Tong quan bénh teo da hé théng

Lé Thi Ngoc', Nguyén Thanh Binh?
Bénh vién Lao khoa Trung uong'
Dai hoc Y Ha Noi°

Teo da hé théng (MSA) la mét bénh thoai hoa than kinh tién trién tang dan, thusng gap tha
hai trong héi chung Parkinson khéng dién hinh. Bénh biéu hién véi cac triéu ching cda héi ching
Parkinson, that diéu tiéu nao, rdi loan than kinh thyc vat va hdi chung thap.

1. LICH SU

Nim 1900, Dejerine va Thomas lan ddu tién mé
td cac truong hop lam sang vé bénh teo tram cau
tiu ndo. Sau nay, diy dugc xem la mot thé cua teo
da hé thong,

Niam 1969, thuét ngit "teo da hé théng" dugc
dua ra bao gém ca ba hoi chiing lam sang la thodi
héa thé van chit den, teo trdm ciu tiéu nio va hoi
chiing Shy-Drager. Nam 1999, thuit ngi teo da
hé théng thé Parkinson véi triéu chiing Parkinson
chiém vu thé (MSA-P) da dugc stt dung thay thé
cho thodi hda thé van chit den, teo da hé théng
thé tiéu nao véi triéu ching tiéu nao chiém uu
thé (MSA-C) thay thé teo trdm cdu tiéu nao. Hoi
chiing Shy-Drager dugc stt dung khi bénh nhén c6
triéu chiing than kinh thyc vét chiém uu thé.

2. DICH TE

Ty 1é mac trung binh hang nam uéc tinh 1a 0,6
dén 0,7 trén 100.000 ngudi. Ty 1é hién mic udc tinh
1a 3,4 dén 4,9 truong hop trén 100.000 dan s, tang
1én 7,8 trén 100.000 & ngudi trén 40 tudi [1]. Bénh
anh huéng dén ca 2 gidi va khaéi phat & khoang 55
tudi. O hau hét cic quéc gia, teo da hé théng thé
Parkinson nhiéu hon thé tiéu nao tuy nhién & Nhat
Bén thé tiéu nao lai thuong gip hon.

Nguyén nhén ctia teo da hé théng van chua ro
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rang, chua c6 yéu t6 moi trudng nao dugc coila yéu
t6 nguy co ctia bénh. Mot s6 yéu t6 lién quan dén
moi trudng nghé nghiép nhu tiép xuc véi kim loai,
nhya, dung moi hitu co va thudc trit sau dugc mo
td trén bénh nhén teo da hé thong, tuy nhién chua
c6 bang chiing cho thiy mdi lién quan gitia cac yéu
t6 nay va bénh.

Trong nhiing nam gin déy, cic nghién ctu vé
di truyén trén bénh nhén teo da hé théng cho thdy
su hién dién cta di truyén trdi hodc lan trén NST
thudng. Cac dot bién trong gen coenzyme Q2 (gen
can thiét cho qua trinh sinh téng hgp coenzyme
Q10) da dugc phét hién & bénh nhan MSA. Ngoai
ra, ngudi ta cing nh4n thdy méi lién quan cua cac
bién thé gen SNCA, MATP va tang nguy co mic
bénh teo da hé théng. Gen LRRK2 va gen GBA
lién quan dén bénh Parkinson cing dugc phét hién
& bénh nhan teo da hé théng [2].

3. GIAI PHAU BENH

Giai phau bénh ly dac trung ctia teo da hé théng
13 mét t€ bao than kinh va than kinh dém trong thé
vén, chit den, nhan xanh, nhén cdu nao, cudng tiéu
nao gitia, té bao Purkinje ti€u nao, nhén olive dudi;
cot trung gian, nhan Onuf cta tay s6ng.

Ngu6i ta nhin thdy c6 sy xudt hién cta a
-synuclein trong t€ bao chit cua té€ bao than kinh
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dém oligodendrocytes (hay con dugc goi la cic thé
viii) phan bé dién hinh & tiéu no, ciu ndo va hach
nén. Teo da hé thong cting v6i bénh Parkinson va sa
sut tri tué thé Lewy dugc chiing minh c¢é chung ban
chét Ia réi loan cta a -synuclein, va dugc goi la bénh

a -synuclein.

