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TOM TAT

Bénh pemphigus IgA la bénh da bong nuéc
tu mién hiém gap. Ca ché bénh sinh cta bénh cé
lién quan tdi cac tu khang thé IgA chéng lai cac
phuc hgp két néi té bao bé mat cla cac té bao
gai & thugng bi. Can nguyén chinh xac cda bénh
chua dugc biét tsi nhung bénh c6 thé lién két vai
mot s& bénh man tinh, ac tinh. C6 hai dudi nhém
cla bénh pemphigus IgA, dé la bénh da mun ma
dudi 16p sung (subcorneal pustular dermatosis
- SPD) va bénh da c6 xam nhap bach cau trung
tinh trong thuong bi (Intraepidermal Neutrophilic
Dermatosis - IND). Chdn doan bénh & giai doan
sdm c6 thé gap kho khan vi su khong phé bién
cla bénh va cac triéu ching lam sang, thuong
tén da khéng dién hinh. Trong bai nay, ching toi
gidi thiéu mot ca lam sang bénh pemphigus IgA
3 tré em, ban dau dugc chan doan 1a bénh nhiém
trung, dap ung diéu tri véi dexamethason phoi
hgp véi colchicin.

1.GIGI THIEU

Bénh pemphigus IgA la bénh da bong nudc
tu mién hiém gap, dac trung bdi cac dot xuat hién
mun mua ngda va dau. Co ché bénh sinh c6 lién
quan dén tu khang thé IgA chéng lai cac phiic hop
két nGi té bao bé mat clia cac té bao gai & thugng
bi. Can nguyén chinh xac ctia bénh chua dugc biét

1: Truong Dai hoc Y Ha Noi

2: Bénh vién Da liéu Trung uong

*Tdc gia lién hé: drhuyentran@gmail.com
DOI: https://doi.org/10.56320/tcdlhvn.39.67

108 | DA LIEU HOC s6 39 (Thang 3/2023)

t&i nhung bénh c6 thé lién két véi mét sé bénh
man tinh, ac tinh. Cé hai nhém bénh pemphigus
IgA, d6 la bénh da mun mu dudi I6p sing
(Subcorneal Pustular Dermatosis - SPD) va bénh
da c6 xam nhap bach cau trung tinh trong thugng
bi (Intraepidermal Neutrophilic Dermatosis - IND).
Trong SPD c6 ldng dong IgA gitra cac té bao khéang
lai desmocollin - 1, ch yéu & phia trén clia thugng
bi. Ngugc lai, trong IND, cé cac tu khang thé khang
lai cdc desmoglein, chd yéu & I6p dudi ctia thugng
bi.'? Su gan clia tu khang thé IgA 1én manh Fc clia
thu thé CD89 trén bé mat cac té bao gay ra phan
Ung viém ram rd, xam nhap viém cda bach cau
trung tinh 1én thugng bi, hinh thanh bong nuéc
va mu.’

Bénh pemphigus IgA c6 dién bién va tién
lugng nhe hon so véi pemphigus IgG, tuy nhién,
van can dugc chan doan va diéu tri can than bang
steroid, dapson va hodc cac thuéc chéng viém, Uic
ché& mién dich khac dé€ phong tranh tai phat.

2. TRUGNG HOP BENH

Ddc diém Iam sang

Tré nd, 6 tudi, tién st khde manh, nhap vién
diéu tri tai Bénh vién Da liéu Trung uong thang 10
nam 2023. Khodng mot thang trudc khi nhap vién,
tré xuat hién moét sé mun nudc cang & tran, da
dau, chua dich vang trong, sau xuat hién thém &
than minh, tay, cé ngua tai. Cach vao vién haituan,
tré dugc chan doan bénh chdc tai Bénh vién tinh
Ha Nam, diéu tri khong d&. G nha, tré dugc tdm 13



