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Chung téi mé ta 5 truong hop Iam sang viém ndo hé vién do khang thé khéng LGI1 dugc chén doan va
diéu tri tai Bénh vién Pai hoc Y Ha Néi trong 2 ndm 2023 va 2024, gdbm 4 ni¥ va 1 nam, trong do tudi tir 26 dén
75, nhap vién véi cac chan doan ban dau khéc nhau nhuw réi loan tam thén, co giét phan ly... Triéu chiing quan
trong dé huéing t6i chdn doan 1am sang viém nédo hé vién trong cac ca bénh nay la cac con co giéat cuc b véi tw
thé loan truong luc & ving tay - mat kém suy gidm nhén thire tién trién nhanh. Tat ca céc ca bénh déu cho dap
g tét véi corticoid lidu cao nhung cé thé tai phét khi gidm liéu. Céc thudc trc ché mién dich hang th hai nhw

mycophenolat mofetyl va rituximab c6 hiéu qua trong diéu tri dw phong tai phéat bénh & nhiing truong hop nay.

Tir khéa: Viém nao hé vién, khang thé LGI1, loan trwong lwc tay mét, co giat.

I. DAT VAN PE

Viém nado hé vién Ia nhom bénh lién quan
dén héi thai dwong trong, thuong khéi phat
ban cép bang cac triéu chirng suy gidm tri nho
ngén han, co giat hodc réi loan tam than. Biéu
hién ban dau cda bénh khéng dac hiéu va dé
nham 1an v&i cac chan doan nhw viém nao
virus, réi loan tam than, réi loan phan ly. Thuat
ngl Limbic encephalitis dwoc dé cap lan dau
tién vao nam 1968 va tirng dwoc coi la nhom
bénh hiém g&p, hdu nhw ludn lién quan dén
ung thw va khé diéu tri. Tuy nhién, khi hiéu biét
vé cac khang thé tw mién ngay cang sau rong,
viém n&o hé vién hién dwoc coi l1a mot rdi loan
twong ddi phd bién, thwong khéng lién quan
dén ung thw va cé nhirng bién thé 1am sang
dap tng khac nhau véi diéu tri mién dich.’
Viéc chdn doan viém ndo hé vién chi yéu dya
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vao biéu hién 1am sang - hinh anh hoc - dién
ndo d6 goi y va khang dinh bang xét nghiém
khang thé gay bénh.2

Xét nghiém tim khang thé déi vo&i bénh Iy
viém ndo hé vién déng vai trd then chét trong
xac dinh bénh, huéng dan diéu tri va tién
lwong. Nhitng khang thé nay dwoc chia lam 2
nhém bao gém:

(1) khang nguyén can ung thw ndi bao, bao
gdm Hu, Ma2, CV2/CRMP2, Amphiphysin... va

(2) khang nguyén bé mat té bao, bao gém
céac loai phd bién nhat nhw VGKC, NMDA,LGI1.2

Mbi loai khang thé cuia viém n&o hé vién gay
nén moét bénh canh Iam sang - hinh anh hoc
rat dac trung va viéc nhan biét sém cac dau
hiéu ctia bénh gitp ich cho viéc tiép can diéu
tri, sm va tranh cac di chirng nhan thrc 1au dai
cho ngwoi bénh.*5

Il. GIOI THIEU CA BENH

Chung t6i md ta 5 trwdng hop dwoc chan
doan viém ndo hé vién do khang thé khang
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LGI1 tai Khoa Nai than kinh, Bénh vién Dai hoc
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Nam bénh nhan, bao gébm bdn nir va mot
nam trong dd tudi tir 26 dén 75, cé thoi gian
twr khi xuat hién triéu chirng dau tién dén thoi
diém chan doan tr 2 tudn dén 9 thang.

Cac triéu chirng khéi phat & 5 bénh nhan nay
la co giat va rdi loan nhan thirc, thay déi tinh tinh
va hanh vi. 3 bénh nhén c6 loan trvong lyc co
miéng mat, 2 bénh nhan c6 con co giat cuc bd
toan thé hoa, 1 bénh nhan co giat cuc bd. Suy
gidm tri nh& ngan han 1a biéu hién rd rang trong
céac chirc nang nhan thire (4/5 bénh nhan ¢ biéu
hién gidm tri nhé tai thoi diém khéi phat). Thay
ddi cdm xuc ciing xuét hién trong giai doan dau.
Mét sb bénh nhan bi réi loan gidc ngl va mot
bénh nhan cé biéu hién réi loan chirc thwc vat

TAP CHI NGHIEN CUU Y HOC

nhw va md hdi, nhip nhanh va huyét ap dao déng.

