Tong quan liét trén nhan tién trién

Lé Thi Ngoc', Nguyén Thanh Binh?

Bénh vién L3o khoa Trung vong', Dai hoc Y Ha No6i°

Liét trén nhan tién trién (PSP - Progressive supranuclear palsy) Ia bénh Iy thoai héa than kinh
phé bién nhat trong nhém héi chung Parkinson khéng dién hinh. Cac triéu chiing 1am sang dac trung
cla bénh gdm liét li€c doc, mat én dinh tu thé véi tinh trang nga tai dién khéng ré nguyén nhan,
gidm ddng va réi loan nhan thuc. V& mat bénh ly, liét trén nhan tién trién dugc dac trung béi sy lang
dong protein tau bat thusng va dugc xép vao nhém bénh ly tau protein.

1. LICH SU

Nim 1964, ba tic gia Steele, Richardson va
Olszewski la nhiing ngusi dau tién dua ra mo6 ta
vé liét trén nhan tién trién thong qua 9 ca bénh véi
cac biéu hién: liét van nhan trén nhan tién trién,
r6i loan tu thé va dang di, r6i loan vin ngdn, nudt
kho, tang truong lyc co va suy giam nhén thic thuy
tran. Do vy, liét trén nhan tién trién c6 tén goi la
hoi chiing Steele-Richardson-Olszewski. Ké tu d6,
hang tram cdc ca bénh tuong tu da dugc ghi nhéan.
Kiéu hinh ldm sang réi loan vin dong c6 dién hién
dugc goi la hoi chiing Richardson (PSP-RS) [1].

Nam 1972, Steele du doan cic bién thé lam sang
ctia hdi chiing c6 kha ning xay ra khi bénh anh hudng
dén cic nhan than niao khic nhau tai cic thdi diém
khic nhau va & cic mic dd khic nhau. C4c kiéu hinh
khéc nhau da dugc ghi nhén. Mot s6 bién thé cua
liét trén nhén tién trién bao gom PSP véi biéu hién
déng cling dédng di tién trién (PSP-PGF), PSP véi hoi
chiing Parkinson chiém uu thé (PSP-P) va PSP véi réi
loan chtic ning thity tran chiém uu thé (PSP-F).

Tiéu chuan liét trén nhan tién trién ban dau duoc

déxuatvaonam 1996 va dugc stta d6ivao nam 2017.

2. DICH TE

Liét trén nhan tién trién dugc coi 1a mdt cin
bénh hiém gap véi ty 1¢ hién mac khoang §,8 dén
6,5 trén 100.000 [2]. Ty 1¢ mic bénh liét trén nhan
tién trién hang nam dao dong tir 0,3 dén 0,4 trén
100.000. Ty 1¢ mic hang nim ting theo d¢ tudi tu
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1,7 trudng hop trén 100.000 & d6 tudi SO dén 59
tudilén 14,7 trén 100.000 & 80 dén 89 tudi.

Tudi khéi phat trung binh ctia bénh liét trén
nhén tién trién la khoang 65 tudi, gia hon so véi
bénh Parkinson vo cin [3]. Hiu nhu khong ¢
truong hop liét trén nhén tién trién nao dugc xdc
nhédn qua kham nghiém tw thi da dugc béo cdo &
nhting bénh nhan duéi 40 tudi. Bao cdo ban dau
ghi nhén ty 1é nam gi6i chiém wu thé (8/1). Tuy
nhién, cic bao cdo sau d6 khong tim thdy uu thé
gidi ro rang trong bénh liét trén nhan tién trién.

Khong c6 yéu t6 nguy co nao dugc chiing minh
1a c6 lién quan dén liét trén nhan tién trién tris tudi
cao. Hién nay c6 nhiéu béo cdo cho thdy tinh nhay
cam vé mat di truyén. Sa sut tri tué tran thai duong
c6 hoi ching Parkinson do dot bién gen MAPT
(FTDP-17T) c6 nhiéu bién thé lam sang va bénh
hoc, trong d6 FTDP-17T do ma hoéa hoic ghép
ndi exon 10 ¢ nhiéu diém gidng liét trén nhan tién
trién ca vé 1am sang va mé bénh hoc [4]. Ngoai ra
mot s6 gen khéc lam ting nguy co liét trén nhén
tién trién nhu STX6, EIF2AK3, MOBP; tuy nhién

y nghia ctia nhiing gen nay con chua r6 rang.

