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cO BAN
MO TA
e Viém da ddng mach nut (PAN) 13 viem dong mach hoai tl, am tinh v&i khang thé khang bao twong
bach cau trung tinh (ANCA), xay ra & cadc ddng mach co c® trung binh va (d6i khi) cdc ddng mach
nhd. Tiéu ddng mach, mao mach, va tiéu tinh mach khéng bi anh hwdng (1).
® Cac hé co quan bj anh hwéng bao gdm dwdng tieu hda (Gl), hé than kinh ngoai bién (cdm giac va
van dbng), hé than kinh trung wong (CNS), tiét niéu-sinh duc, da, va tim mach. Viém cau than va
viém mao mach phoi hiém gap (1),(2).
e Biéu hién tuy thudc vi tri viem mach: vi du, triéu chirng lién quan thiéu mau mac treo, tang huyét
ap (HTN) m&i kh&i phat hodc nang 1én, viém da day than kinh don ddc (mononeuritis multiplex),
tOn thwong da dang ban xuat huyét hodc dang not, hoac lwdi livedo (2).

e Bénh than trong PAN thwdng biéu hién bang téng huyét dp va protein niéu nhe cé/khéng kem ting

nito' mau. Nhdi mau than cling c6 thé xay ra (2).
o Trwdc day PAN bao gdm nhiéu thé bénh riéng biét (PAN cb dién, PAN vi thé, va PAN & da). V&i xét
nghiém ANCA, PAN vi thé dwoc cho la khéng lién quan vé sinh ly bénh v&i hai thé con lai.

— PAN toan than vo can (PAN c6 dién) c6 biéu hién 1am sang da dang, tlr tdn thwong mot co’ quan

don 1& dén suy da tang (1).
— B&nh nhan PAN lién quan viém gan B dwong tinh v&i nhiém viém gan B dang hoat ddng va cé
thé biéu hién twong tw nhw PAN toan than vo can (1).

— PAN vi thé c6 ANCA hwdng dén myeloperoxidase (MPO) va ton thwong cac tiéu ddng mach nhd

(viém da vi mach vi thé [MPA]). Hién nay dworc xép loai 13 viém mach lién quan ANCA.
— PAN & da (hodc thé gi®i han) thwdng gidi han & 1&p bi sau va dwdi da (SC), vdi cac dic diém

md bénh hoc ddc trwng clia PAN. C6 it biéu hién toan than, mdic du c6 thé cé dau co va bénh Iy

than kinh van ddng ngoai bién (viém da day than kinh don doc) hodc bénh Iy than kinh cdm
giac (2).
e Tén goi khéc: viem quanh dong mach; viém toan b6 thanh ddng mach; viém dong mach hoai ttr.

DICH TE HOC

Ty 1é m&i mac

Ty 1& m&i mac tr 0 dén 1,6 ca trén mot triéu ngu i,

Tudi thwérng gép: dinh & thap ky thir 5 dén 6; ty 1& m&i mac téng theo tudi.

Tudi trung binh luc chan doan Ia 50.
Uu thé & nam gidi.

Ty 1€ hién méac
Hiém gdp: t&i 31 ca trén 1 triéu ngwdi trdng thanh (1).

NGUYEN NHAN VA SINH LY BENH



Viém hoai tlr theo doan, xuyén thanh, & cdc ddng mach co’ c& trung binh va nhd, kém tang sinh I1&p
n6i mac, huyét khoi, va thi€u mau cuc bd & co quan/mé dich dwgc nudi dwdng b&i cdc mach mau
bi &nh hwdng; hinh thanh phinh mach tai cac ché phan nhanh mach mau (2).

PAN lién quan viém gan B gy t&n thwong mach mau trwc tiép do sw nhan 1&n cla virus hodc lang
dong phtrc hop mién dich, kém hoat hdéa bo thé va phan (rng viém tiép theo (2).

Da sb cac trwdng hop 13 vo céin; 20% lién quan dén nhiém viém gan B hodc C.

