tuong va IVIg.
Tac dung phu nhiéu. Interferon-f1a chua c6 nhicu dir kién ket ludn.

Rituximab (Rituxan) la khang thé don dong chng khang nguyén CD20 trén bé mit té bao
B lam gidm lugng té bao san xuat immunoglobulin, dang dugc thir nghiém.

Methylprednisolone 1iéu cao dé giam tac dung phu corticoid dung lau dai.

CIDP két hop véi bénh hé thong

HIV

Nhiém HIV két hop nhiéu thé bénh da day than kinh trong d6 c6 CIDP. CIDP xiy ra sém
trong qua trinh bénh va dap ung diéu tri tuong tu nhu CIDP. Mét myelin tim thiy trong
méiu day TK cung voi ca bénh da day than kinh van dong cam giac & ngon chi nhung
phan tng viém nhiéu hon. Can thuc hién test HIV & bénh nhan CIDP c6 yéu t nguy co.
DNT thudng té bao ting.

Viém gan man hoat dong

Céc tac gia ciling quan sat CIDP két hop voi viém gan siéu vi B va C mén tinh. HBsAg
dwong tinh trén mién dich huynh quang duoc tim thiy quanh mach mau nhé di vao
endoneurium. C6 ling dong phirc hop mién dich trong endoneurium.

Lupus d6 va bénh mé lién két ’
CIDP ciing dugc tim thdy ¢ bénh nhén bi lupus d6 va bénh mo lién két khac. Co6 sur hién
dién tu khang thé khang ganglioside GM1 va GM3 trong lupus do.



Bénh ac tinh

CIDP két hop vé6i non-Hodgkin lymphoma, protein DNT ting, mat myelin trén khao sat
dan truyén TK. CIDP ciing gip trong adenocarcinoma tuy hay rudt, carcinoma té bao gan,
melanoma 4c tinh. C6 thé ¢ su lién hé nguyén nhan do melanoma va té bao Schwann ¢
cling ngudn gdc ngoai bi than kinh va co cing khang nguyén bé mit.

Da u tuy xo hoa xwong va POEMS
Pa u tily xo héa xwong biéu hién <3% trong sd bénh nhan da u tiy, nhung bénh da day
than kinh xay ra >50%. Tubi khot phat tré, IgG thuong duoc phat hién, IgA cing gép.
Khao sat dién sinh 1y cho thiy ton thuong myelin timg doan da 6, wu thé cam giéc.
Nhimng bién dbi xo héa xuong kho phat hién, thuong khong nhin thiy trén xa hinh xwong,
sang thuong don doc hay nhiéu, sinh thiét sang thuong gitip chan doan. Pap umg diéu tri
thay d6i, diéu tri két hop cit bo sang thuong, xa tri hay hoa tri, c6 thé dung prednisone.
Vai tro khang thé don dong con dang xéac dinh.

POEMS gém bénh da day than kinh, co quan phi dai, bénh noi tiét, protein don dong
IgM hay IgG va bién d6i da. POEMS chong chéo 1én da u tity, 75% POEMS c6 sang
thuong xo héa xuong. Diéu tri giai quyét xa tri, prednisone, dap ing kém véi Ig TM.

Tiéu dwong va CIDP: dé tai tranh cii

Nhitng bao cao cho thiy tan suat CIDP ting & bénh nhan tiéu dudng, su két hop nay co
nhiéu ban luan. Co ché mién dich dong vai trd quan trong giai thich sy xuét hién 2 bénh
1y ndy trén mot bénh nhan, nhat 1a CIDP tim thay thong dung trong tiéu duong type 1.
Vai nghién ctru cho thay hién dién khang thé khang cac phan tur thugce thanh phan myelin
nhu gangliosides, sulfatide, glycohpld CIDP trong tiéu duong dién tién nhanh, ton
thuong van dong nang, liét co goc troi, giam PX lan tda, protein DNT >150 mg%.

