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LICH SU

« Céc biéu hién lam sang cua Lupus dd da dwoc ghi nhan
twe thot Hippocrates.

+ 1827, Rayer (Phap) lan dau tién mo ta chi tiét cac triéu
chung cua bénh.

« 1828, Biett dat tén cho bénh la hf“)ng ban ly tam.

. 1851, Cazenave md ta cac thwong tén giong lao da va
dat tén la Lupus.

1872, Kaposi da md ta hai thé bénh cla Lupus dd: cap
tinh va man tinh.

* Sau do William Osler dé cap dén céac bién chirng nm\
tang cua Lupus do hé thong. ?\




PHAN LOAI

1. Trwdc day:

-Lupus d3 man, ban cap va cap tinh

-Lupus d6 hinh dia, Lupus dd rai rac, Lupus dé hé thdng.
2. Ngay nay, chia LE thanh hai thé chinh:

-Lupus doé dang dia man tinh

-Lupus d6 hé thong.




BENH LUPUS DO DANG DIA MAN TiNH
(Chronic Discoid Lupus Erythematosus =
CDLE)




TRIEU CHUNG LAM SANG

« Bénh biéu hién & da, gap thwdng xuyén & vung hé nhw tran, 2 ma,
tai, da dau, tay.

. 3 dac diém cua sang thwong da trong CDLE Ia:
-hi“)ng ban: hay gép tran, 2 ma, tai, da dau, tay. s& nong, bép dau va
co thé n6i cao hon mat da; khéng tam nhuan.
-tang strng diém: tang sirng kho bong, bat dau & 16 chan 16ng.
-seo teo: & vung trung tam cac dat do co hién twong teo da.

« M6t s it tredng hop co thwong tdn & niém mac méi, miéng.

. Cac thwong tdn co thé quéa san, phi dai (hypertrophic form). \




Hinh anh cua CDLE

Fisure 2: Hypertrophic chronic cutancous lupus erythematosus -

disseminated erythematous, scaling, hyperkeratotic nodules and
plaques

Medscape ®



CAN LAM SANG CDLE

« Giai phau bénh li tang sirng,teo thwong bi. Phu né, dan cac mach mau
nhd, tdm nhuan té bao viém quanh nang 16ng va quanh cac bd phan phu
cua da

« Mién dich: bd thé binh thwong, khang thé khang nhan am tinh. Mot s6 it ¢
thé dwong véi hiéu gia thap .

« Mau: gidm bach cau (<4500/ micro )




CHAN DOAN XAC BINH CDLE

-Thuwdng la dé

- V¢&i tam chwng:
hong ban
tang strng diém
seo teo

-O' vij tri phoi bay




CHAN DOAN PHAN BIET CDLE (tt)

« Vaynén

« Viém da tiét ba

* Lupus lao (Lupus vulgaris).

« Ung thw té bao day (Basal Cell Carcinoma)
« Day sirng do anh nang (Actinic Keratosis)




CO CHE SINH BENH

Pén nay van chwa sang té sinh bénh hoc cla Lupus dé dang dia man tinh.
Nhiéu yéu td lién quan bénh da dwoc ghi nhan:

-Di truyén

-Anh nang mat troi

-Nhiém tring.

-R6i loan mién dich: dwgc cha y nhat.

* khéng tim thay khang thé khang chudi kép va chubi don clia DNA

_*nong dd bo thé trong huyét thanh van binh thuong --—-- >nguwdi ta cho

rang co ché bénh sinh cua CDLE va LE hé thong khac nhau. \
z




PIEU TRI CDLE

« TAI CHO
- TOAN THAN




PIEU TRI TAI CHO CDLE

 Thoa: corticoid, tacrolimus,...

* Chon lya hoat lwc corticoid tuy vi tri thwong tén( nhe cho mat, manh cho
tay...)

* Lwuy theo dbi tac dung phu cua viéc thoa corticoid lau dai.

« Co thé chich trong sang thwong Triamcinolone Acetonide v&i cac thuwong
ton 1&n, phi dai.

