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Giãn bạch mạch ruột tiên phát (PIL: primary 
intestinal lymphangiectasia) là một rối loạn giãn 
mạch bạch huyết ở ruột gây ra bệnh cảnh mất 
protein qua ruột, được mô tả lần đầu tiên bởi 
Waldmann và cộng sự vào năm 19611 - nên còn 
được gọi là bệnh Waldmann. PIL đặc trưng bởi 
các mạch bạch huyết trong lớp niêm mạc, dưới 
niêm mạc hoặc dưới thanh mạc của ruột bị giãn 
lan tỏa hoặc khu trú và/hoặc bị vỡ do áp lực cao 
trong các mạch bạch huyết.2

Cho đến nay, nguyên nhân gây bệnh và tỉ lệ 
mắc hiện chưa được biết rõ. Tuy nhiên, bệnh 
được coi là vô căn vì thường xuất hiện sớm 
ở trẻ em và không có các nguyên nhân gây ra 
giãn bạch mạch ruột thứ phát như: xoắn ruột, 
sau phẫu thuật sửa tim bẩm sinh, viêm màng 
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Giãn bạch mạch ruột tiên phát (PIL) là một rối loạn giãn bạch mạch ruột bẩm sinh, hiếm gặp. Các triệu 

chứng lâm sàng của bệnh gây ra do mất quá nhiều dịch bạch huyết vào lòng ruột, bao gồm protein, chất béo 

và tế bào lympho. Chúng tôi báo cáo một trường hợp trẻ nữ, 14 tuổi, biểu hiện tiêu chảy kéo dài và phù hai 

chân. Trẻ có tiền sử phẫu thuật cắt u bạch huyết mạc treo ruột lúc 3 tuổi; biểu hiện tiêu chảy và phù nhiều 

đợt, xuất hiện từ sau phẫu thuật một năm. Xét nghiệm cho thấy giảm albumin máu (19,9 g/L), giảm nồng độ 

25OH vitamin D (1,8 ng/mL) và calci máu (Ca ion 0,81 mmol/L), giảm bạch cầu lympho (0,62 G/L), protein 

niệu âm tính. MRI ổ bụng không có hình ảnh bất thường. Nội soi tá tràng, hồi tràng và sinh thiết có hình 

ảnh giãn bạch mạch ruột. Chụp bạch mạch số hóa xóa nền không có đường rò bạch mạch nhưng có giãn 

bạch mạch gan. Chúng tôi chẩn đoán trẻ bị PIL, điều trị bằng chế độ ăn với thành phần lipid chuỗi trung 

bình, sử dụng octreotide tiêm dưới da và tiêm xơ bạch mạch gan; trẻ hết phù, albumin máu duy trì ổn định.

Từ khóa: mất protein qua ruột, giãn bạch mạch ruột tiên phát, bệnh Waldmann.

I. ĐẶT VẤN ĐỀ

ngoài tim co thắt, bệnh mô liên kết, sarcoidosis, 
bệnh ruột viêm, ung thư.3 Một nghiên cứu gần 
đây trên mô hình chuột cho thấy khi làm mất 
các thụ thể giống thụ thể calcitonin (Calcrl) 
trong mô bạch huyết gây ra giãn bạch mạch 
ruột, đặc trưng bởi bệnh cảnh mất protein qua 
ruột và giãn bạch huyết trong nhung mao ruột 
(lacteal) nên không hấp thu được lipid.4 Kể từ 
khi Waldmann mô tả cho đến nay, PIL cũng chỉ 
được báo cáo bằng các trường hợp bệnh đơn 
lẻ trên y văn, cho thấy đây là một tình trạng 
hiếm gặp.

Biểu hiện lâm sàng và xét nghiệm của giãn 
bạch mạch ruột là do rò rỉ thành phần dịch bạch 
huyết vào trong lòng ruột. Triệu chứng của PIL 
thường xuất hiện trước 3 tuổi với phù ngoại vi, 
cổ chướng và các triệu chứng tiêu hóa.5 Xét 
nghiệm điển hình cho thấy giảm albumin máu, 
giảm immunoglobin máu, giảm hấp thu các 
vitamin tan trong lipid. Quá trình này diễn ra kéo 
dài, nếu không được chẩn đoán và xử trí có thể 
sẽ gây ra chậm tăng trưởng thể chất hoặc tăng 
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nguy cơ mắc các bệnh nhiễm trùng do mất các 
thành phần miễn dịch qua ruột.

