BENH NHUQC CO

Vii Anh Nhi'

Bénh nhuge co 12 mot rdi loan than kinh co tu mién do sy san xuét tu khang thé khang
thy thé acetylcholine nicotinic. Khoang 80 — 90% bénh nhan nhugc co c6 khang thé
khang thu thé acetylcholine trong huyét thanh. Tan suat hién mic ctia bénh nhuoc co vao
khoang 1/10.000 — 20.000 déan. Ti 1& nit / nam khoang 1:2. Cac triéu chimg c6 thé xuat
hién & bat ky d6 tudi ndo nhung tudi thudng gap nhat 1a 20 — 30 tudi ¢ nit va 50 — 60 tudi
& nam. Cac bénh ty mién khac két hop nhu viém khop dang thap, lupus va thiéu mau ac
tinh gép & khoang 5% bénh nhan. Bénh tuyen glap gip & 10% bénh nhan, thuong két hop
v0i sy hién dién cua khang thé khang tuyén giap. Khoang 10 - 15% bénh nhén nhuoc co
cdu tuyén trc, trong do6 su ting san lympho tuyen {rc v6i sy phat trién cta cac trung tim
mam xay ra & 50 — 70% trudng hop. O hau hét bénh nhan, nguyén nhan ciia bénh nhugc
co tr mién khéng dwgc biét. Tuy nhién, c6 ba nguyén nhan giy nhuoc co do thiy thude
bao gom: D-penicillamine (dwuoc dung dé diéu tri bénh Wilson va viém khép dang thap),
li¢u phap alfa-interferon va thay tiy xuong.

A.LAM SANG

Dau hiéu chinh ciia bénh nhuoc co 1a yéu co dao dong va dé mét moi. Cac tricu chimg
van nhan xay ra & 50% bénh nhan (25% bénh nhan khoi dau bang song thi, 25% khéi dau
bang sup mi) va khi bénh hon mot thang thi 80% bénh nhan c6 bat thuong vé van nhén.
Céc triéu chig hau hong (n6i khé va nubt kho) xay ra & 10%, yéu chan (di lai kho) 10%
va yéu toan than 10%. Suy ho hap gip & 1% bénh nhan. Bénh nhén ludn than phién cac
triéu chirng do yéu co khu tri nhu song thi, sup mi, n6i kho, nubt kho, mat kha ning dé
nang canh tay qua dau hodc di lai kho khin. Bénh nhan nhugc co khong than phién yéu
chung chung, mét chung chung, budn ngu hoic dau co. Trong trudng hop dién hinh, yéu
co dao dong, x4u hon khi gang sirc va cai thién khi nghi ngoi. Céc triéu chimg c6 khuynh
huéng nang vao cubi ngay. Mot sd yéu t6 khac co thé thic diy yéu co bao gdm cing
thang tinh than, nhiém trung, thudc (succinylcholine, khang sinh nhém aminoglycoside,
quinidine, doc té botulinum).

B. CHAN POAN NHUQC CO

Chén doan dua trén bénh st va tham kham 1am sang. Mot sé cach khac c6 thé gop phan
chan doén:

1. Tensilon test (Edrophonium):

Daéy la mot test thubc dé lam, cho rat ‘qua nhanh va co6 gia tri chan doan nhung phai duoc
tién hanh & noi c6 day du diéu kién cp ctru ha huyet ap, ngét, suy ho hap Neu bénh nhan
6 kho tho nang, phai tri hoan Tensilon test cho dén khi tinh trang ho hip 6n dinh. Phai
chuén bj sdn 0.4mg Atropine dé tiém tinh mach trong trudong hop bénh nhan bj tac dung
phu cua thudc nhu cham nhip tim. Can chon mét hodc hai nhém co (nhu co nang mi, co
van nhdn ngang, co hau hong) dé quan sat. Chuan bi 6ng tiém c6 1lml (10mg)
Edrophonium, tiém tinh mach 0.1ml (1mg) dé test su nhay cam véi thudc (theo ddi nhip
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tim va céc tic dung phu). Sau 1 phat, néu khong c6 tac dung phuy xay ra, tiém thém 3mg
va quan sat sy cai thién ctia bénh nhan. Mgt s6 bénh nhan nhuoc co cai thién tot trong 30
— 60 gidy sau tiém 4mg va néu diéu nay xay ra, nglmg test. Sau 1 phut, bénh nhan van
chua c6 sy cai thién, tiém thém 3mg va cho thém 1 phut nira, néu van khong cai thién,
tiém 3mg cudi cling. Neu bénh nhén c6 triéu chimg muscatinic bat cr lic nao trong khi
dang 1am test (nhu tiét md hoi, tiét nude bot... ) s& chung to da du lidu thudc dé cai thién
triéu ching va nén ngimg test. Thoi gian giup cai thién yéu co cua Edrophonium chi kéo
dai vai phut. Néu yéu co cai thién rd rang, két luan test duong tinh. Néu cai thién khong
rd rang, nén két luan am tinh. C6 thé tién hanh mu ddi véi gia duge (nude mudi sinh 1i)
dé so sanh. Ciing co thé lap lai test vai lan. P nhay cua Edrophonium khoang 90%. Do
dac hiéu kho xac dinh vi su cai thién yéu co sau tiém tinh mach Rdrophonium ciing da
dugc bao cao trén nhitng bénh nhan bi cac bénh than kinh co khac nhu hdi chung Eaton —
Lambert, botulism, hdi ching Gullain — Barré, bénh neuron van dong va cac ton thuong
than ndo va xoang canh. Neostigmine c6 thoi gian tic dung dai hon, cling ¢6 thé dung dé
lam test & mot s bénh nhan, dic biét 1a tré em, duoc goi la “Neostigmine test”, lidu
0.04mg/kg tiém bap hodc 0.02mg/kg tiém tinh mach (chi duy nhat 1 lan).