« Kem chdng nang




PIEU TRI TOAN THAN CDLE

«  Thubc khang sot rét tong hop: Hydroxychloroquine (Plaquenil):
200mg-400mg/ngay trong 3-4 tuan. Sau do6 gidm liéu. Liéu duy tri 1a 200mg/
ngay.

Can kham mat trwdc va trong qua trinh diéu tri cdch méi 6 thang dé
dé phong céac bién chirng ctia thude.

« M6t sb thude khac: Thalidomide, Dapsone, Azathioprine, Corticoid ciing ¢
thé dwoc st dung.




LUPUS PO HE THONG
(SYSTEMIC LUPUS ERYTHEMATOSUS= SLE)




LICH SU BENH SLE

»  “Lupus” da duoc y hoc biét dén tir dau the ky XIX, nhwng méi chi dwoc coi la bénh
ngoai da khéng nguy hiém.

. Nam 1845, Hebra mé ta tén thwong ngoai da nhw hinh canh bwém & mat. Danh to
“Lupus ban dd” dwoc Cazenave dwa ra ndm 1851 véi hai thé: thé nhe ton thwong
ngoai da va thé nang kém theo cac tdn thwong ndi tang.

« Pénndm 1872, Kaposi chia lupus ban do hé thdng (SLE) thanh hai thé 1am sang:
Lupus dang dia va Lupus dang lan toa. O dang lan tod ma Kaposi miéu ta ngoai nhirng
bieu hien ngoai da con co cac t6n thwong khac nhw mau, than kinh, ndi tang... kém
theo sbt ma éng goi 1a sdc nhiém doc.

* Nam 1895 - 1904, Osler la nguoi dau tién mé ta nhirng biéu hién toan than ctuia bénh
lupus ban dé: viem khép, viém phdi va cac biéu hién & than, & hé than kinh..

« Ntra dau thé ky XX ghi nhan nhirng biéu hién mé hoc clia bénh: cac tén thu0’ng cau
than dwoc thay trén 23 ca bénh va t¢i nam 1942 Klemperer va Bachs da dwa huwéng
nghién ctru theo bénh tao keo.

« Nam 1948, Hargraves va cong sy da phat hién ra té bao LE. &
h

- Nam 1950, Haserisk tim ra yéu t6 mién dich c6 vai trd quan trong trong sw hin
té bao LE, quan niém vé bénh tw mién dwoc hinh thanh.

* Nam 1957, Coons va Frion phat hién ra khang thé khang nhan. Sau d6 ,viéc timra
mot loat cac tw khang thé khac, danh dau mét méc quan trong khang dlnh lupus ban d6

lwong bénh.

la mot bénh tw mién. :
« Sy xuét hién cla corticoid da kéo dai tudi tho clia bénh nhan va gilp cai t i\ |
a\ “




PAI CUONG VE SLE

* Mot bénh thuong gap, dwoc xem la dién hinh cta bénh tw mién hé théng, chuwa ro
nguyén nhan.

*  Dac trwng bai hién twong co thé tw san xuat cac tw khang thé chdng lai mot s6
thanh phan cua chlnh minh v&i tinh trang kich hoat ctia té bao B da dong, trong mau
c6 sw hién dién cla nhiéu loai tw khang thé, dién hinh nhét la khang thé khang nhan.

« Lam sang cho biéu hién tén thwong & nhiéu_co quan: da -niém mac, khép, 16ng toc
méng dén tdm- than kinh, tim mach, than, phdi-mang phdi, mat ...voi nhiéu murc dé
khac nhau.

»  CO nhirng dot tien trién ndng xen ké cac dot lui bénh.

« Cac bang chirng vé su bat thworng mién dich da duwoc phat hién: khang thé khang
nhan, khang thé khang DNA chubi kép, khang thé khang té bao, khang thé khang
phan tt, cac phirc hop mién dich do co ché tw mién, cac bb thé. .




