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Gidi1 thiéu

Céc bénh than kinh co ¢6 thé biéu hién véi giam stc co khu tri
hoic lan téa. Poi khi chan doan bi tri hodn vi ddc diém nay ciing
c6 thé do mot rdi loan hé thin kinh trung vwong nao do (xem
Chuong 10).

Ngay nay, didu dic biét quan trong 1a phai chin doan sém bénh
thin kinh co vi ngay cang c6 nhleu kha nang diéu tri sém va do
d6, cai thién chit luong cudc song ctia bénh nhan. [1].

Nhirng thuat toan chdn dodn, bao gdm trong chuong nay, cung
cap huéng dan chan doan rdi loan than kinh co thich hgp trong bi
canh cap ctru. Chung tap trung vao cac biéu hién 1am sang chinh,
su khoi phat (tir vai gid dén vai ngay), su hién dién cua céc triéu
chimg va / hodc ddu hiéu lién quan, xac dinh cac yéu tb kich phat
va chi dinh céc xét nghiém chin doan thich hop nhét.

Hay xem xét cac thuat toan khac nhau dugc trinh bay ¢ day, boi vi
¢6 thé nhan théy rﬁ?mg ¢6 mot sb khia canh chung, vi du, mét bénh
nhan bi yéu co v6i khai phat cép tinh c6 thé bi anh hudng boi mot
bénh co nguén géc bénh co hodc than kinh. Dic biét, bénh canh
lam sang c6 thé thay ddi tuy theo su hién dién ciia mot con dau co
don doc hodc c6 lién quan vdi giam st co (Bang 13.1).

Bénh nhan bi dau co lan toa khoi phat cap tinh

Pau co 1a mdt tri¢u chirng thuong gap va khong dac hi¢u duogc tim
thy trong cac bénh co va ngoai co khac nhau. Trong bénh co, dau
co ¢6 thé xudt hién cing véi cac ddu hiéu hodc triéu ching khac
nhu co cimg, mét moi, yéu co khu tra hodc lan téa, khong dung
nap ging sirc, tiéu co van va myoglobin niéu. Dé xac dinh chén
doan khi ¢6 dau nhirc co, diéu quan trong 1a phai danh gia [2]:
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Bang 13.1 Yéu co cép tinh: cac luu y 14m sang cbt yéu

Nguén goc co

« Yéu gbe chi, dbi xumng, dai dang

* Thuong khong c6 roi loan cam giac )

» Giam phan xa gan xuong (dac biét 1a ¢ cac vung bi suy yéu hoan toan)
« Cac khia canh lién quan tai phat: tiéu co van, myoglobin niéu, bénh co
tim

« Mirc CK: cao hoic tang rét cao

« Yéu céc co mit va / hodc co mit

« Su dao dong/bién ddi trong ngay va d& mét moi/mat stc
« Khong c6 rdi loan cam giac

« Phan xa gan xuong binh thuong

* Mirc CK: thuong binh thuong

* Yéu co gdc chi va / hodc ngon chi, thuong khéng dbi ximg

« Giam truong luc co, suy dudng co (hypotrophy), giam/mat phan xa
« C6 thé c6 rdi loan cam gidc

* Murc CK: binh thuong hoac tang nhe

More about on Neuromuscolar Disease Center at Washington University,
St. Louis, MO, USA (http://neuromuscular.wustl.edu/alfindex.htm)

B Khoi phat khi nghi ngoi, hodc do cac yéu t6 kich phat nhu tap
thé duc, nhin an kéo dai, sbt, tiép xuc voi lanh, str dung thubc hodc
céc chit gy t&/mé toan than.

B Sy hién dién cia ting CK mau cho thiy ton thuong co.

B Sy phan b dau co c6 thé khu trii, gigi han & mot ving co don
1¢ hodc lan toa lién quan dén mét s6 nhom co.

B MGdi lién quan véi cac dau hidu va / hodc tridu ching khac nhu
d® mét moi, nudc tiu sAm mau (“coca cola-like” =
myoglobinuria), yéu co gdc chi hodc tiéu co van (vi du hoai tir co
v6i CK huyét thanh cao) [3].

O nhitng bénh nhan bi dau co khi nghi, bénh st 1am sang nén
danh gia can than tinh trang t6n thuong co mac phai do dung thudc
(vi du statin, khang sinh, thudc an than kinh) [4] hodc mic dong
thoi mot bénh ngoai co (vi du nhu céc bénh ty mién, ung thu hodc
IlthIIl trung). Kham than kinh nén tap trung vao su hién dién cua
yéu co voi phan bd ge hodc ngon.
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So d6 13.1 Tiép can bénh nhan bi dau co lan téa khéi phat cip

tinh
Pau co lan toa khoi phét chp tinh

Khoi phat sau khi tap thé duc

Khéi phat sau khi tap thé
cuong d0 cao, nhin an kéo WAL LAY LS

d ftc 46 vira phai 08 A T oy
dai, tiép xtc v6i lanh, nhidm A Ll .9 i
tring, gy t&/mé, thudc
+/- céc dot myoglobin niéu, ti€u  +/- cac dot myoglobin niéu, tiéu S
co van, yéu co thoang qua co van, yéu co thoang qua NS ROk
’ ’ va 4CK
CK > 1000, cin bu nu6e, nguy co suy hé hip va / hodc suy than cip

| |
Nhap vién Bénh than kinh co

ngoai tri

O nhimg bénh nhan dau co sau tip thé duc (So db 13.1), nhin an
hoic tiép xtc 1au véi lanh, dau co c6 thé xéy ra ¢ tir chi. Trong nhitng
truong hop nay, diéu quan trong 1a phai kiém tra sy hién dién cua mot
moi lién quan nao do véi yeu co, myoglobin ni¢u va/hodc ti€u co van

(5].