4. LAM SANG

Céc dic diém lam sang cua teo da hé thong bao
gom cic triéu ching vin dong va ngoai van dong &
nhiéu dang phéi hgp, khac nhau & tiing giai doan va
tiing thé bénh.

Giong nhu bénh Parkinson, teo da hé théng c6
giai doan tién vin dong gip trong 20 - 75% trudng
hop, bao gom r6iloan chic ning tinh duc, tiéu khong
tu cht hodc bi tiéu, ha huyét ép tu thé, tha rit va réi
loan hanh vi trong gidc ngu giai doan dong mat nhanh
(REM) xuét hién tit vai thing dén nhiéu nim truéc
khi céc triéu ching vin dong dau tién xudt hién.
4.1. Céc triéu ching vin dong
4.1.1. Teo da h¢ thong véi hii chiing Parkinson
chiém vu thé

MSA-P biéu hién hoi ching Parkinson véi
nhiing dic diém nhu giam dong, cting, mit 6n dinh
tu thé va/hodc run. Run khi nghi xay ra 6 1/3 bénh
nhan MSA-P va cdc triéu chiing vé vin dong thudng
déi xiing. Cac ddu hiéu canh béo khéc caa teo da hé
théng bao gom mit 6n dinh tu thé va té nga (thudng
trong vong ba ndm sau khi bt dau cdc triéu ching
van dong), cic ddu hiéu thip (ddu hiéu Babinski)
va tién trién nhanh du da diéu tri dopaminergic
[3]. Dép ting kém vdi levodopa 14 tiéu chudn chén
dodn bat budc déi véi bénh teo da hé thong. C6 40%
bénh nhén teo da hé thong dap ting thodng qua véi
levodopa trong giai doan dau ctia bénh. Céc r6iloan
vén dong khdc c6 thé gap nhu giat co, mua vung niia
ngudi, maa git, loan truong luc co. Mot s6 kiéu loan
truong luc co nhu loan truong luc co viing miéng
mit giong nhu “cuidi co thit” (co thit co mit gay biéu
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hién cudi méo mé) va hoi chiing Pisa (Ioan truong
Iyic co'ban cdp véi sy udn cong nang cta than, ddu va
c8 sang bén). Ngoai ra, loan truong luc co truc than
- Camptocormia (cot séng gip vé phia tridc nghiém
trong) va loan trudng luc cd ¢ gap trude la nhiing
bt thuong tu thé thudng gap.

Hinh 1. Hgi chiing Pisa

Hinh 2. Logn truong lyc co

tryc than - Camptocormia

4.1.2 Teo da h¢ thong véi triéu chiing tiéu ndo
chiém wu thé

MSA-C chu yéu biéu hién cic triéu ching nhu
thét diéu dang di, that diéu chi, r6i loan van ngén va
16iloan chuyén dong ctia mit. Céc bat thudng vé mat
c6 thé bao gom rung giat nhan cau, suy giam kha nang
theo dudi nhip nhang, giam phan xa tién dinh mét.

O giai doan tién trién ctia bénh thudng gip
tinh trang nga téi phat, khé phét &m (thay doi tong
giong), khé néi (khé néi thanh 16i), chay nuéc dai
vakho nuét.

4.2 Cic triéu chiing ngoai vin dong
Rdi logn than kinh ty chi

Rdi loan than kinh thyic vat sém va ning la dac
diém chinh cta teo da hé théng. Trong d6 triéu
chiing tiét niéu sinh dyc va tim mach bi anh huéng
thuong xuyén nhat.
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Nam gidi bi teo da hé thong thuong bi réi loan
cuong duong sém. Réi loan chiic ning tiéu tién
bao gom tiéu kho, tiéu dém, tiéu gip, tiéu dam tuy
nhién it khi gap bi tiéu. Cac triéu chiing nay thudng
xudt hién sém hon va ning hon trong teo da hé
thong, trong khi bénh Parkinson thuong gap & giai
doan mudn.

