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NHAN HAI TRUONG HOP ROI LOAN NHIP BLOCK NHi THAT
DO LUPUS G TRE SO SINH

Nguyén Thi L&, Dang Thi Hai Van, Nguyén Céng Cudng,
Nguyén Thi Quynh Nga, D6 Cam Thanh, Nguyén Thu Ha

TOM TAT

Bénh vién Nhi Trung uong

Lupus so'sinh la bénh tu mién “thodng qua’, thuéng gdp & con cta cdc ba me bi bénh tu mién
do cdc khdng thé tior me truyén qua rau thai. Biéu hién Iam sang cha yéu gém block nhi thdt bam
sinh, tén thuong da va tén thuong hé mdu, rdt dé bi nhdm lan véi cdc bénh viém da, viém co' tim,
gidm tiéu cdu mién dich. Ty Ié tir vong cao chu yéu do tén thuong tim. Ching téi xin giéi thiéu
hai trudng hop block nhi thdt do lupus bam sinh da duoc chdn dodn va diéu tri tai Bénh vién Nhi

Trung uong.

ABSTRACT
VENTRICULO - AURICULAR BLOCK DUE TO LUPUS IN TWO NEWBORN BABIES

Neonatal lupus erythematosus (NLE) is a “transient” autoimmune disease. It is common in the
children of mothers with autoimmune disease in which mothers’autoimmune antibodies get through
the placenta to the children. Main clinical manifestations of the disease include congenital
atrioventricular block, skin lesions and damage to the blood system. It is often misdiagnosed with
dermatitis, myocarditis, immune thrombocytopenic purpura. High mortality rate mainly due to heart
damage. We would introduce two cases of atrioventricular block caused by NLE, both of whom were
diagnosed and treated at Vietnam National Children’s Hospital.

1.CABENH 1

Tré nit con dau, dé mé vi phat hién nhip tim thai
cham tur 28 tuan thai, can nang khi sinh 2300gr.
Sau sinh 3 gig tai bénh vién tinh tré kho thé, dugc
phat hién nhip tim chdm 50-60lan/phut. Tré duoc
th& oxy va chuyén dén Bénh vién Nhi Trung uong.

Tién s0: Phat hién nhip tim cham lic 28 tuan
thai, tim thai 60 - 70 chu ky/phut kem tran dich
mang ngoai tim. Me tré khée manh, chua tiing phat
hién bénh tu mién, mang thai lan thi 2. Lan mang
thai dau say thai lic 16 tuan khéng rd can nguyén.

Tham kham: Tinh, tu thé SpO, 96%, khé thé
nhe, tim déu, nhip chdm 52 nhip/phut, mach bat
ré, refill 2s, HA: 54/31; nhiéu tén thuong ban trén
da vung mat va than minh kiéu ban hinh vong
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(hinh 1). Gan 2 cm duéi bo sudn, lach khong to,
khéng thiéu mau, khéng xuat huyét, khéng sét.

Hinh 1. T6n thuong da trong lupus so sinh
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Xét nghiém

Pién tam dé: Block nhi that cap 3: tan sé that 52, tan sé nhi 132 (hinh 2)

Ao A A LA

Hinh 2. Block nhi that hoan toan

Siéu am tim: cac buéng tim gian, LVDd
24.3mm; EF 61%, tuong hgp nhi - that, that - dai
ddng mach; khéng théng lién that, khong théng
lién nhi, 6ng ddng mach nhoé.

WBC 14.2G/L, RBC 4,34 G/L, Hb 166g/L, PLT
155000/mL, GOT 23.4 U/L, GPT 10.6U/L, C3
0,74g/L, C4 0.19g/L; ure 2,3 mmol/L, creatinine
60mmol/L, protein niéu (-), t€ bao niéu (-).

Tiép can cdc nguyén nhan [1, 2]: Nguyén
nhan hang dau gay block nhi that & tré so sinh
la do khang thé tir me qua rau thai gay tén
thuong dudng dan truyén (chiém 80-95%).
M6t vai nguyén nhan khac cé thé ké dén la
bat thudng bam sinh vi tri dudng dan truyén
gap trong chuyén géc ddng mach c6 slta chira

(L-TGA) hoac mét bénh rat hiém nhu bénh co tim
Hurler. & bénh nhan nay, ciu tric trong siéu am
tim khong phu hop véi L - TGA, cac xét nghiém
khang thé cho thdy khang thé khang nhan (+),
anti dsDNA (-) anti Ro (+), anti La (+) & ca me va
con (xét nghiém tai bénh vién Bach Mai), vGi
néng dd khang thé cda con la anti Ro 78.63 U/ml,
anti La 80.33 U/L.

