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LUPUT BAN PO HE THONG
Muc tiéu
1. M6 ta dugc dinh nghia, yéu té dich t&
2. Trinh bay dugc nguyén nhan va co ché sinh bénh.
3. M6 ta duoc triéu ching 1am sang va xét nghiém
4. Trinh bay duoc tiéu chuan chan doan xac dinh va chan doan phan biét.
5. Trinh bay dugc bién phap diéu tri bénh lupat
Noi dung
I. DAl CUONG

1. Pinh nghia: La bénh cd ty Ié cao nhat trong nhém bénh tao keo (60%) biéu hién viém lan
toa hay rai rac ¢ t6 chac lién két, nguyén nhan do ty mien.

2. Dich té
- Bénh gdp chu yéu ¢ phu nit tré, ty 1& nit/nam: 8/1.
- Ty 18 mac bénh cao nhat ¢ lra tudi 20 - 40.

- Nguoi da den c6 ty I& bénh va ty I¢ tir vong cao gap 3 lan da trang, ty I¢ bénh cao theo thu
tu: da den, Chau A, da trang.

I1. NGUYEN NHAN VA CO CHE BENH SINH
Ngay nay duoc xem la bénh tu mién trén 1 co dia dac biét.
1. Bang chitng vé tu mién

- Trong thé dich bénh nhan cé nhiéu tu khang thé: khang thé khang nhan, khang thé khang
acid nhan (AND, ARN), khang céc huyét cau (hong cau, bach cau, tiéu cau). Luong bo thé
giam rd rét trong mau (CH50, C3, C4), phan tnhg BW duong tinh gia, phat hién cac phtc hop
mién dich trong mau va to chic.

- Ty I& Limpho B va T thay di trong mau.

- C6 thé gay bénh trén stic vat bang phuong phap mién dich.

- biéu trj cac thudc we ché mién dich co két qua.

2. Yéu té co dia

- Phu ni, tré tudi.

- HLA-DR3 cao hon han so véi nguoi binh thuong.

- Mot sd trudng hop c6 tinh chat gia dinh.

3. Yéu t6 nguyén nhan

Nguyén nhan truc tiép gay bénh chua biét rd. Tuy nhién c6 mot sb yéu té sau:

- Mot sb thude c6 thé gay bénh Luput: Hydralazine, dihydralazine, procainamide, Acébutolol,
D pénicillamine, quinidine, Isoniazide, chlorpromazine, sulfasalazine, minocycline,
carbamazépine, interfenon o va y.

- Céc san pham ky nghé: Formaldéhyde, isocyanate va anhydride phtalique.
- Céc chét cytokine nhu interfon, yéu t6 kich thich sinh bach cu hat, cac khang thé ding
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trong 1dm sang nhu anti TNF.

- T4c nhan nhiém trung: nhu parvovirus B19.

4. Nhing xu hueéng méi vé nguyén nhan bénh sinh cua LupGt

4.1. Xac dinh nhitng gen cd thé dan toi bénh nay

- Gen C4A lién quan dén biéu hién bénh Lupdt.

- Thiéu hut doan Fc YRIla - H131 lién quan dén viém than Lupdt.
4.2. Bat thuong trong té bao T hoiac TCR

- Té bao T ¢ bénh nhan Luput thiéu men proteinkinase A (PKA).

- Su bién ddi protein té bao theo kieu phosphoryl héa c6 thé 1am bién ddi su hang dinh noi
moi va tham chi lam r6i loan chac nang mién dich.

4.3. Hoat dong qua mic cua té bao B va san sinh ty khang thé 1a dat trung cua bénh Lupit
- Sur tién trién caa Lup(t lién quan dén tang san pham interlenkin 10.

- Tang Apoptosis tham gia vao sy phat trién cua viéc giam té bao va giai phong cac thanh
phan cta nhan té bao, nhitng chat c6 thé kich thich hé thong mién dich san sinh ra tu khang
thé.

I1l. TRIEU CHUNG
1. Lam sang: Trén 1am sang cha yéu gap thé béan cap.
1.1. Khoi phét

- Da s6 bit dau tir ti, tang dan: st dai dang khdng rd nguyén nhan, dau khap hogc viém khép
giong nhu VKDT.