Nhu ciu nhép vién chi yéu lién quan dén nguy co anh huong dén
cac co hd hp hodc suy than cip sau myoglobin niéu 4 at [6, 7].
Trong truong hop thir hai, budc phai bu nude, va néu can, diéu tri
loc mau duoc khuyén khich.

Sau giai doan cap tinh, chan doan kip thoi 1a can thiét va bao gdom
EMG, MRI co, sinh thiét co va cac xét nghiém sinh hoéa va di
truyén. Nhimng xét nghiém nay co thé gop phan thuc hién chan doan
phéan biét chinh x4c giita cac dang bénh co khac nhau. Gan day,
MRI co da tro thanh mot cong cu chén doan rat quan trong dé xac
dinh 15 hon ban chét va su phin b cua cac co ton thuong, dé chi ra
vi tri sinh thiét va theo dai hiéu qua diéu tri. [8].

Sinh thiét co' van 13 phuong phap cha yéu dé phan biét cac bénh
1y co da duge xac dinh vé mat di truyen hoac mac phai. Ciing nhu
trong bénh co do chuyén hoa, n6 co thé cho thiy duy trir glycogen
(muscle glycogenosis),



MUSCLE PAIN, WEAKNESS AND/OR SENSORY DISORDERS

tang ham luong lipid (bénh co du trit lipid) hodc bét thuong ty thé
(bénh co ti thé) [9] can duoc xac nhan bang cach thyc hién cac xét
nghiém sinh hoa va / hoac di truyén phan tu déc hicu.

Cic xét nghiém sinh héa vé homogenates ciia co gitp xac dinh
khiém khuyét ctia enzym va phan tich gen cho thiy cac dot bién
gdy bénh. Nhitng kiém tra nay rit quan trong vi mét sé bénh co
chuyén hoéa c6 thé dugc diéu tri thanh cong béng céc loai thubc cu
thé. Pic biét, ¢co nhitng dang bénh co du trir lipid dap tng i wu
v6i diéu tri bang riboflavin [10]. Liéu phap thay thé enzym (ERT)
ciing c6 san cho bénh glycogenosis loai IT (bénh Pompe), giai doan
mudn cua bénh, c6 thé co suy hd hip [11].

Bing chung vé tham nhiém viém trong sinh thiét co c6 thé goi y
chan doan bénh co do viém, mot tinh trang co thé dugce diéu tri
thanh cong bang steroid va / hoac thuoc trc ché mién dich.

Mot tinh trang dac biét dugce dac trung boi dau co, ti€u co van va
yéu co cép tinh khu tri (vi du co chay trude) sau mot bai tap luyén
kéo dai nhu ¢ van dong vién chay marathon (“hoi chirng chén ép
khoang”). Trong nhiing truong hop nhu viy, EMG c6 thé cho
thiy t6n thuong co tap trung ma khong co cac khu vuc khac [12].

Cén phai chi ra rang khi dau co lan toa 1 triéu chimg duy nhét, va
tAt ca cac xét nghiém chin doan nhu mirc CK, EMG, MRI co va
sinh thiét co déu am tinh , nguoi ta nén tinh dén “bénh tam Iy”
can phai kiém tra tim than.

Cubi cung, c6 vé thich hop dé vach ra ring mot s6 bénh nhan phan
nan vé con dau dit doi va lan téa, nhan dwoc chan doan "dau co
x0 hoa" (ﬁbromyalgla) la mot tinh trang cho dén nay khéng co
tiéu chuan chin doan cu thé [13]. O mot ty 18 nhat dinh, dau co xo
hoa co lién quan dén bénh ly than kinh soi nho.

RG rang la tir nhitng cén nhéc trén rang viée xac dinh nguyén nhan
cta dau co cap tinh doi hoi mot phuong phép tiep can da phuong
thic ¢ cac Trung tam 16n - noi c¢6 thé thuc hién day du cac tham
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So d6 13.2 Chén doan chuyén siu cip d 1 & bénh nhan dau
co' khéi phat cap tinh

Chén doén chuyén sau cfip do 1 ¢ bénh nhan dau co khoi phat 051) tinh

Khoi phat sau khi tap thé Khai phat sau khi tap Khoi phat khi nghi
duc cudng do cao, nhin thé duc mtre do vira phai
an kéo dai, tiép xuc voi

lanh, nhiém trung, gy t&/

mé
+/- cac dot myoglobin niéu, tiéu +/- cac dot myoglobin niéu, tiéu " 2 L
R , R . +/- yéu co goc chi va
€0 van, yéu co thoang qua €0 van, yéu co thoang qua T oK
Dau lan toa Dau lan toa Dau khu tra EMG
EMG EMG EMG binh thuong/bénh
binh thuong/bénh co binh thuong/bénh co bénh co cuc b co/than kinh
Sinh thiét co Sinh thiét co Sinh thiét co —l

Néu cdc kiém tra
déu am tinh: hoi
ching dau co xo
héa hodc tam ly

N . Bénh co
Bénh & di méc phai:
truyén: hoai i, d
= EYIVDYID diou . do
-LGMD o
d
- PROMM I

Hoi chirg chén ép
khoang

khdm 1am sang va xét nghiém. So d6 13.2 tom tit cac budc cia
kiém tra chuyén sau cap do dau tién cho mot bénh nhan bi dau co
khoi phat cap tinh.