O bénh nhan PAN kém viém gan B, khang nguyén b& mat viém gan B (HBsAg) d3 dwoc tim thay
trong thanh mach mau bi ton thwong.

Di truyén

Cac dot bién clia adenosine deaminase 2 (ADA 2) d3 dwo'c xac dinh trong céc gia dinh cé PAN (1).

YEU TO NGUY cO’

Nhi@m viém gan B > viém gan C (v&i PAN & da).

CAC BENH LY THWO'NG BI KEM

e Viém gan B (lién quan manh v&i PAN cd dién).
e Viém gan C (lién quan yéu hon v&i PAN & da).
e Bénh bach cau té bao téc (hairy cell leukemia).
e 27 trrdng hop PAN toan than sau tiém vac-xin viém gan B.
e Minocycline (triéu chirng hét khi nglrng thudc, tai phat néu dung lai).
e Cac lién quan dwoc ghi nhan qua tirng ca bénh vé&i nhiém CMV, amphetamine, va interferon.
CHAN DOAN
e Khong c6 tiéu chudn chan doan chinh thirc cho PAN (1),(2).
e Nghi ng® PAN khi co:
- Bé’nh da co quan cap tinh, déi khi tdi cAp, v&i giai doan tién triéu twong ddi ngan (tlrc vai tudn
dén vai thang).
— Phat ban da dang viém mach kém triéu chirng/dau hiéu cdm gidc-van dong.
— Tang huyét 4p m&i khdi phat kém triéu chirng toan than.
— Bénh ly than kinh cdm gidc va/hodc van dong khdng rd nguyén nhan kém triéu chrng toan
than.
— Nhiém viém gan B kém bé&nh da co’ quan.
BENH sU

Triéu chirng phan &nh co quan cu thé bj tén thwong (2).

Triéu chrng toan than (sbt, sut can, mét mai).
Triéu chirng theo co quan

— Yéu co khu tri/té bi chi.

— Dau co va dau khdp.

— Phat ban (n6t, ban xuat huyét, lwéi livedo).



— Dau b,l_Jng sau &n tai dién, con dau bung do thiéu mau rudt (intestinal angina), buén nén, nén,
va xuat huyét.

— Thay ddi trang thai tam than, dau dau, viem da day than kinh don doc.

— Dau tinh hoan/mao tinh hoan, bang quang than kinh (hiém).

KHAM THWC THE
Cac dau hiéu/dién tién phan anh co quan cu thé bi tdn thwong (2).

Hé than kinh ngoai bién: bénh ly than kinh ngoai bién, viém da day than kinh don doc.

Than: tang huyét ap.

Da: ban xuat huyét, may day, phat ban da dang, nt dudi da (khéng t’hU’(‘)’ng gap nhy’ng dac tru,’ng),
lwdi livedo; loét da sau, dac biét & chi dwdi; hién twong Raynaud (hiém); hoai t&r dau ngodn (hiém).
Tiéu héa: bung ngoai khoa cap; phan (rng ddi, co clbng thanh bung, dau.

Than kinh trung wong: co giat, thay ddi trang thai tam than, viém gai thi.

Phdi: dAu hiéu tran dich mang phdi—gb duc; gidm ri rao phé nang.

Tim: d’élu hiéu suy tim sung huyét va/hodc nhdi mau co tim—tiéng ngwa phi T3; viém mang ngoai
tim (tiéng co hiém gap).

Tiét ni€u-sinh duc: dau tinh hoan/mao tinh hoan (cé thé gidng xodn tinh hoan).

Co xwong khop: viem khép (thwong & khép [&n chi dwéi).

CHAN DOAN PHAN BIET

Cac thé viém mach khac (lién quan ANCA, nhw u hat’kém vjém da mach [GPA—trudc day la u hat
Wegener], h&i chirng Churg-Strauss, va MPA; ban xuat huyét Henoch-Schénlein, viem mach do
thudc, cryoglobulin mau, hdi chlrng Goodpasture).