- Mot s trudng hop khai phat nhanh, céc triéu chung day da ngay giai doan dau.

- C6 khi bénh XUt hién sau nhirng nguyén nhan thuan loi: nhiém tring, chan thuong, Stress,
dung céac thudc co thé gay Luput.

1.2. Toan phét: Tén thuong nhiéu co quan.
- Toan than: sét dai dang kéo dai, mét moi, gay sut.
- Co xuong khop: dau, viém, bién dang khop, loan dudng co, hoai tir xuong.

- Da niém mac: ban d6 hinh canh buém ¢ mat, ban dang dia & ngoai da, xam da do nang, loét
niém mac miéng, mii, rung téc, viém mao mach duéi da.

- M&u va co quan tao méau: thiéu mau kéo dai, chay méau dudi da, lach to, hach to.
- Than kinh tdm than: réi loan tam than, dong kinh.

- Tuan hoan, hd hip: tran dich mang tim, mang phdi, viém co tim, viém noi tdm mac, hoi
chirng Raynaud, viém phoi k&, viém tac dong mach, tinh mach.

- Than, gan: protein niéu, t& bao try niéu, c¢o truéng, rdi loan chic nang gan.

- Mat: tac tuyén Ié (hoi chiing Sjogren) viém két mac, viém véng mac.

2. Xét nghiém

2.1. Cac xét nghiém khong dac hiéu

- Cong thire méu: giam cac dong huyét cau mot phan hay toan thé, giam ngoai tay:
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+ Hong cau giam (thong thuong 1 thiéu méu huyét tan)  65%
+ Bach cau giam, chii yéu 1a da nhan trung tinh 32%
+ Tiéu cau giam 10%
- Tc d6 1ang mau tang cao 92%, soi huyét ting 45%
- Bién di huyét thanh: y Globulin ting 86%

- Tim thay phuac hop mién dich trong mau.
- Phan ting BW (+).
2.2. Cac xét nghiém dac hiéu

2.2.1. Té bao Hargraves (LE): 1a nhing bach cau da nhan da thuc bao nhitng manh nhan cua
te bao khac da bi tiéu huy do khang thé khang nhan xuat hién trong bénh Lupdt.

Ngudi ta thuong tinh ty 18 % cua té bao LE so vdi tong s6 bach cau trong méu. Ty 1é 5% thi
c6 gia tri chan doan. Trong Luput 60% - 90% co0 té bao LE.

2.2.2. Tim céc khang thé thé dich

- KT khéng nhan: duoc xem 1a duong tinh khi d6 pha lodng huyét thanh > 1/32.
- KT khang DNA rét dac hiéu trong bénh Lupdt.

- KT chéng lai cac khang nguyén nhan hoa tan: KT khang Sm (+) trong 50%.

- KT khéng héng cau, khang Limpho bao, khang tiéu cau.

- B6 thé giam trong méu.

- Giam ty lé Lympho bao so véi té bao B.

2.3. Sinh thiét

- Sinh thiét da: ling dong globulin mién dich: IgM, 1gG va bd thé thanh mét 1op gitra thuong
bi va trung bi cua da (+ 70%).

- Than: viém cau than, day mang day do ling dong IgG, IgM va bd thé.
- Mang hoat dich khép: ton thuong gan giéng viém khép dang thap.
IV. TIEN TRIEN: Tuy thuoc thé bénh

1. Thé cap: Ton thuong nhiéu ndi tang va nang, tién trién nhanh va tir vong sau vai thang do
cac thuong ton ¢ than, than kinh, phoi nhiem khuan.

2. Thé man: [t tdn thuong noi tang, biéu hién ngoai da nhe, tién trién cham, tién luong tét.

3. Thé bén cap: Tién trien tung dot, ngdy cang nang dan. Bénh nang thém néu c6 thai, nhiém
khuan, chan thuong, phau thuat, Stress, lam dung thuoc. Thuong tir vong Vi céc bién chung ¢
than, than kinh, nhiém khuan. Thoi gian song trung binh 5 - 10 nam.

