Bénh Marchiafava-Bignami:
Ca lam sang hiém gap

G101 THIEU

Bénh Marchiafava-Bignami (MBD) la réi loan
hiém gip véi dic diém la hay myelin hodc hoai
ttr thé chai va t6n thuong chit tring cén vo . Du
theo y van ghi nhin cac trusng hgp MBD hau hét &
ngudi bénh st dung rugu nhiéu nhung ciing 6 ghi
nhén mét vai trudng hop 6 ngudi bénh khong uéng
ruguy, goi y rang rugu khong phai 1a tic nhin chinh
ctia cac tén thuong trén”.

Biéu hién lam sang cia MBD kha da dang va
khong dic hiéu goi y nguyén nhén. Biéu hién bénh
c6 thé 6 dang cdp, ban cdp hodc man tinh. Néu biéu
hién cdp tinh thi dac trung la mat y thitc dot ngot,
co giat, con néu khdi phat ban cdp 1a 6 thé la hoi
chiing mit két n6i gitia hai ban cdu, ndi khé nghe,
apraxia, mét dinh danh, va khi biéu hién man tinh
1a sa sut tri tué, r6i loan hanh vi, loan than va triéu
chiing ctia hoi chiing mét két néi gitia hai ban cau'.
Chan doan bénh dua vao dic diém hinh anh hoc
dién hinh I t6n thuong & thé chai dac biét la 16p
gitia, trong d6 MRI so nao dugc xem la tiéu chuén
vang trong dénh gia tén thuong 6 MBD .

Do co ché bénh sinh cia MBD chua dugc hiéu
ro nén hién tai chua cé diéu tri dic hiéu. Hién tai,
diéu tri cha yéu la diéu tri ndng d6 nhu bé sung
vitamin B, diéu tri cic bénh dong mic va ngung
rugu néu & cic ddi tugng stt dung rugu nhiéu. Tién
luong bénh do d6 cang dé dit nhung chdn dodn va
diéu tri sém la cic yéu t6 quan trong dé gitp cho
ngudi bénh héi phuc tét hon .
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MO TA CA LAm SANG

Bénh nhén nam 53 tudi, nhdp Khoa No6i Than
Kinh véi tinh trang r6i loan y thic. Tién can la st
dung rugu nhiéu trén 10 ndm, hdu nhu mai ngay déu
uéng khoang 1 chai nuéc suéi 350 mL, ngoai ra chua
ghi nhén tién can bénh Iy néi khoa, hoac bénh than
kinh nao khac.

Thoi diém 3 tudn trudc nhép vién, xudt hién
biéu hién kho khan trong giao tiép véi ngudi nha,
khong thé goi tén mot vai d6 vat, kho khan trong
thuc hién cac dong tic can dung hai tay phéi hop
nhu cdm bat com dung daa an, kem véi d6 1a dilai
kho khian do yéu ti chi. Kham tai bénh vién gin
nha, dugc nhén dinh dot quy va diéu tri ngoai tra
vdi aspirin va statin.

Dén thoi diém 1 tudn trudc nhép vién, bénh
nhén sau khi diéu tri theo toa & trén thi triéu chiing
ngay cang niang hon véi cic biéu hién nhu sau:
khong nhén biét dugc ngudi than, néi chuyén lac
dung lac sai, khong di lai dugc ma chi nam trén
giudng, khong thé ty sinh hoat dugc.

Tiép cin bénh nhén & thoi diém nhap vién bénh
nhan lay goi m& mét, néi chuyén luc ding luc sai va
dép ung chinh x4c kich thich dau GCS 9 diém. Sinh
hiéu 6n dinh, khong ghi nhén sét. Kham than kinh
ghi nhan: liét t& chi, dong t& 3mm déu 2 bén, vin
nhan khé danh gid, stic co ti chi 1/5 theo MRC,
ting phan xa gin co t chi, Babinski duong tinh hai
bén, c6 mém, ddu Kernig 4m tinh, cdc ddu than kinh
khéc khé danh gia chi tiét.
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MRI so nao tai thoi diém nhép vién ghi nhén:
t6n thuong ting tin hiéu & thé chai trén xung DWI,
di kem gidm tin hiéu trén ADC map (hinh 2). Trén
xung T1W c6 ghi nhén t6n thuong giam tin hiéu
tai 16p gitia ctia thé chai (hinh 3), con dugc goi ddu
hiéu “sandwich” dac trung caa MBD. Két qua xét
nghiém mdu va dich nao tuy khong c6 bét thuong
déng chuy (Bang 1).