3. SINH LY BENH VA GIAI PHAU BENH

- Liét trén nhan tién trién thuong thdy teo thuy
tran (dic biét 1a héi trudc trung tam), ndo gitia (dic
biét 1a phin mai), cdu nio teo & mic d¢ nhe hon.
Nhén dudi d6i nhé hon va c6 thé bi chuyén sang mau
xam. Phan trén ctia cuéng tiéu nao va nhén ring tiéu
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nao thuong bi teo va c6 mau xdm do mat sgi myelin.

- Dic diém mo bénh hoc cua liét trén nhan tién
trién bao gom mat té bao than kinh, tang sinh xochéa
va mo6 dém, thé vui tau protein trong té€ bao hinh
sao, té bao it nhanh va neuron chu yéu & nhéan dudi
ddi, cau nhat, thé vin, nhan do, chat den, chom cau
nao, nhin vin nhan va nhén rang. Cac ddm réi to soi
than kinh chu yéu chiia cac déng dang tau véi bén
1an l3p lai lién két vi 6ng (4R-tau) trong té bao than
kinh dém oligodendrocyte va té bao hinh sao. Binh
thuong, tau dugc phosphoryl héa trén mot loat cac
goc serine va threonine, dugc diéu chinh béi nhiéu
kinase va phosphatase. Trong liét trén nhén tién
trién, protein tau bi phosphoryl hoa qué mic dan
dén mit i Iyc véi céc vi 6ng lam mat 6n dinh, thao
r6i vi 6ng. Piéu nay dan dén sy tich tu cta tau va
hinh thanh cdc ddm réi soi than kinh.

- O bénh Alzheimer, sy hinh thanh ddm to soi
than kinh do ling dong protein tau xay ra & t€ bao
than kinh va xudt hién dau tién & hé limbic. Trong
khi d6 & PSP, su ling dong nay xudt hién ca ¢ t€ bao
than kinh va té bao than kinh dém (bao gom ci
oligodendrocyte va astrocyte), ton thuong xuét hién
déu tién & vo ndo van dong va tién van dong [S].

4. LAM SANG

Dac diém ban dau thuong gap nhat véi kiéu hinh
"cd dién" phd bién nhét caa liét trén nhan tién trién
hay héi chiing Richardson (PSP-RS) la réiloan dang
di dan dén nga. Liét van nhan trén nhén la ddu hiéu
nhdn biét ctia bénh liét trén nhén tién trién. Ngoai ra,
liét trén nhan tién trién con c6 cac ddu hiéu lam sang
khéc nhu n6i kho, khé nuét, liét gia hanh tay, cting,
gidm dong, réi loan nhan thiic thiy trdn va réi loan
gidc ngu. Biéu hién lam sang kha da dang véi nhiéu
kiéu hinh bién thé khac nhau [6].
4.1. Mat 6n dinh tu thé va nga

Bénh nhin PSP-RS c¢6 déng di cting, chin dé rong
buéc chan c6 do dai thay d6i, dau géi va co truc than
6 xu huéng & tu thé dudi (ngugc lai véi bénh nhan
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Parkinson la tu thé gip), canh tay hoi dang ra. Céc bét
thudng nay lam bénh nhan ¢ xu huénglao dao, loang
choang va con dugc goi la "dang di cua thay thua say
rugu’ (drunken sailor gait). Thay vi xoay ngudi chim
chap dua ci thin minh xoay cting truc nhu & bénh
nhin Parkinson, bénh nhan PSP ¢6 xu huéng xoay
ngudi khong dong bo lam ting nguy co nga. Bénh
nhin thudng nga ngtia gy ra cac chdn thuong bam
tim, gay xuong, chiy mdu nao, thdm chi tii vong,
4.2.Réiloan van nhan

