TAP CHI NGHIEN ClPU Y HOC

LUPUS BAN bO HE THONG
BIEU HIEN BANG MAT PROTEIN QUA RUOT:
BAO CAO CA BENH HIEM VA THACH THU’C TRONG CHAN POAN
Vii Hai Yén', Cao Viét Tung', Ding Thay Ha', B6 Thi Minh Phwong'?

Nguyén Thj Van Anh', Nguyén Thi Ngoc Héng', Nguyén Lo
Lé Dinh Céng', Hoang Ngoc Thach' va Nguyén Thi Viét Ha">>

'Bénh vién Nhi Trung wong
2Trwong Pai hoc Y Ha Noi

Héi chirng mét protein qua rudt (PLE) I biéu hién tiéu hoé hiém gdp cta bénh lupus ban dé hé théng
(SLE). Chung téi trinh bay truong hop bénh nhan niv 12 tudi vao vién vi pht toan thén, tran dich mang phdi
va ¢é chuéng do gidm albumin méu ndng dai dang. Néng dé alpha 1 antitrypsin phén téng cao (> 236,25
mg/dL, binh thudng < 26,8 mg/dL) thé hién tinh trang mét protein qua rudt. Bénh nhén cé rung téc, tang téc
doé mau lang (> 96 mm/gic), tdng hoat hoa céc chat déng mau, va tang lipid mau khéng dap tng véi thudc
Rosuvastatin. Xét nghiém cho thdy C3, C4 gidm, ANA mién dich huynh quang duong tinh (1/100, Speckled
2+); anti-dsDNA bang phuong phép ELISA durong tinh (28,2 U/ml, binh thuong < 25 U/ml), khang thé khang
Sm, SS-A, SS-B, beta2-Glycoprotein, cardiolipin va khang déng lupus 4m tinh. Hinh énh nhuém hoé mé mién
dich manh sinh thiét rudt non va dai truc trang cé ldng dong murc dé nhe véi cac IgM, IgG, C3c, C1q tai
néi mé mao mach va mach méu nhé trong mé dém. Bénh nhan duoc diéu tri bang IVlg liéu 1g/kg/ngay va
Methylprednisolone 30 mg/kg/ngay trong 3 ngay két hop véi thuéc Mycophenolate mofetil. Sau diéu tri, bénh
nhén hét phu, albumin mau dén phuc héi va tinh trang tdng déng céi thién. Truong hop nay cho thdy PLE
c6 thé 1a bidu hién khéi phat cia SLE & tré em va dép (ng thuén loi véi diéu tri trc ché mién dich kip thoi.
T khéa: Hoi chirng mét protein qua ruét (PLE), Bénh lupus ban dé hé théng (SLE), Mat protein qua ruét
lupus (LUPLE), tré em.

l. DAT VAN BE

Lupus ban dé hé théng (Systemic lupus
erythematosus - SLE) 1a mét bénh ty mién voi
biéu hién Iam sang da dang thuwdng gap nhét a
cactén thwong da, than, hé than kinh trung wong
cuing v&i cac bat thwdng huyét hoc. Budng tiéu
hoa cling la mét trong nhirtng co quan bi &nh
hwéng nhiéu (chiém khodng 40-60%) nhuwng
phan 1&6n & mirc dd nhe v&i cac biéu hién nhw
loét miéng, nubt kho, dau bung do viém phuc
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mac tién phat, viém mach rudt, viém tuy...!
Hoi chirng mat protein qua rudt (Protein-losing
enteropathy - PLE) Ia mét tinh trang dac trwng
b&i phu va tran dich da mang vi gidm albumin
mau nghiém trong do mét protein huyét twong
qua dudng tiéu hod, PLE Ia biéu hién 1am sang
dwgc cong nhan cua SLE, tinh trang nay dwoc
goi 1a mét protein qua ruét lién quan dén lupus
(lupus-associated protein-losing enteropathy -
LUPLE). Tuy nhién, day 1a mét biéu hién hiém
gap va cang hiém hon khi xu4t hién nhuw triéu
chirng khéi phat, cé thé vai nam truwéc khi chan
doan SLE. Tinh trang nay g&p chi yéu la niy.2
Gornisiewics va cong sw da két luan rang PLE
thwong xay ra & nhitng bénh nhan méc SLE
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néng v&i nhidéu co quan bj anh hwéng.?® Trong
bai viét nay, chung téi trinh bay bénh nhan ni
12 tudi duwoc chan doan PLE la biéu hién dau
tién trong bénh canh clia SLE nang phai st
dung phac dbd ctru van methylprednisolone liéu
30mg/kg/ngay, IVlg va Mycophenolate mofetil
mai kiém soat dwoc bénh.

