TAP CHIi NGHIEN ClPU Y HOC

DAC PIEM LAM SANG, XET NGHIEM VA KET QUA PIEU TR|
CUA BENH NHUY'Q'C CO THE TOAN THAN O TRE EM

Nguyén Quéc Viét2 va Nguyén Ngoc Khanh'*

'Bénh vién Nhi Trung wong
2Trwong Pai hoc Y Duoc — Pai hoc Quéc Gia Ha Néi

Bénh nhuorc co tw mién (Myasthenia Gravis) la mét réi loan dén truyén tai synap than kinh - co véi déc tinh
yéu co va dé mét méi cua co van sau hoat déng géng strc do suy gidm chirc néng dan truyén thén kinh co.
Tai Viét Nam, chua ¢ nhiéu céng trinh nghién ctru vé déc diém 1ém sang, chi sé xét nghiém, dap ung diéu
tri va yéu té lién quan dén dot cdp cla bénh nhuoc co tw mién trén tré em. Vi vay, nghién ctru cla chung t6i
duoc thue hién véi muc tiéu mé ta déc diém 1am sang, xét nghiém va két qua diéu tri cia bénh nhuoc co toan
than & tré em tai Bénh vién Nhi Trung wong tir 2023 - 2024. Nhém nghién ctru da thu duwoc két qua: 17 bénh
nhén nhuoc co toan than chiém ty 1é 20,7% bénh nhuoc co. Ty 16 nam/ni: 1/7,5. Tubi khi phat sém nhét la
1 tudi, mudn nhét 1a 14 tudi, trung vi 1a 7,35 tudi. Triéu chiing Idm sang chinh hay gap nhét Ia tinh trang sup
mi (76%), nuét nghen (64,7%), sau dé la viém phdi va di lai yéu (35,3%) thuong khéi phét sau ho va sét. Mirc
do tang khang thé trung vi 7,2 nmol/L (0,57 - 11,4 nmol/L). Bénh nhan dap (g véi diéu tri trong dot cép va
chén doan Ian dau kha tét: 100% bénh nhan hét kho thé, hét nudt nghen, hét di lai yéu va thuyén gidm triéu

ching sup mi. Viém phéi la yéu t6 tdng suy hé hap & tré nhuoc co toan théan. Ty Ié tai phat con cép la 58,8%.

Tir khéa: Nhwoe co tw mién, khang thé khang Receptor Achetylcholin.

I. DAT VAN PE

Bénh nhwoc co tw mién (Myasthenia
Gravis) la mét rdi loan dan truyén tai synap
than kinh - co v&i dac tinh yéu co va dé mét
méi clia co' van sau hoat dong géng strc do
suy gidm chirc nang dan truyén than kinh co.
Tai Anh, ty 1& méac bénh 14 1,5/1.000.000, trong
dé tré dudi 10 tudi chiém ty Ié thdp 20% vao
thdi diém chan doan."

Tinh chét dac trwng cla bénh nhwoc co
la gidm co’ lwc sau van dong va phuc hdi sau
khi nghi ngoi hodc dung thudc trc ché enzym
acetylcholin esterase, cho nén bénh thuwdng
giam nhe vé& budi sang va nang lén vé budi
chiéu.2 Bénh dwoc chia thanh 2 thé bénh
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chinh: nhwoc co thé mét: chi cé sup mi do yéu
co mat va thé toan than: yéu co toan than, ho
hép, hanh tuy c6 hodc khéng c6 sup mi.3 Céac
dot cAp cla thé toan than dién bién nhanh cé
thé gay nguy hiém tinh mang néu khéng dwoc
xC tri dang va kip thdi. Bénh duwoc khéng dinh
chan doan bang cac nghiém phap danh gia cac
co sau hoat ddong gang strc hodc c6 khang thé
khang synap than kinh.