Liét van nhan trén nhén I3 dic diém lam sang
dic trung caa liét trén nhén tién trién. Bi€u hién dau
tién 1a mét ctt dong mit nhanh (dic diém quan trong
gitip chin dodn s6m), sau d6 14 han ché vin nhan
theo chiéu doc va chtic nang nhin xuéng thuong bi
dnh huéng sém hon chiic ning nhin ngang. C6 thé
kem theo han ché nhin liéc ngang. Céc triéu chiing
bat thuong vé cti dong mat xudt hién trung binh 4
nam sau khi bénh khoi phat. Ban dau triéu ching liét
van nhan c¢6 thé dugc bu trit bing phan xa mit bup
bé (Doll’s eyes) nhung khi bénh tién trién lién quan
dén than nio thi phan xa tién dinh mét sé mat di. O
giai doan cuéi ctia bénh, mit hau nhu bit dong.

Céc ddu hiéu van nhan khic bao gom: ctir dong
nhin ciu dang gidt séng vudng (square wave jerks)
khi nhin ¢6 dinh, co thit mi méat, mat hdi tu nhan cau.
Gidm chép mit, loan truong luic co mit, bat thudng van
nhan lam khu6n mat bénh nhan lu6n biéu hién nhu “sy
ngac nhién”. Han ché liéc doc thuong lam cho bénh
nhan kho khan khi doc, an uéng va di lai dé té nga.
4.3. Céc triéu chiing vin dong

Hoi chiing Parkinson & tit ca céc thé caa liét trén
nhan tién trién déu dac trung béi giam dong va chi
viét nho. Liét trén nhén tién trién thudng c6 biéu
hién cting co & truc than hon & chi, dic biét la co c6
va phan trén cta thin minh. Loan truongluc co ¢ c6
thé xudt hién dic biét la veo 6 ra sau (retrocollis).
Ngoai ra con cé thé gap co that mi mat, loan truong
lyic co ntia ngudi thudng hiém gip.

Khoang 1/3 s6 bénh nhan liét trén nhan tién trién
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c6 ddu hiéu thép bao gém ting phin xa gin xuong va
dau hiéu Babinski. Ddu hiéu gan tay cdm va cic dau
hiéu gidi phong chiic ning thity tran c6 thé gap. Ludi
bénh nhén bi co rut va van dong cham. Réi loan van
ngodn, kho phat am, khé nuét gip & giai doan gitia va
sau ctia bénh. Ngoai ra c6 thé c6 néi lap va lap tir.

Mot s6 it bénh nhén c6 thé dap ting véi liéu phap
dopaminergic trong giai doan dau cau bénh nhung
phan da la khong dap tng.
4.4. Suy giam nhén thic

Suy gidm nhan thic caa liét trén nhan tién trién
chu yéu lién quan dén réiloan chtic ning thity trén.
Céc bénh nhén suy giam suy nghi trtiu tugng, gidm
kha nang ndi tréi chay, cac ctit dong lap lai dit khong
con kich thich va r6i loan hanh vi thiy tran. O giai
doan sau ctia bénh, r6i loan chiic ning diéu hanh
biéu hién ro.
4.5. Cac roiloan khac

Céc bat thuong khac c6 thé gap nhu tho o, gidi
tic ché, trdm cam, lo 4u, rdiloan 4m dnh cudng ché.

Liét gia hanh tty [a mot biéu hién dic trung khac
ctia liét trén nhan tién trién.Bénh nhan thuong c6
giong nodi khan dac trung va khong kiém soédt dugc
cam xuc (it gip hon so véi liét gia hanh tay do cac
nguyén nhan khac).

Liét trén nhan tién trién c6 thé gap mit ngy,
kho duy tri gidc ngu. r6i loan hanh vi trong gidc ngu
giai doan dong mit nhanh (RBD) it khi gip.

5. CAN LAM SANG
S.1. Hinh anh hoc

* Cong hudng tii cdu triic

Nhiing dic diém thuong gip trén cong hudng
tir la teo ndo gitia, gian nao thit ba, teo cudng tiéu
néo trén (SCP), teo thiry trdn va thai duong.

Teo nao gitta dugc th€ hién tryc quan quahinh anh
“mo chim rud6i” khi nhin trén 1at cit ding doc, hinh
anh “chudt Mickey” khi nhin trén lét cit ngang, hinh
anh “morning glory” (mot s6 tai liéu goi 1a déu hiéu

hoa mong bién) trén lt cit ngang. Teo cudng tiéu ndo
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trén, ddu hiéu “chim ru6i’, ddu hiéu “hoa mong bién”
trén cong hudng tir cau tric cd 4 dac hiéu cao nhung

d6 nhay kém hon tiéu chuén 1am sang [7].