4. Hgi chizng Sharp: 1a thé bénh hon hop gitta LupUt va Xo cing bi, co cac dau viém da khap,
hoi chitng Raynaud, ngon tay sung to hinh khic doi lon, Xo hep thuc quan, viém da co. Do it
biéu hién noi tang nén tién lugng tot hon va nhay cam véi Steroid.

V. CHAN POAN

1. Chdn doan xéc dinh: Dya vao 11 tiéu chuan cta hoi thap hoc M, ¢6 cai tién nam 1997,
chan doan xac dinh khi c6 it nhat 4 tiéu chuan:

- Ban d6 hinh canh buém & mat.
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- Ban do dang dia & mat, than.

- Xam da do ning.

- Loét miéng hosc miii hau.

- Viém da khop.

- Viém mang tim hozc mang phdi.

- Ton thuong than: Protein niéu > 0,5g/24 gio hoac tru niéu.
- Ton thuong than kinh: co giat hozc loan than.

- R&i loan vé mau:

+ Thiéu mau tan mau (tang hong cau ludi); Bach cau < 4000/mm3.
+ Limpho < 1500/mm3 hoic tiéu cau < 100.000/mm3.

- Réi loan mién dich: trong méu c6

+ Khang thé khang ADN hoic khang thé khang Sm.

+ Nong do bat thuong cua 1gG hoic IgM anti - Cardiolipine, hodc hién dién yéu té chéng
dong luu hanh (anticoagulant circulant).

- Khéng thé khang nhan (+).

2. Chdn doan phan biét

- Thap khép cap.

- Viém khép dang thap.

- Bénh trong nhom tao keo: xo cung bi, viém da co, viém nat quanh dong mach.

- Vi céc the dac bigt cua Lupdt can phan biét véi cc bénh c6 trigu chang twong tu: xuét
huyeét giam tiéu cau, viém cau than, hoi chiing than hu. Viém mang tim mang phoi do nguyén
nhan khac.

3. Thuc té ¢ Viét Nam: khi ¢ 5 yéu t6 sau day xuét hién trén 1 bénh nhan ni, tré tuoi thi c6
hudng chan dodn Lupat

- St dai dang kéo dai khong tim thay nguyén nhan.
- Viém nhiéu khép.

- Ban d6 hinh canh buém ¢ mat.

- Protein niéu.

- Téc do ling mau cao.

VI. PIEU TRI

Chung cho moi truong hop Luput: Gido duc bénh nhan tranh nhiing diéu c6 hai nhu thuéq 14,
tranh anh nang mat troi truc tiep hoac gian tiep, ké hoach hoa gia dinh, tranh lam dung thuoc.

Chi dinh diéu trj phu thudc vao mic do ning nhe caa bénh:

1. Thé nhe

Tén thuong da - khop.

- Loai thudc dung: Aspirine va khang viém nonstéroid, thusc chong sét rét tong hop.
+ Aspirine va AINS: ch y tic dung phu nhét 12 tiéu hoa, than, than kinh giac quan.
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+ Hydroxychloroquine: 400mg/ngay trong nhiéu nam.

Tac dung diéu tri ton thuong da va khop, tac dung dy phong xuét hién cac dot méi, c6 kha
nang chong huyet khoi.

Theo d&i mét déu dan: thi lec, nhin mau sic, dién véng mac do.

Céc tac dung phu khéc hiém: mat bach cau hat, bénh than kinh co hoic bloc nhi that khi diéu
tri kéo dai.

+ Vi diéu tri nhu trén, céc triéu chitng khép van ton tai, c6 thé hd tro thém prednisone < 0,3
mg/kg/ ngay.

2. Thé nang

Tén thuong cac noi tang.

2.1. Liéu phap corticoide

- Trong nhitng dot ning: thudng bat dau dudi dang bolus.

+ Methylprednisolone 1g chuyén TM trong 90 phut (sau khi kiém tra kali mau va ECG) trong
3 ngay lién tiép. Sau d6 dung dudng udng.