Dé&c diém lam sang va dién tién bénh trén
mdi bénh nhan rat khac nhau, cé bénh nhan
di&n bién ndng nhanh, hay bi tai phat, cé bénh
nhan lai nhe, &n dinh 1au dai. Bap &ng diéu tri
dot cip cling khac nhau & mdi bénh nhan.
Trén thé gidi, ddc diém lam sang, chi sb xét
nghiém, dap (ng diéu tri va yéu té lién quan
dén dot cap cla bénh nhwoc co tw mién, dap
&ng diéu tri dac biét trén déi twong tré em con
chwa nhiéu. Tai Bénh vién Nhi Trung wong tw
1991 - 1996, tré chan doan nhwoc co tw mién
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chiém 4,2% bénh di truyén chuyén héa.’ Trong
subt tr nam 2008 dén nay, chua c6 nghién
clru nao vé& nhwoc co thé toan than & tré em
tai Bénh vién Nhi Trung wong ciing trén toan
quéc. Do do, dé hiéu ré hon vé tién trién va dap
&ng cla thé nhwoc co toan thén, chung tai tién
hanh nghién ctru mé ta dac diém lam sang, xét
nghiém va két qua diéu tri cia bénh Nhuoc co
tw mién thé toan than & tré em.

Il. DOI TWUONG VA PHUONG PHAP

1. Déi twong

Bénh nhan dwoc chan doan va diéu tri
nhwoc co thé toan than tai Bénh vién Nhi Trung
wong tir thang 01/2023 dén thang 12/2024.

Tiéu chudn Iwa chon bénh nhan

Péi twong thda man ddng thoi cac tiéu
chuén sau:

- Lam sang véi cac dac diém yéu co toan
than, co hd hap, hanh tuy thay déi tang 1én sau
cac van dong, giam di sau khi nghi ngoi véi cac
nhom co dac trweng cla bénh.

C6 hoac khdng cac nghiém phap duwong tinh:

+ Nghiém phap sup mi: cho bénh nhan nhin
vao ngon tay clia ngudi kham gio trwdc mat
bénh nhan, mi mat bénh nhan sé sup xudng
sau 1 - 3 phut, trwéc khi ngwdi kham thay mai
tay. Hoac cho bénh nhan nhin vao mot vat dé
phia truéc mét bénh nhan khoang 30 dd trén
dwdng ngang, sau 1 - 5 pht mi mat bénh nhan
sé sup xubng.

+ Nghiém phap yéu co: cho bénh nhan lam
di lam lai mét dong tac doi héi sy géng strc nhw
nadm chat tay nguwdi kham roi thd ra ndm lai
nhiéu 1an, nhai manh nhiéu 13n, cac co sé& mai
s&m khong lam tiép duorc.

+ Cac phan xa gan xwong binh thwong.

- Can lam sang.

+ C6 khang thé khang AchR/Musk duong tinh.

+ C6 hoac khéng co dién co: ¢cé hién twong

bién ddi dap ng co co dién hinh véi kich thich
va cai thién ro rét véi khang AchE.

Tiéu chuén loai trie bénh nhan

Nhirng bénh nhan khéng day da théng tin
ghi trong hd so.

2. Phwong phap

Thiét ké nghién ctru

Nghién clru md ta héi clru va tién ciru hang
loat ca bénh.

Cé méu

Phuwong phap chon mau thuan tién, Iéy toan
bd bénh nhan da tiéu chuan vao nghién ctru.

Thoi gian, dia diém nghién ctu

Nghién clru dwoc tién hanh to thang
01/2024 dén thang 3/2025 tai Trung tam Noi
tiét, Chuyén hoa, Di truyén va Liéu phap phan
tlr, Bénh vién Nhi Trung wong.

Chi s6 va bién sé6 nghién ctru

- Tubi, gidi, tién st gia dinh, thoi gian xuét
hién cac triéu chirng.

- Lam sang dot cip: suy hd hap, sup mi,
nudt nghen, néi kho, di lai yéu.

- Sinh héa: dinh lwgng khang thé khang
AchR/khang thé khang MuSK, céng thic
mau, CRP, men creatine kinase, dién co, chup
X-quang nguc, siéu am tuyén trc, cat I16p vi tinh
I6ng ngwc va cdng hwéng tir so ndo. Cac xét
nghiém duwoc 14y tai thoi diém bénh nhan nhap
vién lan dau tién khi co cac biéu hién con cp
tai bénh vién Nhi Trung wong.

- Diéu tri con cip dau tién va cac con tai
phat: thuéc ubng/tiém, thé oxy, thd may,
imunoglobulin mién dich, loc huyét twong.