Il. GIO'I THIEU CA BENH

Bénh nhan nir, 12 tudi, nang 42kg vao Bénh
vién Nhi Trung wong thang 01/2025 vi phu toan
than. Bénh dién bién khoang mot nam nay, tré
kh&i phat bénh véi biéu hién phu toan than,
phu trdng mém, 4n 16m va tran dich mang phéi
mirc dd nhiéu ca hai bén ghi nhan tai thdi diém
thang 3/2024 (khi tré dang diéu trj tai bénh vién
khac); tran dich & bung thay déi tai cac thoi
diém va khong ghi nhan thém cac triéu chirng &
cac co quan khac. O thoi didm nhap bénh vién
Nhi Trung wong Ian dau tién, bénh nhan cé phu
toan than, huyét 4p, mau séc va sé lvong nuéc
tiéu binh thwong, ndng do albumin mau gidam
nang (16,89 g/L, binh thwérng 39 - 49 g/L), ndng
do alpha 1 antitrypsin (A1AT) trong phan tang
cao (223,73 mg/dL, binh thwdng < 26,8 mg/dL),
kém theo chi s6 protein niéu/creatinine trén xét
nghiém nwéc tiéu binh thudng, chirc ndng gan
binh thwdng. Cac biéu hién nay goi y tinh trang
mat protein qua ruét. Khi tiép can cac nguyén
nhan gay mét protein qua rudt, chung tdi da tién
hanh danh gia ton thwong niém mac dwdng
tiéu hoa va tén thwong hé bach huyét nén bénh
nhan dwoc ndi soi duwong tiéu hoa. Két qua noi
soi cho théy ¢6 hinh anh viém niém mac da day.
Hinh &nh noi soi ruét non cé nhidu nét trdng
nga, phan bé rai rac va lan tda, kich thuéc 1 -
3mm, bé& mé&t niém mac phu né nhe, mét sb dai
mach trdng chay doc theo nép gap, goi hinh
anh gian mach bach huyét tai niém mac héng
trang. Hinh anh néi soi dai trang c6 viém sung
huyét niém mac hdi trang doan cudi va dai truc
trang. Tén thwong trén gidi phau bénh 1a hinh

anh gian bach mach ving héng trang. Cac xét
nghiém loai tr nhiém khuan duwéng rudt, virus
CMV, EBV, lao, bénh ruét viém, déng thoi xét
nghiém ANA va anti-dsDNA bang ELISA va
mién dich huynh quang tai phong xét nghiém
cla bénh vién chung téi déu am tinh. Bénh
nhan dwoc diéu tri Octreotide va xay dung
ché do an bd sung triglyceride chudi trung binh
(MCT), bénh nhan gidm phu, albumin mau > 25
g/L, bénh nhan dwoc ra vién va hen tai kham.
Tuy nhién, bénh nhan khéng tai kham theo hen
va dwoc diéu tri 7 thang lién tuc tai bénh vién
tuyén tinh v&i chan doan: B4t thwong albumin
(ICD10: R77.0) bang truyén Albumin 20% méi
khi tré c6 phu va gidm albumin mau. Trong
subt thoi gian tién trién cGa bénh, tré cé rung
téc nhwng khong sbt, khong loét miéng, thinh
thoang c6 tén thuwong da sing hoa va khé da
tai vi tri mé&t ngoai céng tay, dau gdi, cdng chan
va mu chan 2 bén, tuy nhién khéng ghi nhan cé
tdn thwong da trong qua trinh diéu trj tai bénh
vién Nhi Trung wong. Ngoai ra, tré co 3 dot
viém da day rudt cap véi biéu hién triéu chirng
l& ndén, budn ndén, dau bung nhiéu, di ngoai
phan 16ng kém nhay. Tré khéng co6 dau hiéu tiéu
xwong, khéng kho khe, khéng kho thé, khdng
ho ra mau. Bénh nhan dwgc nhap bénh vién
Nhi Trung wong lan 2 (thang thé 8 clGa bénh)
trong tinh trang phu nhiéu, khong téng huyét ap
va nuaéc tiéu binh thudng.