Tré dugc chan doan xac dinh: lupus sa sinh do
khang thé tir me va duoc diéu tri ban dau bang
isuprel truyén tinh mach nhung dap ng kém,
sau 5 ngay dugc dat may tao nhip 1 budng that
(hinh 3). Sau dat mdy tao nhip tinh trang lam sang
én dinh, nhip tim déu theo may 100 chu ky/phut,
chiic nang tim tét EF 67%, LVDd=18 mm.

Hinh 3. Xquang phéi sau dat may tao nhip
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2.CABENH 2

Tré nii, con dau, dé thuéng da thang, can nang
lic sinh 2kg. Theo dbi thai ky khéng phat hién bat
thudng. Tré em sau khi sinh an bu binh thudng,
tang 800gr/1.5 thang. Luc 46 ngay tudi tré xuat
hién di ngoai phan l6ng 5-6 lan/ngay, phan long
nhay, tré mét, an kém => vao vién.

Tham kham

Tinh, tu thé SpO, 98%, khéng khoé thg, tim
khéng déu, tan sé 80 - 125 ck/phat, dau hiéu
mat nudc nhe. Phan léng nhay, khéng mau. Da
xanh, c6 nhiéu tén thuong ban trén da viuing
mat va than minh (hinh 4), khéng c6 xuat huyét
dudi da, gan lach khéng to, khéng sét. Tré
dugc chan doan tiéu chdy cdp mat mat nudc
nhe, diéu tri theo phac dé B. Sau 3 ngay diéu
tri tré di ngoai 2-3 lan/ngay, nhip tim cham,
khéng déu 70-105 chu ky/phat, tén thuong da
khéng thay déi.

Xét nghiém

Hinh 4. Ban trén da ving mat

Pién tam dé: Block nhi that cap 2 ki€u 2:1(hinh 5)

L]

Hinh 5. Block nhi that 2:1

Holter dién tim: block nhi that cap 2 mobit 1

Siéu am tim: cau trac tim binh thuéng

WBC: 10,4G/L; Hb 10,4g/dL; PLT 178G/L,
C4 0,02g/L, C3 0.55g/L, Na 143mmoll/L,
K 3,immol/L, Mg 0,5Tmmol/L, Ca ion
0,97mmol/L, GOT 36,7 U/L; GPT 19 U/L; ure 3,6
mmol/L, creatinin 41,7 mmol/L, té€ bao niéu (-),
protein/creatinine niéu: 317 mg/mmol

Khang thé: Con: khang thé khang nhan (+), anti
Ro (+) 180.2 U/L, anti La (-) 7.00 U/L; Me: khang thé
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khang nhan (+), anti Ro (+) 165.68 U/ml, anti La (-)
4.01 U/ml (xét nghiém tai Bénh vién Bach Mai).

Tré dugc chan doan lupus so sinh, dugc
diéu tri solumedrol 2mg/kg/ngay, IVIG liéu duy
nhat 2.5g/lan, sau 10 ngay ban trén da giam rat
it, protein/creatinine niéu 237mg/mmol, tré con
block nhi that cap 2 mobit 2, chua ¢6 chi dinh
can thiép dat may tao nhip. Tré van dang tiép
tuc dugc theo déi va diéu tri tai Bénh vién Nhi
Trung ucng.
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3. BAN LUAN

Lupus so sinh 1a mét bénh hiém, ty 1é 1/20
000 tré so sinh séng [3]. Bénh thudng chi xay ra &
con cla cac ba me bi bénh tu mién, hay gap nhat
la hoi chiing Sjogren, sau d6 la lupus ban dé hé
théng, viém khép dang thap [4]. Diéu dac biét
la cdc ba me thudng chua c6 biéu hién bénh tu
mién rd rang trén lam sang tai thoi diém sinh con
ma chi mang khang thé va c6 thé sé phat trién
cac bénh tu mién sau nay [5].