DICH TE HOC

— D46 lwu hanh: 1:2000

— Tubi thworng gap : 14-45

— NU@: nam= 9-10:1

— Yéu t6 gia dinh va HLA DR3

— Murc d6 nguy hiém nam - ni bang nhau




NGUYEN NHAN SINH BENH CUA SLE

e Di truyén:
-Nguwoi ta da xac dinh dwoc cac gen co lién quan
dén bénh, dé la HLA-B8, HLA-DR3, HLA-DRw52,
HLA-DQw1.
- SLE la bénh mang tinh chat gia dinh vai ti lé mac bénh
tang I&n nhiéu & nhirng nguwoi cung huyét thong dac biét &
thé hé th&r nhat (con cai, anh chi em rugt, bo me).

-Yéu t6 di truyén cang ro @ nhirng tre sinh déi:cung trirng
ti &6 mac bénh la 63% con & nhirng cap khac trieng ti 1é mac

bénh a 10%. \
_—
L




NGUYEN NHAN SINH BENH CUA SLE(tt)

 Roi loan mién dich:

-Co hién twong mat can bang trong hé thong mién
dich & cac bénh nhan SLE.

- Cac lympho T khong kiém soat dwoc hoat dong cua
cac lympho B.

Dwéi tac gong cua cac yéu to nhw nhiém tring man,
tinh, anh nang, hda chat, thudc...cac té bao bi bién doi
va tré thanh la doi v&i co thé minh (hay con goi la tw
khang nguyen) Lympho B khéng bi kiém soat sé tan
sinh dé san xuat mot lvgng lon cac tw khang thé cho
lai cac twr khang nguyén do. Tw khang thé két hop vai
cac tw khang nguyeéen tao thanh phurc hop mién dich
Iang dong tai cdc mao mach, co quan, to chrc cung v
cac bo thé gay nén cac hién twong bénh Iy. 2 ik EJA&

i




NGUYEN NHAN SINH BENH CUA SLE(tt)

e M6t so yéu to cé lién quan t&i bénh:

-Hormone gioi tinh :

*Gidi: nir: nam= 9-1, tré tudi

*Thai nghén (dac biét 3 thang cudi thai ki) va thubc ngtra thai lam
nang thém tinh trang bénh.
-Thuoc: Mét s6 thudc co kha nang gay bénh giong nhw Lupus (lupus
doé do thubc= Lupus induit): Hydralazine, Procainamide, Isoniazid,
Sulfonamides, Phenytoin, Penicillamine.

Thudc ngtra thai cling cé vai trd trong viéc kh&i ddng hay lam bé
nang thém (co ché da giai thich bén trén). *

-Nhiém trung: Dé&c biét 1a cac nhiém trang kéo dai “N

-Ar]h néng mat troi: Tia cwe tim vira 13 yéu td khéi phat dot cap vira la
yéu t6 lam nang thém tinh trang bénh(ca CDLE lan SLE) . ;
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TRIEU CHUNG LAM SANG CUA SLE

TOAN THAN CO XUONG KHOP
sét - «  Dau co, dau khdp la dau hiéu thwong gap

) va thwong la d4u hiéu khéi phat bénh.
-thwdong sét nhe 375 C - 37°6C, Viém khép don thuan:
-nhwng cling ¢o trwdng hop sot

-C6 thé gap & mot hay nhiéu khép,
-Di chuyén tir khé'p nay sang khép khac.

cao 39 - 40°C. - Khang o6 crng khép budi sang, khang
-Sot kéo dai khéng rd nguyén viem vaikiie el IR

X - Trén X-quang khéng c6 hinh anh mon
nhan xwong, gai xwong hoac hep dinh khe khop.

