BENH TO PAU CHI

(Acromegaly)

THONG TIN CO BAN

Dinh nghia

Bénh to d4u chi xay ra do téng tiét hormone téng trwdng (GH) hodc tang ndng dd yéu td tang trdng gibng
insulin | (IGF-1). D4y la bénh man tinh, gy suy nhugc, kh®i phat am tham.

Tén goi khac

Bénh Marie

Ma ICD-10CM
E22.0 — To d4u chi va khdng 15 tuyén yén

Dich té hoc & nhan khau hoc
Ty lé mac ma&i: 3-4 ca m&i trén 1 triéu ngwdi moi nam.
Ty 1€ hién mac: 50-60 ca trén 1 triéu ngwdi, mot s6 wdc tinh 18n dén 90 ca trén 1 triéu nguwoi.
Gi&i tinh chiém wu thé: Khong co sw khac biét theo gidi.
Tudi trung binh khi chdn doan: Nam gidi 40 tudi; nir gi&i 45 tudi.
Yéu tb nguy co’:
e Tangty |& tlr vong, ch yéu do nguyén nhan tim mach va hd hép.
e Tl vong & 50% bé&nh nhan khong dwoc diéu tri khi dén tudi 50.
e Tangty |& ung thw dai trang va cac bénh ac tinh khéc (thwe quén, da day, hac td, tuyén giap).

DAu hiéu thwc thé & biéu hién 1am sang
e Nét mat tho do tang sinh moé mém.
e Datho, nhon.
e DAu to (macrocephaly).
e Ban tay va ban chan to hinh mai chéo (Hinh E1), day va &m.

e Ham vAu (prognathism), cé thé gay khdp can nguorc.

e HOi chlrng 6ng cb tay.

e Tang tiét md hoi.

e Dau khdp va viém xwong kh&p nang.

e Tién st tang kich c& m{, gdng tay va/hodc gidy dép. Vi sun tdng trwdng cAn hormone sinh duc dé déng

Iai,’nén‘néu bénh kh&i phat triwdc tudi day thi, bénh nhan sé bi tng chiéu cao qua mlrc va mac chirng
khOng 10.
Phi dai mdi, cung may va ham (Hinh E2).

e Tang huyét ap.

o Yéu co va gidm kha ndng gang strc.

e Dau dau, thwdng nang.

e Daithdo duwdng.



e Khiém khuyét thj trudng.

e Ngwng thé khi ngl do téc nghén néng, do phii né mé mém va lui to.

e B4t thwdng tim mach (b&nh co tim, phi dai that trai, bénh van tim, suy chlrc ndng tdm trrong, loan
nhip tim).

e Tam véc cao.

e Béo phi mrc dd nhe dén trung binh.

e U lanh tinh (u xo t& cung, mun thit da, phi dai tuyén tién liét, polyp dai trang).

Nguyén nhan

Nguyén nhan thwdng gdp nhat 13 u tuyén yén anh huwdng dén thuy trudc. Trong mot sd trudrng hop hiém gap,
viéc san xuat GH hodc hormone gidi phong GH (GHRH) ngoai tuyén yén cling c6 thé gay ra biéu hién [am sang.

CHAN DOAN

Chan doan phan biét

San xuit GHRH lac chd ti u carcinoid hodc u than kinh ndi tiét khac:
e HOi chtrng McCune-Albright.
e Bénh day da mang xwong (Pachydermoperiostosis).

Daénh gia ban dau
e Xét nghiém sang loc dau tién: do ndng dd IGF-I huyét thanh.
o Dq trire tiép ndng dd GH it cé gid tri hon vi GH dworc tiét theo nhip; mdt mAu ngau nhién cé
thé cho két qua am tinh gia.
o Gi&i han trén clia mirc IGF-I binh thwong, tuy theo phwong phap xét nghiém: >380 ng/mL hodc
2,5 U/mL.

e Khéng trc ché dwoc GH huyét thanh xudng dwdi 2 ng/mL sau khi udng 100 g glucose dworc coi la cé gid
tri chan doan xac dinh.

o M0t sb bénh nhan c6 thé biéu hién dap tng (e ché GH (dap tng nghich thwdng).
o Bénh nhan s& khong Grc ché dwoc GH xudng <2 ng/mL (dap ng dién hinh & bénh nhan to dau
chi).
o NOng dd GHRH >300 ng/mL goi y ngudn gdc GHRH lac chd, vi du ttr u carcinoid clia tuy hodc
phdi.
Xét nghiém can 1am sang
e T&ng ndng do IGF-.
e T&ng phosphat huyét thanh.

e Tang canxi niéu.

Chan doan hinh anh
e Ky thuat hinh anh dwoc Iwa chon: MRI tuyén yén va vung dudi doi.
e CTtuyén yén va viing dudi ddi, doi khi dwgc dung ban dau.