2. Khang thé khang thu thé acetylcholine:

Khang thé khang thu thé nay hién dién & 80% bénh nhan nhuoc co (50% & nhuge co thé
mat va 80% & nhugc co toan than nhe va 90% & nhuoc co toan théq trung binh dén
nang). P nhay cia xét nghiém nay 1a 90%. D§ dac hi¢u chua duge biét do duong tinh
gia.

3. Khang thé MuSK (muscle specific kinase antibodies):

Gan day, 25 — 47% bénh nhan 4m tinh v6i khang thé khang thy thé acetylcholine c6
khang thé MuSK. Khang thé MuSK c6 thé do duoc bang xét nghiém mién dich két tua.
Pic diém 1am sang cua bénh nhan c6 khang thé MuSK c6 thé khac v6i nhitng bénh nhan
khong co khang thé nay. Nhimg bénh nhan c6 khang thé MuSK thuong 1a phu nit tre (<
40 tudi), it dwong tinh v6i Jolly va Tensilon test, cac tri¢u chimg hanh néo thuong ndi bat
lac khoi phat va hay bi yéu co ngita ¢d, co ving vai va co hd hép.

4. EMG test:

Nghiém phap kich thich lap lai dugc img dung rong rai va c6 do nhay thay dbi tiry thude
s6 lugng co, vi tri co va tinh trang yéu cua co duoc chon khao sat. Tuy nhién, ¢ hau hét
céc phong EMG, d6 nhay ctia k¥ thuat nay chi khoang 50% (thap hon ¢ nhirg bénh nhan
nhugc co nhe hodc nhuge co thé méit don thuﬁn).

Dbién co sgi don doc 1a mot ky thudt c6 d§ dac hi€u cao, thuong ing dung & cac trung tam
nghién ctru, voi do nhay khoang 90%. Két qua bat thuong trén dién co soi don doc ciing
thuong gap & nhitng bénh than kinh co khac nhu bénh neuron véan dong, bénh than kinh
ngoai bién, bénh co va cac bénh tai tiép hop than kinh co khac, do do, test nay chi st
dung khi c6 su két hop voi 1am sang. Nguoc lai, khang thé khéang thu thé Acetylcholine
va khang thé MuSK thi khong c6 & nhitng bénh nhan khong bi nhuoc co.

C. TIEN LUQONG

Tién trién tu nhién: Viéc diéu tri thich hop nhitng bénh nhan nhuoc co tw mién doi hoi
phai hi€u rd dién tién ty nhién cua bénh. Khoang 50% s6 bénh nhan nhugc co khdi phat
voi tri€u chimg van nhan va sau mot thang, khoang 80% co triéu chimg ¢ mat. Khoi dau



bang yéu co hau hong khoang 10%, tay chan 10%, toan than 10%, h6 hap 10%. Sau mot
thang, chi c6 biéu hién o mit 40%, toan than 10%, gi6i han ¢ chi 10%, gi6i han 6 co hau
hong 10%. Nhuge co van chi khu trii & mat (nhugc co thé mat don thudn) trong mét thoi
gian dai khoang 15 — 20%. Hau hét bénh nhan khoi dau v6i nhuoe co & mat sé dién tién
toan than trong nim dau tién cua bénh. Yéu co téi da xay ra trong ba nam dau & 70%
bénh nhan. Hién nay, tr vong do nhugc co rat hiém. Su thuyén giam ty nhién xay ra
khoang 10 — 15%, thudng trong ndm dau hodc nam thr hai cta bénh. Tuy nhién, khoang
15 — 20% bénh nhan ma chi bi nhuge co thé mit don thuan dién tién khong ddi va co thé
thodi lui ty phat.