Chúng tôi chẩn đoán một trường hợp PIL ở 
trẻ 14 tuổi với biểu hiện tiêu chảy và phù ngoại 
vi từng đợt xuất hiện từ lúc 4 tuổi. Các đợt phù 
trẻ được đưa vào bệnh viện địa phương để 
truyền albumin, sau đó tái phát. Với chẩn đoán 
chính xác và sử dụng các phương pháp điều 
trị cho PIL, tình trạng bệnh nhân cải thiện và 
ổn định. Một điều đặc biệt khác ở bệnh nhân 
này là các biểu hiện của giãn bạch mạch ruột 
xuất hiện sau phẫu thuật cắt u bạch huyết mạc 
treo ruột, chúng tôi sẽ thảo luận liệu có mối liên 
quan giữa giãn bạch mạch ruột và u bạch huyết 
mạc treo ruột trong phần bàn luận.

II. GIỚI THIỆU CA BỆNH
Bệnh nhân nữ, 14 tuổi được chuyển từ 

bệnh viện địa phương tới bệnh viện chúng 
tôi với chẩn đoán tiêu chảy kéo dài có giảm 
albumin máu do trẻ biểu hiện tiêu chảy và phù 
hai chân trong hai tuần nay, xét nghiệm albumin 
máu 24,3 g/L (đã truyền albumin). Trẻ có tiền 
sử phẫu thuật u bạch huyết mạc treo ruột lúc 
3 tuổi tại một bệnh viện khác tại Hà Nội (biểu 
hiện bụng chướng trên lâm sàng, chẩn đoán 
được khẳng định bằng kết quả giải phẫu bệnh). 
Sau phẫu thuật một năm, trẻ xuất hiện nhiều 
đợt tiêu chảy cấp và phù hai chân, vào bệnh 
viện địa phương nhiều lần xét nghiệm cho thấy 
giảm albumin máu, được truyền albumin. Trẻ 
tăng trưởng thể chất và phát triển tinh thần, vận 

động bình thường, đã dậy thì hai năm nay. Tiền 
sử gia đình không có bất thường.

Khám bệnh nhân thấy: thể trạng gầy, cân 
nặng 38 kg, chiều cao 149 cm, BMI 17 kg/m2; 
mạch 80 chu kì/phút, huyết áp 110/70 mmHg, 
SpO2 98%, nhiệt độ 37oC; không có dấu hiệu 
mất nước, phù nhẹ hai mu bàn chân; bụng 
mềm, không chướng, không đau bụng, phân 
lỏng 3 - 4 lần/ngày không có nhày máu; không 
thấy bất thường các cơ quan khác.

Xét nghiệm tổng phân tích tế bào máu ngoại 
vi cho thấy giảm số lượng bạch cầu lympho 
(0,62 G/L), các tế bào khác bình thường (số 
lượng bạch cầu 6,59 G/L, bạch cầu trung tính 
5,21 G/L, bạch cầu ưa acid 0,07 G/L, nồng độ 
hemoglobin 152 g/L, số lượng tiểu cầu 390 
G/L). Xét nghiệm sinh hóa máu: giảm protein 
toàn phần (30,6 g/L), giảm albumin (19,9 g/L), 
giảm các globulin miễn dịch (IgA 29 mg/dL, IgM 
28 mg/dL, IgG 167 mg/dL), giảm nồng độ C3 bổ 
thể (0,47 g/L), nồng độ C4 bình thường (0,13 
g/L), giảm kali (2,9 mmol/L), giảm calci (calci 
ion 0,81 mmol/L), giảm magie (0,5 mmol/L), 
giảm nồng độ vitamin D (25OH vitamin D 1,8 
ng/mL), cholesterol 3,2 mmol/L, triglyceride 
1,21 mmol/L, GOT 40 U/L, GPT 36 U/L, ure 
1,8 mmol/L, creatinine 55 µmol/L. Xét nghiệm 
đông máu cơ bản: PT 41%, INR 1,75. Một số 
xét nghiệm khác: protein/creatinine niệu 25 mg/
mmol, soi phân không có hồng cầu, bạch cầu, 
trứng giun sán và đơn bào đường ruột, kháng 
thể kháng nhân âm tính, siêu âm tim bình 
thường.