+ Prednisone: 1Img/kg/ngay trong thé ton thuong nhiéu tang (bénh than ting sinh, tén thuong
than kinh lan toa, giam tiéu cau hoic tan mau ning) va 0 ,5mg/kg/ngay trong nhitng thé nhe
hon. Ban dau liéu corticoide chia thanh 2 - 3 lan trong ngay. Vé sau chi dung 1 lan vao budi
sang. Khi bénh da duoc khdng ché cho dung 1 1an vao budi sang. Khi bénh da duoc khéng
ché cho dung mdi 2 ngay 1 lan véi lidu gap doi, thuong duoc chi dinh cho tré em dé bao vé su
tang truong.

+ Liéu phap Corticoide tan cong duoc chi dinh trong 4 tuan.
Sau d6 giam liéu dan (giam 10% liéu /mdi 10 - 15 ngay).
2.2. Hydroxychloroquine duoc ding khi liéu prednisone < 0,5mg/kg

+ Liéu phap corticoide duy tri (0,15 - 0,25mg/kg/ngay) thuong duoc chi dinh lau dai, phy
thudc vao do tram trong ban dau hoac cac tai phat trudc day.

2.3. Thudc tc ché mién dich

Diéu tri loai thudc nay 1a van dé con tranh lun, du loi ich cua chiing da duoc thira nhan trong
cac bénh than tang sinh. NO dap tng 2 muc dich: cai thién bénh trong nhitng thé dé khang
corticoide, cho phép giam lugng corticoide.

Nguy co tiém tang, nhat 1a nhiém tring va sinh u 1am han ché chi dinh trong mot s6 ton
thuong tang nang. Hai loai thuoc thuong dung la:

- Cyclophosphamide: hién nay it diing bang duong udng vi c6 nhiéu tac dung phy, ma thuong
dung bang duong tinh mach gian doan vai lieu 0,5 - 0,8g/m2 phu thugc chuc nang than va
luwong bach cau.

- Azathioprine: 2 - 4mg/kg/ngay bang duong udng.

Khéac vai cyclophospharnide 1a khong de doa chuc nang sinh duc va khéng chéng chi dinh
trong ldc cd thai.

- Pa s6 tc gia dicu trj thuoc ac ché mién dich phdi hop vai liéu phép corticoide trong céc
bénh than tang sinh va cac ton thuong than kinh trung wong khong thicu mau, dac bi¢t la
trong truong hop tai phat. Phac do6 thuong dung la: chuyén TM cyclophosphamide moi thang
trong 6 thang, roi méi 3 thang trong 2 nam. Azathioprine thoi gian dung tir 12 - 24 thang.
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2.4, Céc can thiép mién dich khac
Chi chiém mat vi tri han ché trong diéu tri Lupat
- Ciclosporine A: ¢6 tac dung thuan loi trong mot s série han ché.

- Methotrexate: Két qua khdng nhu trong diéu tri viém khop dang thap, c6 loi trong mot so
truong hop ton thuong than va viém co.

- Loc huyét tuong: Két qua dat duoc trai nguoc nhau trong viém than Luput. Loi ich khong
dugc chung minh trong diéu tri tan céng cac bénh than nang.

- Immunoglobuline tinh mach hién nay chi duing trong mét sb truong hop giam tiéu cau nang.
2.5. Céc diéu tri moi dang trong thoi gian thir nghiém
- Khéng thé don dong chéng interleukine 10.

- Thir nghiém Bromocriptine va ghép té bao goc trong truong hop ning va dé khang voi cac
dieu tri khac.

VIL.TIEN LUQNG

- Tién lugng bénh Luplt ban d6 hé thdng da dugc cai thién tir 20 nam nay, hién nay ty ¢ séng
10 nam vuot qua 90%.

- Mot 50 Yéu t6 ¢6 ¥ nghia tién lugng nang la: nam gii, thudc chung toc da den, khoi bénh
Iic con tré em, cd ton thuong than, than kinh hoac hoi ching khang phospholipide phoi hop.

- Nguyén nhan tir vong c6 phan gia ting do cac nhiém tring co hdi, o m& mach vanh ting va
cac u tan sinh, can nhan manh céc nguy co do sur dung kéo dai corticoide va urc ché mién dich.

http://vietham12h.com