D. PIEU TRI

1. Thuéc khang men (Cholmesterase Inhibitors - CEI): an toan, hi¢u qua va la lya chon
dau tién & tit ca cac bénh nhan. Thudc lam giam sy ly gidi cia Acetylcholine (Ach), tang
noéng do ciia Acetylcholine ¢ mang sau synape nicotinic. Cac thuéc CEI duoc dung trong
bénh nhuge co gan vao thy thé Acetylcholine mot cach co thé dao nguoc. Cac thudc nay
qua hang rao mau néo rat kém nén khong gay tac dung phu trén hé than kinh trung uong.
Su hap thu duong tiéu hoa thi thay doi va khong dang ké véi sinh kha dung khoang 10%.
Tac dung phu muscarinic trén dudng tiéu hoa nhu dau quin, tiéu chay, tiét nudc bot,
nude mat, tiét md hoéi va tram hong hon 1a cham nhip tim ¢ thé xay ra voi tat ca cac
thudc CEI Bién chimg dang so do dung qué lidu CEI 1a yéu co vén (cholinergic) nhung
khong thuong gip o nhitng bénh nhan dung thudc bing duong uong Nhiing bénh nhan
sir dung CEI khong qua dudng tiéu hoa co nguy co cao nhét vé bién ching nay.

a. Pyriostigmine (Mestinon) la thudc CEI duoc dung rong rai nhit cho nhirng bénh nhan
uong thudc 1au dai. Thudc bat dau tac dung sau khi uong 15 — 30phut, dat hiéu qua cao
nhat sau 1 — 2 gid va giam dan tac dung sau 3 — 4 gio. Liéu khoi dau 1a 30 — 60mg uong 4
lan/ngay phu thudc vao 1am sang. Liéu mang lai hi€u qua dang ké 1a 60mg mdi 4 gio. Tac
dung phu muscarinic thuong xay ra véi lidu cao. Mot s6 it bénh nhan dung nap liéu hon
1000mg/ngay, chia lidu mbi 2 — 3 gio. Nhirng bénh nhén c6 triéu ching hau hong nén
udng thudc trude bita an khoang 1 gio dé cai thién kha niang nhai va nudt. Trong tit ca
cac thude CEI, Pyriostigmine 1a thude it gay tac dung phu muscarinic nhat. Pyriostigmine
thuong duoc st dung dudi dang vién 60mg. Dang si-rd co thé dung cho tré em hoic
nhitng bénh nhan khong nudt duoc thude vién. Pyriostigmine phong thich chdm 180mg
(Mestinon Teimespan) doi khi dugc dung vao bubi tdi nhung khong duoc ding nhiéu do
su phong thich va hp thu khong nhu mong doi ciia dang nay. Nhimng bénh nhan c6 néi
khé tram trong hodc phai chiu phau thuat c6 thé st dung bﬁng duong tiém voi liéu béng
1/30 so véi lidu udng. Neostigmine (Prostigmine) ¢6 thoi gian hoat dong hoi ngan hon va
¢6 tac dung phy muscarinic hoi nhiéu hon so véi pyriostigmine.

b. Péi véi nhitng bénh nhan bi tdc dung phy muscarinic qua muc & liéu CEI cho phép,
nhom thude c6 sy phdi hop giita CEI véi thude anticholinergic nhu atropine sulfate (0.4 —
0.5mg, ubng) hoic glycopyrrolate (Robinul) (1 — 2mg, uéng) ¢6 thé co lgi. Nhitng bénh
nhan nhugc co nhe c6 thé dugc kiém soat hoan toan bang CEI nhung nhimg bénh nhén
nhugc co trung binh, ning hoic dang tién trién thuong doi hoi liéu phap diéu tri hidu qua
hon.

Bang 1: Cac thudc khang men (Cholinesterase Inhibitors — CEI)



Thubc khang men (CEI) Don vi Liéu trung binh (Ngudi 16n)

Pyriostigmine bromide vién 60mg/vién 30 — 60mg mdi 4 — 6gidy
(Mestinon)

Pyriostigmine bromide si-r6  12mg/ml 30 — 60mg mdi 4 — 6gid
Pyriostigmine bromide 180mg/vién 1 vién, 2 lan/ngay
Timespan (Mestinon

Timespan)

Neostigmine bromide 15mg/vién 7.5 — 15mg mdi 3 — 4gio.
(Prostigmine)

Neostigmine methylsulfate 0.25 — 1.0mg/ml 0.5mg tiém bép, tiém tinh
(Parenteral) mach hoac tiém dudi da

mdi 2 - 3gio

Liéu 6 tré em

Edrophonium Chén doan: 0.1mg/kg IV (hodc 0.15mg/kg IM hodc SC, dé
kéo dai hi€u qua), test trude d6 véi 0.01mg/kg.

