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Ton thwong da trén bénh nhan khé da sic t6 & Viét Nam - Bdo cdo

loat ca bénh

Lé Thi Mai'*, Nguyén Hiru Sau', Nguyén Thi Tuyén', Hi Anh Minh', Tran H{ru Bich?

/T(')M TAT

Hoa Binh thang 4 nam 2016.

Muc tiéu: Nghién clru mo ta ton thuong da va chi so cén lam sang dua trén xét nghiém co ban mau, sinh
hod va nudc ti€u cia cac truong hop chan doan 1am sang bénh kho da sac to.

Phuong phap: Thiét ké nghién ctru loat 7 truong hop kho da sic t6 & xa Mudng Chiéng, huyén Da Bic,

Két qua: cho thay ton thuong da xuat hién som chi tir 1-3 thang tudi trén toan bd bénh nhan. Ton thuong
da dang nhung khong c6 ton thuong ung thu bao gom bién doi sac to da, kho da, teo da va day sirng anh
sang ¢ nhitng vi tri trén co thé ti€p xuc voi anh nang mat troi.

K&t luan: Can trién khai thém nghién ctru vé& yéu t6 nguy co méic bénh va xac dinh gen quy dinh bénh
va di truyén huyét thong. Bénh nhéan can dugc phong tiép xtc tia cyc tim cling nhu theo ddi phat hién,
dicu tri sém céc ton thuong u da nham han ché tir vong.

\Tif khod: khé da sdc t6, bénh da di truyén, day sieng dnh sdng.
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Khé da sic td (Xeroderma pigmentosum) 1a
bénh i loan chuc nang sua chita DNA, di
truyén lan trén nhiém sic thé thuong. Bénh
dugc coi 1a bénh hiém gip trong cic bénh
hiém gip va bi ling quén trong cac bénh bi
lang quén va thuong dugc chian doan khi
ngudi bénh con nhoé tudi (1, 2). Bénh phan
bd rai rac nhung ciing co bao cio cho thiy
su xuat hién cum di truyén cua bénh trén mot
quan thé nho (17 nguoi trén tong s 1000
nguoi) tai bang Goias, Brazil (3). Da cua
bénh nhan kho da sic t6 ¢ thé binh thuong
lic sinh (4) nhung céac triéu chung ¢ da co
thé xuét hién sém trong giai doan tir 1-2 tudi
(5, 6). Ton thuong dau tién cta bénh thuong
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xuét hién & ving tiép xtic voi anh nang, nhu
O mat, O céng chan, ¢6 tham chi thin minh
trong nhitng truong hop nang (4). Cac nghién
ctru cho thiy bong ning, ting sic td kiéu
tan nhang, ndt rudi, 130 hoa sém va kho da
1a nhitng biéu hién ton thuong da trong giai
doan dau ctia bénh (4, 6-8). Tinh trang ting
giam sic td, teo da va gian mach xuét hién &
hau hét cac bénh nhan va 1 biéu hi¢n cua ton
thuong da & giai doan hai (6). M6t sé nghién
ctru cho thdy c6 mdi lién quan chit ché giira
ung thu da véi phoi nhiém véi anh sang mat
trdi & bénh nhan kho da sic t6 (5, 9). Giai
doan muon cua ton thuong da dugc quan sat
thdy 1a sy xuat hién ctia ung thu da véi tan
suit cao & ltra tudi con tré, vi du 4 tudi (10).
Céac ton thuong tién ung thu nhu day stng

Ngay nhén bai: 07/02/2018
Ngay phdn bién: 23/04/2018
Ngay déng bai: 25/06/2018



Lé Thi Mai va cong sw

anh ning gap khi con tré va bénh nhan kho da
sdc t6 dudi 20 tudi co nguy co ung thu té bao
day, té bao gai cao gip 10.000 1an & vi tri phoi
nhiém vé6i anh ning va gap 2.000 lan véi dang
ung thu sdc t6 melanoma (9, 10).