sai dat. Kham thay thuong tén co ban la cdc mun
nudc, bong nudc cang chia dich vang trong, trén
nén da lanh, & canh tay, cang tay, dui cang ban
chan hai bén. Mét s6 thuong tén trgt vé dong vay
ti€t. Mun md, bong ma & ¢6 chan hai bén. Thuong
ton ch lanh dé lai dat gidm sac t6. Theo thai gian,
s6 lugng va kich thudc thuong tén tang I1én, cac
bong ma 1 - 2 cm duong kinh, cé xu hudng 16m
gita, moc trén nén da lanh, phan bé lan tda toan
than. Khong ton thuong niém mac. C6 ngua tai
thuong tén. Ban dau, tré dugc chan doan la bénh
da nhiém trung (c6 thé do vi khuan) nhung khéng
dap ung vdi liéu phap khang sinh tai ché va toan
than. Sau d¢, tré dugc theo doéi bénh da bong nudc
tu mién va dugc lam mot sé xét nghiém gitp chan
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doan. Tién st tré khée manh binh thudng, chua
phat hién cac bénh man tinh, ac tinh khac. Khéng
di Ung thuic an va thuéc. Trong gia dinh khéng ai
mac bénh tuong tu.

Bdc diém can ldm sang

Xét nghiém té bao hoc cé té bao gailéch hinh,
nhiéu bach cau da nhan trung tinh va rai rac bach
cau ai toan. Cong thiic mau ¢é sé lugng bach cau
la 8,86 G/L, bach cau trung tinh 2,1 G/L, bach cau
lympho 5,2 G/L, ti€éu cau 212 G/L. Sinh héa mau
c6 CRP-hs 0,2 mg/L, glucose 4,3 mmol/L, urea 2,9
mmol/L, creatinin 48 mmol/L, AST 26,5 U/L, ALT
11,9 U/L. Téng phan tich nudc tiéu binh thudng,
X-quang nguc thang chua phat hién bat thusng.
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Hinh 1, 2, 3, 4: Ddc diém thuong tén da cda tré: Caic bong mu 1 - 2 cm dudng kinh, c6 xu hudng 16m
gilta, moc trén nén da lanh, phan bé lan tda toan than, c6 nglra. Khéng c6 thuang tén niém mac

Hinh 5: Hinh dnh mé bénh hoc thuong tén da: C6 hinh anh bong nudc trong thugng bi va duéi
thuong bi, x6p bao manh, cé nhiéu bach cau da nhan trung tinh & trong bong nudéc, cé hién tugng
ly gai & ca I6p ndng va I&p sau, ¢ tai tao thuong bi. Trung bi c6 xam nhap viém nhiéu bach cau don

nhan quanh mach
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Hinh 6: Mién dich huynh quang truc tiép: Khang thé IgA duong tinh khodng gian bao gilia cac té bao gai

Khang thé IgG duong tinh thanh mach.
Khang thé IgM, C3 va fibrinogen am tinh. Két qua
mién dich huynh quang gian tiép ciing c6 khang
thé IgA duang tinh khoang gian bao giira cac té
bao gai. Khang thé IgG am tinh.

Diéu tri

Tré dugc chan doan bénh pemphigus IgA,
diéu tri bang corticoid toan than, liéu ban dau la
Dixasyro (dexamethason) 6ng 2 mg/5 mL x 2 6ng/
ngay trong 2 tuan, sau dé giam liéu tu tu, két hgp
V@i colchicin 0,5 mg/ngay. Tré dap Ung tét vai diéu

tri.Vitré co thiéu hut G-6-PD (glucose - 6 - phosphat
dehydrogenase) nén chua chi dinh dapson. Sau 2
thang diéu tri, tré c6 biéu hién mét, dau ngudgi,
kho van dong, di lai. Dinh lugng corticsol mau cho
thay gidm nhiéu, con 2,5 nmol/L. Tré dugc chan
dodn suy tuyén thuong than do thuéc, diéu tri
bang hydrocortisol, sdéng 10 mg, chiéu 5 mg. Sau
diéu tri, tré gidam mét moi, giam dau ngudi. Hién
tai, tré duy tri Dixasiro 2 ngay méi tuan, moéi ngay
02 mL. Cac mun ma mai khong xuat hién, con cac
dat tang sac to sau viém, khong co seo.
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il ity {\ Ve f
Hinh 7, 8: Thuong tén da sau 2 tudn diéu tri:

Cac bong ma da lanh, dé lai cac dat do, dat tham tang

sac t6 sau viém, khéng cé seo

3.BAN LUAN

Pemphigus IgA la bénh da bong nudc tu mién
hiém gap nhat. Khong cé nhiéu sé liéu vé dich té
clia bénh, bao gébm su phan b6 theo tudi va ching
toc. Bénh c6 thé gap & moi nhom tudi, hai gisi nhu
nhau.3 Nghién ctiu téng quan cla Kridin bao gém
137 bénh nhan pemphigus IgA, tudi trung binh la
51,5; €6 9,5% bénh nhan c6 bénh khang thé IgA don
dong va 6,6% bénh nhan c6 bénh viém rudt loét
kém theo.*

Nguyén nhan ctia bénh chua dugc biét ro, bénh
6 thé lién quan tai cac bénh vé khang thé don dong
IgA va bénh da u tdy xuong. Theo nghién ciu cla
Wallach, c6 6 trong s6 29 bénh nhan pemphigus IgA
€6 bénh khang thé don dong IgA (monoclonal IgA
gammopathy).® Khong ré bénh nao xuat hién trudc
nhung hau hét cac ca dugc phat hién tai thoi diém cé
triéu chiing. Cac bénh khac cé thé c6 lién quan bao
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g6m nhiém HIV, bénh Sjégren, viém khdp dang thap,
bénh Crohn. Cidc bénh nhan pemphigus IgA nén
dugc sang loc day du cac bénh mau va nhiém trung.

Bi€u hién ban dau cta bénh pemphigus IgA
thuong ban cap, cac mun md mém trén nén da do,
nhanh chéng v, dé lai cac vay tiét hinh vong, thanh
mang, ¢ thé c6 ngua va dau. Cac vung nép gap
nhu nach, ben hay cé thuong tén. Nhung cé thé lan
tda toan than. Cac niém mac khoéng cé thuong tén,
day la diém khac biét so v6i mét sé bénh da bong
nudc tu mién khac. Cac triéu chiing toan than nhu
sot, mét, dau dau va giam can thudng khong c6.5”
Nghién ctu téng quan cta Kridin cho thdy hau hét
cac bénh nhan cé mun nudc (80,8%), mun mu (75%)
va cdc mang hinh vong (63,6%). Ngua gap & 65,6%
cac bénh nhan. Lang dong IgA & khoang gian bao
gap & hau hét cac bénh nhan (97%). Khang thé IgA
tuan hoan gap & 66,7% cac bénh nhan.*



Chan doan phan biét can dat ra dau tién la véi
bénh da mun mu dudi I6p siing ¢6 dién, hay con
goi la bénh Sneddon - Wilkinson. Bay 1a mdt bénh
da man tinh dac trung béi cdc mun ma voé trung
xudt hién theo dudng vong. Gidng véi thé cla
pemphigus IgA, cdc mun mu trong bénh Sneddon
- Wilkinson c6 phan b6 & ben, than minh, nach, va
khéng c6 thuang tén niém mac. Mé bénh hoc ctia
bénh Sneddon - Wilkinson cé xam nhap viém quanh
mach ctia bach cau trung tinh, cé x6p bao; mién dich
huynh quang truc tiép khong cé lang dong IgA va
cac tu khang thé khang desmocollin-1.2 Chan doan
phan biét th hai 13 vSi bénh pemphigus vay 1a. &
bénh nay, c6 cac bong nuéc néng & than minh, dé
v& dong vay tiét, phan bé & than minh, da mat. Day
la tinh trang bénh lanh tinh, dap Ung diéu tri véi
corticoid toan than va/hodc tai ché. Trén lam sang,
khé chan doan phan biét gitta pemphigus vay la
va pemphigus IgA. Do d6, can st dung mién dich
huynh quang truc tiép dé chan doan phan biét hai
bénh. Trong pemphigus vay 13, c6 tu khang thé IgG
khang lai desmoglein-1; trong pemphigus IgA cé tu
khang thé IgA khang lai desmocollin-1.° Cac chan
doan phan biét khac bao gbm pemphigus dang
herpes (pemphigus herpetiformis), bénh IgA bong
nudc thanh dai, cac nhiém khuén & da.