Néu nghi ngo bénh co chuyén hoa, “Cac co d6” c6 thé gitp dua
dén cac dang khac nhau (Hinh 13.3), dac biét 1a st dung chan doan
cap d6 hai véi cac xét nghiém sinh héa va di truyén (Hinh 13.4).
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So d6 13.4 Chéin doan chuyén siu cAp dd 2 & bénh nhan dau co
khéi phat cap tinh, ting CK mau va khong dung nap tap the duc

Sau khi tap thé duc lién tuc
(isometric stress)

Déu hiéu cua thiéu Test anaerobic exercise
mau huyét tan

Phan tich gen PFK. Bénh ly Binh thuong

'

Phan tich gen PYGM —— Binh thuong —> Sinh thiét co

Du trir glycogen binh thuong
hodc tang khi nhuom PAS

Hoat hoa enzym
glycogenolytic va
biochemical glycolytic

Phan tich di truyén
phan tir
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So d6 13.4 Tiép theo

Sau khi tap thé duc kéo dai, nhin
an kéo dai, nhiém trung, sot,
cam lanh, cing thang vé cam xuc

e

Byl Tt sl Plasma acetyl- A Verylong chain Phan tich gen
carnitine, urinary (C16:0 and C18:1) CPTII
organic acids
| fVery long chain Phan tich gen
(C14) VLCAD / TFP
. 5 P Medium chain Phan tich gen
Binh th e —
inh thuong Benh ly (C8, C10) MCAD
L . . | Phan tich gen
Sinh thiét co *Multlple chains ETFDH-ETFA - ETFB
| |
«Ragged red» Binh thuong hoa
) 9 g g hodc
fibers, COX IEhGRIEE khong dgc higu
negative fibers
CRM enzyme
L Phan tich gen
activities - CoQ10 ETFDH ETFA ETFB CPT Il level
level
dot bién
mtDNA/nDNA
Bénh Iy Binh thuong
Phan tich gen Phan tich gen

CPTII

VLCAD, LIPIN1

Bénh nhéan bi yéu co lan téa cép tinh (bénh co

Khéi phat cdp tinh cia yéu co (gio, 1-2 ngay), do cac bénh vé
co, ¢6 lién quan dén mot so tinh trang lam sang giéi han. Nhin
chung, diéu quan trong la phai xem xét boi canh 1am sang noi bénh
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nhan duge kham (phong cép ctru, ICU, khu y té) va danh gia:
Phén bd ctia yéu co (lan téa hay khu tra)

Céc triéu ching dai dang hay thay ddi that thuong

Su tham gia cua cac co mét va / hodc co mit dudi

Lién quan dén dau co, sbt, ton thuong da

Céc yéu t6 kich hoat tiém ning clia cac triéu chimg

Thuat toan da dugc thiét 1ap dé phu hop trong cac diéu kién cp
ctru/khan cép. Mot su khac biét quan trong ddu tién da dugc xac
dinh giita yéu co xay ra khi nghi ngoi (Hinh 13.5) va trong hoic
sau khi hoat dong thé chit (Hinh. 13.6).

Céc truong hop yéu co xuét hién khi nghi ngoi duoc chia thanh
hai loai: truong hgp CK binh thuong va CK tang.

Mot bénh nhan bj yéu co cap tinh véi CK binh thwong; trong
truong hop nay, mirc hormone tuyén giap 1a quan trong va co thé
dan dén chan doan cuong giap.

Bénh sir 1am sang chinh xéc (c6 vét thwong ngoai da, lam dung
thudc, V.v.), €0 r6i loan than kinh tw chu va xét nghiém sinh ly
thin kinh hoan chinh véi kich thich 1ap di lap lai hodc kiém tra
ting soi, 6 thé dan dén chan doan "ngd doc thit".

Khi yéu co ¢6 lién quan dén ting CK, tinh huéng tr¢ nén phurc
tap hon.