Hinh 1. Hinh dnh ddu hiéu “chim rudi” va ddu hiéu
AN

“hoa mong bién

nhdn liét trén nhan tién trién [8]

trén xung T1 cong hudng tir & bénh

Céc phép do dinh lugng nao gitta, cudng tiéu
nao va cdc cdu trac than nao khdc, da cho thdy do
nhay va d¢ dac hiéu cao hon.

Do ludng chiéu rong trudc sau va thé tich cua
cudng nao cua bénh nhan PRP-RS nhoé hon bénh
nhan teo da h¢ thong va bénh Parkinson. Liét trén
nhdn tién trién c6 gidm dién tich nao gitia trén mit
phing ding doc gitta, gidm ty 1é cuéng nao/cdu
nao. Tuy nhién d6 nhay va d6 dic hiéu cua ty 1¢
cudng nao/cau nao phéan biét PSP-RS va teo da hé
thong thé Parkinson (MSA-P) con dao dong khac
nhau gitta cdc nghién ctu.

Chi s6 parkinson cong hudng tit (MRPI) [= dién
tich ciu ndo /nio gita) * (chiéu réng cudng tiéu ndo
gitia/cudng tiéu ndo trén)] c6 do6 nhay va do dic
hiéu cao trong chdn dodn phén biét liét trén nhan
tién trién v6i MSA-P va bénh Parkinson, tuy nhién
dé tinh dugc chi s6 nay yéu cau mot phuong phap
do chi tiét, kh6 phé bién cho cic trung tdm va dua
vao thuong quy.

*PET/ SPECT

Chup FDG-PET (18F fluorodeoxy glucose), liét
trén nhén tién trién c6 hinh anh giam chuyén hoa &
nao gitta la sém nhét sau d6 ¢ hach nén, dai thi, thuy
tran, cht yéu viing trudc van dong, c6 d6 nhay 93%
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va d¢ dic hiéu 90% khi phan biét PSP-RS véi bénh
Parkinson, teo da hé thong va thodi héa vo hach nén.

Tau-PET v6i chat danh dau lién két chon loc véi
tau-protein la mot cong cu ddy hiia hen cho phép
quan sat phan bé ddm r6i soi than kinh. Tau-PET
gitp danh gia tuong quan gitta hinh anh va giai doan
bénh. Cac nghién cttu tau-PET c6 nhiéu htia hen tuy
nhién méi dugc thyc hién trong nghién ctiu 6 nhiing
nhém nho va chua 4p dung lam sang [9].

SPECT (chup cit 16p vi tinh bing biic xa don
photon) st dung chit danh ddu dopamin hoat dong
cho théy sy gidam hép thu chat danh déu trong thé van.
5.2. Cic ddu 4n sinh hoc

Céc ddu 4n sinh hoc trong dich nao tay trong
bénh liét trén nhan tién trién van dang dugc nghién
ctiu phat trién. Tau protein toan phan (t-tau) va tau
protein phosphoryl héa (p-tau) giam trong dich
nao tay cta bénh nhén liét trén nhén tién trién so
v6i nhom chiing, diéu nay ngugc lai 6 bénh nhéan
Alzheimer. Tuy nhién c6 su chong ldp ddng ké va
nhting d4u dn sinh hoc nay khong dugc st dung dé
phén biét liét trén nhan tién trién véi nhém chiing
cang nhu cdc bénh khdc ctia tau protein.

Protein chudi nhe Neurofilament (NfL) - mot
ddu dn do su phd huay sgi truc ¢6 thé la ddu &n htu

ich & liét trén nhén tién trién va cic bénh ly than
kinh khéc, nhung khong phaila ddu 4n ¢6 tinh chat
chidn dodn bénh liét trén nhén tién trién. NfL trong
dich nao tay 6 bénh nhén liét trén nhén tién trién
va hoi chiing Parkinson khong dién hinh cao hon
so v6i bénh Parkinson va nhom ching. NfL ciang
ting trong mau ngoai vi va miic d6 tang tuong ting

v6i miic d¢ trong dich ndo tay [10].