Trong triéu chiing vé tim mach, ha huyét dp tu
thé la dic diém lam sang thuong gap nhit. Ngoai
ra, teo da hé théng con c6 thé c6 ha huyét ap sau
bita an va ha huyét dp vé dém. Hién tuong Raynaud
(phan tng mach mau qué muc véi nhiét do lanh
hoic cing thing vé cim xtic) hodc dau chi lanh
cting c6 thé xudt hién ¢ bénh nhén teo da hé théng.
Rdi logn hé hdp

50% bénh nhan teo da hé théng c6 triéu chiing
tha rit ban ngay hodc ban dém va xudt hién thudng
xuyén hon & giai doan bénh ning. Ngoai ra, bénh
nhin teo da hé thong con xudt hién nging thé khi
ngt do tic nghén (15% dén 37% trudng hop),
ngung tha khi ngu trung vong, giam thong khi khi
ngt c6 thé dan dén suy ho hap cép tinh va dot ti [4].
Rdéi logn gidc nga

R&i loan hanh vi trong gidc ngu giai doan dong
mit nhanh (RBD) gip & it nhit 2/3 bénh nhén teo
da hé théng. Bénh nhéan thudng cé nhiing gidc mo
song dong, bao luc hoic ding s¢. Bénh nhén c6 thé
noi hodc la hét trong khi nga va c6 thé tin cong
ngudi ngu cung. Trong mot s6 trusng hop RBD co
thé xdy ra trudc cac biéu hién vin dong cta teo da
hé thong vai nim hoac tham chi hang chuc nam.
Buo6n ngu ban ngdy qud mtc va hoi ching chin
khong yén xudt hién & gin 30% bénh nhan teo
da hé thong, ty 1¢ tuong tu hodc cao hon ¢ bénh
Parkinson [5].

Chiic ndang nhdn thiic

Chiic ning nhén thic trong teo da hé théng c6
xu huéng dugc bao ton tuong déi tét so véi bénh
Parkinson va cac héi chiing Parkinson khong dién
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hinh khéc. Réi loan chitc ning thuy tran kem theo
mdt kha ning cht y da dugc bdo cdo trong mot
phén ba s6 trudng hop teo da hé théng. Khong
kiém soat dugc cdm xuc hay hoi chiing gid hanh tay
(cudi hodc khéc khong thich hgp khi khong c6 bsi
canh cdm xtic phtthgp) ciing nhu cic thay d6i hanh
vi, bao gom cd trdm cdm, lo lang, con hoang sgva y
dinh tu ti ciing 6 thé xay ra [6].

5. CAN LAM SANG
S.1. Cac xét nghiém hinh dnh hoc

Vi tri t6n thuong chu yéu cta teo da hé thong
la viing hach nén, thin nao va tiéu nao vi vdy cong
hudng tit (MRI) luén 1a xét nghiém dugc uu tién
dé danh gia tén thuong. Cit 16p vi tinh so nao dugc
chi dinh trong trudng hgp bénh nhan c6 chéng chi
dinh v6i MRI nao, gitp loai trir cic tdn thuong nao
dé chin doan phén biét bénh teo da hé théng véi
cic bénh ly khac.

- MRI nao

MRI la mét xét nghiém dang tin cay va dé
tiép can dé€ phan biét teo da hé thong véi bénh
Parkinson, sa sut tri tué thé Lewy va liét trén nhan
tién trién. Cac ddu hiéu cua teo da hé thong co thé
nhin thdy trén MRI 1,5 Tesla thuong quy gém co:
ting tin hiéu vién ngoai ctia beo sam (ddu hiéu vién
béo sim), teo béo sam, gidm tin hiéu béo sam phia
sau trén T2W; ddu chi thap ¢ ciu nao, teo ciu va
tiéu ndo, ting tin hiéu cudng tiéu nao gita.

Ddu hiéu "hot cross-bun” (ddu hiéu chii thap)
dugc biét dén nhiéu nhat va dai dién cho sy thodi
héa ctia cau nao va bo cau tiéu nao vdi sy bao ton
ctia 6ng tuy. Trén T2 axial xudt hién tang tin hiéu
dang cht chat thip & cdu nao. Mic du déay la ddu
hiéu nhan biét MSA-C véi d dic hiéu cao (97%),
nhung d6 nhay ctia né chila 50% [7].