Pyriostigmine bromide vién 60mg/vién, 0.1mg/kg mdi 4 — 6gid
hodc si-r6 (Mestinon)
12mg/ml

Neostigmine methylsulfate Ch:ﬁln doan: 0.1mg/kg IM hodc SC hodc 0.05mg/kg IV, chi
(Parenteral) 1 1an duy nhat.

2. Corticosteriods

Khong c6 nhitng nghién ciru co kiém soat ghi nhan loi ich cta corticosteroids trén bénh
nhugc co. Tuy nhién, gan nhu tat ca cac tac gia déu c6 kinh nghiém ca nhan xac nhan vu
diém (va bién chung) cua viéc dung corticosteroids trén bénh nhan nhugc co. Thong
thuong, corticosteroids dugc dung cho nhitng bénh nhan c6 triéu chimg nang hodc trung
binh va thit bai v&i CEL Nhirng bénh nhan thuong dugc nhap vién dé bat dau diéu trj do
c6 nguy co lam ndng bénh trong giai doan sém.

O nhirng bénh nhan ning, t6t nhat nén khoi dau véi liéu cao 60 — 80mg/ngay, uong Bénh
nang 1én trong giai doan sém c6 thé xay ra & 50% bénh nhén, thuong trong vai ngay dau,
va kéo dai 3 — 4 ngay. 10% bénh nhan, bénh tro nén tram trong doi hoi thong khi co hoc
hodc thd qua nodi khi quan (chinh vi vy ma nén nhép vién dé bat dau diéu tri). Khoang
80% bénh nhan dap Gmg déng ké véi corticosteroids (voi 30% thoai lui va 50% cai thién
ngoan muc). Cai thién it hodc trung binh xdy ra & 15% va 5% khong dap ung. Su cai



thién bat dau sém khoang 12 gid va mudn khoang 60 ngdy sau khi bit dau voi
prednisone, nhung théng thuong bénh nhéan cai thién sau 1- 2 tuan dau. Sy cai thién tir tir
va trung binh sau 3 thang thi dang keé, t6i da sau 9 thang. O nhiing bénh nhan nay, dap
g tot va hau hét duy tri sy cai thién khi giam liéu dan 10mg mdi 1 — 2 thang. Viéc giam
liéu nhanh hon c6 thé 1am bénh nang lai. Mac du mot s6 bénh nhan c6 thé van 6n dinh
khi cai dan corticosteroids nhung da sb thi khong. Liéu thap nhét can duoc dung dé duy
tri sy cai thién 14 5 — 30mg dung cach ngdy. Cac bién ching do ding lau dai
corticosteroids thi da rd, bao gdm hoi chimg cushing, ting huyét ap, lodng xuong, duc
thity tinh thé, thoai héa vo tring va nhirng bién chung khac da dugc biét 15 cua liéu phap
corticosteroids man tinh. Nhitng bénh nhan 16n tudi co khuynh huong dap tng t6t hon
v6i prednisone. Dung prednisone cach ngdy voi lidu thap ting dan dé han ché nguy co
lam néng bénh trong giai doan s6m. Prednisone 25mg cach ngay, tang 12,5mg sau moi 3
lidu (12 sau 5 ngay) dén licu téi da 100mg cach ngay hodc cho dén khi c6 hiéu qua. Cai
thién 1am sang thudng bat dau trong thang dau diéu tri. Tan sé va mic d6 ning cua tinh
trang nang thém trong giai doan sém thép hon so véi viéc dung liéu cao mdi ngay ngay
tir dau. Methylprednlsone tinh mach lidu cao (1000mg IV mdi ngay trong 3 — 5 ngay) c6
thé gitip cai thién trong 1 — 2 tuan nhung chi kéo dai trong thdi gian ngan.

3. Cac thude tre ché mién dich thay thé:

a. Mycophenolate mofetil (Cellcept) 1a mot wc ché purine duoc ding rong rii trong vai
niam gﬁn day cho diéu tri bénh nhuoc co. Kinh nghiém diéu tri (khong dugc kiém soat)
cho théy thubc gitp cai thién & 75% bénh nhan nhuoc co véi thot diém bat dau c6 dap
ung thuoc la2-3 thang Thong thuong, thudc duoc dung nap t6t. Bit dau véi 250 —
500mg udng 2 1an mdi ngdy, sau 2 tuan co thé tang 1én 1000mg udng 2 lan mdi ngay.