6. TIEU CHUAN CHAN BOAN

Nim 2017, hoi réi loan van dong (MDS) [11]
da dua ra tiéu chuin chan dodn méi cho bénh liét
trén nhan tién trién. Tiéu chudn chdn dodn nay bao
gom céc phan:

- Céc dic diém co ban: bao gom tiéu chuédn bit
budc va tiéu chudn loai trit can thiét cho chan doén.

-4 linh vyc chiic nang c6t16i (réiloan vin nhan,
mdt 6n dinh tu thé, gidam dong va suy gidm nhéin
thic): 1a céc biéu hién dic trung ctia liét trén nhan
tién trién.

- Céc tiéu chudn ho trg ting do tin cdy cho chdn
dodn.

- Binh nghia chi tiét cac tiéu chuén cot 16i va
tiéu chudn hé trg.

- 4 muic d6 chic chin chan doan.

A. Cdc dic diém co bdn

Dac diém co ban dé chan dodn liét trén nhén tién trién caa bat ky ki€u hinh nao va & bt ky giai doan nao bao
g0m cdc tiéu chudn bat budc, cc tiéu chuén loai trirbit budc va céc tiéu chudn loai trir tiry thudc vao tinh hudng.

Tiéu chudn - Xuit hién 1é té
bt budc - Khéi phiét sau 40 tudi
Tiéu Lam | - Su c6 mit uu thé va khong gidi thich dugc cua suy gidm tri nhé theo giai doan (goi y
chudn | sang | Alzheimer).
logi - Su c6 mit uu thé va khong gidi thich dugc ctia réi loan than kinh thuc vat (nhu ha
trir bat huyét ép tu thé ggi y teo da hé thong, bénh thé Lewy).
budc: - Su c6 mit vu thé va khong gidi thich dugc caa do thi, dao dong nhén thic ggi y sa

st tri tué thé Lewy.

- Su c6 mit vu thé va khong giai thich dugc caa triéu chiing neuron vin dong trén va
neuron van dong duéi goi y bénh neuron van dong (Néu chi c6 triéu chting neuron
vin dong trén thi khong phai tiéu chuén loai tri).
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Tiéu
chudn
logi
tric bat
budc:

Lam

sang

- Khéi phat dot ngot hodc tiing bac hodc triéu ching tién trién nhanh pht hop véi
hinh anh lam sang va xét nghiém goi y bénh mach mau nao, viém nao ty mién, bénh
nao chuyén héa, bénh prion.

- Tién st viém nao

- That diéu chi chiém wu thé

- Céc nguyén nhéan xac dinh khac ctia mdt 6n dinh tu thé nhu réi loan tién dinh, mat

cam gidc, co cting qud muic, hoi chiing neuron van dong dudi.

Hinh
anh

- Ton thuong chat trang nghiém trong
- C4c bt thudng cdu tric goi ¥ chdn dodn khéc (gian nao thét 4p luc binh thudng
hodc gian nao that thé tic nghén; nhoi mau, chiy mau, tén thuong thiéu oxy do

thi€u médu cyc bo, khéi u hodc di dang & nhan béo, trung nio, cdu ndo, tiry séng)

Tiéu
chudn
logi trii
tiy thugc
tinh
hudng:

Hinh
anh

- Truong hop dién bién dot ngdt hodc theo tiing bac canloai tris: dot quy, bénh nao chat
tring va nh6i méu dudi vo di truyén theo nhiém sic thé troi (CADASIL), bénh mach
méu nao nhiém bét véi bang chiing trén cong hudng tii 6 cac xung DWI, FLAIR, T2*
- Truong hop tién trién nhanh can loai trit ting tin hiéu vo va duéi vo trén xung DWI
cong hudng ti goi y bénh prion.

Xét

nghiém

- V6i bénh nhan PSP-CBS: cin loai trit bénh Alzheimer (ting ca tau protein toan
phén va tau protein phosphoryl hda, gidm beta-amyloid 42 trong dich nao tay; bénh
ly beta-amyloid trén hinh &nh PET)

- V6ibénh nhan <45 tudi can loai trii: bénh Wilson, bénh Niemann-Pick type C, suy
tuyén cin giap, bénh hong ciu gai, giang mai than kinh.