Ddu hiéu “vién béo sam” - Tang tin hiéu vién
ngoai beéo sam trén hinh anh T2 * dugc tim thay
trong MSA-P va c6 do dic hiéu cao nhit (90%),
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do6 nhay 72%. Ngoai ra, MRI MSA-P con thdy teo
beo sam trén xung T1 (d¢ nhay 83%, d6 dic hiéu
87%), va gidm tin hié¢u béo sam (do nhay 89%, d6
dic hiéu 70%) .

MSA-C c6 nhiing thay d6i nhu tang tin hiéu cta
cudng tiéu nao gitta (MCP) va teo tiéu ndo va thin
ndo (dic biét 1a cdu nao) (46 nhay 100%, do dic
hiéu 82 %) [9].

Hinh 3. Hinh dnh céng huéng tii bénh nhdn teo da hé thong:
A: Gidm tin hiéu béo sam, B: teo cudng tiéu ndo giita, C: ddu hiéu “vién béo sam”, D: teo cdu ndo va nhing tiéu ndo,
E: ddu hiéu chit thap trén T2 PD W, F: ddu hiéu chit thdp trén T2, G: ddu hiéu chit thdp va tang tin hiéu cudng
tiéu ndo giita trén T2, H: ddu hiéu chii thdp trén T2 FLAIR

Céc phuong phép dinh lugng don gidn da dugc
ching minh 13 cai thién d¢ chinh xdc caa chidn
doan. Trong teo da hé thong teo cau nao uu thé
hon so véi teo nao gitia, do vdy ngudi ta st dung cac
phép do don gian duong kinh trudc sau nao gitia,
cdu nao hay ty Ié nao gitia/cdu nao dugc do trén
sagittal qua dudng gitta d€ chdn dodn phéin biét
bénh teo da hé thong, bénh Parkinson va liét trén
nhan tién trién. Ty 1¢ dién tich nao gitta/cdu nao &
bénh nhin MSA-P 16n hon & bénh nhan liét trén
nhan tién trién. St dung cich do dudng kinh truc
ngin, teo da hé thong c6 ty 1é nao gitta/cdu nao >
0.52[10].
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Ngoai ra, dic diém teo cudng ti€u nao gita
(chiéu rong cudng tiéu ndo gitta < 8mm & mit cit
sagittal) cta teo da hé théng ciing gitp chdn don
phén biét v6i bénh Parkinson c6 d¢ nhay va d6 dic
hiéu 100%. Ty 1é cudng tiéu nao gitta /cudng tiéu
nao ciing thip hon ¢ bénh nhan teo da hé thong.

Chi s6 Parkinson cong hudng tit (MRPI) [= dién
tich cdu nao /nao gitta) * (chiéu réng cudng tiéu
ndo gitta/cudng ti€u nio trén) ] dang dugc st dung
trong cic nghién ctiu gan day c6 do dic hiéu cao
hon nhung d6 nhay thdp hon so véi ty s6 nao gitia/
cdu nao trong viéc chdn dodn phén biét teo da hé

thong va liét trén nhén tién trién.

SO 32 - 20221 THAN KINH HOC VIET NAM | 23



Hinh 4. Do kich thuéc true sau cdu ndo do & khodng

cdch 16n nhdt vuéng géc véi san ciia ndo that tu (A, B),
do kich thuéc trung nao (C,D) [11]

- Chup cit 16p phat xa Positron st dung
fluorodeoxyglucose 18-F (FDG-PET) & bénh
nhédn MSA c6 thé thdy tinh trang giam chuyén héa
glucose khu vic trong thé van, than nao va ti€u nao
va m6 hinh chuyén héa cy thé lién quan dén teo
da hé thong, nhung d¢ nhay va d6 dac hiéu thuc
su cta nhiing phét hién nay dé phéan biét teo da hé
thong va bénh Parkinson van chua chic chin.