Piéu kho khan 1 chimg minh nhiing bat thuong dan truyén TK ctia CIDP trén bénh
nhan tiéu dudng vi c6 cac bénh da day than kinh d6i ximg ngon chi hay bénh Iy dam réi
va r& thit lung-cung do tiéu duong cing hién dién. Co thé sir dung them test kich thich
gbc chi vung c¢6 va PX chép miat dé chimg to mat myelin & doan gdc. Sinh thiét day TK
khong lu6n ludn gitip ich vi tinh chat mat myelin timg doan, ngoai ra hinh anh tai tao
myelin, ci hanh, thim nhiém viém cua CIDP ciing gip trong bénh da than kinh khac.
Diéu tri Ig TM hay thay huyét twong cho thay cai thién, dép tmg Ig TM la bang ching hd
tro cho co ché mién dich.

Hdi chirng than hw, bénh Grave ciing dugc ghi nhan c6 khi c¢6 két hop v6i CIDP.

CAC BIEN THE LAM SANG CUA CIDP

Dic diém chung cac bién thé ciia CIDP ciing 1a mit myelin. Bénh sinh mién dich cta
bién thé c6 khac v6i CIDP dién hinh. Van dé dit ra 1a cac bién thé nay 1a CIDP khéng
dién hinh hay nén xem day la nhiing thyc thé bénh riéng biét va can phan biét ching voi
CIDP dién hinh dua trén tiéu chuén lam sang? Mac du co cung phuong thir diéu tri véi
thubc trc ché hay diéu hoa mién dich, nhung sy dap ung thudc khac nhau, tién luong khac
nhau ¢ timg thé, hiéu qua va thoi gian diéu tri van con nhiéu diéu chua 3.



Bénh da day TK meit myelin
qua trung gian mién dich

Bénh da (_151}’ TK Bénh TK van Bénh TK van
mat myelin viém dong da 6 Bénh TK cam dong cam giac
min (CIDP) gidc da 0 " da b

i ) CIDP-KT don B.da day TK —
CIDP dién hinh CIDP ket hop dong chua xac KT khang
bénh hé thong dinh MAG

Cic bién thé cam giac

10-15% bénh nhan bénh da day than kinh qua trung gian mién dich mén tinh c6 triéu
ching cam giac uu thé, mic dau vay khao sat van dong cung cho thiy c6 cham dan
truyen do mét myelin nhe. Trong nhom nay can tim bénh gamma don dong IgM, IgG,
IgA bang dién di c¢b dinh mién dich nuéc tiéu va huyét thanh.

CIDP két hgp bénh gamma don dong y nghia chwa xic dinh (Monoclonal
gammopathy of undetermined significance-MGUS)

Can nguyén va bénh sinh

Bénh gamma don dong tim thiy khoang 10-20% bénh nhan CIDP. Ngudn gbc protein
don dong nay gdm amyloidosis, da u tiy, lymphoma, cryoglobulin, macroglobulin mau
Waldenstrom. Trong truong hop cac protein don dong ngudn gbc khong rd va khong két
hop v6i bénh mau ac tinh thi dugc goi chung 1a bénh gamma don dong ¥ nghia chua xac
dinh (CIDP-MGUS). Protein don dong c6 thé 1a IgG, IgA, IgM. Trong do IgM co lién
quan manh véi bénh da diy TK mét myelin, dic biét thé cam giac. Cac protein don dong
IgG, IgA lién quan it chit ch& hon. Tuy nhién & nguoi 16n tudi thuong c6 su gia ting IgM,
IgG, IgA, vi vay néu tim thay bat ctr khang thé nay ¢ ngudi tré c6 bénh da diy TK thi nén
xem 4 ¢6 tiém ning lién quan vé bénh sinh.

Ldm sang

CIDP- MGUS véi IgM biéu hién bénh tién trién chdm hon, it trim trong hon. Cam giac
am tinh nhu mat cdm gidc rung am thoa, ban thé va so nong, that diéu cam giac ro rét, voi
c6 hay khong c6 tri€u chiing dau, mat phan xa.