- banh gia két qua diéu tri va mot sé yéu td
lién quan.

X ly s6 liéu

Thu thap sb liéu theo biéu mau, Sé liéu thu
dwoc trong nghién ctru dwge x ly va phan tich
theo phwong phéap xac suét théng ké trong y
sinh hoc.
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Phan tich sé liéu bing SPSS 22.0: C4c bién
dinh lwvgng dwoc mé ta trung vi va t& phan vi.
Céc bién dinh tinh dwoc mo ta bang tan suét,
phan tram, bach phan vi.

3. Pao dirc nghién ciru

Toan bd thong tin nghién ctru dwoc tra clru

ttr hd so bénh an, cac thong tin dwgc bao mat
va khéng can thiép vao qua trinh diéu trj bénh
nhan. Nghién ctru dwoc tién hanh dam bao day
dl cac nguyén tac vé dao dirc nghién clru.

ll. KET QUA

1. Pac diém chung nhém nghién ctru

Bang 1. Piac diém nhém nghién ctru

Dic diém nhém nghién ctru n %
< 5 tudi 6 35,3
5 - 9 tudi 5 29,4
Do tudi khéi phat > 9 tudi 6 35,3
Trung vi (tudi) 7,35 tubi
(Min - Max) (1-14)
Nam 2 11,7
Gidi
Nr 15 88,3
TS méac bénh tw mién khac
2 11,8

(tuyén gidp/tuyén tuy/can giap...)

17 bénh nhan dén tlr 17 gia dinh khac nhau. Ty 1& nam/n@: 1/7.5. Tudi khéi phat sém nhét la 1

tudi, mudn nhat 1a 14 tudi, trung vi 1a 7,35 tubi

2. Dac diém lam sang va xét nghiém

Bang 2. Pac diém triéu chirng l1am sang va xét nghiém

Lam sang + Xét nghiém n %
Thoi gian khdi phat (ngay) 4 ngay
9 phat (ngay (Min: 2 - Max:7)

Sét 3 17,6
Cac yéu td khdi phat Ho 4 235

Tiéu chay 0 0
Viém phéi 6 35,3
Nubt nghen 11 64,7
Di lai yéu/gidm van dong 6 35,3
. Thé oxy 4 23,5

Suy ho hap

Thé may 2 11,8
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Lam sang + Xét nghiém n %
Sup mi 1 bén/2 bén 13 76,5
Nhin déi 0 0
Mat lac 0 0
Dién co ¢6 hinh anh ton thwong dac hiéu nhwoc co 2/3 66,7
CK tang
Trung vi (UIL) 1/5 20
(min-max)
Tuyén hung to 7 41,2
Tén thwong nao (MRI néo) 3 17,6
Tang khang thé AchR 17
Trung vi (nmol/L) 7,2 100%
(Min - Max) 0,57 - 14,4
Tang khang thé Musk 0 0

Thoi gian khéi phat bénh trung binh la
4 ngay. Cac yéu t6 khéi phat con cép 1a ho
(23,5%), sbt (17,6%), viém phéi (35,3%). Triéu
chirng 1am sang chinh hay gdp nhét 1a tinh
trang sup mi (76%), nubt nghen (64,7%), va di

lai yéu (35,3%). Sup mi 1 bén gap 3 bénh nhan,
sup mi 2 bén gap & 10 bénh nhan. DBac biét, tat
ca cac bénh nhan déu cé tang khang thé AchR.
3. Cac phwong phap va két qua diéu tri bénh
nhwoc co toan than con dau

Bang 3. Cac phwong phap diéu tri bénh nhwoc co toan than con dau

Phwong phap diéu tri

Mestinon (udng) 17 100
Prednisolon 17 100
Neotigmin (tiém) 7 41,2
Loc huyét thanh 2 11,8
IVIG 1 5,9

Loc huyét thanh + IVIG 0 0

Tat ca bénh nhan dwoc didu tri bang Mestinon va prednisolon. 41,2% bénh nhan can tiém
neostigmin tiém. Loc huyét thanh va truyén IVIG dwoc thue hién trén bénh nhan ty 1& 11,8% va 5,9%.
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Bang 4. Két qua diéu tri

Théi gian (ngay)