Trong I&n th&r hai vao vién, cac xét nghiém
ghi nhan thay tinh trang gidm albumin mau
mirc dd nang, dai ddng va cé tinh chéat chon
loc (Albumin mau dao dong 9,0 - 17,6 g/L (binh
thwong 39 - 49 g/L); ty s& A/G gidm:; protein
mau dao dbéng 38,7 - 55,8 g/L (binh thwdng
57 - 80g/L). Bénh nhan da dwoc thwc hién lai
cac xét nghiém dé chan doan cac nguyén nhan
gidm albumin mau: chirc nang gan binh thuwdng
(GOT, GPT, Bilirubin, phosphatase kiém trong
gi¢i han binh thweng); khéng cé dau hiéu suy
dinh dw&ng hay nhiém khuan cép tinh, cac xét
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nghiém ban dau vé& bénh ly tw mi&n déu am tinh
(C3, C4, dsDNA, anti ANA bang c& phuwong
phap ELISA va mién dich huynh quang d&u am
tinh, xét nghiém 17-profile cla cac khang thé
bénh tw mién bdng phwong phap mién dich
huynh quang am tinh), khéng c6 dau hiéu méat
albumin qua nwéc tiéu (protein niéu/creatinine
niéu dao doéng tir 21,27 dén 33,75 mg/mmol);
nhwng chi sé alpha 1 antitrypsin (A1AT) phan
tang > 236,25 mg/dL (binh thworng < 26,8 mg/
dL). Chung tdi cling kiém soat tat ca cac thudc,
thwe phdm chirc nang va céc loai thirc &n dd
udng thdo dwoc bénh nhan dung.

Tinh trang gidm albumin mau nang va dai
déng cla bénh nhan khong gay ra cac dau
hiéu suy tudn hoan va suy hd hap, nhung xét
nghiém mau cé tinh trang gidm cac thanh phan
c6 lién két voi albumin mau nhw: gidm canxi
(ndng dd dao dong 1,88 - 2,18 mmol/L; binh
thwong 2,13 - 2,64 nmol/L), vitamin D3 (néng
dd dao déng 5,16 - 31,2 nmol/L; binh thwong =
50 nmol/L), T3 (néng dd dao dong 0,82 - 0,88
nmol/L; binh thwong 1,2 - 2,8 nmol/L), FT4
(n6ng dd dao dong 7,89 - 9,64 pmol/L; binh
thwdng 10 - 22 pmol/L), IgG (néng d6 dao dong
0,91 - 2,26 g/L; binh thwong 6,39 - 13,49 g/L).
Tré c6 tinh trang téng lipid mau nang véi ndng
dd Cholesterol mau: 6,89 - 14,96 mmol/L (binh
thwong 2,88 - 5,23 mmol/L); triglyceride mau:
8,11-12,85 mmol/L (binh thwong 0,51 - 2,38
mmol/L). Tré dwoc dung thuéc Rosuvastatin
5mg/ngay nhuwng tinh trang tang lipid mau
khong cai thién. Ngoai ra, tré con xuét hién tinh
trang tang déng v&i biéu hién da tng bi huyét
khéi tinh mach canh tay bén trai trong thoi gian

dau cla bénh, cac chi sb xét nghiém PT%
112 - 156%; Fibrinogen 6,36 - 10,08 g/L (binh
thwong 1,77 - 4,20 g/L); D-Dimer 856 - 2159
ng/ml FEU (binh thuwdng 69-580ng/ml); protein
C 52% (binh thwong 72,3-155,1%); Protein S
30 - 59,2% (binh thwong 61,4 - 130,7%); khang
nguyén von-Willerbrand 429,9 - 675,8 IU/dL
(binh thworng 50 - 150 1U/dL).

Bénh nhan dwoc lam ndi soi dwdng tiéu hda
lan thtr 2 (sau 6 thang) dé danh gia lai dién tién
cla tén thwong niém mac dudng tiéu hoa. Két
qua ndi soi ghi nhan thay tén thwong da day va
rudt non khong thay ddi so véi 1an ndi soi dau
tién nhwng dai trang cé thém tén thuwong nhiéu
dam xuyét huyét dwdi niém mac chay doc niém
mac, ndi tiép nhau xen ké tbn thwong niém
mac phu né, cé rai rac vai trot nhe, khéng cé
loét, khéng co6 polyp hay cau niém mac (Hinh
1). Hinh anh gidi ph3u bénh thdy cac biéu
hién gian bach mach ving héng trang va viém
man tinh niém mac dai tric trang voi biéu hién
nhiéu vung biéu mé bong tréc, thoai hda, khong
c6 biéu md phd, phan mé dém con lai binh
thwong. Tén thwong kém theo 1& cac mach
bach huyét gidn rong dwéi biéu mé, vi nhung
mao hdi trang khéng déu, c6 hinh anh cac cau
trdc vi nhung mao, tuyén Lieberkiihn thua thét,
gidm sb lwong, rai rac cé6 mét vai tuyén cé xu
hwéng gian, md dém phu né, xung huyét, xam
nhap té bao viém dang bao gdm lympho bao,
xen ké twong bao, rai rac bach cau ai toan (14
bach cau &i toan/1 vi trudng x400). Khéng quan
sat thay hinh anh I&ng dong dwéi biéu mé hodc
trong mé dém, khong thay hinh anh viém hat
hay té bao &c tinh (Hinh 2).
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Hinh 1. Hinh anh noi soi cia bénh nhan