Co ché bénh sinh

Bénh do cac khang tu mién ban chat la IgG tu
ba me truyén qua rau thai va gay bénh cho tré
tir trong thai ky dén sau sinh [1, 2]. Bénh thoang
qua bdi khi khang thé bi dao thai hét (khoang tur
0-6 thang) biéu hién bénh cua tré ciing héi phuc
dan. Riéng block nhi that vi da tén thuong dudng
dan truyén nén thuéng da s6 khéng héi phuc.
Hai khang thé gay bénh chu yéu la anti Ro, anti
La [6]. Mot sé tac gia con nhac dén vai tro anti
RNP [7]. Anti Ro chii yéu tan cong co tim lam tén
thuong duéng dan truyén gay ra block nhi that
hoac viém co tim. Anti La ch yéu tan céng da
gay cac tén thuong ban dién hinh trén da. Anti
RNP ciing tdn céng da, nhung khéng tan cong
tim, n6 gay cac biéu hién trén da nhung thuédng
khéng c6 biéu hién tim kém theo. Cac khang thé
tir me sang tré bat dau tir tuan 12-14 thai ky va
biéu hién bénh cta tré bat dau xuat hién tu sau
18 tuan. Tuy nhién kha nang ba me mang khang
thé tu mién dan dén cé con bi lupus so sinh
khéng cao, chi tir 1-2 % tuy nghién ctu. Con sé
nay ciing phu hgp véi ty 1é Lupus so sinh rat thap
trén thuc té.

Biéu hién lam sang

Block nhi that xay ra & khoang 65% tré bi lupus
sd sinh, thudng bat dau tuan thai 18-24[8, 9]. Tén
thuong bat dau tur block nhi that cap 1 réi ning
dan 1én block nhi that cip 2 va 3. Block nhi that
cdp 1 hay bi bé sét do nhip tim con déu va tan
s6 giam it. Vi vay thai nhi da sé dugc phat hién
khi da & giai doan block cap 2 va 3. G ca bénh
thit nhat, bénh nhan phat hién nhip tim chdm
50-60 chu ky/phut ltc 28 tuan c6 kha nang da &

giai doan block nhi that cap 3 ti ltc d6. VGi bénh
nhan thu 2, do theo déi thai ky khong phat hién
bat thudng cé thé do luc dé bénh nhan con trong
giai doan block nhi that cap 1 hodc block cap 2
do thap, hon nita bénh nhan nay rat thich nghi
vGi tinh trang nhip cham, tén thuong da xuét
hién ltc mét thang tudi bi nham véi cham khién
cho bénh nhan nay bi chan doan muén lic 49
ngay tudi.

& thai nhi, block cap 1 khé chan doan, c6 thé
xac dinh bang do doan “PR co hoc” ctia thai tir luc
nhi bat dau co (bat dau mé van 2 13) dén khi that
bat dau co (m& van déng mach), néu > 150 ms
la c6 gia tri chan doan. Block cap 2 va 3 thé hién
ré rang hon véi nhip tim thai chdm, khéng déu.
Block cip 1 va 2 c6 thé tién trién nhanh chéng
thanh block nhi that hoan toan trong vong chi 7
ngay do vay véi thai phu c6 yéu té nguy co, nén
siéu am thai hang tuan tu 18-26 tuan, va moi
2 tudn dén 32 tuan dé tranh bé s6t block hoan
toan. Tré ciing c6 thé c6 cac biéu hién tim khac
nhu: suy nat xoang, xo héa ndi mac, viém co tim.

Biéu hién da [9]: cdc ban dé hinh tron hay
vong cung, vién hoi nhé lén, trung tam phéng
hoac hoi 16m, tap trung & dau mat, thudng quanh
héc mét, viing c§, it khi & than minh. Mé hoc cho
thay tham nhiém néng trén bé mat biéu bi va
cac phan phu ctia da. Do chua tén thuong mang
day nén khi héi phuc sé khéng dé lai seo. Biéu
hién da thuéng khéi phat khi tré ti€p xdc véi anh
sang (tia UV), 2/3 xuat hién sau sinh, con lai trong
vong trung binh 6 tuan. Bénh nhan thi nhat xuat
hién ban ngay sau sinh, con bénh nhan thi 2 xuat
hién luc mét thang tudi, tén thuong déu phu hgp
VGi lupus so sinh. Trong nhiing truong hgp ban
khéng dién hinh, sinh thiét da c6 thé giup hé trg
chan doan.

Biéu hién mau: thudng gap gidm tiéu cau,
giam bach cau. Pa sé héi phuc trong véong 2
thang ma khéng ¢é bién chiing nguy hiém. Hai
bénh nhan trén déu khéng c6 bi€u hién vé mau
luc vao vién. Nhung bénh nhan thit 2 sau nhap
vién 3 ngay xét nghiém lai cho thay tinh trang
thi€éu mau Hb 7.8 g/dL, PLT 148 000/ml va bach
cau giam nhe, diéu nay c6 thé giai thich do lic

41



TAP CHi NHI KHOA 2017, 10, 1

vao vién tré cé tinh trang mat nudc do tiéu chay
gay ra cé dac mau, sau 3 ngay hét mat nudc cac
biéu hién vé mau méi ré rang trén xét nghiém.
Tuy nhién cac bi€u hién nay khéng nang va ciing
khéng can truyén cac ché pham mau.