Chan doan kho da sic t6 duge cho 1a don gian
hon d6i véi bac sy chuyén khoa da lidu co
kinh nghiém vé6i bénh (11-13). Chan doan
kho da sic td thuong dua trén biéu hién 1am
sang, tién st gia dinh (2, 8, 11, 14-16) va xéc
dinh gen ton thuong stra chita (2, 11). Thong
thudng cac trudng hop mic bénh duoc chin
doan dau tién thong qua ddu hiéu lam sang
can cu vao do nhay cua da voi tia cuc tim
(12), biéu hién s¢ anh sang (4), bang cac dau
hiéu qua man vé6i anh sang mat troi nhu dau
hiéu ban dd, bong nang va ro rét & nhirng khu
vue md tiép xtic voi anh sang. Cho dén thoi
diém hién tai, cac nghién ctru trén bénh nhan
kho da séc t6 néi chung va nghién ctru vé biéu
hién 1am sang cua da néi riéng phan nhiéu 1a
cac nghién ctru ca bénh hodc loat ca bénh (4,
8, 17, 18) c¢6 quan hé ho hang hoac khong
(15). Mot s6 it cac nghién ctru dugce tién hanh
dudi dang nghién ctru doc nhu nghién ctru
doc trén 26 bénh nhan & Nhat Ban (14), 87
bénh nhan (19) va 106 bénh nhan tai Vién
Nghién ctru Strc khoé Hoa Ky (20).

Nguyén nhén tir vong & bénh nhéan kho da sic
t6 phan nhiéu 1a do ung thu da, thodi hoa than
kinh va ung thu ndi tang (20). Vi ton thuong
da trén bénh nhan kho da séc t6 1a do tiép xuc
v6i tia cuc tim tir Anh ning mat trdi hay cac
vat dung phat sang khac co6 tia cuc tim (9) nén
bién phap hiru hiéu nhat dé phong ung thu da
1a trang bi cho bénh nhan va gia dinh kién
thirc vé bénh dé phong cho ban than va tré
khoi bi ton thuong do tiép xuc véi tia cuc tim
cling nhu phat hién sdm cac biéu hién cua ton
thuong ung thu da (9, 15, 18, 21, 22). Piéu tri
tai chd va hodc két hop v6i phau thuat 1a cac
bién phap phd bién diéu tri ung thu da (23).

Tap chi Khoa hoc Nghién ciru Sirc khée va Phat trién (Tap 02, S6 02-2018)

Journal of Health and Development Studies (Vol.02, No.02-2018)

Vi cac ton thuong tién ac tinh nhu day simg
anh sang c6 thé diéu tri bang ap nito 1ong,
v6i cac ton thuong rong (bao gdm ca ung thu
da) c6 thé diéu tri bang 5-Fluorouracil hodc
Imiquimod tai chd (11, 24-27).

Tai Viét Nam, tr nam 2008 tai xa Muong
Chiéng, huyén ba Bic, Hoa Binh y té dia
phuong daphat hién 9 truong hop bénh nhan
méc bénh c6 biéu hién ctia kho da sic t. Trong
thoi gian gan dayda bao céo loat ca bénh dau
tién dd mo ta kha chi tiét biéu hién 1am sang
ton thuong mat trén nhitng bénh nhan nay
(28). Cho t6i thoi diém hién nay, cac tai liéu
lién quan dén bénh kho da sic té & Viét Nam
hau hét cac thong tin thu dugc 1a nhitng quan
sat don 1¢ hodc lay tir cac tai liéu nudc ngoai.
Pay 14 mot han ché 16n cho ngudi bénh khi
ho khong dugc tiép can véi nhitng thong tin
hiru ich cho chinh ban than minh dé kiém soat
va diéu tri bénh ciing nhu dbi véi nhan vién
y té trong viéc phat hién, chan doan va diéu
trj bénh phu hop v6i bdi canh Viét Nam. Do
do, nghién ctru nay duoc thyc hién véi muc
dich mé ta tridu chimg ton thwong da va chi sb
can lam sang dua trén xét nghiém mau va nudc
tiéu co ban cua loat bénh nhan kho da sic td tai
Hoa Binh nham cung cép su hiéu biét vé bénh
gop phﬁn phat hién, chan doan, diéu tri bénh
khé da sic td tai Viét Nam.