Bién ching thi khong thuong gép, chu yéu 1a su dung nap da day rudt va mot sd it bénh
nhan c6 bat thuong vé gan hodc huyét hoc.

b. Azathioprine (Imuran) la chat giéng purine doc té bao duoc dung dang ké trong nhugc
co (nhung khong dugc kiém soat va hoi  curu). Liéu bat dau la 50mg uéng mdi ngay, kiém
tra cong thirc mau va chirc nang gan mdi tuan trong thoi gian dau. Néu thuoc dugc dung
nap va néu khong rdi loan tao mau, liéu dugc ting 50mg mdi 1 — 2 tuan dé dat téi liéu
khoang 2 — 3mg/kg/ngay (khoang 150mg/ngdy & ngudi 16n co thé tang trung binh). Khi
azathioprine moi dugc dung, 15% bénh nhan bi cac tac dung phu nhu budn nén, biéng an,
kho chiu ¢ bung va d6i khi kém st din dén viéc dimg diéu tri. Suy tuy véi giam bach
cau (2.500 — 4.000) xay ra & 25% bénh nhan nhung thudng khong dang ké. Néu bach cau
thip hon 2.500 hodc dém bach cau hat < 1.000 thi phai ngung thudc (va bat thuong nay
thuong hoi phuc). Hong cau to thi thuong gip va khong c6 du hiéu 1am sang rd rang.
Men gan ting & 5 — 10% bénh nhan nhung thudng hoi phuc va suy gan ndng chi xay ra ¢
1% bénh nhan. Nhiém tring xay ra & 5% bénh nhan. C6 gia thuyét vé nguy co hoi chimg
4c tinh do thube nhung chua dugc ghi nhan ¢ nhitng bénh nhan nhugc co. Khoang 50%
bénh nhan cai thi¢n vdi azathioprine sau 4 — 8 thang diéu tri. Su cai thién tdi da sau 12
thang. Bénh nang lai sau ngung azathioprine xdy ra & 50% bénh nhén va ciing thuong sau
1 nam.
c. Cyclosporine: dugc dung ¢ nhimg bénh nhan nhugc co trim trong, nhitng nguoi khong
thé khiém soat tot bang corticosteroids va azathioprine. Lidu khoi dau 1a 3 — Smg/kg/ngay
chia 2 lan, udng. Nong do cyclosporine trong mau can dugc dinh lugng mdi thang (ndng



do6 can dat 1a 200 — 300) cung voi dién giai do, chirc nang than (thong thuong, creatinine
khong dugc vugt qua 1.5 lan mirc d6 trude didu tri). Mau can duoc 1ay budi sang trudc
khi uéng thuéc. Hon 50% bénh nhan céi thién véi cyclosporine sau 1 — 2 thang, t6i da sau
3 — 4 thang. Céc tac dung phu bao gdm doc than va tang huyét ap.

4. Thay huyét twong: iy di cac khang thé khang thy thé acetylchonine giup cai thién
nhanh triéu chimg lam sang. Qui trinh chuan 1 thay 2 — 31 huyét tuong cach ngay hodc 3
lan/tuan cho dén khi bénh cai thién (thuong khoang 3 — 5 lan). Triéu ching bat dau cai
thién sau lan thay huyet twong dau tién va dat t6i da trong 2 — 3 tuan. Higu qua trung binh
va dang ké gan nhu & tit ca cac bénh nhan nhung ludn khong con sau 4 — 8 tuan do khang
thé duoc tai 1ap lai. Viéc thay huyét trong doi hoi phai dat duong truyen trung tam. Bién
ching bao gom ha huyét 4p, cham nhip tim réi loan dién giai, tan huyét, nhiém trung, va
mot s& van dé khac (nhu tran khi mang phdi do dit dudng truyén trung tdm). Chi dinh
thay huyét twong & nhitng bénh nhén can cai thién triéu chimg nhanh.

5. Immunoglobuline tinh mach liéu cao: giup cai thién tridu ching twong tu thay huyet
tuong. Co ché khong rd nhung c6 thé lién quan dén viéc lam giam san xuit khang thé
hodc giam hiéu qua cta khang thé. Phac do thuong dung 1a 2g/kg chia liéu trong 5 ngay
(0.4g/kg/ngay). Pa sé bénh nhan nhuoc co cai thién, thong thudng trong 1 tudn sau IVIG.
Mirc d6 dang tmg thi thay d6i va thot gain dap ng thi giéi han, nhu thay huyét tuong,
khoang 4 — 8 tuan. Bién chung bao gdm sbt, 0n lanh, dau dau, cai thién néu giam téc do
truyén va cho thém diphenhydramine. Mot s6 truong hop c6 viém mang nio vo tring,
suy than, hoi ching hoai tir va dot qui cling da dugc ghi nhan. Nhitng bénh nhan thiéu
IgA chon loc c6 thé bi sdc phan vé, t6t nhat nén tranh néu két qua xét nghiém IgA trude
dung thude cho két qua co khiém khuyét IgA. Viéc diéu tri twong ddi dat tién so voi thay
huyét twong.