Piéu tri Ig TM, thay huyét twong va nhitng phuong thirc mién dich khac, két qua khong
thanh cong nhu trong CIDP.

Bénh da day than kinh d6i xirmg mat myelin mic phai ngon chi (Distal acquired
demyelinating symmetric neuropathy-DADS) hay bénh da diy than kinh véi khang
thé khang glycoprotein két hgp myelin (Anti-MAG Neuropathy)



DADS hay bénh da day than kinh voi khang thé khang MAG (myelin-associated
glycoprotein- MAG) da s6 xay ra 6 nguoi gia, nam nhiéu hon voi 16i loan cam giac ngon
chi khéng dau, roi loan tu thé, dién tién rat cham. Run ndi bac do tén thuong van dong
x4y ra tré hon.

Cén lam sang gém protein DNT tang, chén doan dién gém cham dan truyén doan xa
TK cam giac (duoc tim thiy bang thoi gian tiém doan xa kéo dai) c6 thé két hop tén
thuong nhe TK van dong. Protein don dong IgM tim thay trong 85% bénh nhan.

Chua c6 diéu tri thanh cong dbi v6i bénh 1y nay nhu trong CIDP, thudc trc ché mién
dich hay diéu hoa mién dich khong cho thiy cai thién trong da s6 truong hop. Tuy nhién
Rotuximab cho thiy hy vong trong réi loan c6 khang thé khang MAG.

Bénh da diy TK cam giac véi IgM gin két ganglioside nhém disialosyl (Chronic
ataxic neuropathy, opthalmoplegia, IgM, cold agglutinins and disialosyl antibodies)
Bénh nhan c6 IgM phan ung véi khang nguyén nhom disialosyl, thong dung véi
gangliosides GD1B, GD3, GT1B va GQIB. Lam sang biéu hién mat PX nhung stc co
con duy tri, liét van nhan va r6i loan hau hong. Dién tién co thé tai phat véi nhiing dot
that diéu cam giac cip tinh trong nhidu nam. Cé mat myelin trén test chan doan dién va
sinh thiét. Protein DNT > 50mg% va < 16 TB lympho/ mm3. Mt s6 bénh nhan dap tng
IVIg, thay huyét trong va wc ché mién dich.

Bénh than kinh mit myelin thit diéu cam giac véi IgM khang GM2 GD1A

C6 2 bénh nhan duge mo ta véi bénh 1y nay biéu hién mat myelin va c6 IgM khang GM2
GDIA. Triéu chimg yéu co ngon chi nhe, din truyén TK cho thay bat thuong. Khong dap
g thay huyét twong, cyclophosphamide hay prednisone nhung cai thién véi IVIg.

Cic bién thé van dong cia CIDP

Bién thé van dong don thuan it gip nhit, dau tién 1a bénh TK van dong da 6 dugc ghi
nhan va gin ddy 1a bénh TK van dong da 6 ton thuong soi truc ciing duoc nghi 1a qua
trung gian mién dich.

Bénh than kinh van dong da 6 (Multifocal motor neuropathy- MMN)
Nam 1988, Parry va Clark m6 ta 5 bénh nhan MMN va trong 15 nam qua MMN nhan
dugc nhiéu su chii y di bénh hlem gdp vi 1a bénh diéu tri duogc va bénh canh gan giong
X0 ciig cot bén teo co. Bénh tién trién chdm c6 thé trén 20 nam, ciing o tién trién nhanh,
nam nhiéu hon nit. Vi cac day TK c6 thé ton thuong ¢ thoi diém khac nhau nén 1am sang
ban d4u gidng nhu entrapment neuropathy va c6 bénh nhan trai qua phau thuat trudc khi
dugc chan doan MMN. Lam sang yéu co khong dbi ximg, phan bd theo day TK, chi trén
thuong gap hon chi dudi, uu thé ngon chi, teo co khong twong xung voi do tram trong
cta yéu co, rung bo co. Chi dudi co the t6n thuong nhung thuong nhe. PX giam cuc bo
khong twong xtng voi yéu, hiém khi mat PX hoan toan, kham cam giac binh thuong.
Khao sat dién cho thiy block din truyén cuc bo va cham dan truyén trén nhiing day
TK vén dong khac nhau do mat ‘myelin tung doan, lién quan dén chi trén trugc. Ngoai ra
dic diém goiy mat myelin nhiéu doan ciing dugc luu y nhu thoi gian tiém xa kéo dai,
thot gian tiém song F kéo dai, van tdc dan truyén cham va phat tan thoi gian. Khao sat
dan truyén cam gic binh thuong.