PHUONG PHAP NGHIEN CUU

Nghién ciru sir dung thiét ké nghién ciru loat
ca bénh (case series). Trong nghién ctru nay,
ddi tuong nghién ctru 1a toan bg cac ca bénh
duoc phat hi¢n trong giai doan 39 nam (1977-
2015), sau d6 duoc chan doan so bd méc bénh
kho da sic t6 vao nam 2009 dua trén cac ddu
hiéu 1am sang duoc khuyén céo (11, 12) nhu
xuat hién cac ton thuong da nhay cam véi
anh néng mat troi, tan nhang xuét hién sém
trong khoang 1-2 tudi va tién st gia dinh (2,
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11). Trong lan diéu tra loat bénh nay, do 1
bénh nhan da di chuyén khoi dia ban cu trt va
khong tim théy duoc nén toan bo 7 ca bénh da
dugc kham toan di¢n trong thang 4/2016 tai
tram y té x3 Muong Chiéng. Hoat dong kham
va chan doan bénh duoc tién hanh bai 2 bac sy
chuyén nganh da 1idu, mot bac sy mat voi sy
tham gia ctia can bo Trung tim phong chdng
bénh xa hdi tinh Hoa Binh trong td chire thuc
dia va xét nghiém cén lam sang. Quy trinh
kham va chan doan bénh da liéu duoc thuc
hién dya trén mot s6 nguyén tac nhu ti mi va
can trong, theo trinh ty tir toan dién dén cu
thé va dat bénh nhan & vi tri dé dang quan
sat nhat. Cac bude chinh duogc thue hién bao
gém 1) xéac dinh vi tri ton thuong qua viéc
quan sat toan bo co thé ngudi bénh, 2) danh
gia thuong ton bang mét thuong va/hoic thiét
bi quang hoc (dermatoscope) ctia hang Hein,
3) hoi tién str bénh, 4) chan doan 1am sang va
xét nghiém. Céc thong tin thu thap tor bénh
nhan va qua thim kham 1am sang duoc dién
vao bénh an nghién ctru bao gdm cac thong
tin vé dan s hoc cua nguoi bénh nhu tudi,
gidi, nghé nghiép, trinh d§ hoc vén, tudi day
thi; tién sir mac bénh nhu thoi diém khoi phat
bénh (thoi diém xuét hién tridu ching dau
tién cua ton thuong da dwoc hoi qua ngudi
nha di cung bénh nhan); cac biéu hién 1am
sang ton thuong da ctia bénh nhan. Bénh nhan
duoc chan doan 1am sang 13 kho da séc t6 khi
¢6 biéu hién 1am sang ton thuong da nhu ban
do, bong rat, dang dém (lentiginosis), co dau
hiéu qua man vé6i anh sang mat troi nhu dau
hiéu bong nang va rd rét khi ngudi bénh tiép
xUuc voi tham chi mgt chut it anh sang mat
troi hay anh dén huynh quang; c6 tién sir xuat
hién ton thuong sém, tham chi ngay tir ngay
dau tién tiép xtc v6i anh ning mat troi khi
con nho (dudi 2 tudi) (2).

Bén cach cac thong tin vé& 1dm sang, cac xét

nghiém co ban vé nudc ti€éu va mau (cong
thirc mau chung va mdt so chi s6 sinh hoa
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mau co ban) duoc tién hanh trén 7 bénh nhan
tai Trung tim phong chdng bénh xi hoi tinh
Hoa Binh theo quy trinh xét nghiém thuong
quy bang may xét nghiém may 18 thong sd
MS4c va may xét nghiém sinh hoa Evolution
3000 (san xudt tai Cong hoa Y). Phat hién tir
nghién cirudugc trinh bay theo tan suat va ti 16
phan traim. Nghién ctru d duoc Hoi dong Pao
dtc cua Bénh vién Da liéu Trung wong thong
qua theo quyét dinh s6 875/HPPD-BVDLTW
va v6i su chdp thuan cia So' Y té tinh Hoa
Binh cho phép trién khai thuc hién.