Vi dy, néu mét bénh nhan trong phong cdp ciru ¢6 biéu hién yéu
co lan toa khoi phat ban cap (vai gio) gay ra liét mém hogc liét t
chi ma khong kém theo cac co ho hép, viéc xac dinh nhanh cac ion
huyét twong c6 thé dua dén chan doan liét do ha/ting kali mau
(c6 dang di truyén va dang mac phai). Cac nguyén nhan mac phai
ctia ha kali mau bao gom tiéu chay man tinh, st dung thudc loi
tiéu kéo dai, cuong aldosteron, uéng qua nhiéu cam thao, udng ca
phé hodc tra. Viéc phat hién ndng do hormone tuyén giap ting cao
¢6 thé dan dén chan doan liét do ha kali mau do nhiém doc giap
[14].
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So d0 13.5 Tiép can bénh nhan yéu co lan téa cAp tinh khéi
phat khi nghi ngoi

Bénh nhan yéu co lan toa cép tinh

Khoi phat khi nghi

Bénh nhan c6 biéu hién suy thin

O EET EB 5 i Rnhy Ti 1

nhim botulinum
= m
Nhp vién Piéu tri ngoai tra thin
kinh (c6 thé la cuong
Pau co, kho nudt, slap
phat ban trén da
Eocicach Tang than nhiét
kali mau
Nhép ICU Hoi chimg an than kinh
(neuroleptic syndrome),
bénh co do diéu tri hoac
do ddc chat
(amphetamine, cocain,
V.V.)
Viém da co-da co
Nhap vién R
viém co do virus
Bénh co tir chi
cap tinh .
(AQM: Acute CK > 1000, can bu nudc,
quadriplegic L———> nguy cosuy ho hél? va/
myopathy), — hofic suy thén cap

bénh co hoai tir

T Il
Dié\{ tri ngoai tra

Nhap vié
apvien than kinh co

Yéu co v6i ndng d6 kali thay ddi ciing duge tim thiy trong mot sb
dang di truyén dugc goi 1a "bénh 1y kénh" Viéc chan doan liét
chu ky do ha kali mau dya trén tién st ¢6 cac dot liet mém, kéo
dai vai gid dén vai ngdy, dwoc kich hoat boi thirc an giau
carbohydrate, uéng rugu hodc truyén glucose vai bang ching ha
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So d6 13.6 Tiép can bénh nhan yéu co lan téa cip tinh, phat
sinh trong hoac sau khi hoat dong the chat

Bénh nhan yéu co lan toa

cap tinh

Bénh nhén c6 tién su: ti
ine kém ¢6 hog - v
CK tang kém c6 hodc

thé duc cuong do cao,

khong c6 myglobin niéu dung ma tay, cai ruou
Khoi phat trong Tién sir mét moi +/- Yéu Yes
hodc se:u khi tap co mat va cq thudc hanh Nghi ngd bénh co
thé duc tuy FA
chuyén hoa

e l

Diéu tri ngoai tri

RES thin kinh CK >1000, cdn bt
nuéc, nguy co suy hd
Nhuoe co hép/suy than cip
Nguy co suy ho hép?
|
m Pidu tri ngoai tra
Diéu tri ngoai tri than kinh co
Yes than kinh co Yes
Nhap vién Nhap vién

kali mau trong cac con va khong c6 tang truong luc co ca trén lam
sang 1an EMG. Test Fournier da dugc chimg minh 1a mot céng cu
chén doan rét hitu ich trong viéc chin doan phan biét voi cac dang
bénh co khac [15].

Chan doan li¢t chu ky do ting kali mau dwoc xac lap khi co cac
con liét mém c6 thé két hop vdi yéu co mét, co nudt va co than,
tang kali mau (> 5 mmol / 1), khoi phat trude tudi 20. Co thé bi
kich phat do dn qua nhiéu thuc phim giau kali sau khi nghi ngoi
hodc ging stic, glucocorticoid, tiép xtic voi lanh hodc cing thing
cam xuc. Nguy co tim mach do ting kali mau hoac ha kali mau
doi héi phai c6 “ma d6” (red code) trong phong cip ciru.
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Néu yéu co co lién quan dén ting CK, dau co, kho nudt, phat
ban da tai phat, mgt “bénh co do viem”, nhu viém da co hoéc
viém da co cin duoc nghi ngd [16]. Nhimg bénh nhan nay ban dau
duoc kham boi bac si ndi khoa, bac si thép khép, béac si da liéu,
trong khi bac si than kinh s& dwoc hoi chidn mudn hon. O nhitng
bénh nhan cao tudi, bénh co do viém c6 thé 1 bénh can ung thu va
doi hoi mot cudc kiém tra rat chinh xac. Xac nhan chin doan bénh
co do viém thudng thu duge bang cac xét nghiém mé hoc, hoa mod
hoc va héa md mién dich cua cdc miu sinh thiét co.

Khi ¢ sot, viem co do virus ciing nén dwoc nghi dén. Trong
nhiing truong hop ndy, ngodi cac tridu chimg (dau co) va cac déu
hiéu ciia bénh co (yéu co), thuong cé cac khia canh khac lién quan
dén mot bénh toan than. Céc loai virus lién quan khac nhau nhu
cim loai A va B (thuong gap nhét), enterovirus, EB, adenovirus va
HIV. Viém co do cac virus nay dac trung boi sy khdi phat dot
ngot, thuong 1a trong nhitng ngay dau phuc hdi (convalescence),
dau co & chi dudi, di lai khé khan. EMG cho thay céc dau hiéu
bénh co; trong nhitng trudng hop nay, khong c¢6 chi dinh sinh thiét
co, diéu tri theo triéu chimg [16] va bénh khoi sau vai ngay [17].