Két qua diéu tri n % Trung vi
(min - max)
Hét kho thé 6 100 >4
(2-10)
PP . 5
Het/Giam sup mi 13 100
(2-9)
Két qua diéu tri o s 4.4
N Hét nu6t nghen 11 100
con dau (1-10)
4 X 4,1
Hét yéu co 6 100
(2-9)
Thoi gian diéu tri 6
chung (2-15)
Khéng tai phat 7 41,2
Tan suét
c 1 dot 4 23,5
K&t QUA tai phat
etqua 2 dot 6 35,3
diéu tri — - -
lau dai Mrc d6 nang Thé& khdng xam nhép 5 50
trong dot Thé& xam nhap 4 40
tai phat IVIG 2 20

Thoi gian diéu tri con cip dau tién it la 2
ngay, nhiéu nhat Ia 15 ngay. Ty 1é tai phat con
cap cao 58,8%. Trong sb cac bénh nhan tai

phat con cap, cé 5 bénh nhan nang can hd tro
thé oxy, 4 bénh nhan th@ may va 2 bénh nhén
dung IVIG.

Bang 5. Mot s6 yéu t6 lién quan dén mrc dé nang cliia nhwoc co toan than

Yéu t6 lién quan Suy h6 hap Khong suy ho hap Test Kiém dinh
(n=6) (n=11)
MUrc d6 tang khang thé AchR p>0,5

Trung vi 57 8

Min - Max 1,74 -11,9 0,57-14,4

Tubi (nam) p>0,5
Trung vi 6,3 7,9

Min - Max 2-13 1-14

Viém phéi 6/6 (100%) 0 p<0,5

Nubdt nghen 3/6 (50%) 8/11 (72,7%) p>0,5
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Viém phéi la yéu té nguy co (nguyén nhan/
hau qua) suy hé hap clia bénh nhan nhuoc co
thé toan than.

IV. BAN LUAN

Trong nam 2023 va 2024, chung téi thu thap
dwoc 17 bénh nhan thé toan than du tiéu chuan
tham gia nghién ciru trong téng sé 82 bénh
nhan chiém ty 1& 20,7% thap hon so v&i nghién
clru cla tac gid Marilyn nam 2024 la 48%
nhung twong tw két qua nghién cu cla tac gia
Tran Bui Hoang Dwong ndm 2008 1 20,5%.47

Két qua dac diém chung cta nhom nghién
ctru cho thay tudi khdi phat sém nhét 1a 1 tudi,
muodn nhéat la 14 tudi, trung vi la 7,35 tudi. Tubi
kh&i phat bénh trong nhom nghién clru cla
chung t6i thAp hon so v&i nghién clu cla tac
gia Marilyn ndm 2024 v&i tudi trung vi 11,5 tudi.
Ty 1&€ nam/ nir trong nghién ctru cta chung toi
la 1/7,5 Tré ni bi mé&c nhwoc co thé toan than
trong nghién ctu clGa chung téi cao hon rat
nhiéu so v&i tré trai. Didu nay phu hop véi cac
nghién ctu trwdc day cho thdy bénh nhuoc co
tw mién thuwdng gép & niv gidi hon nam gidi,
d&c biét trong d6 tudi tré& em. Tuy nhién ty lé&
tré ni¥ mac thé toan than trong nghién ctru ctia
chung t6i cao hon han so v&i cac nghién cliru
khac nhw cua tac gid Tran Bui Hoang Duong
2008 la 1/1,7 va cua tac gia Marilyn nam 2024
la 1/2,2.47 Biéu nay c6 thé do thdi gian nghién
ctvu con ngén. Ngoai ra, 11,8% bénh nhan cé
thém bénh Iy tuyén giap tw mién: 1 ca viém da
di tng va 1 ca viém tuyén giap Hashimoto.