A: Noi soi dai truc trang 1an 1; B: Noi soi dai trwc trang 1an 2;

C: Noi soi da day va ruét non lan 2; D. Noi soi rudt sau khi diéu tri Everolimus 2 thang

Hinh 2. Hinh anh mé bénh hoc gidan bach mach tai dai trang va héi trang (miii tén)

Nhuém Hematoxylin - Eosin thuwd'ng quy (anh trai)

Nhudém Hoéa mé mién dich D2-40 cho mach bach huyét (anh phai).
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Hinh anh chup MRI ngwc va bung danh gia
hé bach huyét: gian nhe bé duwéng chép ving
bung va gian nhe 6ng ngwc. Chup mach bach
huyét: khong thdy dwong rod bach huyét vao
ruét. Chup xa hinh v&i 20 mCi Tc99m - MAA
cac pha Plannar sau tiém dwoc chat phoéng
xa 10 phut, 30 phut, 1 gi©, 4 gi&, 6 gid va pha
muon 24 gi& & 6 bung, két qua khdng thay hinh
anh tang hoat tinh phéng xa khu tr bat thuwong
trong 6 bung. Tl day chung tdi két luan bénh
nhan bi méat protein qua rudt do gian bach mach
rudt non nhung khéng cé bat thuéng hé bach
huyét. Vi vay, bénh nhan dwoc chi dinh diéu
tri thuéc Everolimus liéu khéi dau la 2 mg/kg/
ngay chia 2 |an, sau 2 tudn tré dwoc dinh lvong
thudc trong mau thi dat néng do thubc la 8,61
mg/mL (tiéu chuan dat dich khi ndng dd trong
mau 5 - 15 mg/mL), sau 4 tuan, néng dd thubc
dat 20,1 mg/L, két hop véi ché do &n dwoc xay
dwng b&i chuyén gia dinh dwéng phu hop cho
bénh nhan gian bach mach (ché ddé an giau
protein, it chat béo va bb sung MCT).4

Mac du ndng dd thuéc Everolimus trong
mau da dat ngwdng diéu tri va trén hinh anh
ndi soi rudt non, cac tbn thwong gidn bach
mach trwédc do da cai thién hoan toan sau 2
thang diéu tri nhung albumin mau tiép tuc giam
nang hon va khdéng dap (ng véi truyén human
albumin 20%. Tinh trang tang déng va tang m&
mau tiép tuc tién trién nang 1én mac du da dwoc
didu tri thubc Rosuvastatin. Tré tiép tuc duoc
lam lai cac xét nghiém tim cac nguyén nhan
mét protein qua ruét lién quan dén bénh ly hé
thdng. Két qua ghi nhan thdy mau lang tang cao
(gid 1 > 96 mm/gid), cac chi sd bach cau, hdng
cau va tiéu cau binh thwong; C3 gidm 0,40 -
0,63 g/L (binh thwong 0,85 - 1,42 g/L); C4 gidm
0,03 - 0,10 g/L (binh thwong 0,12 - 0,41 g/L);
khang thé khang nhan (ANA) bang phuwong
phap mién dich huynh quang dwong tinh nhiéu
mau v&i hé sb khang thé 1/100 (Specked 2+);
khang thé khang dsDNA bang phwong phap
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ELISA: 28,2 U/ml (tham chiéu < 25 U/ml) nhung
phwong phap mién dich huynh quang am tinh;
khang thé khang Sm, SS-A (Ro), SS-B (La),
beta2-Glycoprotein, cardiolipin va khang déng
lupus d&u am tinh. Xét nghiém nuéc tiéu chi
sb protein niéu/creatinine < 50 mmg/ml, protein
niéu 24 gid: 0,04g (tham chiéu < 0,15 g/24 gid).
Hinh &nh nhuém hoa mé mién dich manh sinh
thiét rudt non va dai trwc trang cé ldng dong
murc d6 nhe v&i cac IgM, 1gG, C3c, C1q tai ndi
md& mao mach va mach mau nhé trong mé dém