Nguyén nhan khéc ctia yéu co cap tinh 1a sy thay d6i nhiét d¢ co
thé nhu duge quan sat théy trong sbc nhiét, tang than nhiét ac tinh,
héi ching an than kinh 4c tinh hodc sau khi uéng mot sb chat doc
(amphetamine, cocaine, v.v.). Ton thwong co co thé rt 16n dén
mirc xuét hién myoglobin ni¢u va cé thé 1a mot diu hi¢u de doa
cin dwgc diéu tri nhanh chong.

Trong ICU, c6 thé quan sat thiy sy khoi phat cép tinh cia yéu co
& nhitng bénh nhan [18] “bénh co' tir chi cip tinh”. Tinh trang
nay ban dau duoc quan sat théy & bénh nhan hen dwoc diéu trj
bf?lng steroid va chen than kinh co khong khtr cuc va sau do duogc
bao cao ¢ bénh nhan ghép tang. Hinh anh lam sang duoc dac trung
boi tinh trang yéu nghiém trong ciia tit ca cac co tu ¥, phd bién &
cac ving co gbe chi. Yéu co hé hép can trd bénh nhén cai thd may
[19]. Sinh thiét co c6 thé thdy méit cic sgi myosin. Nhimng bénh
nhan khac c6 thé b hoai tir co 6 at nhu bénh hoai tir co cép tinh
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voi hién tuong tao khong bao (vacuolization) va thuc bao
(phagocytosis) sQi co.

Céc truong hop yéu co khoi phat ban cap khic véi CK cao di
dugc mé ta & nhitng bénh nhan dang dung mét s loai thude nhu
thudc chdng loan than va chong tram cam, thudc an than gay ngu,
khang histamine, hoa trj liéu va thudc ha lipid (vi du Statins). Réi
loan co ciing c6 thé do str dung ddng thdi nhiéu loai thube véi
nhau, c6 kha niang gay ra tic dung hiép dong [4].

Yéu co xuét hién trong hodc sau khi hoat déng thé chat Hinh
13.6) c6 thé lién quan hodc khong lién quan dén myoglobin niéu.
Mot s6 nguyén nhéan gy ra myoglobin niéu c6 thé 1a do hoat dong
co bip qua mirc nhu ¢ van dong vién chay marathon, co giat hoac
hoi ching cai rugu.

Bénh co chuyén héa do khiém khuyét enzym (vi du thiéu
carnitine palmitoyltransferase thiéu myophosphorylase thiéu
phosphofructokinase, thiéu chudi enzym hé hip) c6 thé biéu hién
v&i myoglobin ni¢u.

Cubi cing, chung ta phai nhé rang su khéi phat cip tinh ciia bénh
nhuge co c6 thé xdy ra.

Bénh nhén bi yéu co cip tinh (do than kinh va khong
do chin thuong)

Viéc phén loai cac bénh cua hé than kinh ngoai bién dugc dac
trung boi sy khong dong nhit vé mat 1am sang. Trén thuc té, s&
hiru ich néu lam theo tidu chi phan bd 1am sang, phan biét cac
dang bénh 1y than kinh khu tr v6i lan téa. Phan tich bat ky su lién
quan hoac r6i loan cam giac don doc nao va su phan bd cua chung
s& cung cép thém dit liéu chan doan (Hinh 13.7).

Viéc danh gia sy phan b trén co thé cia cac tridu ching va déu
hiéu 14 can thiét dé chan doan chinh xac sy suy giam ciia mot day
than kinh, mot hodc nhiéu ré hay dam r6i. Tuy nhién, nhiing bénh
nhéan nay nén dugc chuyén dén mot trung tim than kinh co dé thuc
hién mét cude kiém tra 1am sang va sinh Iy thin kinh hoan chinh
(Hinh 13.8).
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Hinh 13.7 Skin dermatomers

C5 Xuong don L1,2,3,4 Vung mat trude chi dudi

C5, 6, 7 Ving mit bén chi trén L4, 5, S1 Ban chan

C8,T1  Vung giita cua chi trén L4 Ngon chan cai

Cé Ngon tay cai S1,2,L5 Vung mit sau chi dudi

C6,7,8 Bintay S1 Canh bén cua ban chan va ngon 5
c8 Ngon tay 4 va 5 S2,8,4 Ving ddy chau

T4 Num v

T10 LG tén
T12 Ving ben

Mit khac, néu sau khi khéi phat cép tinh, sy phan bd cua céc
triéu chimg / ddu hiéu 1a hai bén va déi xing hodc hiém hon 1a
khong ddi xtrng, bénh nhan phai dugc nhap vién vi co thé c6 lién
quan dén ho hip [20] (Fig. 13.9).
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So d6 13.8 Tiép can bénh nhén yéu co cuc b cép tinh (do than
kinh va khong do chan thwong)

Bf}nh nhéan yé'u cuc bo
cap tinh (do than kinh va

khong do chan thuong)

Céc ddu higu/tridu chimg cuc bo

: . :

Thén kinh R& than kinh Pam rbi
ngoai bién

. = e

Kham ngoai tra thin kinh co va kiém tra sinh 1y than kinh

e

Bénh don day than kinh? Bénh 1Y r& thn kinh Chi dusi?
(Nguyén nhan can
duoc xac dinh)