6. Cit tuyén ic:

Su két hop cua tuyén e véi bénh nhuge co duoc ghi nhan lan dau tién vao nam 1900 va
cit tuyén trc da tr¢ thanh mot phwong phap diéu trj trong hon 50 nam qua. Nham 1am r6
vai tro cua cat tueyn Grc trong bénh nhuoc co, mot nghién ctru ngau nhién da trung tim
dang tién hanh & Bac My va chau Au. Cho dén khi c6 két qua tir nghién ciru nay, sy dong
thuan chung 1a cit tuyén trc dugc khuyén céo:

- Nhiing bénh nhan nhugc co trung binh hoac nang, dac bi¢t 1a & nhitng bénh nhan
déap Gmg khong day du véi CEI va nhitng bénh nhan dudi 55 tudi. - Tat ca nhiing
bénh nhan c¢6 nghi ngd u tuyén trc ddu dugc phau thuat. Khoang 75 % bénh nhan
nhugc co ¢6 cai thién voi phuong phép cat tuyén trc. Nhiéu bénh nhén c6 thé cai
thién hodc 6n dinh hon. Theo ddi nhiéu nam, thoi diém bat dau cai thién thuong 1
— 2 nam sau phau thuat (mot s6 bénh nhan cai thién sau 5 — 10 nim sau phau
thuat).

- Muc tiéu phau thuat tuyen rc qua ngd xuong uc la liy tron tuyen nay. Mot so
trung tam tlen hanh cit tdi da tuyén e dé dam bao lay tron. Néu phau thuét tuyen
trc duoc tién hanh, nén chon nhitng trung tim c6 phau thuat vién va gy mé hoi
suc c6 kinh nghiém dé chac rang toan bd tuyén trc dugc lay di.

Nhirng bénh nhan nao khong can cit tuyén wrc?

- Nhiing bénh nhan véi triéu chung nhe hoac khong dang ké khong can phau thuat.



- Hau hét nhitng bénh nhan nhugc co thé méat don thuan ciing khong can phau thuat
mic du cling c6 mot s6 bao cao cho thay phau thuat c6 hidu qua & mot sb truong

hop.

- Cat tuyén Grc thuong dugc tranh ¢ tré em vi c6 gia thuyét cho rang diéu nay s€ lam
suy giam sy phat trién cua hé thong mién dich. Tuy nhién, nhitng béo cdo vé cit
tuyén e ¢ tre 2 -3 tu01 cho thiy c6 két qua dang ké ma khong c6 anh hudng
nang né 1én hé thong mién dich.

- Cit tuyén tc khong duoc khuyén cdo rong rai ¢ nhirng bénh nhan trén 55 tudi vi ti
1¢ tr vong tang dang ké, cham hiéu qua 1am sang, teo co thuong xay ra va kho
khan khi cit tuyén tc.

Bién chtng chinh tir phau thuat cat tuyen trc: Nhitng bién ching thong thuong it nguy
hiém 1a dau nguc (c6 thé kéo dai vai tuan), thoi ky dudng bénh kéo dai 4 — 6 tuan va seo
phau thuat gay kho chiu vé thAm mi.

E. HUONG DAN PIEU TRI TRUONG HQP NHUQC CO
1. Chan doan xac dinh bénh

2. Huéng dan bénh nhéan: Giai thich v6i bénh nhan vé dién tién ty nhién cua bénh (bao
gom dién tién dao dong va kho tién doan). Trinh bay so lwoc véi bénh nhan vé nhiing
phuong phép diéu tri vé hiéu qua cua thudc, liéu trinh diéu tri, thoi gian dap ung va bién
chung. Cung cép mot sb tai liéu danh cho bénh nhan cua t6 chirc nhuge co hoic hiép hoi
loan dudng co.

3. Khi ndo can nhép vién: Bénh nhan nhugc co nang co thé dién tién x4u nhanh trong vai
gi0. Do d6, nén dua bénh nhan nhap vién ngay lap tac néu c6 khé thd va can dugce theo
doi chat ché hodc ¢ khoa héi strc. 'Nhirng bénh nhén kho nudt vira hodc ning, sut can
cling nhu yéu co trdm trong hodc tién trién nhanh ciing can nhap vién. Didu nay giup theo
ddi lién tuc va can thiép kip thoi suy ho hép ciing nhu tién hanh chan doan va diéu tri.