Xét nghiém dich nao tay thuwdng quy khong
phat hién bat thwdng. Tat cd bénh nhan déu
dwong tinh vé&i khang thé LGI1 trong mau va
am tinh v&i cac khang thé viém ndo tw mién
khac. Ndng dd natri trong mau & hai bénh nhan
thdp hon binh thwérng. Khéng ghi nhan khéi u
khi tAm soat bang CLVT nguwc bung & ba bénh
nhan va khang thé can u & mot bénh nhan. Hai
bénh nhan cé ban ghi dién ndo dd ngoai con
bat thwong, biéu hién dwéi dang séng cham
lan tda va séng nhon kich phat. MRI ndo & tat
ca cac bénh nhan déu co tang tin hiéu hoi hai
ma hai bén, tang kich thwéc trén FLAIR, khéng
ngam thubc dbi quang tir.

Hinh 1. Bénh nhan sé 2 — MRI n3o: Hoi hai ma hai bén tang kich thwérc,
wu thé bén phai, tang tin hiéu trén FLAIR

Hinh 2 Bénh nhan 3 — MRI ndo: V6 nao thuy tran va héi hai ma
va thuy dao hai bén tang tin hiéu trén FLAIR

TCNCYH 185 (12) - 2024
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TAt c& bénh nhan déu duoc diéu tri bang
liéu phap glucocorticoid (truyén tinh mach
methylprednisolone 1000 mg/ngay trong 5
ngay). Hai bénh nhan ciing dwoc trao déi huyét
twong 5 1an (mét trudng hop ndng véi réi loan
than kinh tw dong bidu hién bang con va md hoi
va huyét ap giao dong, moét trierng hop khac do
suy gidm nhan thrc nang & giai doan cap tinh)
M6t bénh nhan dwoc diéu tri bang acyclovir 1,5
g/ngay khi chwa cé két qua LGI1 dwong tinh, ba
bénh nhan dwoc dung thubc chéng déng kinh
duwéng ubng. Tat c& bénh nhan tiép tuc dung
prednisone dwéong udng gidm liéu dan va 3
bénh nhan két hop voi Mycophenolate Mofetyl
(MMF) 2 g/ngay. Mot bénh nhan sau khi bolus
methylprednisolon va khong phdi hop véi cac
thudc trc ché mién dich khac da tai phat 1an 1
sau 6 thang, chung t6i da phdi hop véi MMF 2 g/
ngay cac triéu chirng da cai thién dang ké. Tuy
nhién khi gidm liéu prednisolon xubéng 20mg/
ngay va van duy tri MMF, bénh nhan nay xuét
hién cac triéu chirng bénh tré lai, sau dé bénh
nhan dwoc str dung Rituximab va triéu chirng
da dwoc kiém soat. Triéu chirng sau diéu tri cha
cac bénh nhan chd yéu 1a suy gidm tri nhé nhe.

IV. BAN LUAN

Chan doan viém nao hé vién do khang thé
khang LGI1 thwérng gap nhiéu kho khan do cac
triéu chirng kh&i phat khéng dac hiéu, dé& nham
I&n v&i cac bénh ly than kinh va tam than khac.
Trong 5 trwong hop duwgc bao cao, thoi gian
tlr khi xuat hién triéu chirng dén khi chan doan
dao déng tr 2 tuan dén 9 thang, cho thay suw
phtrc tap va nguy co chan doan mudn clia bénh
ly nay. Nhiéu bénh nhan ban dau dwoc chan
doan nham la viém nao virus, viem ndo tw mién
khac, rbi loan tam than hodc dong kinh cuc bo
dan dén viéc diéu tri ban dau khéng hiéu qua.
Nhuw trong chudi ca bénh nay, 3/5 bénh nhan
déu co chan doan ban dau Ia rdi loan tam than
hoac co giat phan ly.