KET QUA

Théng tin chung vé nguwoi bénh

Toan bd nguoi bénh dugc chan doan 1am
sang kho da sic t6 1a ngudi dan toc Tay thudce
xd Muong Chiéng, huyén Pa Bic, tinh Hoa
Binh. Théng tin trong Bang 1 cho thay nguoi
miéc bénh tré tudi nhat 13 nit giéi duy nhét 8
tudi va cao nhét 1a nam giéi 39 tudi. Trinh do
hoc van cua toan bd nguoi bénh 1a mu chi.
Tudi khoi phat bénh kho da sic td cua cac dbi
trong nghién ctru déu rat sém bao gém c6 2
nguoi phat bénh lac 1 thang tudi va 5 truong
hop con lai 1 lic 2-3 thang tudi. Vé tién sir
gia dinh ¢6 5/7 bénh nhan c6 ngudi mic bénh
voi1 tri¢u chung tuong tu, trong do co 2 gia
dinh ¢6 2 ngudi méc bénh. Nhitng ngudi mic
bénh trong gia dinh phan 16n 13 nam gidi, 1a
anh hodc em trai ctia ngudi mac bénh. Trong
s6 7 ngudi ndy bénh nhan sb 7 14 anh rudt caa
bénh nhén sb 2 va bénh nhan s 5 1a anh rudt
ctia bénh nhén s6 6 va ba me sinh ra 2 cap anh
chi em rudt cing mac bénh nay 1a hai chi em
rudt. Bénh nhan s 3 va 4 1a anh em con cha
con béac va anh trai rudt ciia bénh nhan s 4 da
tir vong véi cac ton thuong nghi kho da sic td.
Phan 16n cdc bénh nhan déu co triéu ching
dién hinh ctia kho da sic t6 nhu biéu hién dau
tién cua bénh la dé da ¢ nhiing khu vuc da ho
tiép can truc tiép vO1 anh néng mat troi. Mot
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truong hop nam gidi, bénh nhan s6 3, khong
nh¢ tudi phat bénh ciing nhu triéu chimg khoi
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phat bénh. Tudi khoi phat triéu chimg bong
rat thudng vao thoi diém 2-3 thang tudi.

Bang 1. Thong tin chung vé 7 bénh nhan dwoc chin doan l1im sang khé da sic td tai

Hoa Binh
Ma bénh nhan

Thong tin chung

BN 1 BN 2 BN 3 BN 4 BN S BN 6 BN 7
Tudi (nam) 8 29 36 19 34 26 39
Gidi Nir Nam Nam Nam Nam Nam Nam
Trinh d6 hoc van Mu chtr Muchtr Muchtt Muchttr Mucht Muchit Muchir
Thang tudi phat bénh Khong
kho da sic to 3 2 ! ! 2 nhé 2
Sf) nguoi tr,ong gia dinh 0 ) 1 1 1 0 )
c6 tri€u ching tuong tu
Tién sir huyét thong R . R Anbh trai . . .
(anh chi em rud) Khéng Anhtrai Khong (Tit vong) Emtrai Anhtrai Em trai
Tri¢u chung khoi phat Ddédda DPoda Doda bo da boda Khong Do da
bénh mat mat mat mat mat nho mat
Tudi khoi phat bong rat 3 Khong 3 5 Khong
(théng) xac dinh xac dinh