Biéu hién khac: viém gan thudng nhe va
thoang qua, nhung ciing cé thé rat nang gay réi
loan déng mau. Biéu hién than, nao, khép thudng
it gap. G bénh nhan tha 2 ¢6 biéu hién protein
niéu la mét trudng hop hiém thay.

Ba me: tai th&i diém sinh con ba me chi mang
khang thé ma khéng c¢é biéu hién bénh nhung cé
thé xuat hién bénh tu mién sau nay [10]. Ba me
cta 2 bénh nhan trén déu mang khang thé va
cling chua hé c6 bénh tu mién tai thai diém con
bi bénh. Cac ba me nay tang nguy co bi cac bénh
tuyén giap, do vay nén xét nghiém chic nang
tuyén giap dé chan doan va diéu tri sém.

Chan doan

Khéng c6 tiéu chuan dac hiéu, chan doan khi
thai/tré c6 bi€u hién 1am sang dic trung nhu
block nhi that, ban trén da, biéu hién gan va mau
ma khéng giai thich dugc va c6 khang thé dac
hiéu duong tinh (anti Ro, anti La, anti RNP).

Diéu tri

Diéu tri trudc sinh: cac loai corticoid qua duoc
rau thai nguyén ven nhu dexamethasone, beta-
methasone phéi hgp véi hydroxychloroquin cho
me giup giam ty Ié block nhi that va giam ty lé
chuyén tir block cip 1,2 sang block cip 3, con
block cap 3 & thai khéong héi phuc du ¢c6 diéu tri
hay khéng. Cac nghién ctu ciing cho thay IVIG
cho me hau hét khéng lam gidm hiéu gia khang
thé ciing nhu ty 1& lupus & tré so sinh trong khi
hydroxychloroquin lai gitip gidm dang ké kha
nang nay [11].

Diéu tri sau sinh: chu yéu diéu tri triéu ching:

Véi tn thuong tim, block nhi that cap 3 khéng
¢6 kha nang héi phuc, dat may tao nhip c6 thé
can thiét dé tranh suy tim. Bénh nhan thi nhat
tinh trang block nhi that cap 3 kéo dai tur trong
ti cung (28 tuan) dén sau sinh, gay tinh trang suy
tim, tré khong dugc diéu tri corticoid ma dugc
dat may tao nhip buéng that cap ctu. Sau dat
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may tién trién lam sang 6n dinh. Ty & dat may tao
nhip kha cao, chiém trén 60% tré bi lupus so sinh
s6ng. VGi block nhi that cap 1 va 2 theo déi la yéu
té quan trong nhat dé phat hién chuyén dé lén
block nhi that cap 3, diéu tri bang corticoid toan
than va IVIG cho tré chua dugc chitng minh cé bat
cU hiéu qua gi. Bénh nhan thi 2 ¢6 block nhi that
cap 2 mobit 1 va khéng cé tinh trang suy tim nén
bac si tim mach quyét dinh theo déi dinh ky hang
thang va can thiép khi cé tién trién.

Véi tén thuong da, quan trong can tranh tia
UV, béi corticoid tai ché néu tén thuong da qua
nang. VGi cac biéu hién khac: truyén tiéu cau néu
giam nang, dat may tao nhip khi block nhi that
cap 3. Trudng hop biéu hién hé mau hoic gan
nang c6 thé diéu tri corticoid toan than, IVIG hoac
cac thudc tic ché mién dich khac. Bénh nhan tha
hai c6 tén thuong than, dugc diéu tri corticoid va
ICIG nhung chua cé thdy c6 dap tng rd rét.

Tién lugng: ty |é tirvong cao, khoang 20% tinh
ca trong va ngoai ti cung, cht yéu do tén thuong
tim. Cac biéu hién khac da sé héi phuc. Tré ciing
it c6 nguy co bi bénh tu mién sau nay. Ba me cé
nguy co bi bénh tu mién, bénh tuyén giap.

Két ludn

Nén xét nghiém anti Ro, anti La va anti RNP cho
cac tré va me tré bi block nhi that bam sinh, dac
biét néu cau truc tim khéng phu hop véi L - TGA
va tré c6 biéu hién & da, hé mau kém theo. Cac
ba me bi bénh tu mién nhu héi ching Sjogren,
Lupus va viém khép dang thap hodc cicba me cé
con trudc bi lupus so sinh nén dugc xét nghiém
cac khang thé nay truéc khi mang thai, trong khi
mang thai dé phat hién sém nguy co bi bénh &
con gitp phong va diéu tri hiéu qua.
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