Viém ndo hé vién v&i khang thé anti-LGI1
c6 biéu hién cac dac diém d&c trung bao gdm
con co giat khéi phat cuc bd véi tw thé loan
trwong lyc dac trwng & vung mat - canh tay, suy
gidm nhan thae, réi loan hanh vi, ri loan giac
ngl va ha natri mau. Céc biéu hién trén 1a chi
diém hwéng dén chan doan viém nao tw mién
do khang thé LGI1 va thwc hién cac xét nghiém
chuyén sdu hon nhw chup MRI ndo, tim va phat
hién tw khang thé trong mau va dich ndo tuy.
Twong tw cac tac gid khac trén thé gidi, khoang
86% bénh nhan viém nao LGI1 ¢ biéu hién suy
gidm tri nh&, bbn trong s6 ndm bénh nhan cla
chung t6i c6 biéu hién gidm tri nhé gan va sw
thay doi vé tinh cach dwgc danh gia béi nguoi
cham séc khi dén tham kham lan dau. Trong
thwe hanh ldm sang, viéc danh gia chirc nang
nhan th&rc nao bi &nh hwédng trong viém nao
hé vién dé theo ddi su tién trién ctia bénh 1a rat
quan trong. Tri nhé bao gdém tri nhé ngén han
va tri nhé dai han, trong khi tri nhé ngén han
duwoc dam bado théng qua hé théng mang lwéi
tran dinh (frontoparietal network), doc lap voi
hé théng limbic, do dé it bi anh hwéng trong
viém ndo hé vién. Nguwoc lai, tri nhé dai han
thwong bi suy gidm do lién quan dén viéc ghi
nhé théng qua hdi hdi ma.? Tuy thudc vao mirc
dd nghiém trong clia bénh, viém nio hé vién
dan dén réi loan tri nhé sy kién (episodic long-
term memory) & cac dang khac nhau bao gém
gidm kha nang nhé thuan chiéu, quén nhanh
dai han. Diéu nay dwoc md td & cac bénh
nhan, ban dau ho c6 thé nhé hoan toan cac
sw kién va ndi dung mai thu nhan dwoc trong
mot khodng thoi gian ngan tir vai gio dén vai
ngay, nhwng voi khodng thoi gian lau hon tor
vai tudn dén vai thang quén di cac sw kién nay
rat nhanh khéng twong xrng), anh hwéng dén
tri nhé tw truyén. Trong ca bénh sb 2 ctia ching
t6i, bénh nhan cé biéu hién rdi loan tri nhd sy
kién, la biéu hién khién bénh nhan phai di kham
va ciing la d4u hiéu duy nhét. B&i vay danh
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gia can phai can than & nhirng bénh nhan co
cac dau hiéu kin ddo va khé danh gia nhw rdi
loan tri nhé&, réi loan dinh hwéng, réi loan tam
than hanh vi, cé thé 1a nhirng d4u hiéu sém dé
nham |an cta viém nZo hé vién. M&c du vay,
viéc danh gia vé tri nhé va cac chlrc nang cao
clp cla ndo nhiéu khi van con thiéu sy déng
b6 va nhéat quan. Hai cong cu thwdng st dung
nhéat khi danh gia sang loc cac chirc ndng nhan
thirc clia ndo 1a thang diém tam than téi thiéu
(MMSE) va thang diém MOCA. Mac du 2 thang
diém nay cé thé danh gia dwoc nhiéu Iinh vic
nhan thirc van chwa cé sw danh gia cu thé vé tri
nhé, c6 thé 1a triéu chirng dau tién va duy nhat
clia viém ndo hé vién. Ngoai ra, cling can theo
déi thoi gian tién trién cla tinh trang suy gidm
nhan thirc. Bénh nhan th& 5 c6 biéu hién gidm
tri nhé tién trién nhanh, chi trong vong 2 tuan,
cac dau hiéu da tré nén rd rang va anh huéng
dén sinh hoat.

Co giat 1a triéu chirng ban dau thudng
gdp & bénh nhan viém ndo LGI1. C6 thé biéu
hién nhiéu dang co giat trén cung moét bénh
nhan, trong d6, cac con co giat gibng loan
trwong Iwc co mat va/hodc chén tay cung bén
(Faciobrachial Dystonic Seizures - FBDS) la
dang phé bién nhat. FBDS la con déng kinh hay
loan trwong lwc van con dang tranh cai. Con
co giat loan trwong Iwc mat canh tay (FBDS)
4 triéu chirng dién hinh cta viém nao tw mién
lién quan dén khang thé LGI1 va thudng xay
ra trwée khi rdi loan chire ndng nhan thire. Hau
hét cac bénh nhan ctia chung t6i déu ghi nhan
tinh trang gidm tri nhé gan trwde khi xuét hién
cac con loan trwong lwc co ving tay mat. O
bénh nhan dau tién cta chung tdi, bénh nhan
xuét hién rat nhiéu con giat ngan vai giay voi tw
thé tay co crng, co luc ca 2 bén, méo miéng,
tan suat rat nhiéu con trong ngay, phdi hop voi
cac dau hiéu vé réi loan tinh cach hanh vi, bénh
nhan da dwoc diéu tri & chuyén khoa Tam than
nhwng triéu chirng khéng cai thién, va véi cac