Tén thwong da trén bénh nhén khé da sic to

Bang 2 trinh bay nhitng biéu hién ton thuong
da trén tirng bénh nhan, & bénh nhan nir (sé 1)
nho tudi nhét (8 tudi) dd cé nhitng biéu hién
tdn thuong da nhu tang sic t6, kho da, teo
da, gian mach, poikiloderma va day sung anh
sang. O bénh nhan nit nhé tudi ndy, ting sic
td da, kho da, teo da 1a ba triéu chiing két hop
t6n thuong hay gip nhat & 6 bénh nhan con
lai. Pic biét trén bénh nhan nay di xuat hién
t6n thuong da tién ung thu 1a day stng anh
sang. Bénh nhan s 4 (nam giéi 19 tudi) co
biéu hién triéu ching (7 triéu ching) twong
tu nhu bénh nhan nhoé tudi s6 1 nhu tang sdc
td, kho da, teo da, xam da hinh mang ludi
(poikiloderma) nhung khong cé biéu hién
gian mach, dac bi¢t bénh nhan nay cling co
biéu hién day stmg anh sang, mot triéu chimg
ctia tién ung thu da. Bénh nhan s6 7 nam 39
tudi, 16n tudi nhat, ciing c¢6 nhiéu triéu chimg

ton thuong da nhu bong rat, bong nang, kho
da, teo da, gian mach va day sung anh sang.
Tén thuong tang sdc to thuong xuat hién sém
& cac ving ho tiép xtc voi anh sang mat troi
nhung tiép tuc lan toa sang cac khu vuc kin
nhu nguc, bung, canh tay va dui & bénh nhan
63,6va7.

Mic di biéu hién day stng anh sang dugc xac
dinh ¢ 4 (bénh nhan s61,3,4va 7) trong s6 7
bénh nhan, tuy nhién khong c6 bénh nhan nao
¢6 chan doan 1am sang u da. Ngoai trir bénh
nhéan s6 1 va 3, 5 bénh nhan con lai déu c6 anh
hodc em trai dugc chan doan nghi ngd kho
da sic t6. Téng hop tan suat cic ton thuong
da trén 7 bénh nhéan cho thiy triéu ching
bong rat, ting sic t6 da, kho da, teo da gip
trén toan by 7 bénh nhan (100%). Cac tri¢u
chting nhu bong ning, xam da hinh mang luéi
(poikiloderma) c6 muc do phd bién ngang
nhau trén 4 bénh nhan (57,1%), tiép theo do
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1a gidn mach (71,4%). Triéu ching nhu day  truong hop nam gidi, bénh nhan s 3, khong
simg 4anh sang, biéu hién tién ung thu da,  nhé tudi phat bénh ciing nhu triéu chimg khoi
duoc phat hién thiy trén 4 bénh nhan kho da  phat bénh. Tudi khoi phat triéu ching bong
sdc t (57,1%). rat thuong vao thoi diém 2-3 thang tudi.

Bang 2. Tém tit thong tin chung vé ddi twong nghién ciru va dic diém 1am sang ton
thwong da (thang 4 nam 2016)

Ma so0 bénh nhan

Trieuching  "pN7  BN2 BN3 BN4 BNS BN6 BN7 (O
Bong rat Co Co Co Co Co Co Co 7 (100)
Bong nang Khong Khong KXbB Co Co Khong Co 3(42,9)
Tang sic t6 da Co Co Co Co Cod Cod Cod 7(100)
Kho da Co Co Co Co Co Co Co 7(100)
Teo da Co Co Co Co Co Co Co 7(100)
Gian mach Co Co Co Khong Co Khong Co 5(71,4)
Poikiloderma Co Co Co Co Khong Khong Khoéng 4 (57,1)
Day strng anh Co Khéng Co Co Khong Khoéng Co 4 (57,1)
sang
U da Khong Khong Khong Khong Khong Khong Khong 0 (0)

Hinh 1. Bénh nhén s6 3, 26 tudi véi hinh énh ton thwong da ting sic td, khé da, teo
da, gian mach, poikiloderma va day sirng anh sang
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Bang 3. Két qua xét nghiém mau, sinh hoa mau va nwdéc ti€u cia 7 bénh nhan chan doan
lam sang kho da sac to