-C6 thé gap bién dang ngon tay hinh thoi,
] ) = ) . hodc bi€én dang ca truc khdp hinh thanh mét
« Kem theo cac triéu churng toan bénh thap kiéu Jaccoud, nhung rét it.g3

than nhw gay sut, mét mai, biéng Hoai tl xuong v6 khuan: Thuong gap
trén xwong dui, 16i cau xwong dui, th

an. xwong chay hodc dau xwong canh tay
« Viém co, loan duwdng co:
-sinh thiét co' : xam nhap bach cau
- xét nghiém: c6 thé c6 tang men co




TRIEU CHUNG LAM SANG CUA SLE (it)

BIEU HIEN DA- NIEM MAC:
Ban canh buom: mang hong ban & 2 go ma
vat ngang qua mi, dwdi cam. C6 thé co vay
min va phu né

« Phat ban dang dia

« Loét miéng, hau

* Nhay cam anh sang

« Loét do tdn thwong mao mach

«  Thay déi mao mach & xung quanh méng .

« Mang tim xanh viém.

* Rungtéclan toa hoac khu tri thanh mang

* Hién twvong Raynaud




Acute Cutaneous: Malar Rash Chronic Cutaneous:Discoid
Note Sparing of I\}asalabial Folds Note Scarring, Hyperpigmentatio
' ' ' 4 ’
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TRIEU CHUNG LAM SANG CUA SLE (it)

BIEU HIEN THAN: « Héi chirng viém cau than cap: dai mau dai
«  Chu yéu la tén thwong cau than, nguyén nhan gay te thé hodc vi thé, dai it hoac vo niéu kém theo
vong cla bénh. ure va creatinin tang nhanh, cé thé dan toi

suy than cap.
* Hai chirng than huw:

« Latén thwong sém trong cac tbn thwong ndi tang.
«  Khéng cé sw phu hop gitra tén thwong than véi bénh

canh 1am sang. -Phu to, phu trdng, mém,an 16m.
«  Khong co s phu hop gitra giai phau bénh véi biéu -Dam niéu trén 3,59/ 24h.
hién Iam sang. -Dam mau giam du¢i 60g/l trong do
«  Cac biéu hién hay gap: phu, tiéu it, protein niéu, cé albumin giam duai 30g/1.
thé c6 hong cau, bach cau, try niéu. Thuong cé viém -Tang lipid (triglycerin, cholesterol).
cau than cap, hoi chirng than hw va suy than. *  Suy than man: vo niéu, huyét ap cao, thiéu
BIEU HIEN BANG QUANG: mau, phu, creatinin mau tang cao & cac
rat hiém gap merc dd khac nhau. Day 1& nguyéasahan gay

.chu yéu la viém bang quang (thanh bang quang day lén). t&r vong.

Day Ia loai tén thwong néng vai tién lwong tlr vong
cao khi xuét hién.




TON THUONG CAU THAN TREN SINH THIET THAN

 Loail: Than binh thwdng

CiasSHRRiNCaY «  Loai lI: Viém cau than gian mach.

Class Il Mesangial « Loai lll: Viém cau than tang sinh tirng doan
lIA Minimal alteration va khu trd ‘
/IIB Mesangial glomerulitis « Loai IV: Viém cau than tang sinh lan toa.

« Loai V: Viém cau than ngoai mang.
 Loai VI: Viém than xo hoa

Class lll  Focal and segmental
proliferative glomerulonephritis

Class IV Diffuse proliferative
glomerulonephritis

Class V. Membranous glomerulonephritis
Class VI Glomerular sclerosis




TRIEU CHUNG LAM SANG CUA SLE (it)

BIEU HIEN TIM MACH : BIEU HIEN O HE HO HAP :
«  Biéu hién & tim nhiéu biéu hién 1am sang khac nhau ’
-Viém ngoai tdm mac:hay gép nhét trong cac tdn . Viém phaoi Lupus: triéu chirng rat 6n ao, cap tinh

thwong tim, chiém 20 - 40%. Tran dich mang ngoai nhungiolg e . -
+  Chay mau phe nang: la ton thwong rat nang gay