T nhitng co s& trén, ching téi dwa ra
chén doan hoi chirng mét protein rudt thir phat
do bénh lupus ban dé hé théng va tién hanh
diéu tri Methylprednisolone liéu 10 mg/kg/ngay
trong 3 ngay lién tuc, sau d6 gidm liéu 4mg/
kg/ngay trong 3 ngay tiép theo va duy tri liéu
2 mg/kg/ngay. Tuy nhién, sau 3 ngay diéu tri,
bénh nhan tiép tuc phu tdng hon va tran dich
6 bung do gidm albumin ndng. Tinh trang ting
déng mau ndng hon véi biéu hién huyét khéi
tai phéi dwoc phat hién trén CTscaner léng
ngwc & nhanh phan thuy S7, S9 dong mach
phdi phai, nhanh thuy dwéi va cac nhanh
phan thuy thudc thuy dwéi dong mach phéi
trai. Siéu am tim khéng phat hién béat thwong,
ddng thoi tdm soat huyét khéi & ndo, gan,
than va mach ngoai vi khéng phéat hién bat
thwong. Kiém tra lai xét nghiém mau van cho
thay tinh trang tang hoat hoa cac chat chéng
déng: PT% > 200%; APTT 23,1s; Fibrinogen
9,42; D-dimer 1860; von-Willerbrand khang
nguyén 589,5 IU/dL; yéu té VIII > 150; yéu tb
IX 224; d6 ngung tap tiéu cau binh thwdng.
Tinh trang tdng m& mau trdm trong hon, ndng
do6 cholesterol mau: 14,96 mmol/L; triglyceride
mau: 12,77 mmol/L mac du bé&nh nhan van
dang duoc diéu tri bang Rosuvastatin. Ching
tdi quyét dinh s dung phac dd clru van cho
bénh nhan bang Methylprednisolone liéu 30
mg/kg/ngay, truyén tinh mach Globulin mién
dich (IVlg) 1 mg/kg/ngay trong 3 ngay két hop
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véi thuéc Mycophenolate mofetil 120 mg/m?¥
ngay va thubc chéng déng Sintrom. Sau liéu
trinh didu tri, tré c6 cai thién rd vé l1am sang:
giam phu, gidm can, khéng chwéng bung va
di tiéu tét (lvong nwéc tiéu 2,6 mikg/gid). Xét
nghiém cho thdy néng dé albumin mau tang
dan tr 24,9 g/L dén 26,0 g/L sau do6 4n dinh
& mic 36,7 - 40,8 g/L, nbng d6 cholesterol
va triglyceride gidm dan v& mdc gidi han binh
thwong, tinh trang tang hoat hoa cac chét
chéng déng cai thién tét, cac yéu ddng mau
ndi sinh va ngoai sinh gidm vé gia tri gi¢i han
binh thwong. Bénh nhan cla ching téi dwoc
ra vién va diéu tri ngoai tri v&i Prednisolone
giam liéu két hop véi Mycophenolate mofetil
va thubc chbéng déng Sintrom.

Ill. BAN LUAN

Hoi chirng mét protein qua ruét (PLE) la
mét tinh trang dac trwng béi phu va tran dich
da mang vi giam albumin mau nghiém trong
do mét protein qua dwdng tiéu hoa. Day la mot
chan doan sau khi loai trir cac nguyén nhan
khac nhw giam téng hop albumin hodc protein,
tang tiéu thu hodc méat protein qua mic do
cac co ché khac. Bénh nhan cua chang toi
khong bi suy dinh duwéng, ché d6 an udng day
da va chilrc nang gan binh thwdng, khéng cé
tinh trang nhiém khuan, chi s protein niéu/
creatinine niéu c6 tang nhe, nhwng khoéng du
dé giai thich cho néng do albumin huyét twong
rat thap, trong khi d6 chi s A1AT phan lai ting
rét cao trén nhiéu mau phan tai nhiéu thoi
diém khac nhau (> 236,25 mg/dL). A1AT la mot
glycoprotein cé kich thuwdc twong tw albumin,
khong bi phan hdy & ruét va khéng dwogc bai
tiét hay tai hap thu & rudt. Do d6 ndng dd cao
A1AT trong phan la mot ddu hiéu dang tin cay
chan doan PLE.® Sy két hop gitra cac dac diém
Iam sang va A1AT trong phéan tang cao ro rét
da hdé tro xac dinh chan doan bénh nhan cda
chung téi la giam albumin mau vi PLE.