DIEU TRI



Phau thuat
e Didu tri dwoc Iwa chon: phdu thuat cat u tuyén yén vi phAu qua dwdng xuyén xoang bwdm.

e Ty lé that bai phAu thuat: thAp hon dbi véi u vi tuyén (khdi u <10 mm) va cao hon dbi véi u dai tuyén
(kh&i u 210 mm, con gi®i han trong ho yén).

e NOng dd IGF-I trwdc phau thudt: 13 chi s6 tién lwong két qua phau thuat; ndng dd cang cao thi kha
nang that bai phau thuat cang |on.
Ghi chi: mot vai con s6 phén trdm cu thé trong tai liéu gbc bi mo/khéng doc duoc do 16i quét OCR.

Xa tri
e Xa phau dinh vi 1ap thé (dao gamma) cé thé dworc st dung dé tang kha néng lui bénh hodc khdi bénh.

e Xa tri thworng dwoc danh riéng cho cac trwdng hop u tai phat hodc ton tai dai dAng sau phdu thuat, &
nhirng bénh nhan dé khang hoac khéng dung nap diéu tri ndi khoa.

e Bién chrng chinh: suy tuyén yén, cé thé xay ra & mot ty 1& dang k& bénh nhan; bién chirng nay thuwong
gap hon & nhirng bénh nhan dwoc xa tri sau phau thuat.

Diéu tri ndi khoa

e Duorc chi dinh khi b&nh nhan khéng dap tng véi diéu tri phau thuat (IGF-1 van ting dai ddng, nghiém
phap dung nap glucose bat thwdng), khi phau thuat bi chéng chi dinh, va & nhirng b&nh nhan dang chd
doi hiéu qua cla xa tri.

e Ché&t ddng van thu thé somatostatin (octreotide, lanreotide):

o C6 vai trd quan trong trong viéc thu nhd khdi u tuyén yén trwdc phau thuat va lam mém mé u
tuyén.

e Pegvisomant la chat dbi khang thu thé GH, cho két qua kha quan trong diéu tri to dau chi. Thubc
thwdng dwoc dung cho bénh nhan dé khang hoac khong dung nap v&i cac chat dong van somatostatin.
Nén dung cho bénh nhan khong cé triéu chirng chén ép trung wong va nhirng ngw®i bi dai thao dwdng
khé kiém soat.

e Liéu phap dbng van somatostatin d3 dwoc chirng minh c6 hiéu qud nhw 13 diéu tri ndi khoa hang dau
trong viéc lam gidm thé tich khoi u.

e Chét dong van dopamine (bromocriptine, cabergoline): c6 thé dwgc dung phdi hop thém véi cac chat
dbng van thu thé somatostatin.

Diéu tri man tinh
Phdi ho'p bromocriptine va octreotide cé thé c6 tac dung hiép ddng, cho phép st dung liéu phdi hop thap hon
so v&i dung don dbc tirng thudc.

Theo doi
e Bénh nhan dwoc xa tri cAn dwoc theo dbi lau dai dé& phat hién kha ndng phat trién suy tuyén yén.
e Viéc tiép tuc diéu tri ndi khoa nén dwa trén sw binh thuweng hda ndng do IGF-I.

NOi dung lién quan

e U tuyén yén (chl dé lién quan).
e To dau chi (thdng tin danh cho bénh nhan).

Tac gid: Yaneve Fonge, MD, va Rachel Wright Heinle, MD, FACOG

Hinh E1 — Bénh to déu chi: hinh &nh ban tay cla bénh nhén to dau chi (bén trdi) so v&i ban tay binh thuong (bén phai).



Hinh E2 — Déc diém khudn mat trong bénh to déu chi v6i sw phi dai clia cung may, mii va ham.

Ghi chu: cdc hinh dnh minh hoa gdc khéng thé trich xuét duworc tir tép PDF do 16i dinh dang ctia tép ngudn; chi cé phén chu
thich dwore dich lai & trén.

PHU LUC: SO'DO XU’ TRi TON THU'O'NG THAN KINH TRUNG U'ONG O
BENH NHAN NHIEM HIV

(NOi dung nay Ia phén cubi cla trang trurde, khéng thudce cht dé chinh "Bénh to d&u chi™ ma bi 14n vao tép gbc.)

So’ dd E3 md t& hwdng xt tri b&nh nhan nhi@m virus suy gidm mién dich & ngwdi (HIV) type 1 ¢6 ton thwong
choan ché tai hé than kinh trung wong (CNS).

Quy trinh bat dau bang viéc danh gia sd lwong té bao lympho T CD4+ va tai lwgng virus HIV, két hop chup
CT/MRI. Tuy theo tdn thwong c6 hiéu tng choan chd hay khéng va cé dau hiéu de doa thoét vi ndo hay khéng,
hwdng xt tri c6 thé bao gdm: duing corticosteroid, sinh thiét md, gidi ap, xét nghiém huyét thanh hoc
Toxoplasma, can nhac diéu tri dw phong Toxoplasma encephalitis (TE), chup SPECT v&i Thallium-201, danh gia
kha nang choc do that lwng an toan, diéu tri thtr khang Toxoplasma va theo d&i dap (rng 1dm sang — hinh anh
hoc sau 2 tuan dé quyét dinh tiép tuc diéu tri ddc hiéu hay tién hanh sinh thiét.

Nguén tham khao géc: Bennett JE va cOng sw, Mandell, Douglas, and Bennett's Principles and Practice of Infectious
Diseases.
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