Bénh Buerger.

Lupus ban dd hé thdng (SLE).

Bénh thuyén tac (u nhay nhi, thuyén tac cholesterol).

Bé&nh huyét khdi (hdi chirng khang thé khang phospholipid).

Phinh béc tach ddng mach.

H&i chirng Ehlers-Danlos.

X0’ clrng rdi rac (da xo clrng), thodi hda dang tinh bdt hé thdng.

Nhi&m trung (viém ndi tdm mac ban cap, nhiém HIV, b&nh giun xodn, cac bénh do rickettsia).
Tdn thwong calciphylaxis.

Loan san xo cO.

S dung ergotamine.

Ly gidi |&p do gilba ddng mach theo doan (segmental arterial mediolysis).

XET NGHIEM CHAN DOAN & GIAI THiCH KET QUA

Khong cé bat thwdng xét nghiém déc hiéu. Xac dinh chan doan bang sinh thiét néu co thé (3)[Al.
Chup mach mau (chup mach quy wéc, CT mach mau, hodc MR mach mau) cé thé phat hién cac vi
phinh mach va/hodc hinh anh chubi hat (beading) @ cdc mach mau phan nhanh.

Tranh dung thudc cdn quang khi cé bé&nh than.



Cac bat thuwong xét nghiém khong dac hiéu:
— Tang ESR va CRP.
— Protein niéu nhe, tang creatinine.
— Khang nguyén bé mat viém gan B dwong tinh & 10-50%.
— Khéng thé viém gan C/RNA virus viém gan C.

— ANCA, anti-proteinase 3 (PR3), va anti-MPO am tinh. ANCA dwong tinh khdng Gng hd chan doan
PAN.

— Yéu td dang thap cé thé dwong tinh.
— Thiéu méu do bénh man tinh (2),(3).

Xét nghiém ban dau (xét nghiém mdu, hinh dnh hoc)

Tim bang chirng bé&nh toan than va loai trtr cac nguyén nhan khac (2),(3):

CBC (téng tiéu cau), ESR, va CRP (tang) (3)[C].

Sinh hoa: tang creatinine/BUN (3)[C].

Huyét thanh viém gan B: thwdng dwong tinh; viém gan C it gdp hon.

Chlrc ndng gan (LFTs): bat thuwdrng néu cé kém viém gan B, C, hodc tdn thwong dwdng mat-gan.
TOng phan tich nwdc tiéu: protein ni€u/tiéu mau, thwdng khdng cé tru té bao hodc cdn niéu hoat
doéng (3)[Cl.

ANA, cryoglobulin (3)[C].

ANCA, anti-MPQO, va anti-PR3 (3)[A].

NOng do bd thé (C3, c4).

Hinh &nh chup mach cho thay thay ddi dang phinh mach/chudi hat & cac ddng mach nhd va trung
binh.

Thi thuat chan dodn/Khdc

Dién covado dén truyén ’thén‘kinh (o] bé,nh nhan nghi ng® viém da day than kinh don doc. Néu bat
thwdng, cdn nhac sinh thiét than kinh hién ngoai (sural nerve).

Sinh thiét ddng mach/mé (nén wu tién phwong phap it xdm 1an nhét).

Sinh thiét da tlr pc‘r yét loét; 1ay ca 1&p bi sau vé, mé: dwai da dé danh gia ton thwong dong mach
co’ nhd (sinh thiét cat tron, khéng phai sinh thiét bam) (2),(3).

Giai thich xét nghiém

Viém hoai tlr v&i hoai t&r dang fibrin & cdc ddng mach co nhd va trung binh; theo doan, thwong &
cac vi tri phan nhanh. Tiéu tinh mach khéng bi anh hwdng trong PAN ¢b dién.

Viém mao mach/ton thuwong nhu mé phdi khac do viém mach goi y manh dén mot bénh Iy khéc
(PAN vi th&, GPA, hOi chirng Churg-Strauss, hodc bénh khang mang day ciu than).