4. Con nhuoc co (bang 2) 1a mot cip ciru ndi khoa dwoc dic trung boi suy hd hip do yéu
co hoanh hoic yéu co hau hong din dén sy hit thd. Con nhugc co c¢6 thé xay ra do phau
thudt (sau md), nhiém trung cip hodc sau ngung nhanh corticoids. Cac bénh nhan cin
dugc theo ddi ¢ khoa hoi strc va theo ddi dung tich song mdi 2 gio. Thay dbi khi mau
dong mach c6 thé xay ra twong d6i mudn trong suy hd hap do bénh than kinh co. Tiéu
chuan dé dat noi khi quan 1a FCV < 15ml/kg (hodc < 1lit & ngudi 16n c6 thé tang trung
binh), kho kho trim trong do yéu co hau hong hodc thd qua mét nhoc. Du chwa chan
doan rd rang, ciing nén cap ctru dudng thd bang ndi khi quan, on dinh thong khi trude.
Néu bénh nhan dang udng CEI, thudc nén dugc tam ngung d¢ loai trir con cholinergic.

Bang 2: Bénh nhan nhugc co khir cuc cz‘ip tinh

Con nhuogc co Con cholinergic
Kiét strc vé ho hap Pau quén bung
Tim Tiéu chay

Mach va huyét ap tang Budn nén va ndn
It ho Téang tiét




Mat kha ning lam sach chét tiét trong | Co dong tir

miéng bang tay Co giat bo co

Noi kho Toat md hoi

Yéu Yéu

Céi thién véi edrophonium X4u hon v6i edrophonium

5. Theo ddi va kiém soat nhimg yéu t6 thuc day nhu nhiém trung, roi loan chuyén hoa
(nhu déi thdo duong), bénh tuyén gidp (cuong hay nhuogc gidp déu cod thé gay boc phat
nhuogc co).

6. Thudc can tranh trong bénh nhuogc co: D-penicillamine, alfa-interferon, chloroquine,
quinine, quinidine, procainamide va botulinum toxin. Khang sinh nhom aminoglycoside
cling can tranh trir khi that can thiét cho viéc khong ché nhiém tring. Fluoroquinilones
(ciprofloxacin) va erythromycin ciing ¢ tac dung can trd dang ké dan truyén than kinh
co. Telithromycin (Ketek), mot khang sinh nhom ketolide méi ciing da c6 bao cao ghi
nhén gy yéu co ¢ bénh nhan nhugc co, khong nén sir dung. Cac thudc gy can tro dan
truyén than kinh co nhu pancuronium va D-tubocurarine c6 thé gy liét dang ké va kéo
dai & nhitng bénh nhén nhuoc co. Cac thubc gdy mé khir cuc nhu succinylcholine ciing
c6 thé c6 tac dung kéo dai va khong dung dung cho bénh nhan nhugce co.

F. CAC HUONG THUC HANH

Diéu tri phai tily thudc timg c4 nhan. Song thi nhe va sup mi ¢ thé khong quan trong d6i
v6i nhiéu bénh nhan nhung lai gy phién todi cho phi cong hodc phau thuat vién. Véi
phéc do diéu tri chung, c¢6 thé bénh nhan nay c6 nhi¢u tdc dung phu hon bénh nhan khac.

1.Yéu co nhe hodc khong dang ké, khu tra hay toan thé, c6 thé duoc kiém soat b?mg
pyridostigmine.

2. Yéu co trung binh hodc nang, khu tri hay toan thé, giai doan dau c6 thé kiém soat béng
CEIL Tham chi néu cac triéu chung dugc kiém soat dﬁy da, nhitng bénh nhan dudi 55 tudi
nén dugc phau thuét cit tuyén @c sém (trong ndm dau tién). Vi nhitng bénh nhan 16n
tudi hon, cét tuyén uc thuong khong dugce thuc hién trir khi bénh nhan cé u tuyén \re. Cat
tuyén tc dugc thuc hién & trung tim c6 kinh nghiém dé ldy hoan toan tuyén wc. Tat ca
cac bénh nhan cé u tuyén uc (trén CT scan nguc) nén dugc cat tuyén {rc, tham chi néu
bénh nhan chi ¢6 triéu ching nhugc co nhe. Néu khong c6 u tuyén uc, nhitng bénh nhan
nhugc co thé mat khong can phai cit tuyén wec.

3. Néu cac triéu ching khong kiém soat dugc hoan toan bang CEI, cac thudc tre ché mién
dich dugc str dung. Corticosteroid 1a nhém c6 hiéu qua nhat vé lau dai. Néu bénh nhén
ning, tién trién nhanh hodc triéu chung de doa tinh mang thi dut khoat phai quyét dinh
dung corticosteriods. Nhitng bénh nhan bi mat kha ning 1am viéc nhung triéu chung on
dinh c6 thé thay corticosteriods bing mycophenolate mofetil, dic biét 1a nhitng bénh
nhan gip bt loi khi dung corticosteroids (nhu quéa cén, dai thiao duong hodc bat loi vé
thAm mf).