- SPECT: Chup cit 16p vi tinh phat xa don
photon stt dung 99m Tc-ECD lam chit dédnh
ddu cho thdy hinh anh giam tuéi mau & thé van,
thin ndo va ti€u nao gitp phin biét teo da hé
théng véi bénh Parkinson (d6 nhay 73,3%, 6 dic
hiéu 84%).

5.2. Cacxét nghiém khac

- Céc xét nghiém danh gia r6i loan than kinh
thuc vat: holter dién tim va huyét ap 24 gis gitp
danh gid nguy co ha huyét dp thé ding.

- Ghi dién co co thit bang quang

- Siéu 4m danh gia lugng nudc tiéu ton du

- Ghi da ky gidc ngu: chdn doan hoi chiing ngtling
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thd khi ngu, hoi ching chan khong yén hoic cic réi
loan hanh vi ban dém.

6. TIEU CHUAN CHAN BOAN

Chin doédn chic chin bénh teo da hé théng
chi thyc hién dugc qua gidi phau bénh. Néu chi
dya trén lam sang va hinh dnh hoc, chi cé thé
chén dodn teo da hé thong ¢ mic do “cé thé” va
“c6 kha ning”.

Nam 2008, cic chuyén gia vé teo da hé théng
(MSA) bao gém céc nha lam sang, bénh ly hoc,
va hinh anh hoc da théng nhat ban déng thuén vé
céc tiéu chudn chdn dodn teo da hé théng cua Hoi
Than kinh Hoa Ky va Héi Than kinh Thuc vat Hoa
Ky [12], bao gém céc bang sau:

Bdng 1: Tiéu chudn chdn dodn “cé théla MSA”
(probable MSA):

Bénh khai phat ¢ ngudi trudng thanh trén 30
tudi, tién trién dan, xudt hién rai ric, véi cic dic
trung: Rdiloan than kinh thyc vét c6 lién quan dén
tiéu khong tu ch (khong c6 kha ning kiém soat bai
tiét nudc tiéu tir bang quang, nam gisi thuong xuat
hién cing réi loan cuong duong) hoic tut huyét
p tu thé trong vong 3 phut khi diing, véi huyét
dp tam thu giam it nh4t 30mmHg, hodc huyét ap
tam truong gidm it nhit 1SmmHg, VA mt trong
nhiing dic diém sau:

« Hoi ching Parkinson (giam ddng véi cting,
run, mét thing bing tu thé) dip ung kém vdéi
Levodopa (duéi nhém Parkinson [MSA-P])

« Hoi chiing tiéu ndo (thét diéu dang di, loan
van ngon do tiéu nao - cerebellar dysarthria, thét
diéu chi, réi loan chiic ning vin nhan do tiéu nao)
(duéi nhém tiéu nao [MSA-C])

Bdng 2: Tiéu chudn chdn dodn “cé khd ningla
MSA” (possible MSA):

Bénh khi phat & ngudi trudng thanh trén 30 tudi,
tién trién dan, xuat hién rai ric, v6i dic diém sau:

« Hoi ching Parkinson (giam dong véi cting,
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run, mit thing bang tu thé) HOAC hoi chiing tiéu
ndo (thét diéu dang di, loan van ngoén do tiéu nao,
that diéu chi, hodc réiloan chiic ning vin nhan do
tiéu nio) VA

. [t nhat 1 dic diém goi y c6 réiloan chiic nang
thuc vat (chiing tiéu gdp ma khong gii thich bang
ly do khdc, phai tiéu thudng xuyén hoic tiéu khong
hét bai, réiloan cuong duong & nam, hoac ha huyét
ap tu thé ro rét nhung khong thoa man tiéu chi “cé
thé1a MSA”) VA

« It nhét c6 1 ddu hiéu bé sung, dugc liét ke
trong bang 3

Bdng 3: Cdc ddu hié¢u bo sung ciia “c6 khd ndng
la MSA”:

C6 kha nang MSA-P hoac MSA-C

« Dau hiéu Babinski kém ting phan xa gan xuong.

« Tho rit (stridor).