Tén thuong cép tinh v&i tham nhiém bach cau da nhan trung tinh qua thanh mach vao vuing quanh
mach mau; hoai tlr, huyét khoi, va nhGi mdu mé bj tOn thwong.

Gidn phinh mach, bao gdm ca béc tach ddng mach ch.
D&y than kinh ngoai bién: 50-70% (viém mach hoai tl vasa nervorum).

Mach mau dwdng tiéu hda: 50% (khi kham nghiém tlr thi) kém hoai tlr rudt; mach mau tdi mat va
rudt thira: 10%.

Mach mau co’: 50%.



e Mach mau tinh hoan bj tdn thuwong & nam gidi cé triéu chirng.

e Khéc biét chinh so v&i cac viém mach hoai tlr khac 1a khdng hinh thanh u hat va khéng anh hudng
dén tinh mach cling nhw ddng mach phdi (2).

DIEU TRI

BIEN PHAP CHUNG

Diéu trj tich cwc tang huyét ap dé phong ngtra bién chirng (A6t quy, nhdi mau co' tim, suy tim).

THUOC

Thudc hang thir nhat

e Bénh ndng (de doa tinh mang): corticosteroid (CS) (prednisone udng lidu cao [1 mg/kg/ngay] hodc
methylprednisolone tinh mach [0,5-1,0 g/ngay] trong 3 ngay, sau d6 chuyén sang prednisone 1
mg/kg/ngay, va giadm liéu dan theo dap (rng) (3),(4)[A].

— Chi 50% bé&nh nhan dat va duy tri lui b&nh v&i CS don thuan. S6 con lai cAn thém diéu trij (e
ché mién dich.

- Cyclophosphamlde tinh mach (0,6 g/m? m0| 2 tudn trong 3 I|eu sau do hang thang trong 4-12
thang) ph0| hop v&i CS: cai thién ty 1& song con va gidm nhu cau dung steroid kéo dai trong PAN
mUrc do vira/nang (3),(4)[Al.

o Cyclophosphamide cé nguy co’ vo sinh va ac tinh.

— Trao ddi huyét twong cho bénh ndng khang tri, nhw bénh than tién trién (3)[Al.

B&nh mUrc d0 nhe hon: CS don thudn + cac thude tre ché mién dich khac (azathioprine 2
mg/kg/ngay, methotrexate 20—-25 mg/tuan, mycophenolate mofetil 2.000-3.000 mg/ngay). D3 cé
bdo cdo str dung hydroxychloroquine (5 mg/kg/ngay) (3),(4)[Al,(5)[C].

e PAN & da: str dung thubc khang viém khong steroid, dapsone, va colchicine (3)[C].

e PAN lién quan viém gan B: thudc khéng virus, CS ngan han, trao ddi huyét twong (1).
e Tocilizumab d3 dwoc bdo cdo trong didu tri PAN khéang tri, am tinh v&i viém gan B (6)[C].

Thudc hang thir hai
e Khong cé liéu phap hang thtr hai dwgc xac dinh rd rang cho PAN.
e Infliximab (3—5 mg/kg tinh mach vao cac tuan 0, 2, va 6, sau d6 mdi 4-8 tun) va rituximab (1.000
mg tinh mach vao ngay 0 va 14, sau dé moi 6 thang HOAC 375 mg/m? tinh mach hang tuan trong 4
tuan) dwoc bdo cdo qua cac ca bénh la cé lgi trong PAN khang tri (3)[C].

CAC LIEU PHAP BO SUNG

o« O bénh nhan dung cyclophosphamide tinh mach, mercaptoethanesulfonate (mesna) gitp gidm tiép
xuc bang quang v&i cac chat chuyén hda gay ung thw (3).

e Du phong viém phdi do Pneumocystis jiroveci (carinii) & bénh nhan ding cyclophosphamide bang
trimethoprim-sulfamethoxazole (dung dapsone 100 mg/ngay hodc atovaquone 1.500 mg/ngay &
bénh nhan khéng dung nap/di trng) (3).

