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X3 CUNG BI KHU TRU THE LAN TOA
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TOM TAT

Bénh nhan nit 31 tudi vdi tén thuang teo da,
tang giam sac té dang dai va dang mang phan bé
rai rac & dau - ¢6, cac chi va than, khéng co triéu
chiing co nang, dién bién khoadng 10 nam. Hién
tai t6n thuong ctia bénh nhan én dinh, khéng
xudt hién tén thuong méi. Bénh nhan khéng cé
triéu chiing nao khac. Bénh nhan khong co tién
st bénh hay chan thuong nao khac, khéng xa tri,
hién tai khong diéu tri thuéc gi, trong gia dinh
trong c6 ai c6 biéu hién tuang tu. Sinh thiét tén
thuong cho két qua hinh anh xa ciing bi khu tru
thé teo da Pasini - Pierini.

Tu khéa: Xo cting bi khu tru, xo ciing bi khu tra
thé lan téa.

GIGI THIEU

Xo cung bi khu trd (XCBKT) la mét bénh tu
mién hiém gap dac trung bdi xa hda da khu tra'.
& ngudi 16n, thé mang va thé lan tda la hai thé
thudng gap nhat; thé sau it gap & ca ngudi I1én va
tré em2. G Viét nam, ty 1é& nit/nam khoang 5,3/1,
trong do, thé mang hay gap nhat chiém 45,6%,
ti€p dén la thé dai va thé lan tda®. XCBKT thé lan
tda (Generalized morphea) la moét thé ca XCBKT
trong dé tén thuong la nhiéu tén thuong XCBKT,
ranh gidi rd, lan réng & nhiéu vi tri gidi phau.
Chung t6i mo td mot trudng hop bénh nhan nir
Vi ton thuong XCBKT thé lan tda.

1: Bénh vién da khoa Quéc té Vinmec
DOI: https://doi.org/10.56320/tcdlhvn.38.48
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BAO CAO CA BENH

Bénh nhan nir 31 tudi, cach day 10 nam bénh
nhan xuat hién mang dé vung lung, sung né nhe,
ton thuong dién bién tu ti va trd nén clng dan
va dé lai dat tang sac t6. Bénh nhan dan xuat hién
thém cac tén thuong khac & cac vi tri khac trén co
thé va ton thuong c dan 16m xudéng va 6n dinh
dén hién tai. Cac tén thuong khéng cé triéu ching
cd nang, mot s tén thuong cé nguait. Bénh nhan
khéng c6 xo cliing dau khong, khéng cé cac con
dau buét va tim cac dau ngén tay, khong dau khép
va hoan toan khong cé triéu chiing nao khac. Bénh
nhan khéng mac bénh nao khac, khong diéu tri
thudc gi, khong tiép xic phong xa va cling khéng
bi chdn thuong tai cac vung tén thuang. Cac tén
thuong khéng gay anh hudng dén cudc séng cua
bénh nhan va bénh nhan chua ting diéu tri gi.
Trong gia dinh bénh nhan (bao gém ho hang, b6
me, anh chi em va con bénh nhan) khong ai cé
bi€u hién tuong tu. Hién tai khi tham kham phat
hién dugc: Ton thuong teo da gidm séc t6 ranh
gidi rd dang vét chém & tran phai; ton thuong teo
da tang sac té dang mang ranh giéi ré ving gilta
lung bén trai, hai bén moéng, mat sau dui trai, vai
va canh tay phai (t6n thuong dang mang kiéu teo
da Pasini - Pierini); dat tang sic t6 hoi teo da nhe
& vlng cdng tay trai va mot sé tén thuong dang
giot teo da tang sac t6 phan thap ctia lung. Bé mat
tén thuong thé rap. Bénh nhan khéng xo clng
dau ngén, khéng dau khép, khéng cé hién tugng
Raynaud hay seo 16m dau ngén, khong cé bat
thudng da niém mac nao khac. Toan than khong
c6 triéu chiing nao khac.



Hinh anh mé bénh hoc tén thuong vung
lung cho thdy thugng bi tuong doi binh thudng;
trung bi c6 xuat huyét, khéng co té bao viém, tang
sinh sgi collagen, sap xép hai 16n xon c6 dit gay.
Bénh nhan co6 két qua ANA - Hep2 duong tinh (++
homogeneous) va anti - ScI70 am tinh.
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Bénh nhan théa man tiéu chuin chan doan
XCBKT thé lan tda: C6 it nhat 4 tén thuong hodc
nhiéu tén thuang > 3 cm (khéng phan biét dang
dai hodc mang) tai it nhat 2/7 vi tri giai phau (dau
va c6, tay phai, tay trai, than trudc, than sau, chan
phai, chan trai) va khéng cé xo cling dau ngon

Hinh 2: Tén thuong XCBKT dang mdng kiéu teo da Pasini - Pierini (nguén: Trinh Ngoc Phdt)
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Hinh 4: Mé bénh hoc tén thuong viing lung (nhuém Hematoxylin - Eosin): Cho thdy thuong bi
tuong déi binh thudng; trung bi c6 xudt huyét, khéng cé té bao viém, ting sinh soi collagen, sdp
xép haoi Idn xén c6 durt gay (nguén: Trinh Ngoc Phdt)
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BAN LUAN

Nam 1752, Carlo Curzio lan dau tién mo ta chi
tiét mot bénh nhan ¢ da day Ién. Rat lau sau dé
vao nam 1836, Giovambattista Fantonetti mé&i dua
ra thuat nglr xa cling da (scleroderma) dé mo ta cac
bénh canh tuong tu nhu bénh nhan ctia Curzio. Hién
nay thuat ngl scleroderma dugc dung dé chi xo
cuing bi hé théng (systemic sclerosis), tuy nhién mot
s6 tac gia van cho rang thuat ngir scleroderma mo ta
biéu hién xa cling da trong ca xa cling bi hé théng
(XCBHT) va XCBKT. D& tranh nham lan céc tac gia da
dua ra thuat nglt morphea dé mo ta XCBKT"24,