Hình 1. Nội soi tá tràng và hồi tràng: hình ảnh mạch bạch huyết giãn, có chỗ tập trung thành 
đám ở tá tràng (A, B), nhiều hình ảnh giả polyp đoạn cuối hồi tràng (C)

Hình ảnh siêu âm ổ bụng và chụp cộng hưởng từ ổ bụng của bệnh nhân không có bất thường. 
Nội soi dạ dày tá tràng thấy hình ảnh giãn bạch mạch ở tá tràng, có chỗ tập trung thành đám, niêm 
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mạc thấy rõ nhung mao (hình 1A - B). Nội soi đại tràng đánh giá cao lên phía trên thấy đoạn cuối hồi 
tràng có nhiều hình ảnh giả polyp (hình 1C). Kết quả mô bệnh học bằng phương pháp nhuộm HE 
và PAS từ bệnh phẩm sinh thiết ở tá tràng và hồi tràng đều cho thấy các mạch bạch huyết giãn rộng 
vùng mô đệm, phù hợp với hình ảnh giãn bạch mạch ruột (hình 2).

Hình 2. Mô bệnh học tá tràng và hồi tràng nhuộm Hematoxylin và Eosin: mạch bạch huyết 
giãn rộng vùng mô đệm tá tràng (A) và hồi tràng (B)

Chúng tôi bổ sung các thành phần bị thiếu hụt cho bệnh nhân: truyền albumin, bổ sung kali, 
magie, calci, vitamin D và vitamin K. Đồng thời, với chẩn đoán giãn bạch ruột tiên phát, chúng tôi 
hội chẩn chuyên khoa dinh dưỡng về chế độ ăn với thành phần acid chuỗi trung bình và giải thích 
cho bệnh nhân cùng người chăm sóc hiểu và tuân thủ chế độ dinh dưỡng này. Sau 11 ngày, tình 
trạng lâm sàng không cải thiện nhiều, trẻ vẫn phù nhẹ hai chân và tình trạng phân thay đổi (có ngày 
phân sệt 1 lần/ngày, có ngày phân nhiều nước 3 – 5 lần/ngày), albumin máu vẫn giảm (16,1 g/L) nên 
chúng tôi sử dụng thêm octreotide tiêm dưới da với liều 200 µg/lần, 2 lần/ngày, trong hai tuần. Sau 
tiêm octreotide 3 ngày, tính chất phân cải thiện với phân sệt, 1 - 2 lần/ngày, sau 10 ngày phân bình 
thường, 1 lần/ngày; kali máu trở về bình thường nhưng albumin máu cải thiện chậm (18 g/L).

Hình 3. Chụp mạch số hóa xóa nền bạch mạch: tiêm lipiodol vào hạch bẹn hai bên thấy bạch mạch vùng 
bẹn, tiểu khung (A) và thắt lưng (B) bình thường, ống ngực lưu thông bình thường đổ vào tĩnh mạch dưới 
đòn trái (C). Chụp bạch mạch gan qua da thấy giãn bạch mạch gan trái đi vào vùng rốn gan – tá tràng (D).
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 Chúng tôi chỉ định chụp bạch mạch số hóa 
xóa nền, bơm lipiodol vào hạch vùng bẹn hai 
bên hiện hình bạch mạch vùng tiểu khung, ổ 
bụng và bể dưỡng chấp, không thấy đường 
rò hay thoát thuốc vào trong ổ bụng (hình 3A 
- B). Ống ngực thẳng, đổ vào tĩnh mạch dưới 
đòn trái, không thấy rò hay thoát thuốc (hình 
3C). Chụp bạch mạch gan với đường vào qua 
da vào bạch mạch cạnh tĩnh mạch cửa nhánh 
trái, thấy bạch mạch giãn đi về phía rốn gan 
(hình 3D), tiến hành tiêm 10 ml bọt gây xơ (2 ml 
aetoxisclerol 2% trộn 8 ml khí) vào bạch mạch.

Sau tiêm xơ bạch mạch gan, bệnh nhân 
được đánh giá lại albumin máu sau 2 ngày, 2 
tuần, 3 tuần đều giữ ổn định trên 20 g/L (tương 
ứng là 20,6 g/L, 25,6 g/L, 21,2 g/L), bệnh nhân 
hết phù, tính chất phân bình thường. Bệnh 
nhân được ra viện, tiếp tục thực hiện chế độ 
ăn giàu protein và thành acid chuỗi trung bình, 
bổ sung vitamin D và calci đường uống. Do tình 
dịch dịch COVID - 19, chúng tôi kết hợp với 
bệnh viện tại địa phương quản lý bệnh nhân 
ngoại trú, xét nghiệm albumin máu 2 và 4 tuần 
sau khi ra viện tương ứng 23,9 g/L và 21,6 g/L, 
tình trạng lâm sàng ổn định.