Dé&c diém 1am sang cta nhém nghién ctru
véi thdi gian khéi phat bénh nhanh cép tinh
trung binh |a 4 ngay, ca xuét hién s&m nhét sau
2 ngay kh&i phat. Cac triéu chirng ban dau la
ho (23,5%), sét (17,6%) va viém phdi (35,3%)
dé dan t&i chan doan cham do chi chu y dén
cac diu hiéu cta hoé hap va nhiém tring. C6
6/17 (35,3%) bénh nhan co6 triéu chirng suy hd
h&p ngay dot dau nhap vién ciing la cac yéu

t6 nhiéu lam cham chén doan. Tuy nhién, triéu
chrng sup mi gép & 13 bénh nhan chiém 76%,
nuét nghen gap & 11 bénh nhan chiém 64,7%,
di lai yéu gap 35,3% la c4c triéu chirng goi y dé
cac bac sy nghf t&i nguyén nhan nhuoc co dé
cho cac chi dinh xét nghiém va lam cac nghiém
phap hudng t&i chan doan bénh nhw khang thé
khang AchR, dién co do.

Xét nghiém khang thé khang AchR la tiéu
chuén vang dé chan doan bénh nhwoc co (gap
& 50% - 80% bénh nhan nhwoc co). Trong
nghién cru nay, tiéu chudn dé chung téi chon
bénh nhan vao nghién ctru ngoai cac biéu hién
lam sang la xét nghiém khang thé AchR tang.
Nhan thdy mdc tang khang thé AchR cla céac
bénh nhan ciing twong déi cao véi trung vi la
7,2 nmol/L (binh thwong: < 0,5 nmol/L). Bénh
nhan cé khang thé cao nhat Ia 14 nmol/L. bién
co dd chi dwoc thwe hién trén 3 bénh nhan do
tinh trang bénh nhan ndng khéng thé lam dién
co va tim thy 2 b4t thwdng dic hiéu cta bénh
ly nhwoc co. Két qua dién co twong tw trong
nghién ctru cta Marilyn 2024 la 8 bat thuwong
dac hiéu trong 11 bénh nhan lam dién co. Mét
ty 1& dang ké (41,2%) bénh nhan xuét hién tinh
trang tuyén hung to, phau thuat cét tuyén trc da
dwoc nghién clru c6 hiéu qua trén ddi twong
ngwdi len, tuy nhién trén tré em cac nghién ctru
van con han ché.8 Trong nghién ctru clia ching
tdi, 17,6% tré co tbn thwong ndo dwoc ghi nhan
trén phim MRI (1 ca c6 di tat ndo to, 1 ca tang
tin hiéu vé ndo va 1 ca nbt nhé tuyén yén) déu
khéng phai la nguyén nhan gay sup mi.

Khi cac bénh nhan dwgc chan doan
nhwoc co diéu dwoc st dung thubc e ché
cholinesterase, 1a phwong phap diéu tri phd
bién va co ban trong bénh nhuoc co ty mién,
gilp kiém soat cac triéu chirng va cai thién
chét lwong cudc séng cho bénh nhan. Nghién
ctu téng quan ctia Cocharne nam 2014 da két
luan rang bang chirng tir cac nghién clru quan
séat cho thay rd rang loi ich dang ké khi diéu
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tri cac thubc trc ché cholinesterase trén bénh
nhan nhwoc co tw mién.° Cac bénh nhan trong
nghién ctu clia ching t6i déu déu dwoc diéu
tri thuébc (e ché cholinesterase: 17 (100%)
bénh nhan ding thubc dwéng ubng va 7 bénh
nhan can dung thuéc dwéong tiém vi co triéu
ching clia con nhwoc co cp nhw nudt nghen/
suy hé hép. Viéc sivr dung Prednisolon la moét
phan khéng thé thiéu trong phac dd didu tri
bénh nhuwoc co, tuy nhién viéc sir dung lau dai
can dwoc kiém soat can than vi cac tac dung
phu nhw lodng xwong, tdng huyét ap hay ting
glucose mau. TAt cd bénh nhan trong nghién
ctu cla chung t6i déu duwoc st dung corticoid
duwong ubng. Trong cac dot cdp nhwoc co,
phwong phap IVIG ho&c loc huyét thanh dwoc
chi dinh khi bénh nhan dap ng kém v&i khang
cholinesterase dwdng tinh mach. Trong nghién
ctru clia chung t6i c6 2 bénh nhan dwoc loc
huyét thanh va 1 bénh nhan dung IVIG vi dung
thudc. Trong cac nghién ctru Hiéu qua cla diéu
tri loc huyét thanh va IVIG trong diéu tri dot cap
da dwoc chirng minh cai thién ro rét tinh trang
suy hé hép trong dot cap.3'° Hiéu qua cua loc
huyét thanh (93%) dwoc nhan thay cé hiéu qua
hon so v&i dung IVIG (61%).5 Nhwng phwong
phap loc huyét thanh lai cé nhiéu nguy co bién
ching nhw tdc mach, nhiém tring vi can thiép
nhiéu hon dung IVIG.