4. Thay huyét twong hodc IVIG duoc chi dinh trong nhiing truong hop:

a. Con nhuoc co sép xay ra, dién tién nhanh, de doa tinh mang hodc con nhugc co that
su, dac biét 1a co dat ndi khi quan kéo dai va thong khi co hoc.




b. On dinh bénh nhuoc co trude phau thuat (nhuq trude phau thuat cit tuyén urc hodc cac
phau thuat khéac) d6i véi nhitng bénh nhan kho kiém soat triéu chung.

¢. Kho kiém soat bang cac phuong phap diéu trj khéc.
5. Néu cac diéu tri trén that bai, dung mycophenolate, azathioprine hodc cyclosoorine.

6. Néu bénh nhén van dap ung kem du voi cdc tri lidu thich hop, nén chi dinh chup lai CT
scan nguc dé tim soat tuyen {rc. Mot s6 bénh nhén ca thién sau khi “phiu thuét cat tuyén
{rc lai”. Kiém tra lai c4c vAn dé noi khoa khac (nhu dai thao duong, bénh tuyen giap,
nhiém tring, cac bénh tu mién két hop).

7. Nén chuyén tt ca nhitng bénh nhan duoc nghi ngd 1a nhuoc co dén béc si than kinh
hodc céc trung tdm chuyén vé bénh than kinh co, dac biét 1a nhitng bénh nhan da c6 bién
chirng hodc that bai trong diéu tri.

G.MOT SO THE LAM SANG KHAC
1. Nhwoe co so sinh thoang qua:

xdy ra & 10 — 15% tré duoc sinh ra bdi nhitng ngudi me bi nhuoge co ty mién. Trong
nhitng ngdy dau tién sau sinh, tré khoc hodc ba yéu, mém nhiing va trong mot sd trudng
hop, phai thong khi co hoc. Cac trudng hop nay do khang thé ciia me qua nhau & giai
doan cubi cua thai ky. Khi nhitng khang thé nay duoc thay thé bai khang thé cia cta bé,
triéu chimg sé& thodi lui dan, thuong trong mot vai tuan, va sau d6 bé binh thuong lai.
Nhimng bé yéu co tram trong duoc diéu tri v6i pyridostigmine 1 — 2mg/kg mdi 4 gio.

2. Nhugc co bim sinh: xay ra & nhom bénh tiép hop than kinh co di truyén. Nhiing
bénh nhan nay c6 triéu chimg yéu co toan than kéo dai twong dbi 1au va do d6, bénh nhan
khong dap ng voi liéu phap mién dich (steroids, cat tuyén {rc va tahy huyét ‘tuong). Hau
hét nhimg bénh nhan nay dap tmg CEL Mac du c6 nhiéu nhém nhuge co ban sinh dugc
cong bd, mot s6 duoc cha y nhiéu hon do ¢6 lién quan dén diéu tri chuyén biét.

Ho6i chimg nhuoc co bam sinh kénh nhanh (fast channel congenital myasthenia
syndrome) ¢6 khuynh huéng 6 on dinh va tién trién cham nhung thudng dap ung rat tot voi
litu phap phdi hop 3.4-diaminopyridine (ting cudng phéng thich acetylcholine) va
pyridostigmine (giam chuyén héa acetylcholine).

Ho6i chimg nhuoc co bam sinh kinh cham (congenital slow channel myasthenia
syndrome) dién tién dic biét xu trong vai nam do tién trién bénh co & tAm tan cung. Miac
du cac CEI lam nang thém triéu chimg nhung quinidine va fluoxetine thi co hiéu qua diéu
tri do c6 kha niang lam giam thoi gian mé kénh thu thé acetylcholine.

Ho6i chung nhuge co bam sinh két hop voi khiém khuyét thu thé acetylcholine
(congenital myasthenia syndrome associated with caetylcholine receptor deficiency) co
khuynh huéng twong dbi khong tién trién va co thé cai thién nhe khi tré 16n. RSi loan nay
dic biét dap tng v6i diéu tri tridu ching bang pyridostigmine va/hoic 3.4-
diaminopyridine. 27 Ephedrine ciing c6 hiéu qua trong mét sb trudng hop.

Bénh nhdn vé6i khiém khuyét men acetylcholinesterase tim tin cung (Patients with

endplate acetylcholinesterase deficiency) thuong xay ra ¢ tré¢ em hodc thiéu nién véi yéu
co toan than, kém phat trién co, phan xa 4anh sang ciia déng tir cham va khong dap tng



hodc xau hon khi diéu tri véi CEI. Khong c6 liéu phap nao c6 hiéu qua lau dai dugc ghi
nhéan.
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