- V6i bénh nhén tién trién nhanh can loai trt: bénh prion, bénh nao can u, bénh
Whipple.

- Bénh nhan c6 cac dic diém ggi y bénh Whipple (céc triéu ching tiéu héa, dau
khép, s6t, tré tudi va cic triéu ching than kinh khong dién hinh nhu myorhythmia)
can chin doén loai trtt (PCR Whiple dich nio tuy).

Gen

- Céc bién thé (d6t bién) MAPT hiém gip khong phai la tiéu chudn loai trti, nhung
sy hién dién ctia ching xdc dinh sy di truyén 6 bénh nhan PSP.
- Kiéu gen don boi dong hop tir MAPT H2 khong phai la tiéu chudn loai trit, nhung
chdn doan khong chic chan.
- Cdc bién thé hiém gap cia LRRK2 va Parkin dugc tim thdy khi kham nghiém tu thi
bénh nh4n PSP, nhung mé&i quan hé nhin qué ctia chiing cho dén nay van chua ro rang.
- Cac bién thé hiém da biét & cac gen khac la tiéu chudn loai tri, bao gom:

o Sa silt tri tug trdn thdi duong lién quan dén non - MAPT (vi du: C9orf72,
GRN, FUS, TARDBP, VCP, CHMP2B)

« Bénh Parkinson (vi du: SYNJ1, GBA)

« Bénh Alzheimer (APP, PSEN1, PSEN2)

+ Bénh Niemann-Pick typ C (NPCI1, NPC2)
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Tiéu
chudn
logi tri
tiry thudc
tinh
hudng:

Gen .

Hoi chiing Kufor-Rakeb (ATP13A2)
« Hoi ching Perry (DCTN1)

« Bénh ty thé (POLG, cic bién thé hiém gip ctia ty thé)
« Dentatorubral pallidoluysian atrophy (ATN1)
« Bénhlién quan dén Prion (PRNP)

« Bénh Huntington (H1T)
« Thét diéu tay ti€u nao (ATXN1I, 2,3,7,17)

B.4 linh viic chiic ndang cot 16

C6 4 linh vyic chifc ning c6t 16i trong chdn dodn liét trén nhan tién trién: réi loan van nhan, mat 6n dinh

tu thé, giam dong va suy gidm nhén thiic. Mdi linh vyc ¢6 ba miic 6 chic chin vé lam sang: 1: cao nhit,
2: trung binh, 3: thap nhat, thé hién trong bang 5.1.

Bdng 5.1. Bon linh viic chiic nang cot 16i chdn dodn liét trén nhdn tién trién

Linh
vuc
Mic d6

Réiloan vin nhan

Mit 6n dinh
tu thé

Gidm dong

Suy giam nhén thiic

1

Liétliéc doctrén nhan

Nga téi diénkhong
colydotrong3nim

Dang di dong cling

tién trién trong 3 nam

R&i loan 16i néi/ ngdn
ngii: khong luu loat, bién
thé mit ngt phdp caa
that ngon tién trién tién
phat hodc mat thyc dung
giong ndi tién trién

T6c d6 cham khi thuc
hién ca dong mat

nhanh theo chiéu doc

Xu hudng nga khi
thuc hién nghiém
phép kéo (pull test)
trong 3 ndm

Hoi chting Parkinson
cing, giam dong uu
thé tryc than, khing
Levodopa

Ré6i loan nhan thic/
hanh vi kiéu thuy tran

Mat thyc dung nham
m& mit hodc gidt mit
dang séng vudng 16n
(macro square wave

jerks) thudng xuyén

Lui 2 budc tré
Ién khi thuc hién
nghiém phap kéo

trong 3 ndm

Héi chiing Parkinson
véi
khong doi xing va/
hoic dép ung véi

run va/hoic

Levodopa

Hoi chiing vo nao hach

nén

C. Tiéu chudn bo trg

Cac tiéu chudn bé trg chia thanh 2 nhém: 1am sang va hinh anh

Lam sang - Khéng Levodopa
- Gidm dong, néi khé do cting co (spastic dysarthria)
- Nuot kho
- S¢ dnh sang

Hinh dnh - Teo nao gitia hodc giam chuyén hoa

- Thodi héa con dudng dopaminergic thé van hiu synap
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C. Dinh nghia chi tiét

ap dung cho chdn doan.