Can nguyén va co ché bénh sinh clia bénh con
chua rd. Co ché bénh sinh clia xo cling bi khu trd chu
yéu dugc suy luan ti cac nghién ctiu vé xo ciing bi
hé théng. Giéng nhu xa cting bi hé théng, cac yéu to
nhu: Di truyén, r6i loan mién dich, r6i loan chiic nang
mach mau, moéi trudng (nhiém trung, ti€p xdc moi
truong) la yéu to trong bénh sinh ctia bénh; tuy nhién
da s cac tac gia coi day la 2 bénh c6 ngudn géc khac
nhau. Tinh trang xa hoa xuét hién & giai doan sau ctia
bénh va do tang téng hop collagen type | va lll"55,
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Diém khac biét co ban gitta XCBKT (localized
scleroderma hay morphea) va XCBHT la vi tri xo ciing
da, tén thuang mach mau, tén thuong tang va su c6
mat clia cac tu khang thé (Bang 1). Peterson va cong
su phan XCBKT thanh 5 thé dua vao hinh anh lam
sang bao gom: thé mang, thé lan tda, thé dai, thé
bong nudc va thé sau. XCBKT thé lan tda la mot thé it
gap, chiém ty lé khoang 3 - 13% tuy theo nghién ctu.
Bénh nhan dugc chan doan XCBKT thé lan tda khi co
it nhat 4 t6n thuong hoac nhiéu tén thuong > 3 cm
(khong phan biét dang dai hoac mang) tai it nhat
2/7 vi tri gidi phau (dau va cé, tay phai, tay trai, than
trudc, than sau, chan phai, chan trdi) va khéng c6 xo
cling dau ngén. Tén thuong trong XCBKT thé lan tda
thuong c6 dang mang, ranh gidi r6, kich thudc tur 1
dén hon 20 cm duding kinh, véi vién hoi d6 tim trong
giai doan hoat dong, thudng tang sac to'3455,

Bénh nhan clia chidng t6i théa man cac tiéu
chudn nay véi cac tén thuong thanh phan bao gém
tén thuong thé dai (dang vét chém) va thé mang
(dang teo da Pasini - Pierini). Bénh nhan cta ching
t6i khéng cé t6n thuang thé sau va thé bong nuéc.

Bding 1: Phén biét XCBKT thé lan téa va XCBHT thé lan téa

Pac diém Iar_r: sang/huyét thanh/ Tén vit tit Dic trung
tién luong :
Hién tuong Raynaud Khéng c6 Co
Vi tri xa ciing da Chti yéu 6 than minh Dau cuc, mat va than minh
Xo cung ngoén Khong co6 o
Gian mach Khong c6 (@)
Seo/rd ngdn Khéng co co
Thay d6i mao mach nén méng | Khéng ¢ o
T'cin th‘lidng co quan hé thong Khéng c6* 6
tién trién
Khang thé Scl70/anti - . , ,
ang thé Scl70/anti Khéng c6** %
centromere
Tién trién ;?aL:]dng cai thién theo thoi Tién trién ndng dan

*C6 thé kém theo cdc biéu hién ngodi da nhu sét, hach to, yéu co, dau khép va triéu chiing than kinh trung uong.
**C6 thé c6 khdng thé khdng nhdn duong tinh va tdng globulin mién dich trong mdu.
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Tukhang thé ciing thudng gap trong tat ca cac
thé cila XCBKT dan dén mét sé tac gia cho rang co
vai tro clia tu khang thé luu hanh trong ca ché bénh
sinh cGa bénh. Khang thé khang nhan gap & xap
xi 50% bénh nhan, thuéng dang homogeneous.
Khang thé khang histon (AHA) phat hién trong
khoang 42% bénh nhan XCBKT néi chung va 87%
bénh nhan XCBKT thé lan tda; mét s6 nghién cuu
ghi nhan méi tuong quan manh gitta AHA va s6
lugng tén thuong cling nhu s6 ving ca thé bj anh
hudng. Ty 1é luu hanh AHA cling tuong quan véi ty
l& luu hanh khang thé khang chudi don DNA (Anti
- ssDNA - Ab). Anti - ssDNA - Ab gdp G 25% bénh
nhan XCBKT thé mang va 75% XCBKT thé lan tda.
Ngudgc lai, cadc khang thé dac hiéu cho XCBHT nhu
anticentromere va anti - Scl70 gap véi ty & duéi
5% & bénh nhan XCBKT, diéu nay cang ing ho cho
quan diém vé nguén gdéc khac nhau giira 2 bénh.
Bénh nhan clia chung t6éi c6 ANA - Hep2 duong
tinh (++ homogeneous) va anti - ScI70 am tinh'78,

Diéu tri XCBKT thé lan téa gap nhiéu kho
khan. Corticosteroid béi loai manh thudng dugc
st dung. Corticosteroid toan than, thu6c khang
sot rét, colchicin va azathioprin thudng it hiéu qua.
Dpenicillamine (2 - 5 mg/kg) c6 thé giup ngan hinh
thanh tén thuong mai va lam mém tén thuong ca.
Calcitriol duding uéng (0,50 - 0,75 m/ngay) c6 thé
gap tang su co gian & vung da tén thuong. UVA1
(340 - 450nm) va methotrexat (15 - 25 mg/tuan)
cling mang lai hiéu qua'®®,
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