CAN NHAC VE NHAP VIEN, DIEU TRI NOQI TRU VA CHAM SOC DIEU DUONG

Ty thudc vao mire dO va co quan cu thé bj tdn thwong.



CHAM SOC LIEN TUC

KHUYEN CAO THEO DOI

Theo déi bénh nhén

e CBC, tong phan tich nwdc tiéu, xét nghiém chirc ndng than va gan.

e Cac chat phan (rng pha cp (vi du: ESR, CRP) c6 thé gitip theo ddi mirc dd hoat ddng bénh.

® Thang diérn Né}m Y’éu T6 (FFS) stra d6i ndm 2009 c6 thé du bao FCP vong va dinh hLPé:ng chién lvoc
diéu :cri. BOn yéu to duqe dl‘:mg trong dénn gia bénh nhan PAN gOm tudi, suy than, tdn thwong tim,
va biéu hién tiéu hda. Yéu t0 th(r ndm, bi€u hién tai-mdi-hong, chi dp dung cho b&nh nhan viém
mach lién quan ANCA (1).

e Canlwuy:

— Tac dung phu cla thudc trc ché mién dich.

— XuAt hién mudn cla cac khdi u, dac biét 13 ung thw bang quang & bénh nhan diéu tri bang
cyclophosphamlde (k|em tra tong phan tich nwdc tiéu hang nam, t& bao hoc nwdce tiéu keém
danh gia tiét niéu néu cé tiéu mau vi thé) (1).

— Lodng xwong do corticosteroid.
CHE DO AN
e Ché dd an it mudi (khi cé tang huyét &p).

e Ché dd an Dia Trung Hai dé bao vé strc khde tim mach.
e Ché dd an giau canxi va vitamin D cho b&nh nhan dang dlng corticosteroid.

GIAO DUC BENH NHAN

Trang web clia ACR (American College of Rheumatology): https://www.rheumatology.org

TIEN LUONG
e Két cuc clia PAN khong diéu tri thwdng xau.
e Diéu tri bang steroid va thudc gay ddc té bao gitip tang ty 1& sbng 5 ndm lén 75-80% (2).
e Ty & sdng cao hon & PAN lién quan viém gan B nh® sw ra doi clia cac thudce khang virus.
e Bénh nhan c6 protein niéu, suy than, tdn thwong dwdng tiéu héa, bénh co tim, tdn thwong than
kinh trung wong, hodc tudi >65 c6 tién lwgng xau hon.
BIEN CHIPNG

e TOn thwong co quan dich do thiéu mau cuc bo.
e Bién chirng tlr cac thubc (e ché mién dich.
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XEM THEM

Viém gan B; Viém gan C

MA BENH
ICD10
e M30.0 Viém da dOng mach nut.

e M30.1 Viém da ddng mach kém ton thwong phdi [Churg-Strauss].
e M30.8 Cac tinh trang khac lién quan dén viém da ddng mach nat.

DIEM LAM SANG QUAN TRONG
® PAN la viem mach hoai t& & cac ddng mach co' ¢& nhd dén trung binh, khdng hinh thanh u hat,
khéng anh hwdng dén tinh mach va ddng mach phéi.
e Biéu hién Iam sang cla PAN tuy thudc vao co quan dich.
Sinh thiét da tai b vét loét (1ay ca I1&p bi sau va m& dwdi da) gitip tang kha ndng chan doén.

Can kiém tra huyét thanh viém gan B va C.

ANCA am tinh trong PAN c6 dién.

Tai thoi diém chan dodn, thang diém FFS stpa dbi cé thé xac dinh tién lwong va dinh hwdng diéu
tri.

e Diéu tri bao gdm st dung cac thudc trc ché mién dich; Iwa chon thudc tuy thudc vao mirc do va do
nang cla bénh.
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