SLE 1a mot bénh tw mién toan than co
biéu hién lam sang da dang. Theo tiéu chuan
EULAR/ACR nam 2019, bénh nhan ctia chuing
t6i dap ng tiéu chudn chan doan SLE la ANA
dwong tinh & hiéu gia 1/100 trén té bao Hep-
2 két hop véi C3, C4 gidm (4 diém) va anti-
dsDNA dwong tinh (6 diém).6 B&nh nhan cé
ANA dwong tinh nhiéu m&u nhwng C3, C4 chi
giam & mot sb thoi diém va anti-dsDNA dwong
tinh nhe bang phwong phap ELISA (28,2 U/ml
véi ngudng tham chiéu < 25 U/ml). Cac bién
déi vé xét nghiém huyét hoc, biéu hién tan
mau, khang th& Sm, SS-A (Ro), SS-B (La),
beta2-Glycoprotein, cardiolipin va khang déng
lupus d&u am tinh, clng v&i triéu chirng 1am
sang kin ddo nhw rung toc, tinh trang tang déng
mau va tdng m& mau nang, dai déng, kho kiém
soat va khéng twong xirng vé&i hau qua cla
giam albumin mau. O’ bénh nhan nay, cac xét
nghiém mién dich déu am tinh (phwong phap
ELISA va mién dich huynh quang) & thoi diém
kh&i phat bénh cach day moét nam va chi bién
ddi nhe & 1an nhap vién tht hai, khién chiing
t6i phai tim kiém thém cac bang chirng khac dé
chan doan bénh. Trong qua tinh didu tri bénh
nhan trong bénh vién, ching toi da kiém soat
tat ca ché do &n, thubc, thwe phdm chirc nang
va cac loai nwéc ubng/ dd an thdo duwgc ma
me cho tré uéng d& dam bado cac xét nghiém
mién dich khéng bi anh hwéng béi cac thanh
phan ma tré &n vao trong thdi gian 2 thang. Sau
doé chung téi da thwe hién 5 mau xét nghiém
ANA mién dich huynh quang tai bénh vién cho
két qua dwong tinh nhe, nhung anti-dsDNA
(ELISA va mién dich huynh quang) déu am tinh.
M6t mau xét nghiém khac da dwoc thwe hién
& phong xét nghiém clia moét bénh vién tuyén
trung wong khac ddm bao tiéu chuén cho két
qua ANA mién dich huynh quang dwong tinh
v&i hiéu gia 1/100, Specked 2+ va anti - dsDNA
béng ELISA dwong tinh nhe (28,2 U/ml, binh
thworng < 25 U/ml). Trong mét nghién ciru héi
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ctru trén 58 bénh nhan LUPLE trong 16 nam
cua Liying Peng, 53,5% bénh nhan SLE cé
biéu hién ban dau la PLE, th&i gian trung binh
dwoc chan doan bénh ti khi c6 biéu hién PLE
la 44 thang, anti-dsDNA dwong tinh chi chiém
20,7%, nhwng cholesterol mau tang cao dang
ké.7 Dan ching tr nghién clru clia Zhen Chen
va cdng sw cho thdy gidm albumin mau va tang
cholesterol mau la cac yéu té nguy co doc lap
ddi voi PLE lién quan dén SLE.& Khi bénh nhan
clia ching t6i diéu tri Everolimus két hop ché
dd &n dé kiém soat tinh trang PLE do gidn bach
mach ruét trong 2 thang lién tuc, hinh anh noi
soi da day - ruét non - dai trwc trang cé két hop
sinh thiét cho thay tén thwong gian bach mach
cai thién dang ké nhwng tinh trang gidm albumin
van nang va dai déng. Hinh &nh nhudém hoa moé
mién dich manh sinh thiét ruét non va dai trwc
trang c6 ldng dong mirc dd nhe véi cac IgM,
IgG, C3c, C1q tai ni mé mao mach va mach
mau nhé trong mé dém. Lang dong ddng thoi
cac immunoglobulin (IgG/IgM) va thanh phan
bd thé (C1q, C3c) tai ndi md mach nhd goi y
phirc hop mién dich I&ng dong dwoc kich hoat
theo con dwdng bd thé cb dién, phu hop véi co
ché gay PLE trong bénh canh SLE.® Tl nhitng
lap luan trén chung t6i dwa ra chan doan cho
bénh nhan la SLE trong bénh canh PLE va diéu
tri bdng Methylprednisolone liéu 10mg/kg/ngay
trong 3 ngay theo d&i dé cing cb chan doan.®
Tuy nhién, tinh trang ctia bénh nhan kho kiém
soat hon, gidm albumin méu, rdi loan tang déng
va tdng m& mau ndng hon. Vi thé, chang toi
quyét dinh sir dung phéac d6 cru van cho bénh
nhan bang Methylprednisolone liéu 30 mg/kg/
ngay, IVIg 1mg/kg/ngay trong 3 ngay két hop
véi thubc Mycophenolate mofetil 120 mg/m¥
ngay va thubc chdng dong Sintrom, v&i phac dd
nay bénh nhan chung tdi dap &ng véi diéu tri.®

LUPLE la mét biéu hién rat hiém g&p nhung
da dwoc céng nhan 13 biéu hién cta SLE. Co
ché sinh bénh phurc tap va da dang bao gém céc