Loai xét nghiém

Ma bénh nhan

Xét nghiém nuérc tiéu BN1 BN2 BN3 BN4 BN5 BN6 BN7
Ty trong 1,025 1,025 1,025 1,025 1,025 1,030 1,010
pH 6,5 7 7 5 6 5 6
Bach cau (/uL) BT BT BT BT BT BT 15/uL
Hong cau (/uL) BT BT BT BT BT BT BT
Nitrit BT BT BT BT BT BT BT
Protein (g/L) BT 0,3g/L BT BT BT BT BT
Glucose (mmol/L) BT BT BT BT BT BT BT
Keton (mmol/L) BT BT BT BT BT BT BT
Bilirunin (umol/L) BT BT BT BT BT BT BT
Urobilirnogen (umol/L) BT BT BT BT BT BT BT
Xét nghiém sinh hoa mau

U ré (mmol/L) 0,61 324 359 1,75 2,71 2,14 429
Glucose (mmol/L) 2,1 4.4 2.9 3.9 6.3 4.4 8,6
Cretinin (umol/L) 90 127 82 94 123 132 157
Bilirubin toan phﬁn(umol/L) 7,3 10,2 8,7 7,1 17,6 6.9 12,4
Protein toan phan (g/L) 95 99 99 104 99 100 93
g}gﬁf}g"l toan phan 532 444 497 466 569 566 52
Triglycerid (mmol/L) 1,59 2,37 1,25 0,93 4,67 2,92 1,94
AST/GOT (U/L) 23 32 41 37 49 39 39
ALT/ GPT (U/L) 19 55 08 28 74 42 44
Xét nghiém cong thirc mau

Hong cau (10'%/L) 4,81 579 436 562 559 601 4,58
Séc td (g/L) 128 126 136 121 123 157 130
Hematocrit 0,38 039 039 036 038 045 0,39
Tiéu cau (10°/L) 430 248 339 248 308 279 249
Bach cau (10%/L) 7,76 7,51 6,776 8,02 794 643 836

Ghi chu: BT la binh thuong.

Bang 3 (28) 1a tom tat cac két qua xét nghiém
co ban vé mau va nude tiéu cia 7 bénh nhan
khé da sic t6 dugc in ra tir may xét nghiém
tr dong. Xét nghiém mau co ban cho thay
cac chi sb héng cau, bach cau, hematocrit,
tiéu cau nhin chung déu ndm trong giéi han

binh thuong (BT) va chi c¢6 chi s6 do ludong
tiéu cu ting nhe & bénh nhan sé 1. Tuong
tir d6i voi xét nghiém nude tiéu nhin chung
déu trong gii han binh thuong va chi co ting
nhe protein niéu ¢ bénh nhan s6 2 va bach
cAu & bénh nhan sd 7. Céc chi sb xét nghiém
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sinh hod mau phan nhidu ndm trong gi6i han
binh thudng tuy c6 mot sd chi sé ting nhe
nhu protein toan phan (trong ca 7 bénh nhan),
cholesterol toan phan va triglycerid (bénh
nhan s 1, 5, 6 va 7) va men gan (bénh nhan
s6 5 va 2).