Yes NCVs lan toa O chi trén Yes
cham va dau?
Viém mach, dai thao duong Hoi ching Garland
Yes Yes
HNPP Ho6i chirng Parsonage Turner

Khong c6 nghi ngd gi ring hoi chimg Guillain-Barré syndrome
(GBS) 1a nguyén nhan thuong gip nhét cia yéu co cip tinh co
ngudn gbc than kinh. Néu nghi ngd dwa trén tién st (bénh nhiém
trung dudng ho hap hodc dwdng rudt trude do thuong dwoc ghi
nhén), bénh nhan phai dugc nhdp vién va kham lam sang, dién
sinh 1y va dich ndo tay [21]. Cac xét nghiém sinh 1y than kinh déi
khi phai dugc lip lai sau mot vai tuan dé dinh rd ban chit thoai
héa soi truc hodc huy myelin cia bénh. Nhap vién cling dugc
khuyén cdo vi 20% bénh nhan c6 thé bi ton thwong co hd hap va
can duoc cham soc tich cuc [22, 23].

Mot vin dé khac c6 thé can nhap vién la rdi loan than kinh tu
chu kich phét véi ty 18 thay dbi tir 1/3 dén 2/3 sé bénh nhan
GBS [24, 25]. Yéu co khoi phat cap tinh it thuong gap hon,
ddi khi kém theo dau (chu yéu & ngon chi va khong déi xtimg &
chi trén), nhung c6 thé quan sat thiy trong bénh 1y than kinh
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van dong da & lién quan dén da block (multiple blocks) dan
truyén than kinh, hiém khi kém theo day than kinh hoanh.

Trong trudng hop bénh than kinh cip tinh, chin doan réi loan
chuyen héa porphyrm phai dugce xem xét [26]. Chéan doan nay
c6 thé bj bo sot vi biéu hién 1am sang phuce tap twong tr nhur cdc
bénh 1y khéac. Bién thé thuong gip nhét 1a réi loan chuyén héa
porphyrin cip tinh tirng dot, v6i tinh chit di truyén tréi qua
NST thuong, mirc do thdm nhép (penetration) thip va ty 1& hién
méc tir 1 dén 10/100.000. Biéu hién thuong gap nhét 1a dau bung
cép kém theo budn ndn, nén va kich dong. Trong mot sb truong
hop, ban du cung ¢6 cam giac dau 0 lung, c6 kha nang lan xuong
cac chi dudi, tién trién nhanh thanh bénh than kinh nang, chu yeu
1a van dong va tu chu, co thé co tén thuong bo may hé hip [27].
Thuong c6 ton thuong mit va hanh tuy (facial and bulbar
impairment), trong khi phan xa gan xuong thuong khong co, thi
phan xa gan Achilles dugc bao ton. Sy tuong dong manh mé giita
hinh anh 14m sang nao d6 v6i GBS 1a 16 rang; chdn doan phén
biét phai dua trén bénh st 1am sang (cac yéu té khoi phat co thé
Xdy ra), tien s gia dinh va kiém tra sinh hoéa (luong
porphobylinogen va axit delta-aminolevulinic trong nuéc tiéu).
Mot xét nghiém don gian c6 thé hiru ich 1 sy sim mau cia nudc
tiu khi tiép xuc voi anh ning mat troi (sw tring hop-
polymerization ctua qua nhidu porphobylinogen). Chén doan sém
1a rat quan trong dbi voi cude séng ctia bénh nhan, vi c6 thé xéac
dinh cac bién ¢ hodc yéu tb kich phat; trong truong hop co giat,
phai tranh dung barbiturate!

Nhiém déc kim loai ning cép tinh (asen va thalium) 1a nhing vi
du tuyét voi vé quy luat cac chit doc than kinh hiém khi chon loc
dbi voi hé than kinh trung wong. Trén thuc té, bénh canh 1am sang
duogc dac trung boi sy tham g1a ddng thoi hodc tudn ty cia mot sd
co quan. Day 1a mot manh mdi thich hop dé chin doan phan biét
sorm Ca thallium va asen déu c6 trong thudc trir sdu, va viée an/
ubng ching c6 thé tinh cd xay ra. Trong ca hai truong hop, giai
doan lam sang trude giai doan bénh than kinh duoc dic trung baoi
c4c triéu chimg tiéu hoa (tiéu chay, budn nén, nén) va ty chu (nhip
tim nhanh va ting / ha huyét 4p). Cac khia canh bénh 1y than kinh,
xdy ra ngay sau d6, ban diu nhay cam véi cac di cam bong rat va
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lan t6a xa-gan (dysto- pr0x1ma1 diffusion), rit nhanh sau d6 1a yéu
tién trién va ciing c6 thé dan dén suy ho hip [28, 29].