TAP CHI NGHIEN ClPU Y HOC

vét trot niém mac, viém mach rudt khong hoai
tlr, tn thwong biéu mé mach mau do cytokine
ho&c hoat hoa b thé gay ra, va gidn mach bach
huyét.’®" Bénh nhan ctia ching t6i cé cé bang
chirng qua ndi soi, chup bach mach va MRI hé
bach mach thé hién tinh trang viém niém mac
dai tryc trang, ton thwong mach mau va gian
mach bach huyét. Trong nghién ctru ctia Mok,
ty I& lwu hanh LUPLE la 3,2%, trong khi dé, loat
nghién ctvu ctia Tian XP ghi nhan ty |é thdp hon
(1,9%).2'2 PLE c6 thé xay ra & bénh nhan SLE
& moi Ira tudi va wu thé la niv. Trong hau hét
cac trwdng hop, cac dic diém lam sang cula
PLE xuat hién trwéc khi chan doan SLE. Trong
nghién clru ctia Tian XP, 53,3% bénh nhan co
PLE la biéu hién ban dau cta SLE, nhung PLE
ciing c6 thé xuét hién muon, xay ra 17 ndm sau
khi dwoc chan doan SLE.2 Gornisiewicz M va
codng sw da két luan rang PLE thwong xay ra
& nhirng bénh nhan mac SLE c6 biéu hién Iam
sang nang v&i nhiéu co quan bi anh hwéng.?
LUPLE khéng dwoc diéu tri theo phac dd
SLE thwdng quy vi day la thé bénh rat hiém,
thiéu cac thlr nghiém lam sang va can tiép
can theo ca thé thay vi mot phac dd chuan
chung. Theo khuyén cido EULAR cap nhat
ndm 2023, hydroxychloroquine 1a thuéc nén
tang dwoc khuyén nghi cho tat ca bénh nhan
SLE néu khéng c6 chdng chi dinh, véi lidu 5
mg/kg/ngay, nhdm gidm nguy co bung phat
bénh va bién chirng, dac biét cé gia tri trong
bdo vé da, than va tim mach."” Trong trudng
hop nay, bénh nhan SLE c¢o6 biéu hién PLE
ndng, kém tén thwong viém dudng tiéu hoa,
gidm albumin mau kéo dai va tinh trang tang
dong ro rét nén chung téi khong chi dinh
hydroxychloroquine vi ndéng dé albumin méau
gidm nang gay anh hudng dén kha nang gan
thudc, tac dong dén qua trinh phan b va thai
trr dan dén néng do thubc kho dat dwoc mire
diéu tri. Bén canh dd, tdn thwong niém mac va
vi mach dudng tiéu hoa, tang tinh thdm, cuing
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hién twong viém con lam gidm hép thu hoac
gay thoat thubc khi dung hydroxychloroquine
duwdng udng. Glucocorticoid va cac thudc e
ché mién dich khac (azathioprine, cyclosporine
hoac mycophenolate mofetil...) la phwong phap
diéu tri nén tdng cho LUPLE. Trong mét téng
quan hé thdng, Williamson L va cong sw ghi
nhan thay liéu phap khé&i dau thwéng bao gébm
glucocorticoid nhw methylprednisolone hoac
prednisolone tiém tinh mach véi liéu 1mg/kg/
ngay, hodc lidu 1g methylprednisolone tiém tinh
mach méi ngay trong 3 ngay.* Liéu phap duy tri
thwong la tiép tuc st dung prednisolone hodc
methylprednisolone tiém tinh mach. Cho dén
nay chwa c6 hwéng dan nao tr cac hiép hoi
chuyén nganh vé viéc s dung IVIg |4 liéu phap
didu tri trong SLE cé PLE. IVIlg thwéng duoc
duing trong cac trwérng hop dac biét: khi cé bién
chirng nang, khi dap rng véi steroid/ theo (rc
ché mién dich kém, hoac trong cac hoi chirng
nhiém trung hodc khi can kiém soat nhanh hé
mién dich. Dwa trén mot sé tai liéu bao cao ca
bénh va kinh nghiém cta chuyén gia cho thay
IVIg cé thé c6 hiéu qua trong viéc diéu tri PLE
do SLE, ching t6i quyét dinh lwa chon IVIg dé
diéu tri cho bénh nhan nay, d&c biét trong tinh
hudng bénh nhan cla chung tdi da st dung
Methylprednisolone liéu 10 mg/kg/ngay trong
3 ngay ma tinh trang lam sang va can lam
sang déu khong cai thién.™'s Ngoai ra, mot s
tac gid khuyén céao st dung cac thudc trc ché
mién dich nhw azathioprine, cyclosporine hoac
mycophenolate mofetil, hodc két hop ngay tir
dau véi glucocorticoid, hodc khi diéu tri don doc
béng glucocorticoid khéng dat dwoc dap (rng
hoan toan.®'* Téng quan dwa trén kinh nghiém
12 ndm vé LUPLE cta Chen Z, phac dd diéu
tri dat hiéu qua cao nhét khi s&v dung liéu cao
glucocorticoid két hop véi thudc e ché mién
dich khac, thuwong 1a cyclophosphamide. Két
quéa cho thay gan 90% bénh nhan dap (ng tét
v&i corticosteroid va liéu phap trc ché mién dich