IV. BÀN LUẬN
Tiếp cận nguyên nhân gây phù, giảm 

albumin máu và tiêu chảy từng đợt ở bệnh 
nhân này, chúng tôi nghĩ nhiều nhất đến bệnh 
lí mất protein qua ruột; đồng thời cũng loại trừ 
các nguyên nhân khác gây giảm albumin máu 
như: giảm cung cấp protein (tăng trưởng cân 
nặng và chiều cao trong giới hạn bình thường), 
giảm tổng hợp từ gan (xét nghiệm PT 41%, INR 
1,75 trở về bình thường sau tiêm vitamin K và 
không có các bằng chứng khác của suy gan), 
mất protein qua nước tiểu (protein/creatinine 
niệu 25 mg/mmol). Nồng độ α - 1 - antitrypsin 
tăng cao trong phân phản ánh sự mất protein từ 
ruột non hoặc ruột già.3 Tuy nhiên, do hạn chế 
của phòng xét nghiệm tại bệnh viện, xét nghiệm 

này chưa thực hiện được cho bệnh nhân. Ngoài 
giảm albumin máu, kết quả một số xét nghiệm 
máu khác như giảm nồng độ các globulin miễn 
dịch, giảm số lượng bạch cầu lympho, giảm các 
vitamitamin tan trong lipid (vitamin D, vitamin 
K) giúp chúng tôi nghĩ đến bệnh lí giãn bạch 
mạch ruột - một nguyên nhân của hội chứng 
mất protein qua ruột. Hình ảnh nội soi tá tràng, 
hỗng tràng và kết quả mô bệnh học đã khẳng 
định bệnh nhân bị giãn bạch mạch ruột.

Bệnh nhân trong báo cáo này xuất hiện các 
triệu chứng của giãn bạch mạch ruột từ rất sớm 
(4 tuổi) và kéo dài (10 năm), mà không có biểu 
hiện bất thường khác kèm theo gợi ý nguyên 
nhân thứ phát nên chúng tôi nghĩ đến giãn bạch 
mạch ruột tiên phát (PIL). Tuy nhiên, bệnh nhân 
này xuất hiện các triệu chứng của giãn bạch 
mạch ruột sau phẫu thuật cắt u bạch huyết mạc 
treo ruột, nên chúng tôi cho bệnh nhân chụp 
phim cộng hưởng từ ổ bụng nhằm loại trừ giãn 
bạch ruột thứ phát gây ra do khối u ở đường 
tiêu hóa hoặc xơ hóa sau phúc mạc, kết quả 
không có hình ảnh bất thường. Ngoài ra, bệnh 
nhân cũng được chỉ định siêu âm tim để loại trừ 
giãn bạch mạch ruột thứ phát do viêm màng 
ngoài tim co thắt và kháng thể kháng nhân để 
loại trừ giãn bạch ruột trong bệnh mô liên kết 
như lupus ban đỏ hệ thống. Kết quả nội soi tiêu 
hóa và mô bệnh học ngoài hình ảnh giãn bạch 
mạch cũng không có hình ảnh của các bệnh lí 
ruột viêm. Vì vậy, chẩn đoán PIL phù hợp với 
bệnh nhân của chúng tôi.