Su khoi phat cép tinh ciia tinh trang yéu co ciing c6 thé anh huong
dén nhimg bénh nhin mic cic bénh khac va lam phiic tap thém
bénh canh 1am sang. Trén thuc té kha thudng gap, bénh nhan trong
ICU phat trién bénh co va/hodc bénh than kinh cép tinh (bénh than
kinh co do méc bénh nang) [19]. Tén thuong than kinh co thuong
dugc phat hién lac gap kho khan trong viée cai may thd cho bénh
nhan. Trén thyc t&, cac tridu chiing than kinh co da phat sinh, nhung
v6i tinh trang nguy kich ctia bénh nhan, rat kho dé phat hi¢én ra
chiing. Chin doan som 1 rat quan trong dé tranh nam ICU kéo dai va
cai thién kha nang hdi phuc dai han. V& mat 1am sang, vi bénh nhan
thuong co biéu hién liét tir chi nang, nén diéu quan trong 1 phai kiém
soat kha nang ho hap. Theo ddi dién sinh 1y, & nhitng bénh nhan nguy
kich ¢6 bién d6 CMAPs va dién thé cam giac (SAPs) giam som, ¢6
thé 1a mot tro giup c6 gia tri. Cac yéu td nguy co lam khoi phat bénh
than kinh-co' do bénh ning (critical illness neuro-myopathy) di
duoc xac dinh, chéng han nhu nhiém trung huyét, suy da co quan, sir
dung steroid va / hogc thudc chen than kinh co, bat dong kéo dai va
tang dudng huyét [30]. Can bénh nay duoc cho 1a do thoai hoa soi
truc gay ra boi dap ung viém toan than véi viém vi mach. Nguoi ta
cling goi y vé tinh hung phin/dé kich thich thoang qua cta cac kénh
phu thudc dién thé natri voi hau qua 1a t€ 1iét chirc nang cta cac soi
truc va soi co [31]. Phosphat mau (insulin chuyén phosphat vao
trong té bao) ciing can dugc theo ddi chit ch& dé tranh khoi phat liét
tr chi mét phan xa, mac du kha hiém, nhung nén dugc can nhic
trong chin doan phan biét ciia bénh nguy kich, & nhiing bénh nhan
méi phau thuat hodc nudi dudng qua duong tinh mach kéo dai [32 ].
Trong trudng hop giam phosphat méu ning, ciing co thé quan sat
thay Iu 1an, co gidt, bénh ndo va hon mé. Thudng gip hon 14 bénh
canh 1am sang bao gom su tién trién nhanh chong cta di cam quanh
mi¢ng va cac chi, cling nhu sy hién dién cta loan van ngon
(dysarthria) va lit t chi.

Sot Ty song Nile (West Nile fever) 1a mot bénh do vi rat Tay
song Nile gay ra. Cac 6 chira vi rat 14 cac loai chim va mudi hoang
da, cac vét @bt cua ching 1a vector trung gian truyén bénh chinh
cho con nguoi. Thoi gian  bénh tir khi bi mudi dot thay doi tir 2
dén 14 ngay nhung ciing c6 thé kéo dai dén 21 ngay & nhimng ddi
tuong bi suy giam hé thong mién dich. Hau hét nhitg ngudi bi
nhiém ban dau khong biéu hién bat ky triéu chimg nao, tuy nhién,
trong s6 cac truong hop c6 triéu chimg, khoang 20% c6 céc tridu
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chirng nhe s6t, nhttc dAu, budn nodn, ndn, ndi hach to va phat ban
trén da. Liét mém cép tinh gidng vai bénh bai liét do poliovirus va
¢6 thé nhanh chong dan dén suy ho hip. Cac triéu ching nghiém
trong nhét xay ra ¢ it hon 1% sé ngudi bi nhidm va bao gdm sbt
cao, dau dau dir doi, yéu o, mat dinh hudng, run, 16i loan thi giac,
té, co giat, 1oi liét va hon mé. Mot sb tac dong than kinh c6 thé 1a
vinh vién hodc gay tir vong; trong nhiing trudng hop nghiém trong
nhét (khoang mot phan nghin), vi rat c6 thé gy ra bénh viém nio
tr vong. Chan doan dugc xac nhan chu yéu thong qua cic xét
nghiém (Elisa hodc mién dich huynh quang) duoc thyc hién trén
huyét thanh, va trén dich no tay néu duogc chi dinh, dé phat hién
cac khang thé IgM.

Néu khiém khuyét van dong chi giéi han & cac chi dudi kém
khiém khuyét cam giac, dau va réi loan co vong, chung ta ciing
phai nghi ngo hi chirng trén nén (epiconus), non tiy (cone) va
chum dudi ngua (cauda).

Bénh nhén ro6i loan cam giéac cap tinh (kiéu ngoai bién)

Céc rbi loan cam giac cip tinh, khong do chén thuong ciing c¢6 thé
duoc phan biét boi sy phan bo cua ching thanh “cuc bd” va “lan
téa”. Roi loan "cuc bg" cling bao gdm nhimng rdi loan phan b da

6, vi chiing ¢6 cac co ché gay bénh tuong tu (Hinh. 13.10).

Su phﬁn biét giira rdi loan cam giac khu tri/da 6 véi lan toa cAp
tinh vé co ban dua trén cac khia canh lam sang. Mat khac, khong
¢6 cong cu chan doan bd sung nao thudng cé san tai phong cap
ctru [33].