tim thuong khong nhieu toi mikc gay €p tim. suy hé hap cap va dan tdi tir vong nhanh chéng, X
-Viém ndi tdm mac kiéu Libman-Sacks: Sui cac van quang phoi c6 hinh anh “phdi trang”.
tim va vach thét.
-Lam sang nhiéu khi khé phat hién, phat hién nho
siéu am tim, gap & 15- 20% cac trwdng hop Osler.
-Viém co tim: gép 10 - 15%, c6 biéu hién ri loan
nhip, block dn truyén, it g&p loan nhip hoan toan.
«  Bidu hién & hé mach
-Ho6i chirng Raynaud gap & 20 - 30%.
-Tén thwong mach vanh: Biéu hién bang con dau
that ngwc hodc nhdi mau co tim.
-Huyét khéi tinh mach: Gap trong 8 - 20% trwdng
hop,thwérng dé gay tdc mach, hay gap & ving tinh
mach cac chi, nhwng cling cé thé & tinh mach cac
tang hay tinh mach chd...thwong lién quan dén cac
chét khang déng lwu hanh.




TRIEU CHUNG LAM SANG CUA SLE (it)

BIEU HIEN O TAM- THAN KINH BIEU HIEN & MAU VA CO QUAN TAO MAU:
. Dau dau, co giat kiéu déng kinh toan thé » Thiéu mau: 50%_bénh nhan, co thé la biéu
hodc cuc bd. Pap &ng t6t vai thube chdng hién khoi phat cia bénh.
co giat va corticoid. * Giamtiéucau .
« R&i loan tdm than: biéu hién nang, tién *  Roiloan dong mau voi nguy co’ tang dong

gay huyeéet khéi tinh mach.
Lach va hach to

lwong xau. Can phan biét vai réi loan tam
than do corticoid.

« Ngoai ra co thé gap viém nao, viem mang
nao, hdi chirng viém tuy cat ngang.




TRIEU CHUNG LAM SANG CUA SLE (it)

BIEU HIEN TREN HE TIEU HOA:

Xuat huyét tiéu hoa gap 1,5 - 6,3%, trong
do c6 nguyén nhan do thudc (corticoid),
cling co6 loét ruét non, dai trang do thiéu
mau cuc bd.

Chan an,budn nén, non.

Gan to gap ¢ 8-12% , thwong khéng dau khi

kham trir mot vai treong hop trong giai doan
tién trién cha bénh.

Co thé gap viém tuy, hoi chirng dau bung
gia ngoai khoa.

BIEU HIEN MAT: , ,
« Viém vong mac, viém két mac sung huyét.

- Tac doéng mach vong mac, viem than kinh
thi giac, hoi chung X0 teo tuyen &, teo t6
chirc lién két mat.




XET NGHIEM CAN LAM SANG TRONG SLE

Cac xét nghiém khéng dac hiéu

Coéng thirc mau:

-Giam nhe 3 dong hong cau, bach cau, tiéu
cau.

-VS tang cao.

Dién di protein: Ty I1é A/G dao nguworc,
a-globulin tang cao.

Tbng phan tich nwéc tiéu thay cé protein - té
bao - tru niéu.

Cac xét nghiém dac hiéu

Khang thé khang nhan ANA, ds ADN.

Té bao Hargraves.

Khang thé khang phospholipid: khang thé
khang Cardiolipin gay duwong tinh gia voi
phan wng huyét thanh giang mai.

Sinh thiét da bang mién dich huynh quang
thay co lang dong cac globulin mién dich va
cac bb thé & ranh gidi bi - thwong bi.

Sinh thiét than.




Cac xét nghiém mién dich trong SLE

« ANA: nhay cam 95-100% nhung khéng dac hiéu cho SLE
« Anti-ds DNA: déc hiéu (60%)cho SLE, nhung ciing cé thé dwong tinh trong nhing
trirong hop khéng phai lupus
* 4 RNA associated antibodies
— Anti-Sm (Smith)
— Anti Ro/SSA-antibody
— Anti La/SSB-antibody
— Anti-RNP
« Khéng thé khang phospholipid
— Duwong tinh gia voi RPR
— Anti-cardiolipin
«  Khang thé khang histones