Vi cac phwong phap diéu tri nhw trén, cac
bénh nhan cla chung téi da cé cai thién ré cac
triéu chirng ctia dot cAp: 6/6 bénh nhan hét suy
thé trung binh sau 5,4 ngay (2 - 10 ngay), 11/11
bénh nhan hét nubt nghen trung binh 4,4 ngay
(1 - 10 ngay), 6/6 hét yéu co trung binh sau 4,1
ngay (2 - 9 ngay). Triéu chirng sup mi hét/giam
sau diéu tri trung vi 5 ngay. Tuy nhién c6 4 bénh
nhan tai phat 1 con cap va 6 bénh nhan tai phat
2 con cép. Trong s6 cac bénh nhan tai phat con
cép, c6 5 bénh nhan can h tro thd oxy, 4 bénh
nhan th& may va 2 bénh nhan dung IVIG. Day
la d4u hiéu cho thdy bénh nhugc co tw mién

c6 thé tai phat nhiéu 1an, va trong nhirng 1an tai
phat nay, bénh nhan cé thé gap phai cac bién
chrng nghiém trong nhw suy hd hap, yéu cau
cac phwong phap diéu tri can thiép sau hon.
Diéu nay nhan manh tdm quan trong cla viéc
theo d&i chat ché bénh nhan trong subt qua
trinh diéu trj va phuc hdi.

DPanh gia mét sb yéu td nguy co gay suy hd
hép cla bénh nhan nhuwoc co, ching tdi nhan
thay khong cé sw khac biét vé tudi va gidi gitra
2 nhém suy hé hap va khong suy hd hap. Mirc
do tang khang thé ctia nhdém co suy hé hép céd
trung vi la 5,7 nmol/L, trong khi nhém khéng suy
hé hap 1a 8 nmol/L. Biéu nay cho thdy mic d6
khang thé khéng phai ltic ndo cling co’ sw twong
quan chat ché véi mic dd nghiém trong cua
bénh, d&c biét Ia trong trwdng hop suy hd hép,
diéu nay mé ra huwéng nghién clru thém vé cac
yéu t6 khac c6 thé anh hudng dén mirc do suy
hé hap & bénh nhan nhwoc co ty mién. Nhwng
nhan thay rd rang viém phéi chi gép & nhém suy
hé hép, khéng gap & nhém nhiém trung. Diéu
nay khéng dinh nhiém trung dwéng hé hap la
nguy co cao suy hé hap va ciing la hau qua cla
suy hd hap & bénh nhan nhwoc co.

V. KET LUAN

Nhwoc co thé toan than chiém khodng
20,7% tébng bénh nhan nhwoc co & tré em,
thwong gap & n hon nam va gap & moi ltra
tudi. Sup mi la dau hiéu goi y bénh nhwng van
nén nghi t&i khi tré c6 suy hd hap, nudt nghen
va di lai yéu. Khang dinh chan doan dua vao
xét nghiém khang thé ting va dap (rng véi diéu
tri e ché cholinesterase. Viém phdi la yéu td
nguy co' cao va hau qua cla suy hd hap trén
bénh nhan nhuwgc co. Khd nang tai phat con
clp gap & 58,8%.

L&i cdm on va cam két khong xung dot
lovi ich:

Chung t6i xin tran trong cdm on t&i cac gia
dinh bénh nhan trong nghién clru va cac nhan
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vién y té da tham gia cham séc va diéu tri bénh
nhan. Chang tdi xin cam két nghién clru dwoc
thwc hién nghiém tuc, doc lap khdong cé xung
dot loi ich v&i bat cir ca nhan va tap thé nao.

TAI LIEU THAM KHAO

1. Parr JR, Andrew MJ, Finnis M, Beeson
D, Vincent A, Jayawant S. How common is
childhood myasthenia? The UK incidence and
prevalence of autoimmune and congenital
myasthenia. Arch Dis Child. 2014; 99(6): 539-
542. doi:10.1136/archdischild-2013-304788.