C6 kha nang MSA-P

« Hoi chiing Parkinson tién trién nhanh.

« Dép ting kém véi levodopa.

« Mit 6n dinh tu thé trong vong 3 nam ké tir khi
khai phat triéu ching van dong.

« Thit diéu ding di, loan vin ngén do tiéu nao,
that diéu chi, hoidc réi loan chitc ning van nhan do
tiéu ndo.

+« Kho nuét trong vong S nam ké tir khi khai
phat triéu chiing van dong.

« Hinh anh teo cdc viing nh4n béo sam, cuéng
tiéu ndo gitia, cdu nao hoic ti€u nao trén phim cong
huéng tu.

« Gidm chuyén hoéa trén phim FDG-PET cua
béo sam, than nio hoic tiéu nio.

C6 kha nang MSA-C

« Hoi ching Parkinson (gidm déng va cting)

« MRI v6i hinh anh teo beo sam, cudng tiéu nao
gitta, cau nao

« Giam chuyén héa trén FDG-PET 6 béo sam

« Mit phén b6 chét dan truyén dopamin trudc
synap tai chit den - thé van trén SPECT hoic PET
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Bdng 4: Cdc déc diém hé trg (ddu hi¢u cd dé)
va khong ho trg chan dodn MSA

*Dic diém ho trg:

« Loan truong lyc co miéng mat

« Loan truong luc co ¢8 gap trudc khong can xing

« Camptocormia (cOt séng gap vé phia trudc
nghiém trong) va/hoic hoi chiing Pisa (cot séng
cong vé mot bén nghiém trong)

« Co ciing co ban tay hodc ban chan

« Thd kho khe

« Réiloan phit am ning

« Kho néining

« Ngdy mdéi hodc gia ting

« Tay va chan lanh

« Khong kiém soat dugc cam xtc (cudi hoic
khéc bénh ly)

« Run giat bat thuong hodc run tu thé hodc run
khi vin dong

*Piac diém khong hé trg chin doan MSA

« Run khi nghi kiéu "vé thuéc” dién hinh

« Bénh Iy than kinh ngoai bién 16 rét trén lam sang

« Ao gidc khong do thuéc.

« Khoi phat sau 75 tudi.

« Tién st gia dinh c6 biéu hién thit diéu hoic
hoi chiing Parkinson.

« Sa st tri tué (phtt hgp véi tiéu chuin DSM-IV).

« Ton thuong chét trang goi y bénh xo cling rdi rac.

7. CHAN DOAN PHAN BIET

Chdn dodn phdn biét quan trong ciia MSA-Pla
v6i bénh Parkinson va véi cdc hoi chiing Parkinson
khong dién hinh khac, chti yéu la liét trén nhén tién
trién va thodi héa vo hach nén.

- Bénh Parkinson:

Trong giai doan dau, kho phén biét MSA-P véi
bénh Parkinson v6 cin. Teo da hé thong thuong
dap ting kém véi levodopa, tién trién dén tan tat
nhanh chéng va xudt hién céc triéu ching nhu réi
loan than kinh ty chu 6, ciing va chdm van dong
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khong tuong xting véi run, néi khé nghiém trong,
thd rit, nga sém.

- Liét trén nhén tiét trién: Bénh nhéan thuong c6
liét liéc doc, nga xudt hién s6m hon teo da hé thong
va khong c6 ha huyét ap tu thé.

- Thodi hoéa vo hach nén: Bénh nhén thudng co
mét thyc dung dong tic, loan truong luc co, gidt co,
hoi chiing ban tay ngudi ngoai hanh tinh, mat cam

gidc vo nao.
MSA-C c6 thé bi chdn dodn nhdam véi:
- That diéu tay ti€u nao.