Cac tiéu chudn ctia MDS dua ra dinh nghia chi tiét cho tiing dic diém chinh va bé trg d€ chudn hoa viéc

D. Miic dé chéc chin chdn dodn

sau khi bénh nhén ta vong.

chan doan PSP.

tinh té cua liét trén nhan tién trién.

- Chic chan liét trén nhan tién trién: tiéu chudn vang, chi cé thé chdn doan bing mé bénh hoc than kinh

- Cé théla liét trén nhan tién trién: cac dac diém lam sang c6 d6 dic hiéu cao.

- Cé kha nang la liét trén nhan tién trién: c6 mit cic triéu chiing lam sang dugc xem la taing d6 nhay cho

- Hoi chiing 1am sang goi y liét trén nhén tién trién: bao gom nhiing dic diém la bing chiing s6m hoic

7. CHAN BOAN THE BENH

Tiéu chi MDS-PSP xic dinh cic loai vu thé 1am
sang dua trén cac dac diém lam sang, bao gém:

« PSP v6i hoi chiing Richardson (PSP-RS)

« PSP v6i hoi chiing parkinson chiém uu thé
(PSP-P)

« PSP véi r6iloan chiic nang van nhan chiém uu
thé (PSP-OM)

« PSP v6i mat 6n dinh tu thé chiém uvu thé
(PSP-PI)

« PSP véi dong cing déng di tién trién (PSP-
PGF)

« PSP véi réiloan chiic nang thuy tran chiém uu
thé (PSP-F)

« PSP véi ching réi loan 16i n6i/ngdén ngi
chiém wu thé (PSP-SL)

« PSP véi hoi chiing vo nao hach nén chiém vu
thé (PSP-CBS)

Tiéu chudn chdn doan MDS-PSP da bo qua
hai kiéu hinh bién thé hiém dugc cong nhin khéc
(PSP véi ching mit diéu hoa tiéu nao chiém uu thé
[PSP-C] va PSP véi bénh xo cting teo co bén nguyén
phat chiém uu thé [PSP-PLS]) vi bing chiing bénh
hoc lam sang khong du dé dua ra cic 1am sang tiéu
chuin chan dodn dua d6 dic hiéu.

8. CHAN BOAN PHAN BIET
- Bénh Parkinson: khoi phét khong d6i xting,
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nga va nuot kho xay ra & giai doan ti gitia dén tién
trién, ddp ting v6ilevodopa, tién trién cham hon so
véi liét trén nhan tién trién.

- Thodi héa vé nao hach nén: bénh nhan thuong
c6 mdt thyc dung dong tic, loan truong luc co, giét
co, hoi chiing ban tay ngudi ngoai hanh tinh, mat
cam gidc vo ndo..

- Teo da hé thong: réi loan than kinh ty cha va
hoi ching tiéu nao chiém uu thé trong khi nhén
thiic dugc bao ton.

- Bénh Pick, bénh Alzheimer: 2 bénh nay thuong
1a sa st tri tué kiéu vo nao trong khi liét trén nhan
tién trién thuong gap sa sut tri dudi vo.

9. DIEU TR

Hién tai chua c6 phuong phap diéu tri nao ¢
thé chita dugc bénh. Muc dich cua diéu tri 1a cai
thién triéu ching va chit lugng cudc séng cho
bénh nhan.
9.1. Diéu tri triéu chiing

Hoi chitng Parkinson, rdi logn tu thé va nga

Levodopa dugc diéu tri tht cho bénh nhin
cham vin dong va tang truong luc co, nga. St dung
Levodopa ting din liéu dén 1000 mg/ngay va
duy tri it nhdt mot thang. Liét trén nhan tién trién
thuong khong c6 dap tng hodc dap tng kém véi
Levodopa & giai doan ddu cta bénh. Thé PSP-P
ban dau thuong dap ting, trong khi cac thé khac ctia
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liét trén nhan tién trién thi khong. Cac thuéc dong
van Dopamin va tic ché¢ MAO-B thuong it hiéu qua
va khong dugc dung cho bénh nhén liét trén nhin
tién trién. Amantadin véi liéu ting chim, dén 100-
300 mg/ngay c6 thé cai thién triéu chiing vin dong
cham va ting truong luc cd, cing nhu dong cing
ddng di, ci thién thing bing. Cé thé dung don doc
hoidc két hgp véi Levodopa.