2. Tran Thinh An. Bai Gidng Sinh Ly Hoc.
Nha xuét ban Y hoc; 1999.

3. Guptill JT, Sanders DB, Evoli A. Anti-
MuSK antibody myasthenia gravis: clinical
findings and response to treatment in two large
cohorts. Muscle Nerve. 2011; 44(1): 36-40.
doi:10.1002/mus.22006.

4. Lu M, Reisch J, lannaccone S, Batley K.
Juvenile Myasthenia Gravis in North Texas:
Clinical Features, Treatment Response, and
Outcomes. Pediatr Neurol. 2024; 156: 10-14.
doi:10.1016/j.pediatrneurol.2024.03.019.

5. Ha Lan Chi. Nghién ctru dac diém lam
sang bénh nhwoc co & tré em tai Vién Nhi qudc
gia Ha Noi. Nhi khoa sé 10. S6 déc biét chao

mirng 100 nédm trweong Dai hoc Y Ha NI va Hoi
nghi Nhi khoa toan quéc. 2002: 507-512.

6. Narayanaswami P, Sanders DB, Wolfe
G, et al. International Consensus Guidance
for Management of Myasthenia Gravis: 2020
Update. Neurology. 2021; 96(3): 114-122.
doi:10.1212/WNL.0000000000011124.

7. TrAn Bui Hoang Duong. Nhan Xét Két
Qua va Mot Sé Yéu Té Anh Hwéng Dén biéu
Tri Bénh Nhuwoc Co (Myasthenia Gravis) Tai
Bénh Vién Nhi Trung Uong. Dai hoc Y Ha Noi;
2008.

8. Madenci AL, Li GZ, Weil BR, Zurakowski
D, Kang PB, Weldon CB. The role of thymectomy
in the treatment of juvenile myasthenia gravis: a
systematic review. Pediatr Surg Int. 2017; 33(6):
683-694. doi:10.1007/s00383-017-4086-3.

9. Mehndiratta MM, Pandey S, Kuntzer
T. Acetylcholinesterase
for myasthenia gravis. Cochrane Database
Syst Rev. 2014; 2014(10): CDO006986.
doi:10.1002/14651858.CD006986.pub3.

10. Gold R, Schneider-Gold C. Current and
Future Standards in Treatment of Myasthenia
Gravis. Neurotherapeutics. 2008; 5(4). 535-
541. doi:10.1016/j.nurt.2008.08.011.

inhibitor treatment

TCNCYH 191 (06) - 2025

239



TAP CHIi NGHIEN ClPU Y HOC

Summary

CLINICAL AND LABORATORY FEATURES,
OUTCOMES OF MYASTHENIA GRAVIS IN CHILDREN

Myasthenia Gravis is a neuromuscular synaptic transmission disorder characterized by muscle
weakness and fatigue of skeletal muscles after strenuous activity due to impaired neuromuscular
transmission. In Vietnam, there have not been many studies on clinical characteristics, laboratory
indices, treatment response and factors related to acute attacks of autoimmune myasthenia gravis in
children. Therefore, our study was conducted with the aim of describing the clinical characteristics,
laboratory tests and outcomes of myasthenia gravis in children at the National Children's Hospital
from 2023 - 2024. There were 17 patients with generalized myasthenia frepresenting 20.7% of
myasthenia gravis. The Male/female ratio was 1/7.5. The earliest age of onset was 1 year old, the
latest was 14 years old, the median was 7.35 years old. The most common clinical symptoms were
ptosis (76%), dysphagia (64.7%), followed by pneumonia and weakness in walking (35.3%) which
were triggered by cough and fever. The median AchR antibody level was 7.2 nmol/L (0.57 - 11.4
nmol/L). Patients responded well to treatment during the acute crisis and initial diagnosis: 100% of
patients had no more difficulty breathing, no more dysphagia, no more weakness in walking, and
had relief of ptosis symptoms. Pneumonia is a factor that increases respiratory failure in children with
generalized myasthenia gravis. Recurrent acute crisis occurred in 58.8%.

Keywords: Generalized myasthenia gravis, Receptor Acetylcholin antibody.
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