Tiéu chuan chan doan cla héi khép hoc My (ARA) 1982

Chan doan dwong tinh khi cé 4 trong 11 tiéu chuan:
(1) Ban hinh canh buédm & mat.
(2) Ban dang dia.
(3) Nhay cam anh sang.
(4) Loét miéng.
* (5) Viém da khorp.
(6) Viem mang tim hodc mang phéi.
(7) Tén thwong than: Protein/niéu > 0,5 g/24 h ; héng cau niéu; tru niéu.
(8) Tén thwong than kinh - tdm than:rdi loan tAm than hodc dong kinh vé can
(9) Réi loan vé mau.
Thiéu mau tan huyét.
Bach cau dwdi 4000/ mm3.
Tiéu cau dwdi 100.000/ mma3.
« (10) Réiloan mién dich
Té bao Hargraves.
Khang thé khang Sm.

Anti-ds- DNA
Phan &rng giang mai dwong tinh gia kéo dai trén 6 thang va trong 6 thang dés ¢
phai khéng co biéu hién cia bénh giang mai. A
« (11) Khang thé khang nhan & hiéu gia bat thwong. X E‘h




CHAN DOAN PHAN BIET SLE

S6t kéo dai: trong mot sd bénh khac nhw ung thw, nhiém tring, sot rét,
sOt virus ...

Khép: Viem khép dang thap, xo cirng bi hé thdng tién trién, viém bi co,
héi chirng Sjogren...

Khoéng biéu hién khdp: HIV, viem ndi tdm mac, bénh mau ac tinh, cac
nguyé&n nhan khac cla viém cau than, hdi chirng chong 1ap (“Overlap
Syndrome”)




CAC HOI CHUNG LIEN QUAN SLE
(LUPUS RELATED SYNDROMES)

Lupus do thuoc
_ Cac thubdc :hydralazine, isoniazide, procainamide ...
— Xu4t do bénh :nam - ni¥ ngang nhau.
— Hiém khi cho tén thwong cau than va CNS
— B thé binh thudng va khéng cé khang thé khang DNA
— Triéu chrng thwong lui khi ngwng dung thube

 HOGi chirng khang phospholipid (APS)
— Thuyén tac ddng tinh mach
— Su hién dién cda khang thé khang phospholipid va/ hodc khang thé
khang cardiolipin.
 HOGi chirng Raynaud
-khéng con la tiéu chuan chan doan SLE
- khéng quén Iam ANA néu cé chirng clr ctia bat thwdng mién dich




PIEU TRI BENH SLE

Nhe: (chi biéu hién da hoac khop) : NSAID(cac nhém salicylic, indomethacin, pyrazol,
ibuprofen), thuéc thoa tai chd, hydroxy-chloroquin.

Nang (viém cac mang glam té bao mau, sang thuwong da hoac khép nhiéu):
corticosteroid, cac thudc trc ché mién dich nhw azathioprin, methotrexate...

Nghlem trong: anh hwéng chirc nang cua cac co quan de doa sw sbng (viém co tim,
viém cau than, viém mach hé thong, biéu hién ndo ) : tiém tinh mach corticosteroid
liéu cao + iv. thudc (rc ché mién dich nhw cyclophosphamide + vai trwdng hop loc
huyét twong (plasmaphereS|s) hoac iv. immunoglobulin, hoac mycophenolate mofetil
(not registered in the EU)




DIEU TR| BENH SLE (tt)

PIEU TRI TRIEU CHUNG :

Khang sinh néu cé nhiém trung.

An than néu co tén thwong hé than kinh.
Chdng déng néu cé viém tac tinh mach.

Ha ap trong trwérng hop tén thwong than nang.
Cac thudc boi tai chd nhw corticoid, tacrolimus




TIEN LUONG

 Bénh kéo dai nhiéu nam, phai dung thudc lién tuc va theo sw chi dan cda thay thuéc
« Cac bénh ly gay t&r vong chinh trong bénh SLE:

-Bién chirng tim mach

-Nhiém trung

-Bénh than:Giam chirc nang than ngay khi biéu hién bénh sé c6 tién lwong xau

- Pap rng clia bénh dbi véi diéu trj cling la yéu td dw bao cho tién lwong