Céc rdiloan van dong khac nhu loan truong luc
o ¢6, loan truong luc co & chi, co thit mi mdt cé
thé dap ting tot véi tiém doc té Botulinum.

Clonazepam hoic Levitiracetam c6 thé dugc st
dung cho gi4t co trong hoi chiing v6 nao hach nén.

DBS hién khong dugc khuyén cdo cho bénh liét
trén nhan tién trién bén ngoai co s nghién ctu.

Réi logn nhan thiic

Khong c6 diéu tri dic hiéu cho réi loan nhan
thic & bénh nhan liét trén nhan tién trién. Thyc t&
1a thudc tic ché enzym cholinesterase khong dugc
khuyén cdo do c6 kha nang lam xdu hon triéu chiing
van dong.

Cdc triéu ching khdc

Céc thudc tic ché tai hip thu Serotonin chon
loc ¢6 hiéu qua trong diéu trj trdm cam, réi loan
lo 4u, ré6i loan cam xtc. Ngoai ra, Trazodone va
Mirtazapine cang da dugc bao cdo c6 téc dung diéu
tri & mot s6 bénh nhéan. Zolpidem c6 thé st dung
dé diéu tri mét ngu.

Khong cé thude diéu tri khé nuét. O giai doan sau
ctia bénh c6 thé phai cho dn qua mé thong da day:.

Chay nudc dai c6 thé kiém sodt bing Atropine
1% nho tai ch, thin trong véi cac tic dung phu.
C6 thé tiém doc t6 Botulinum vao tuyén nude bot
nhung cé thé lam ning thém kho nuét.

Vit ly tri liéu va van ddng, liéu phdp ngon ngi,
tdp nudt: c6 vai tro quan trong dé€ ngin ngtia té nga,
duy tri kha ning vin dong, ngdn ngd va cai thién
céc hoat dong sinh hoat hang ngay.

9.2 Céc thudc thay d6i bénh

Cho dén nay, cdc nghién ctiu vé cic liéu phap
diéu chinh bénh c6 kha ning khong chiing minh
dugc hiéu qua ¢ nhting ngudi bi nghi ngd méc bénh
liét trén nhan tién trién. Cac thiinghiém ngau nhién,
c6 d6i ching véi gia dugc vé riluzole, davunetide,
waveglusib, sodium valproate va rasagiline cho thay
khong c6 tic dong dén cdc tiéu chi chinh theo doi
sy tién trién ctia bénh va thiéu bing chiing cho thay
céc tac nhan c6 tac dung dy kién thong qua céc co
chély thuyét.

Céc nghién ctu hién tai vé liéu phép diéu tri
liét trén nhén tién trién tap trung vao tau bao gébm
TPI-287 (chét 6n dinh vi 6ng), C2N-8E12/ABBV-
8E12 va BMS-986168/BIIB092 (cic khang thé don
dong chéng tau va salsalate, chat tic ché acetyl héa tau).
Céc chit 6n dinh vi 6ng dugc hy vong sé but dap cho
16i loan chiic ning vi 6ng lién quan dén mat chic
nang tau; cac khang thé don dong chéng tau dugc
hy vong sé ngan can sy lay lan cta tau gay bénh, va
céc chat tic ché acetyl héa tau dugc hy vong sé tic
ché su acetyl hda cua tau hoa tan va do d6 han ché
sy taing phosphoryl héa.

10. TIEN TRIEN VA TIEN LUONG

Liét trén nhan tién trién tién trién nhanh va
khong ngting. Hau hét bénh nhin tré nén phu
thudc vao sy chim soc trong vong 3 hoic 4 nim
ké tr khi khéi phat. Tt vong trung binh tir 6 dén 9
niam sau khi dugc chian doan.
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