Sau d6, chan doan phan biét gitra cac dang lién quan dén mot hoac
nhiéu day than kinh, mot hodc nhiéu r& hoic mot phan cua dam
r6i, ciia mdt hodc ca hai bén, trong bdi canh rdi loan lan toa, gilra
cac dang c6 réi loan chirc nang van dong hay khong c6 rdi loan
chirc nang van dong, dua trén nghi ngd lam sang va / hoac danh
gia sinh 1y than kinh. Hinh 13.11 tom tat cac buoc kham lam sang
va kiém tra sinh 1y than kinh ctia bénh nhan r6i loan cam giac cap
tinh va phan b6 khu tra.
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Hinh 13.10 Tiép cén bénh nhéan rdi loan cim giic cip tinh
(ngoai bién)

Bénh nhan r6i loan cam giac

cap tinh (ngoai bién) Céc ddu hiéu/triéu chimng cuc bo
Cuc bd
¢ ¢ ¢ Lan toa
Don hoge da day RE than kinh Dim r6i l
than kinh ngoai bién i
l C6 hodc khong co roi

loan chirc nang van dong
Co6 hodc khong co dau

Kham ngoai trd than kinh co va

kiém tra sinh ly than kinh Nhap vién

Hinh 13.11 Chén doan chuyén siu ldm sang-sinh Iy thin kinh
6 bénh nhén bi roi loan cdm giac cap tinh va phan bo khu tra

Bénh nhan r6i loan cam giac

cép tinh (ngoai bién) L , N
Cac dau hi¢u/triéu chimg cuc b

Cuc bd
|
Don hoic da day than l l )
R than kinh Dam rbi

kinh ngoai bién

I — o

Khong dau + NCVs Kém Khong dau + NCVs Kém  Khong dau + NCVs

Kem N
dau? lan téa chdm dau? lan téa cham dau? lan toa chim
l Yes l Yes l Yes

ACE]  Nghi ngd HNPP MG  Nghi ngd HNPP MG  Nghi ngd HNPP

Hoi chimg parsonage-Turner,

bii thao duong, Thoat vi dia dém, ¢
viém mach mau, tham nhidm khéi u, Bénh teo co dau day than kinh

bénh phong VZV di truyén (Hereditary
Neuralgic Amyotrophy), tham

nhidm khéi u, dai thao duong
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Cac dang khu trii cdn dwoc phan biét theo su hién dién hodc ving
mit ciia triéu chirng dau. Trén thuc té, cac rdi loan cam giac cép
tinh do chen ép, chin thuong hodc tdn thuong mach mau ctia mdt
hodc nhiéu day than kinh, tn thuong chén ép hodc thim nhiém
ctia mot hodc nhiéu r& than kinh va tén thuong dam rdi trén nén
bénh ty mién, mach mau hoic di truyén thuong di kém véi mae do
dau khac nhau hoic cac triéu ching lién quan khac cé tinh
chit van dong.

Nguoc lai, dau thuong khong c6 mit trong cac bénh 1y thin kinh
di truyén voi su gia tang tinh nhay cam cuia cac day than kinh voi
ton thuong do chén ép (HNPP). HNPP biéu hién dién hinh véi cac
101 loan cam giac cap tinh (giam cam giac va / hodc di cam) va
phan b trong khu vuc cua mdt hoac nhiéu day than kinh hoic ré
hodc dam rdi. HNPP ciing c6 thé két hop vdi céc triéu chimng hoic
dau hiéu van dong.

R&i loan cam giac cép tinh lan toa chép nhan mot co ché bénh sinh
khac néu chung c6 lién quan hodc khong véi cac tridu chimg va /
hodc dau hiéu cua réi loan chic nang van dong. Mot 1an nita, diéu
nay c6 thé dugc xac dinh dua trén 1am sang va xét nghiém sinh ly
than kinh. Trong truong hop dau tién (voi rbi loan chirc ning vén
dong), cac dang 161 loan mién dich cép tinh nhu hoi chig Guillain-
Barré va hoi chimg Miller Fisher 1a phd bién nhét. Loai sau duoc
dic trung boi sy hién dién cua that diéu, mét phan xa va liét co mét
(1a rbi loan chirc nang van dong chinh) [34]. Trong chan doan phan
biét (Hinh 13 12), cac gia thuyet khac da dugc bao cao trong céac
truong hop 1di loan cam giac cap tinh véi mirc do r6i loan chic
nang van dong thay ddi [35]. Sau d6, c6 mot sé loai ma theo dinh
nghia, khong c6 triéu ching va déu hiéu van dong va ching c6 thé
biéu hién khai phat cép tinh (thdm chi d6i khi 1a ban cp tinh hodc
hiém hon 12 mén tinh) [36].
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Hinh 13.12 Chin do4n chuyén siu 1dm sang-sinh ly thin kinh &
bénh nhan bi roi loan cam giac cap tinh va phan bo lan téa

Bénh nhan bj réi loan cam

o i —
FHmE i e Céc dAu hiéw/triéu chimg cuc bd

Lan toa

Khong co khiém khuyél
van dong?

C6 khiém khuyét

van dong? l

V6 can, can ung thu, ty mién,
nhiém tring, nhiém doc (thudc,

Yes v.v.)

Ho6i chirng Guillain Barré, hoi chimg
Miller Fisher, nhiém trung (HIV,
Borrelia), dc chét (thude, vit. B6, kim
loai), nguyén nhan chuyén hoa (dai thao
dudng, r6i loan chuyén hoa porphiria)
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