G tré nay, chdn doan ban dau gap kho khan vi
cac thuong tén khong dién hinh - cdc mun mu [é
té & hai chan. Vi vay, ban dau, tré dugc chan doan
la bénh chéc, dugc diéu tri bang khang sinh uéng
(cefuroxim) va khang sinh béi (acid fusidic) nhung
khong dap Ung diéu tri. Sau khi loai trir cac bénh
nhiém tring cap tinh, tré dugc lam mé bénh hoc va
mién dich huynh quang dé chan doan cac bénh da
bong nudc tumién. Thé bénh &tré nay co thélabénh
da c6 xam nhap bach cau trung tinh trong thugng bi
(IND), dua vao hinh anh mé bénh hoc va mién dich
huynh quang truc ti€p. Tai bénh vién ching téi, chua
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thuc hién dugc xét nghiém chuyén sau dé tim khang
nguyén chinh xac cda bénh.

Trong diéu tri bénh nay, dapson la uu tién hang
dau, thuéc c6 tac dung chéng lai su tap trung, hoat
dong cta bach cau da nhan trung tinh. Tuy nhién,
G tré nay, co su thiéu hut men G-6-PD nén khong
dugc chi dinh dapson.Thay vao do, tré dugc strdung
dexamethason két hap vdi colchicin. Dexamethason
la mot thudc chéng viém, tc ché mién dich co thai
gian ban thai kéo dai, it gitr mudi va nudc. Tuy nhién,
thudc van cé nhiéu tac dung phu, nguy hiém nhat la
suy tuyén thugng than. Vi vdy, trong qua trinh diéu
tri, theo ching téi, nén tim liéu thap nhat cé tac dung
va nén dua vao thai gian béan thai ctia thudc, su tién
trién trén lam sang dé€ quyét dinh xem dung thudc
hang ngay hay theo mét sé ngay trong tuan dé han
ché cac tac dung khong mong mudn. Colchicin la
mot thuéc chdng viém, co6 tac dung lén bach cau
da nhan trung tinh, nén dugc lua chon trong diéu
tri mot s6 bénh da bong nudc tu mién va cac bénh
viém c6 xam nhap clia bach cau trung tinh.

Vi s6 ca pemphigus IgA, dac biét & tré em
khong nhiéu nén ching téi chua c6 kinh nghiém
vé su tién trién cla bénh. Tré van tiép tuc duoc
theo doéi diéu tri.

4. KET LUAN

Pemphigus IgA la bénh da bong nuéc tu mién
hiém gap, nhat 1a & tré em. Chan doéan bénh & giai
doan sdm thudng khé vi su khéng phé bién cda
bénh va cac triéu chiing lam sang chua dién hinh,
dé nham vGi cac bénh da nhiém trung. M6 bénh
hoc va mién dich huynh quang truc tiép, gian tiép
giup ich nhiéu cho viéc chan doan. Bénh can dugc
diéu tri l1au dai va theo doi chat ché cac tac dung
phu cta thudc, nhat la do corticoid toan than.
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SUMMARY

A PEDIATRIC CASE OF IgA PEMPHIGUS

Immunoglobulin A (IgA) pemphigus is a very rare immune bullous disease. IgA autoantibodies
bind to desmogleins or desmocollins, the molecules responsible for adhesion between keratinocytes.
IgA pemphigus has two major subtypes: subcorneal pustular dermatosis (SPD) type and intraepidermal
neutrophilic (IEN) type. The diagnosis of IgA pemphigus in the early phase may be difficult because
this disease is rare and its symtoms and skin lesions are not typical. We report a pediatric case of IgA
pemphigus that has had a good response to systemic dexamethasone in combination with colchicine.
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