TAP CHI NGHIEN CUU Y HOC

biéu hién dac trwng trén la chi diém dé chung
t6i hwéng dén viém nao tw mién do khang thé
LGI1 va chup MRI nao, tim va phat hién tw
khang thé trong mau.

Viém nao hé vién dwoc dic trung bdi hinh
anh tang tin hiéu hdi thai dwong trong trén
xung T2/ FLAIR. Tén thwong trén cong huéng
tr thuwong la 2 bén (60%), nhwng thwong
khéng dbi xirng.2 Trong moét sb trwdng hop, ton
thwong trén cong hwédng tlr cia viém nao hé
vién c6 thé rat kin dao, c6 thé tang tang kich
thwdc hanh nhan, tang tin hiéu thay ddo, nhan
béo, dbi thi, héi tran dwéi, hdi dai; ton thwong
chét trdng & bao ngoai va bao ngoai cung cling
da dwoc ghi nhan.* Tén thwong ngdm thudc,
han ché khuéch tan va giam tin hiéu trén xung
T2* hiém gap trong viém nZo hé vién, la dau
hiéu hwéng dén hon dén viém nao do virus
Herpes. Trong ca 5 trwong hgp ching t6i mo
ta & trén, déu co hinh anh ting tin hiéu héi thai
duwong trong trén xung FLAIR. Cong huwéng twr
la dau hiéu giup goi y phdi hop cling cac dac
diém |am sang hwdng dén chan doan viém néo
tw mién, 1a chi diém dé l1am cac xét nghiém tim
céac ty khang thé cia nhém bénh ly nay.

Céac bénh nhan trong chudi ca bénh nay
khong c6 bién loan cac chi s6 thuéng quy cla
dich ndo tuy (t& bao, protein, duwong, clo). Trong
sb tat ca cac dwdi nhom khang thé cla viém
ndo hé vién, viém ndo véi LGI1 ¢é ty Ié ting
bach cau trong dich ndo tly thdp hon (16%)
va ti 1é tang ndng dd protein dich ndo tdy tw
23 - 47%.58

Kénh kali kiém soat dién thé (VGKC) 1a dich
tac dong chinh cla cac khang thé lién quan dén
viém ndo hé vién, hai khang thé VGKC nh&dm vao
céac vi tri gén két, do Ia khang thé giau leucine,
u than kinh dém béat hoat-1 (LGI-1) va protein
lién quan dén khang contactin 2 (CASPR2).?
Trong ca nam trwéng hop cla chung t6i déu
tim thdy khang thé LGI1 trong mau, tam soat
co thé khong cé cac khdi u lién quan. Dé phat
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hién tw khang thé trong cac bénh Iy viém nao
tw mién, ching t6i dung phuong phéap dinh
tinh 6 khang thé chinh (bao gém NMDA, AMPA
R1/2, GABAB, LGI1, DPPX, CASPR2) béng
ky thuat mién dich huynh quang (Autoimmune
Encephalitis Mosaic 6 kit; Euroimmun, Libeck
Germany). Dbi v&i khang thé LGI1, xét nghiém
trong dich ndo tdy c6 dé nhay 63%, th4p hon
xét nghiém trong huyét thanh.' Trong ca bénh
s6 1 cla chung téi, bénh nhan ciing dwoc lam
ca xét nghiém trong mau va dich nao tay, tuy
nhién tw khang thé chi dwoc phat hién trong
mau, bdi vay nén v&i nhirng treong hop lam
sang nghi ng& viém ndo LGI1 xét nghiém tim
khang thé trong mau duoc wu tién.