Do PIL là một bệnh hiếm nên trong vòng 60 
năm kể từ khi được mô tả cho đến nay mới 
chỉ có các ca bệnh hoặc chùm ca bệnh đơn lẻ 
được báo cáo trên y văn. Năm 2010, Jie Wen 
và cộng sự báo cáo 4 ca PIL và tổng hợp thêm 
80 ca PIL trên hệ thống dữ liệu MEDLINE về 
các đặc điểm của bệnh.6 Kết quả cho thấy PIL 
xuất hiện chủ yếu ở trẻ em với tuổi khởi phát 
trung bình là 13,3 tuổi, 53% số ca khởi phát 
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trước 2 tuổi và 75% khởi phát trước 20 tuổi. Tỉ lệ 
gặp các biểu hiện phù, cổ chướng, tiêu chảy và 
giảm protein máu trong số các ca được báo cáo 
tương ứng là 78%, 41%, 62% và 83%; không 
khác biệt ở nhóm trẻ em (tuổi chẩn đoán dưới 
14 tuổi) và nhóm người lớn.6 Một nghiên cứu 
khác mới được công bố năm 2019 của Durga 
Prasad, tổng hợp 28 ca PIL trong vòng mười 
năm tại một trung tâm tiêu hóa nhi.7 Kết quả 
nghiên cứu cho thấy tuổi khởi phát triệu chứng 
trung bình là 12 tháng (1 - 192 tháng), thời gian 
từ lúc khởi phát triệu chứng đến lúc được chẩn 
đoán PIL là 54,8 tháng (11 - 144 tháng). 36% 
trẻ bị suy dinh dưỡng thể thấp còi (chiều cao < - 
2SD), 18% trẻ bị sụt cân, 11% có tiền sử nhiễm 
trùng hô hấp tái diễn. Tỉ lệ trẻ có biểu hiện phù 
chân, phù toàn thân, tràn dịch màng bụng, 
màng phổi, màng tim lần lượt là 93%, 64%, 
64%, 18%, 18%. Các triệu chứng tiêu hóa: tiêu 
chảy mạn tính, phân mỡ, đau bụng chiếm tỉ lệ 
lần lượt là 78,6%, 18%, 11%. Đặc điểm một số 
xét nghiệm: 82% giảm albumin máu, 68% giảm 
gammaglobulin máu, 75% giảm calci máu và 
39% giảm bạch cầu lympho.7 Bệnh nhân của 
chúng tôi khởi phát triệu chứng từ 4 tuổi giống 
các biểu hiện đã được mô tả trong y văn như 
phù và tiêu chảy từng đợt, giảm albumin máu, 
các globulin miễn dịch, calci, vitamin D, vitamin 
K (giảm PT), số lượng bạch cầu lympho. 

Ngoài ra, trong số các xét nghiệm chúng tôi 
chỉ định ban đầu để loại trừ giãn bạch mạch 
thứ phát trong bệnh mô liên kết, bệnh nhân của 
chúng tôi có giảm nồng độ C3 bổ thể. Bệnh nhân 
này đã được loại trừ lupus ban đỏ hệ thống (do 
kháng thể kháng nhân âm tính và không có các 
biểu hiện khác của bệnh) nên giảm nồng độ C3 
là do quá trình mất protein qua ruột. Trong một 
báo cáo, khi điện di protein cho thấy có sự khác 
nhau trong thành phần protein bị mất, không 
chỉ mất riêng albumin: thành phần alpha - 1 
(bao gồm lipoprotein tỉ trọng cao) và alpha - 2 

(bao gồm antithrombin III và chất ức chế C1) 
có số lượng bình thường; thành phần beta - 1 
(bao gồm transferrin, C4, C2) và beta - 2 (gồm 
C3) giảm nhẹ; giảm mạnh nhất là thành phần 
gammaglobulin có liên quan đến giảm C1q.8 
Như vậy, giảm nồng độ bổ thể có thể gặp ở 
bệnh nhân PIL nhưng ít được báo cáo trong 
các ca bệnh. Giảm bổ thể cùng với giảm bạch 
cầu lympho và giảm các globulin miễn dịch gây 
nên tình trạng thiếu hụt miễn dịch mắc phải ở 
bệnh nhân giãn bạch mạch ruột.