- Thét diéu Friendreich khoi phat mudn
- FXTAS: hoi chiing run/that diéu c6 lién quan
dén nhiém sic thé X dé gay

8. BIEU TRI

Hién nay chua c6 phuong phap diéu trj dic hiéu
nao cho teo da hé théng, chu yéu la diéu tri triéu
chiing, phuc hoi chitc nang va cham séc hé trg.
Triéu chiing vin dong

- Levodopa: Céc triéu chiing van dong ctia bénh
nhan teo da hé théng thudng dap ting kém véi thudc.
Nén ting liéu levodopa mot cach tir tir dé giam thiéu
dot cdp ctia ha huyét ap tu thé ding, pht vabuén nén.
Viéc ngting st dung Levodopa d6t ngdt ¢ nhiing bénh
nhén khong c6 dép ting ro rang d6i khi lam nang hon
cic van dong bat thuong va khong thé héi phuc.

- Thuéc d6ng van dopamine it c6 hiéu qua cai
thién van dong va thuong lam tram trong thém tinh
trang ha huyét 4p thé ding, cac triéu chiing tiéu hda
varéiloan gidc ngu trong bénh teo da hé théng.

- Bing chiing vé hiéu qua cia amantadine (chat d6i
khéng chonloc céc thu thé NMDA) con dang tranh ci.

- Tiém doc t6 botulinum cé thé dugc st dung
trong trudng hop loan truong Iuc co 6 chi hoacloan
truong lyc co truc than.

- Phuc hoi chitc nang vin dong va ngén ngu giup
cho bénh nhén giam té nga va tang cuong kha nang
giao tiép.
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Cac triéu chiing ngoai van dong
Ha huyét dp tu thé

Cé thé su dung fludrocortisone acetate la
thudc diéu tri ddu tay dé tang thé tich long mach.
Ngoai ra c¢6 thé si dung midodrine (thuéc chu
van alpha-1 adrenergic) va droxidopa (tién chat
norepinephrine). Cac bién phép khong dung
thudc bao gom uéng nhiéu nudc va mudi, di tit ap
lyic, thay d6i tu thé tir tif va nang cao dau giudng
10-20 do.

Trong truong hgp bénh nhin c6 ha huyét dp sau
an c6 thé stt dung octreotide tiém duéi da 30 phut
trudc moi bita an. Ngoai ra, bénh nhan nén dugc tu
vdn an nhiéu btia nho, cic bia an it carbohydrate,
tranh han ché mudi, tranh ding day dot ngot hoic
diing yén sau bita in, di bo gitia cac bta an; néu di
bo khong dugc, nam véi dau giuong 45 do trong 90
pht sau bia an.

Tiét niéu, sinh duc

Bang quang ting hoat gay tiéu khong kiém sodt
c6 thé stt dung cic thudc khang hé muscarinic
oxybutynin hodc tolterodine. Ddi v6i bang quang
mdt truong luc, st dung dit ong thong ngit quang
khi thé tich nudc tiéu tén du >100ml.

Réiloan cuong duong: Céc thudc nhu'sildenafil
50 mg hoic tadalafil 2,5 dén 5 mg mét lan/ngay va
céc phuong phap vat Iy tri liéu khac.

Thé rit

Thé ép luc duong lién tuc vé dém la bién phép
diéu tri cho hau hét cic bénh nhin. M& khi quan
trong cac trudng hop ning.

Tdo bon

Cé thé st dung ché d6 an nhiéu chit xo va chit
lam mém phan; doi véi cic truong hop dap tng
kém cé thé can thut thio.

9. TIEN TRIEN VA TIEN LUONG BENH
Teo da hé thong dugc dic trung béi sy tién trién
xdu di khong ngting cua cdc triéu chiing vin dong
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va khong vian dong trong khoang thoi gian trung
binh Ia 10 nam. Khoang 50% bénh nhén can hé trg
di lai trong vong 3 nam sau khi bit dau c6 cc triéu
chiing van dong, 60% phai ngdi xe lin sau 5 nam,
va thoi gian trung binh trudc khi bénh nhin nam
liét giuong la 6 dén 8 nam. Nguyén nhén tit vong

trong bénh teo da hé thong thudng bao gém viém
phé quan phdi, nhiém triing tiét niéu, hoac dot ta.
Dot ti thuong xay ra vao ban dém va dugc cho la
do r6iloan ho hap trung vong, ngat thé do dom va
thic dn, r6i loan than kinh tu cha cta tim hoic su

két hop ctia céc yéu t6 nay.
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