Chéan doan viém nao ty mién do khang thé
LGI1 can dwoc phan biét véi cac bénh ly khac
nhw viém n&o do virus, bénh ndo Hashimoto,
bénh Creutzfeldt-Jakob (CJD) va cac dang
viém ndo tw mién khac do c6 nhiéu triéu chirng
lam sang twong tw. Su két hop gitra cac biéu
hién 1am sang, hinh anh hoc va két qua xét
nghiém khang thé dwong tinh thuwdng gitip xac
dinh chinh x&c viém nao do khang thé LGIA1.
Tuy nhién, ciing c6 trwdng hop néng dd khang
thé LGI1 téng cao trong bénh nhan CJD duoc
xac nhan qua gidi phdu bénh, diéu nay nhan
manh tAm quan trong cua viéc két hop nhiéu
yéu t6 1am sang va xét nghiém dé dwa ra chan
doan chac chén va chinh xac. Cac liéu phap
diéu tri dau tay cho bénh nay bao gdm liéu
phap glucocorticoid tiém tinh mach va trao déi
huyét twong va immunoglobulin, ¢é hiéu qua tbt
cai thién 80% triéu chirng. Cac thubc trc ché
mién dich hang 2 c6 thé dwoc bd sung nhuw
mycophenolat mofentyl, cyclophosphamide
hoéc rituximab. Ca 5 trwéng hop déu dap tng
tét v&i diéu tri mién dich bac 1 dwoc danh gia
qua cai thién triéu chirng 1d&m sang va danh
gia chirc ndng cao cip cla ndo. Chung t6i ghi
nhan truéng hop tai phat khi gidm liéu corticoid
va diéu tri c ché mién dich badng MFF, sau

dé bénh nhan da dwoc chuyén phac dé Gc
ché mién dich sang rituximab va chuwa xuét
hién thém dot tai phat nao. Day la bénh nhan
cao tudi co nhidu bénh mac kém nhw dai thao
dudng, tang huyét 4p va cé6 MTB quantiferon
dwong tinh nén bénh nhan dwoc st dung két
hop rifampicin/isoniazid 150/100mg x 4 vién/
ngay khi diéu tri cac thubéc trc ché mién dich
hang 2. Can theo déi bénh nhan dinh ky ciing
nhw thwc hién cac xét nghiém tdm soat lao
trwéc khi diéu tri (e ché mién dich.

IV. KET LUAN

Viém nao hé vién cé biéu hién ban dau mo
nhat va d& nham lan. Céc triéu chirng chinh
clia bénh bao gdm suy gidm nhan thire, co giat
(thwerng 1a FBDS), ha natri mau va réi loan giac
ngu. Hinh anh MRI ndo dac trwng la tang tin
hiéu trén chudi xung FLAIR va khong béat dbi
quang tir & thuy thai dwong, hdi hai ma hodc
hach nén... Xét nghiém dich ndo tly thuong
quy thwérng cho céc chi sb trong gi¢i han binh
thwdng giup ich cho viéc phan biét véi viém
ndo virus. Xét nghiém khang thé LGI1 tang
trong mau va dich n&o tuy két hop cho phép
khang dinh bénh. Nén lam xét nghiém nay &
cac trwong hop ngwoi bénh co triéu chirng co
giat tai phat kiéu FBDS va réi loan nhan thirc
kh&i phat ban cép/cép tinh.

Diéu tri bang liéu phap mién dich sém khi
lam sang nghi ngd va két qua dich nao tdy loai
trr nguy&n nhan nhiém vi sinh vat (tham chi
khong nén tri hoan doi két qua khang thé) co
thé cai thién hiéu qua 1am sang va giup tién
lwong dai han tét hon.
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Summary

DIAGNOSIS AND TREATMENT OF LIMBIC ENCEPHALITIS
ASSOCIATED WITH ANTI-LGI1 ANTIBODIES: A CASE SERIES

We describe 5 clinical cases of limbic encephalitis associated with anti-LGI1 antibodies diagnosed
and treated at Hanoi Medical University Hospital in 2023 and 2024. The 5 patients, consisting of 4
females and 1 male, aged from 26 to 75, were admitted with various initial diagnoses (psychiatric
disorders, psychogenic seizures). Key symptoms leading to clinical diagnosis were seizures and
abnormal motor movements in the hand-face region, accompanied by rapidly progressing cognitive
decline. All cases responded well to high-dose corticosteroids but showed a tendency to relapse
during the tapering phase. Second-line immunosuppressants such as Mycophenolate Mofetyl and
Rituximab were highly effective in preventing disease relapse.

Keywords: Limbic encephalitis, Anti-LGI1 antibodies, Autoimmune disease, Faciobrachial
Dystonic Seizures.
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