Protein DNT binh thuong hay chi tang nhe. Nong d6 khang thé khang ganglioside
GM1 tang khoang 20-80%, nong d6 cang cao tinh chuyén biét nhiéu, sy hién dién khang
thé c6 nhiéu y nghia va ho trg chan doan nhat 13 khi 1am sang va chan doan dién khong 15
rang.

Diéu tri: Hién tai Ig TM va cyclophosphamide 1a diéu tri chon lva. Ig TM c6 hiéu qua
trong mot s6 thur nghi¢m, la thudc duge chon dau tién, hon 50% bénh nhén cai thién sau
khi diéu tri, mot s6 cai thién 1au dai, mot sé nhan can diéu tri timg dot dé duy tri su phuc
hdi chirc nang. Liéu luong va thoi gian gitra cac lan diéu tri thay doi. Cyclophosphamide
1a thudc thay thé cho thay hiéu qua trong da s6 bénh nhan, tai phat sau ngimg thudc.
Nhitng bao cao khoi dau dung Rituximab cho thay két qua khich 18. Corticoid va thay
huyét trong khong hiéu qua.

Bénh thin kinh vin dong ton thwong s¢i truc da 6 (Multifocal acquired motor
axonopathy)

Bénh bao gbm mét nhém nho bénh nhén c6 biéu ‘hién gidng bénh than kinh van dong da
6. Lam sang yéu khong ddi xtmg, khong tién trién, teo co va giam phan xa. Chan doan
dién théy ¢ ton thuong soi truc van dong don thuﬁn, khong cé block hay cham dan
truyén. Pap tng corticoid va Ig TM goi ¥ r6i loan mién dich. Tuy nhién c6 nhiéu tranh
luan thira nhan su hién dién cua thé soi truc cia CIDP.

Bién thé van dong va cam giac

Bénh da diy than kinh mét myelin vin dong cam giac da 6 (Multifocal acquired
demyelinating sensory and motor neuropathy-MADSAM, HC Lewis-Summer)

Nam 1982, Lewis va cong sy mo td 5 bénh nhan véi bénh da day than kinh mat myelin
van dong cam giac da 6, bénh c6 nhitng tén goi khac nhau. Pic diém 14m sang tién trién
cham gom dau, t& va yéu khong dbi xting theo phan b nhiéu day TK, chi trén thudng
khoi phat trude chi dudi. Phan xa giam, it khi mat hoan toan. C6 thé c¢6 ton thuong TK so.
Can phan biét v6i bénh nhiéu day TK (Mononeuropathy multiplex).

Khao sat dan truyén cho thay block dan truyén van dong nhiéu noi, khong dbi xung.
Din truyén cam giac ciing bat thudng v6i chdm dan truyén giam bién d¢. Protein DNT
binh thuong hay tang nhe. Sinh thiét TK phat hién mét myelin timg doan va tham nhap té
bao viém, sinh thiét can dat ra khi cAn chan doan phan biét v6i nhitng trudng hop kho
khan.

Diéu tri corticoid ¢6 cai thién, Ig TM c6 hi€u qua trén mot s6 bénh nhan. bép tng voi
thay huyét twong, tc ché mién dich khong rd. Dién tién bénh tiém tién, 1/3 c6 lui bénh rdi
tai phat, 1 nhom co on dinh tu phat.