BAN LUAN

Nghién ctu ctia ching t61 dd mo ta duoc
nhitng biéu hién 1am sang ton thuong da trén
7 bénh nhan chan doan 1am sang kho da séc
td mang tinh chit cum tai khu vuc dia ly cua
mién nai Viét Nam trong pham vi dan s6 mot
x4 dong bao dan toc Tay. Pic biét mdi quan
hé huyét thdng duoc quan sat thiy trong 2 cip
la anh em rut (1 c@p c6 anh tir vong nghi
kho da sic t6) va 1 cap khac ¢6 quan hé ho
hang gan. Kho da séc t6 12 bénh hiém gip (1),
theo thdng ké ctia Vién Da liéu trung wong thi
day 1a nhom bénh kho da sic t6 c6 muc d6 co
cum 16n nhét trén mot pham vi hep va trén
mdt nhom tdc nguodi. Péac tinh cum tuong ung
cua bénh cling xuét hién tai mot dia diém &
Brazil, & d6 c6 17 nguoi bénh dugc phat hién
trén quan thé nho khoang 1000 ngudi (3). Cac
ca bénh c6 diu hiéu va thoi diém khoi phat
ctia kho da sic t6 som vao khoang tir 1 dén
3 thang tudi véi triéu chimg da nhay cam véi
anh sang, bién ddi sac td va tién str gia dinh co
ngudi mic cung triéu ching dugc phat hién
trong nghién ctru nay déu twong ng vai cac
triéu chimg mo ta trong y van bénh kho da
sic t6 (11, 12, 15, 17). Nhing ton thuong da
trén 7 bénh nhan tai Viét Nam chu yéu khu
tri & mat, cd, vai, vung ¢d 4o, tai va tran chu
yéu do su tiép xuc cua khoang da ho véi tia
cuc tim va dugc mo ta tuong tu nhu trong
cac nghién ctu truong hop trude day (2, 5,
11). Toén thuong bong da do anh ning mat troi
duoc coi 1a thuong ton kinh dién cua kho da
sdc t6 (29) nhung ton thuong nay khong xudt
hién trong 4 trén tong s6 7 bénh nhan duoc
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chan doan kho da sic to tai Viét Nam trong
nghién ctru cta ching t6i. Su khong xut hién
tén thuong dang kinh dién nay ciing duoc
quan sat thay trong nghién ctru cua Sethi va
cong su vao ndm 2013 (29). Thong thuong
u da chiém khoang 45% trong s bénh nhan
kho da sic t6 va thuong xuat hién vao khoang
8 tudi (17). Két qua tham kham trén 7 bénh
nhan con sdng tai Viét Nam cho thiy khong co
bénh nhan nao co biéu hién u da. Viéc khong
xac dinh dugc cac biéu hién ton thuong u da
& cac bénh nhan kho da sic té ¢ Viét Nam co
thé do tinh chét tia cuc tim va méc do nhay
cam voi tia cuc tim khac nhau ¢ nhiing quan
thé nguoi bénh khac nhau va co thé lién quan
dén dic diém di truyén cta gen quy dinh kho
da sic t§ (29). Cac ton thuong da khac nhu
tén thuong kho da, teo da gip phd bién hon
& cac ca bénh kho da sic to ¢ Viét Nam va
& mot sb cac bao cao ca bénh khac (8). Cac
xét nghiém can 14m sang st dung trong chan
doan va nghién ctru bénh kho da sic t6 phan
16n 1a cac xét nghiém di truyén, mo bénh hoc
té bao va hoa mién dich mé hoc (10, 12). Cac
biéu hién bit thuong vé mau va nudc tiéu nhu
sO luong va thanh phan té bao, cling nhu cac
chi s6 sinh hoa mau va nudc tiéu thuong quy
khong dugc tim thay trong céac tai liéu lién
quan dén bénh kho da sic td tir cac tai lidu
duoc ra soat.