Bdng 1. Két qud xét nghiém mdu va dich ndo tiy thoi

diém nhdp vién

Két Khoing

qua | binh thuong
Mau
Bach ciu 183 3.6-112
NEU% 80 43.3-76.6
LYM 19 16-43.5
Glucose (mmol/L) 42 4.1-59
Vitamin B12 (pmol/L) >2000 | 145-569
Amonia 399 11-32
Ethanol (mmol/L) 0.56 0-1.7
Acid Lactic 23 0.5-22
Thyroid stimulating hormone | 1.6 04-4
Free-Triioidothyronine 42 3.1-68
Cerebrospinal fluid
Color Clear
Glucose (mmol/L) 35 2742
Protein (mg/dl) 25 5-54
Héng cau (tb/mm’) 0 0-3
Bach cau (tb/mm?®) 0 0-5
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Hinh 2. Ton thuong han ché khuéch tdn thé chai trén
xung DWI, kém theo gidm tin hiéu trén ADC map

Hinh 3. “Sandwich sign” trén xung Sagittal TIW cho
thdy ton thuong phdn 16p giia

Dua vao bénh canh la réi loan y thtc ting dan
kem cic triéu chiing khiém khuyét than kinh lan
toa trén ngudi bénh st dung rugu nhiéu thi c6
thé c6 cac nguyén nhin sau: nhiém triing hé than
kinh trung vong, nhém nguyén nhéin chuyén héa
noi tiét nhu ha dudng huyét, réi loan dién giai,
bénh nao gan, cic khiém khuyét dinh dudng lién
quan dén rugu nhu bénh nao Wernicke lién quan
dén thiéu vitamin B1, thiéu vitamin B12 va folate,
hiém gip hon la MBD. MRI so nao cho thdy hinh
dnh dic trung ctia ton thuong thé trai, chu yéu la
16p gitta, két hop véi két qua trong gidi han binh
thudng xét nghiém méau va dich nio tuy (bang 1)
da gitip loai trit nguyén nhan nhiém trung hé than

kinh trung vong, cic nguyén nhin chuyén hoa,
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thiéu vitamin B12 va folate, bénh niao Wernicke
do hinh anh hoc khong phu hgp. Sau khi da loai
trlit cdc nguyén nhéin trén thi chdn doan MBD
dugc nghi nhiéu nhit do c¢6 hinh anh hoc MRI
dién hinh véi ton thuong chu yéu & thé chai, dac
biét 1a16p gitia & thé chai.

Lic nay, ngudi bénh dugc diéu tri bang thiamine
véi liéu 1500mg dudng tinh mach, trong 7 ngay
dau tién két hop véi vién udng Vitamin dang két
hgp. Corticoid khong dugc chi dinh trong trudng
hop nay.

7 ngay sau khi nhép vién, tri gidc x4u hon, bénh
nhéan hén mé, Glassgow =7 diém, phan xa dong tu
va phan xa tién dinh mat con, khong ghi nhén co
co giat. Bénh nhén c6 biéu hién caa nhiém trung
huyét ti bénh vién. Thoi diém nay dugc diéu tri
bang thiamine 250mg/ngay va cic diéu tri khac
nhu khang sinh va ché d¢ dinh dudng danh riéng.
Thoi diém 10 ngdy sau nhép vién, bénh nhén dién

bién ning va ti vong sé¢ nhiém triing.

BAN LUAN

MBD la mot bénh ly rit hiém lién quan téi cac
tén thuong viém va huy myeline d6i xtng tai thé
chai, banglam sang da dang va khong dac trung, rét
dé chdn doan nham véi cdc bénh Neuron van dong
hodc ngay ca dot quy cdp tai thoi diém tiép can ban
dau. Dic diém lam sang duy nhat c6 thé dugc coi
1a tuong doi dién hinh 1a ddu hiéu méit lién két gita
hai ban ciu do ton thuong thé chai dugc m6 ta kha
sém trén bénh nhin MBD? bao gébm bénh nhén
khong thé goi tén dugc tén d6 vat don gian khi cim
béng tay trai (khong c6 réi loan vé cam giic, mét
ngén ngit khic), bénh nhan khong thé thyc hién
ctt chi d€ biéu dat cich dién dat’. Tuy nhién dic
diém nay gitp chi diém cho ton thuong tai thé chai
hon 1a chan dodn xdc dinh MBD. Do biéu hién lam
sang da dang nén viéc chdn dodn MBD dua vao dic
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diém hinh anh t6n thuong thé chai dién hinh trén
MRI hoidc CT, trong d6 MRI a tiéu chudn vang
trong chdn dodan MBD.

Hinh anh hoc dac trung cia MBD la t6n thuong
chu yéu 16p gitia thé chai, d6i xting, trén MRI giai
doan cdp 13 hinh dnh han ché khuéch tan trén xung
DWI va giam tin hiéu tuong tng trén ADC map.
MBD la mét r6i loan hiém gip va déng nghia viéc
chdn doan ciing rit kho khan va dé nhiam lan véi
cdc bénh ly khac.

Co ché t6n thuong ndi chung va co ché tén
thuong tai thé€ chai hién tai van chua dugc lam
sang t6 hoan toan. Tuy nhién viéc phat hién va
diéu tri sém c6 thé gitp cdi thién dugc tién lugng
cta bénh.

KET LUAN

Mic du céc bién phap diéu tri c6 thé han ché qua
tién trién ctia bénh, tuy nhién viéc chdn dodn sém
van la mot thach thic trong thyc hanh lam sang.
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