So sanh CIDP, MMN va HC Lewis- Summer

CIDP HC Lewis-Summer MMN
Gidi Nam uu thé nhe Nam thuong gap Nam thuong gép
Dién tién Vai thang Vai nim Vai nim
LAM SANG
Yéu Yéu co ddi xtng Yéu co khong d6i xing, | Yéu co khong ddi xtng,
chi trén uu thé chi trén wu thé, ngon chi
> gbc chi




Cam giac Cam giac doi xtmg Cam gidc doi xtmg Khong roi loan hay rat it

Phan xa PX mat PX giam hay mat cuc bo PX giam hay mat cuc bd

CLS

KT khang GM1 Co thé hién dién, nhung | Khong c¢6 khang thé | Hién dién nong do cao
nong do thap khang GM1 trong 50% truong hop

Chan doan dién Cam giac bat thuong Bit thuong cam gidc, | Cam giac binh thuong

Dian truyén van dong bt

block cam giac
Dan truyén van dong bat

Dian truyén van dong bt

thuong thuong thuong

Dich nao tay Protein thudng tang Protein thuong tang Protein thuong BT

Sinh thiét day TK | Mat myelin, thoai hoa s¢i | Mat myelin Binh thuong
truc, viém BC don nhén,

‘ phu endoneurium

DIEU TRI Pap tung prednisone, Ig | Bap ung corticoid, Ig TM, | Khong déap g corticoid,

TM, thay huyét tuong thay huyét tuong thay huyét twong. Pap
ung Ig TM, Rotuximab
DIEN TIEN Tai phat, tiém tién Tiém tién Tiém tién

Do nhiing khéc biét 1am sang gitta MMN, HC Lewis-Summer va CIDP cic tac gia dé
nghi xép chung vao mot thuc thé bénh riéng. Tuy vy cling c6 mot sd truong hop trong
d6 rat khé phan dinh 16 1a bénh MMN hay HC Lewis-Summer, ciing ¢6 trudng hop
chuyén tiép gitta MMN va CIDP hodc CIDP véi khoi ddu cua biéu hién cuc bo dién tién
nhiéu thang nhiéu nim. Pic diém 1dm sang va chan doan dién cua cac thé ¢ sy khac
nhau, su lién hé vé sinh 1y bénh giita cac bién thé nay va CIDP van con chua 16 do con it
bénh nhan trong m&i nhém dé co thé ¢ nhitng nghién ciru kiém chung.

Bénh da day
TK mat myelin
viém man

BTKvan
dong cam
giac da b

BTKcam
giac da 0

BTK vén
dong da 6

KET LUAN

Bénh da ddy than kinh mét myelin méan tinh qua trung gian mién dich 1a nhém bénh
khong dong nhit voi dai dién 1a CIDP va nhitng bién thé cia nd. Cac tiéu chuan chan
doan CIDP con chua thong nhit va chua dap tmg doi hoi trong thice hanh lam sang, sy
tuan thu chat ché tiéu chuan co thé 1am cho mét sb trudong hop khong duoc diéu tri kip
thoi. Chan doan can dua trén 1am sang, chan doan dién va DNT dé lam giam di viéc bo
qua diéu tri trong mot s6 trudng hop khong dap tmg du tiéu chuan chan doan. Céac bién



thé ctia CIDP véi bénh sinh mién dich con nhiéu didu chua rd, viéc didu tri va dap tmg
diéu tri cua cac bién thé nay ciing khac nhau. Vi nhitg quan sat trén, c6 ¥ kién cho 1a ¢6
su lién hé va chong lap giita cac bién thé, ciing c6 ¥ kién cho ddy 1a nhiing thyc thé bénh
riéng biét. Do d6 nhing nghién ctru 14m sang timg thé duogc tiép tuc dé lam sang to dé tai
kho khan nay.
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