Han ché ciia nghién ciru: Toan bd 7 bénh
nhan trong nghién ciru nay dugce chan doan
kho da sic t& dua trén cac biéu hién 1am
sang trong giai doan tir 2009 dén 2016. Tuy
hoat dong kham va chan doan bénh duogc
tién hanh boi cac bac sy chuyén khoa da liéu
tai thoi diém hién tai c6 thé 1am giam sai sb
trong chan doan 1am sang nhung chin doan
mo, té bao va chan doan xac dinh khé da séc
t6 va tén thuong da xac thuc nhat qua phan
tich gen ciing can dugc tién hanh. Nghién
ctru trién khai trén cac truong hop hién mac
nén co thé gap lai cac sai s nhé lai do thoi
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gian nhé lai xa, nhat 1 thoi diém xuét hién
triéu chimg dau tién nghi kho da sic td.
Vi tinh trang bénh dugc mo ta tai mdt thoi
diém nén ta khong thay duoc tién trién 1am
sang cua cac ton thuong da theo giai doan
thoi gian. Pay 1a nhitng han ché ¢b hitu cua
nhirng nghién ctru loat cac truong hop bénh
hiém do tién hanh trén nhom cac trudng hop
bénh duoc tich tu trong khoang tho1 gian dai.
Céac yéu té nguy co 1am ting mirc do trim
trong ciia bénh nhu mac d6 phoi nhiém véi
tia cuc tim (trong nha, ngoai trdi) va cac yéu
t6 moi trudng, hanh vi nguy co chua dugc
khao sat trong nghién ctru nay nén thong tin
cho viéc cai thién cac bién phdp du phong
t6n thuong da con han ché.

KET LUAN

Triéu chimg ton thuong da xuat hién trén toan
bd cac bénh nhan duogc chan doan kho da séc
t6. Trong d6 phd bién nhét 1a cac triéu ching
nhu bong rat, ting sic t6, kho da, teo da, gidn
mach va day strng anh sang. Ton thuong u da,
vao thoi diém tham kham, khong duoc phat
hién thay trén bénh nhan trong nghién ctru.
Bénh c6 thé c6 mdi lién quan vé mit huyét
thong va thuong xuat hién ¢ nam gidi.

KHUYEN NGHI

Bénh nhan kho da sic t6 can dugce chan doan
gen nham xac dinh loai gen quy dinh bénh
kho da sic td ¢ Viét Nam ciing nhu cac mdi
lién quan t6i bénh vé huyét théng, cum di
truyén. Nguoi bénh can dugc theo ddi, phat
hién sém cac tdn thuong da, tién ung thu da,
t6n thuong u sém dé co6 thé diéu tri kip thoi
nhim han ché tor vong do ung thu da. Can
tién hanh thém cac nghién ctru do ludng mirc
do phoi nhiém ctia bénh nhan véi tia cuc tim
cling nhu cac yéu td hanh vi nguy co khac dé
¢6 thém thong tin cho viéc trién khai hiéu qua

Tap chi Khoa hoc Nghién ciru Sirc khée va Phat trién (Tap 02, S6 02-2018)

Journal of Health and Development Studies (Vol.02, No.02-2018)

cac bién phap phong ton thuong da trén bénh
nhan kho da sic t6.

Lo&i cdm on: Chung toi xin cdm on td1 toan
bd thanh vién nhém nghién clru, cdc bénh
nhan va gia dinh bénh nhan, trung tdm y té
Tinh Hoa Binh va huyén Da Béc da hop tac
trong nghién ctru nay.
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Skin lesions among Xeroderma pigmentosum patients in Vietnam- A
case series report

Le Thi Mai’, Nguyen Huu Sau’, Nguyen Thi Tuyen', Ha Anh Minh', Tran Huu Bich’
! National hospital of Dermatology and Venereology
’Hanoi University of Public Health

Objective: to describe clinical manifestation and basic haematology, blood chemistry and urine
indicators of patients with clinical diagnosis of Xeroderma Pigmentosum (XP). Methods: The
case series design was applied to study skin lesions of 7 XP cases in Muong Chieng, Da Bac
district, Hoa Binh province in April 2016. Main findings: The early onset age is only 1-3 months
out of the whole patient. The skin lesions include pigmentation changes, dry skin, skin atrophy
and actinic keratosis at the location of the body exposed to the sun light. Conclusions: Studies
should be carried out to identify potential risk factors and genetic factors of patient with clinical
manifestation of XP. Patients should be protected from ultraviolet light and continuous moni-
toring for detection and early treatment of skin lesions to prevent mortality due to skin cancer.

Keywords: Xeroderma pigmentosum, skin genetic disease, actinic keratosis.
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