Phù bạch huyết - một dị dạng mạch bạch 
huyết, với biểu hiện phù chi một hoặc hai bên, 
ấn không lõm - có thể liên quan đến giãn bạch 
mạch ruột, được báo cáo ở 14 – 22% các 
trường hợp PIL.6,7 Bệnh nhân của chúng tôi 
không có biểu hiện phù bạch huyết nhưng lại 
có tiền sử u nang bạch huyết mạc treo ruột đã 
phẫu thuật và được khẳng định bằng mô bệnh 
học. U bạch huyết (lymphangioma) là dị dạng 
bẩm sinh không hay gặp trong quá trình biệt 
hóa bạch mạch, hình thành tổn thương dạng 
khối do giãn các kênh bạch huyết, thường khu 
trú ở vùng đầu, cổ. U bạch huyết trong ổ bụng 
hiếm gặp, trong đó hay gặp ở mạc treo ruột.9 
Như vậy, u bạch huyết mạc treo và giãn bạch 
mạch ruột tiên phát đều là các tổn thương giãn 
bạch mạch tiên phát ở đường tiêu hóa nhưng 
chưa có nghiên cứu về mối liên quan giữa hai 
tình trạng này. Theo chúng tôi biết, có rất hiếm 
ca bệnh PIL có kèm theo u bạch huyết trong 
ổ bụng được báo cáo trên y văn.10 Bệnh nhân 
của chúng tôi được chỉ định chụp cộng hưởng 
từ ổ bụng (đánh giá các khối u trong ổ bụng liên 
quan đến tình trạng giãn bạch mạch ruột) và 
chụp hệ bạch mạch số hóa xóa nền (đánh giá 
rò bạch mạch sau phẫu thuật ổ bụng) cho kết 
quả bình thường. Điều này cho thấy bệnh nhân 
có cả hai loại dị dạng bạch mạch tiên phát của 
đường tiêu hóa: u bạch huyết mạc treo và giãn 
bạch mạch ruột tiên phát.
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Giãn bạch mạch ruột được chẩn đoán bằng 
hình ảnh trên nội soi tiêu hóa và khẳng định 
bằng mô bệnh học từ bệnh phẩm sinh thiết tá 
tràng. Hình ảnh nội soi điển hình của giãn bạch 
mạch là các nhung mao màu trắng ở tá tràng 
như hình bông tuyết. Tuy nhiên, các bất thường 
hay xảy ra ở vùng hồi manh tràng, có thể nhẹ 
và gián đoạn nên có thể không quan sát thấy 
giãn bạch mạch qua nội soi dạ dày và đại tràng, 
thậm chí trên sinh thiết. Trong nghiên cứu tổng 
hợp của Jie Wen, 14% (9/64) trường hợp PIL 
bị bỏ sót chẩn đoán bằng nội soi, 4 trường hợp 
của tác giả báo cáo sinh thiết qua nội soi âm 
tính được xác định chẩn đoán bằng nội soi 
viên nang.6 Nội soi viên nang có video là một 
phương pháp mới để quan sát trực tiếp ruột 
non được sử dụng khi các phương pháp khác 
không tìm thấy tổn thương, có thể xác định vị trí 
tổn thương chính xác hơn vì nghiên cứu được 
toàn bộ ruột non. Với chẩn đoán lâm sàng nghi 
ngờ giãn bạch ruột, chúng tôi chỉ định nội soi dạ 
dày - tá tràng đánh giá xuống phía dưới và nội 
soi đại tràng đánh giá lên phía trên, quan sát 
thấy hình ảnh giãn bạch ở tá tràng và hồi tràng 
trên nội soi và bệnh phẩm sinh thiết. Trước đó, 
bệnh nhân đã được nội soi dạ dày và đại tràng 
nhiều lần tại các bệnh viện khác cho kết quả 
bình thường, có thể do kĩ thuật soi chưa đánh 
giá sâu xuống tá tràng và hồi tràng nên không 
quan sát được tổn thương.

Do bệnh hiếm gặp, thiếu các thử nghiệm 
lâm sàng ngẫu nhiên nên cho đến nay vẫn 
chưa có hướng dẫn điều trị PIL cụ thể. Chế độ 
ăn với acid béo chuỗi trung bình (MCT), ít acid 
béo chuỗi dài (LCT) vẫn được xem là nền tảng 
trong điều trị PIL. MCT hấp thu trực tiếp vào hệ 
thống tĩnh mạch cửa, không qua hệ bạch mạch 
ruột như LCT nên giúp giảm lưu lượng bạch 
huyết ruột, giảm lượng dịch bạch huyết bị mất 
qua ruột. Trong một số trường hợp nặng, cần 
nuôi dưỡng tĩnh mạch hoàn toàn. 63 - 78% các 

trường hợp đáp ứng với chế độ ăn đơn độc.6,7 
Cần tư vấn cho bệnh nhân và người chăm sóc 
về việc tuân thủ chế độ ăn vì các triệu chứng sẽ 
xuất hiện trở lại sau khi ngừng chế độ ăn này.