trong vong sau thang, néng dd albumin huyét
thanh va C3 ting dang ké sau hai thang diéu
tri va dén thang th& ba, albumin huyét thanh
dat mic binh thwéng va duy tri 6n dinh cho
dén sau thang sau khi diéu tri.® Cac liéu phap
diéu tri hd tro bao gdm chdng déng, hé tro dinh
duéng (ché dd &n giau protein, it chat béo, st
dung triglyceride chudi trung binh ho&c ché do
&n elemental), thudc loi tiéu va octreotide.

LUPLE thwdng coé tién lwong tét, dac biét
khi dwoc phat hién va didu tri sém. Theo
Williamson L va céng sw, 88% bénh nhan dat
dap rng hoan toan vé&i corticosteroid va ty 1€ to
vong rat thap." Diéu nay nhan manh tdm quan
trong cGa chan doan sém dé dam bao diéu tri
kip thoi va dat két qua tbi wu.

IV. KET LUAN

Ca bénh nay nham dwa ra mét hwéng tiép
can toan dién dbi véi PLE trong bdi canh cé
nhiéu nguyén nhan khac nhau, dac biét la
cac bénh ly tv mién. Khéi phat cia SLE voi
biéu hién PLE & tré em la rat hiém va thuong
dan dén kho khan trong chan doan, dic biét
& nhitng co s& y té c6 han ché vé ngudn luc.
Béao c&o nay gop phan cting ¢ nhan thirc ngay
cang tdng vé PLE lién quan lupus la mot thé
lam sang quan trong, ddng thdi nhdn manh vai
tro thiét yéu cta viéc nang cao su canh giac
cla cac bac s lam sang d& ddm bao phat hién
va can thiép diéu tri kip thoi.

LO1 CAM ON VA CAM KET
KHONG XUNG DPOT LO'I iCH
Chung t6i xin g 10 cdm on chan thanh
dén cha me bénh nhan, khoa Tiéu hod, khoa
Mién dich - Di ng - Khép, khoa Chan doan
hinh &nh, Khoa gidi ph4u bénh, Bénh vién Nhi
Trung wong dé hop tac, giup dé, tao diéu kién
dé chung t6i thwe hién bao céo ca bénh nay.
Chung téi xin cam két réng khéng ¢ xung
dét lgi ich nao lién quan dén nghién ctvu nay.

860

TCNCYH 197 (12) - 2025



TAP CHI NGHIEN ClPU Y HOC

Chung tdi khdong nhan bat ky khodn tai tro
hodc loi ich ca nhan nao tir cac to chirc, doanh
nghiép c6 thé anh hwéng dén két qué nghién
ctu. T4t ca cac div liéu va két qua dwoc bao
cao trong bai bao nay la trung thwc, minh bach
va khéng bi tac dong béi bat ky loi ich ca nhan
hoac td chirc nao.
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Summary

PEDIATRIC SYSTEMIC LUPUS ERYTHEMATOSUS PRESENTING
WITH PROTEIN-LOSING ENTEROPATHY:
A RARE DIAGNOSTIC CHALLENGE

Protein-losing enteropathy (PLE) is a rare gastrointestinal manifestation of systemic lupus
erythematosus (SLE). A 12-year-old girl presented for treatment with generalized edema, pleural
effusion, and ascites due to persistent severe hypoalbuminemia, with markedly elevated stool
alpha-1 antitrypsin (> 236.25 mg/dL). She had alopecia, high ESR (> 96 mm/h), hypercoagulability,
and refractory dyslipidemia. Laboratory findings showed low C3/C4, positive ANA (1:100, speckled),
mildly elevated anti-dsDNA, and negative anti-Sm, SSA, SSB, anticardiolipin, anti-B2GPI, and lupus
anticoagulant. Small bowel and colonic biopsies revealed mild deposition of 1gG, IgM, C3c, and
C1q in capillary and small vessel endothelium. The patient was treated with IVIG (1 g/kg/day) and
methylprednisolone (30 mg/kg/day) for 3 days plus mycophenolate mofetil, resulting in resolution of
edema, normalization of albumin, and improvement of hypercoagulability. This case suggests that
PLE may be an initial manifestation of pediatric SLE and responds well to timely immunosuppression.

Keywords: Protein-losing enteropathy (PLE), Systemic lupus erythematosus (SLE), Lupus-
associated protein-losing enteropathy (LUPLE), children.
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