Octreotide được sử dụng cho những bệnh 
nhân PIL không cải thiện sau khi thay đổi chế 
độ ăn. Octreotide có tác dụng ức chế nhu động 
đường tiêu hóa và việc tiết hormone của tuyến 
yên, tuyến tụy, tuyến ruột. Mặc dù cơ chế hoạt 
động của octreotide làm giảm mất protein qua 
đường tiêu hóa chưa rõ ràng nhưng giả thuyết 
về cơ chế hoạt động của octreotide trong PIL 
bao gồm giảm hấp thu chất béo ở ruột, ức chế 
các peptide hoạt tính trong ruột và kích thích 
hệ thần kinh tự chủ.11 Với cơ chế này, có tác 
giả đưa ra giả thuyết octreotide chỉ có tác dụng 
với những bệnh nhân PIL có tiêu chảy nặng.12 
Có những trường hợp PIL cải thiện khi điều trị 
octreotide nhưng cũng có trường hợp không 
thấy hiệu quả hoặc tái phát triệu chứng khi 
dừng thuốc.6,7,12 Bệnh nhân của chúng tôi được 
chỉ định octreotide tiêm dưới da vì không đáp 
ứng với chế độ ăn MCT, tình trạng tiêu chảy cải 
thiện và phân trở về bình thường sau 10 ngày 
sử dụng octreotide.

Một số thuốc khác như corticosteroid, 
tranexamic acid, rapamycin, everolimus được 
báo cáo có hiệu quả ở một số ca PIL.6,7,12 Tuy 
nhiên, số ca được báo cáo không nhiều nên 
chưa thể kết luận về tác dụng của các thuốc 
này trong điều trị PIL. Tiêm xơ bạch mạch và 
phẫu thuật cắt đoạn ruột là những phương 
pháp được chỉ định cuối cùng và khá hữu ích 
trong trường hợp giãn bạch mạch khu trú.6

Bệnh nhân của chúng tôi hết tiêu chảy sau 
khi điều trị octreotide tuy nhiên albumin máu 
vẫn cải thiện chậm nên chúng tôi chỉ định chụp 
bạch mạch. Tuy không có rò bạch mạch nhưng 
có giãn bạch mạch gan trái. Sau khi tiêm xơ 
bạch mạch gan và duy trì chế độ ăn MCT, 
albumin máu tăng lên và duy trì ổn định trên 
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20 g/L trong hai tháng theo dõi mà không cần 
truyền albumin và tiêm octreotide.

V. KẾT LUẬN
Giãn bạch mạch ruột tiên phát là một dị dạng 

bạch mạch ruột bẩm sinh gây giãn bạch mạch 
và mất các thành phần dịch bạch huyết vào lòng 
ruột, thường khởi phát từ nhỏ. Bệnh có thể có 
liên quan đến các dị dạng bạch mạch khác của 
đường tiêu hóa như u bạch huyết trong ổ bụng 
hoặc ngoài đường tiêu hóa như phù bạch mạch 
ở chi. Tuy hiếm gặp, giãn bạch mạch ruột tiên 
phát cần được chẩn đoán chính xác và điều 
trị bằng các phương pháp thích hợp để tránh 
ảnh hưởng đến sự tăng trưởng thể chất và khả 
năng miễn dịch của trẻ.
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 Summary
 PRIMARY INTESTINAL LYMPHANGIECTASIA WITH 

A HISTORY OF MESENTERIC LYMPHANGIOMA
Primary intestinal lymphangiectasia (PIL) is a congenital and rare disorder of intestinal 

lymphangiectasia. The clinical manifestations of PIL are characterized by excessive loss of 
lymphatic fluid which includes proteins, fats, and lymphocytes into the intestinal lumen. We reported 
a case of a 14-year-old girl presented with persistent diarrhea and lower limbs edema. She had 
a history of surgery to remove mesenteric lymphangioma at 3 years of age and presented with 
persistent acute diarrhea and edema one year post surgery. Laboratory tests resuts showed 
hypoalbuminemia (19.9 g/L), hypovitaminosis D (25OH vitamin D levels 1.8 ng/mL) and hypocalcemia 
(iCa 0.81 mmol/L), lymphopenia (0.62 G/L), negative proteinuria. Abdominal MRI showed no 
abnormality. Endoscopy and biopsies of the duodenum, ileum showed intestinal lymphangiectasia. 
Lymphangiography DSA showed no lymphatic leakage but with dilated hepatic lymphatic. She was 
diagnosed with PIL and treated with a medium-chain triglyceride diet, subcutaneous octreotide and 
hepatic lymphatic sclerotherapy. Her edema resolved and her serum albumin remained stable.

Keywords: Protein-losing enteropathy (PLE), primary intestinal lymphangiectasia (PIL), 
Waldmann’s disease.


