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Thong bao mjt trwong hop 1am sang mic hdi chirng blue

rubber bleb nevus

Blue rubber bleb nevus syndrome: A case report
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Tém tat
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Hoi chiing blue rubber bleb nevus (BRBNS) la mét héi chiing hiém gap dac trung béi cac di dang mach

mau & trén da va dudng tiéu hoa. Co thé gap di dang mach & néo, gan, phéi va co xuong. Ching téi thong
bao mét trudng hgp 1dam sang méc hoi chiing blue rubber bleb nevus. Bénh nhan nir 33 tudi dén vién vai
triéu chiing mét mai va chong mat. Khi ndi soi kiém tra, chling téi phat hién ra cac tén thuong di dang mach
kich thudc I6n & da day va dai trang. Chung t6i da chan doan bénh nhan mac hoi ching blue rubber bleb
nevus va dugc can thiép t8i thi€u bang that vong cao su cac tén thuong, b6 sung vién sét, tc ché bom
proton véi muc dich tranh mat mau tai dién va tranh cac nguy ca rdi ro do truyén mau.

Tt khoa: Hoi ching blue rubber bleb nevus, u mau, di dang mach mau.

Summary

The blue rubber bleb nevus syndrome (BRBNS) is the rare disorder characterized by distinctive vascular
malformations of the skin and gastrointestinal tract. It may also involve the brain, liver, lungs, and skeletal
muscles. We reported a case of blue rubber bleb nevus syndrome. A 33-year-old female visited our hospital
with tiredness and dizziness; upon examination, we found multiple venous malformation lesions on gastric
and colon. We were able to diagnose her as suffering from blue rubber bleb nevus syndrome and we treated
her with endoscopic ligation, blood transfusion, iron supplementation, proton pump for stopping to

recurrently bleed and avoid risks involved in blood transfusions.
Keywords: Blue rubber bleb nevus syndrome, hemangioma, venous malformation.

1. Dét van dé

HGi chung blue rubber bleb nevus (BRBNS) [1],
[2] la mét bénh do di dang mach mau hiém gap vai
ty [& 1 :14.000 va dac trung bdi cac dj tat tinh mach
da da dang két hgp véi cac di tat tinh mach néi tang
(thuong gdp nhat la & rudt). Nam 1958, William
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Bennett Bean [1] da mé ta lan dau tién cac ton
thuong nay va dat tén la héi ching BRBNS giong
nhu nhiing dac diém nhin thay trén ndi soi va ngoai
da. Hinh anh dac trung cda tén thuong la cac di
dang mach mau xay ra tU luc méi sinh hoac trong
thaoi ky tudi tré, cac ton thuong nay tang dan vé kich
thuéc va s6 lugng [3]. Chan doan sém va diéu tri kip
thai la mét diéu rat quan trong dé bénh nhan tranh
khong bi mat mau va cac nguy co cao lay bénh tu
truyén mau.
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Cho dén nay trén toan thé giGi da phat hién
khoang hon 200 bénh nhan mac héi chiing nay [4], [5].

Chung téi xin thong bdo moét trudng hgp mac
hoi chiing blue rubber bleb nevus dugc chidn doan
va diéu tri thanh céng tai Vién Diéu tri cac Bénh tiéu
hoéa, Bénh vién Trung uong Quan doi 108.

2. Trudng hgp lam sang

Bénh nhan nir 33 tudi vao vién vaéi ly do mét moi
va hoa mat chong mat. Biéu hién bénh khoang 5
thang trudc, tinh trang mét médi va hoa mat chéong
mat tang dan. Bénh nhan khong nén ra mau, khéng
dai tién phan den, khéng bi rong kinh, khong bi loét
da day ta trang hay bénh man tinh va chua dung

Anh 1. T6n thuong hang vi

thudc gi. Xét nghiém luc vao: Hong cau: 4,45T/L,
huyét sidc té: 80g/L, hematocrit: 0,296L/L, MCV:
66,5fL, MCH: 18,0pg, MCHC: 270g/L, ti€éu cau:
272G/L, bach cau: 7,88G/L, sat huyét thanh:
3,0pmol/l, tranferin: 3,15g/L, ferritin: 7,05ng/mL. Test
mau an trong phan am tinh.

Noi soi da day thdy hinh anh c6 5 dam tén
thuong dang polyp mau tim sam kich thudc tu 1 -
1,5cm & day vi, than vi phia b cong I6n va hang vi
(Anh 1 - 2). Cac dam t6n thuong nay hai 16m & gilra
va mach méu phong phu, cé tinh chat tudi hoi khac
nhau, t& mau xanh nhat nam duédi niém mac dén
mau xam néi go lén trén niém mac. Tuy nhién trong
khi soi khong thay chay mau.

Anh 2. Tén thuong & bs cong 16n

Trén hinh dnh néi soi dai trang thay c6 2 dam tén thuong & dai trang géc gan vai tinh chat gidng nhu
tén thuong & da day, kich thudc khodng 1,5 va 2cm mau tim sdm, quan sat gan thdy cé rat nhiéu mach mau

loan san, nhung khong thay chdy mau (Anh 3 - 4).

RUAR R | < =L A

Anh 3 va 4. T6n thuong dai trang ngang
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Chung téi da chan doan ngay bénh nhan mac héi ching blue rubber bleb nevus véi cac ton thuong di
dang mach mau dién hinh & dudng tiéu héa. Tiép theo, bénh nhan dugc diéu tri can thiép that vong cao su
vao cac bui di dang mach & da day va thit vong endo-loop vao 2 dam di dang mach & dai trang (Anh 5 - 6).

"
il

Anh 5. Thit vong cao su da day

Sau 1 thang diéu tri thit vong cao su va bé sung
vién sat. Bénh nhan dén kham lai: Két qua xét
nghiém cho thay bénh nhan van con thiéu mau muic
dd nhe: Hong cau: 4,08T/L, huyét sac t6: 100g/L,
hematocrit: 0,33L/L va hinh anh ndi soi thay con 1
tén thuong hai gé kich thudc 0,5cm mau xanh & da
day va 1 seo & dai trang géc gan bén canh cé moét
tén thuong kich 0,5cm mau xanh.

So véi thai diém 1 thang trudc vao vién tinh
trang bénh nhan cai thién dang ké tir 1dm sang va
hinh anh noi soi, vdi 2 tén thuong con lai & da day va
dai trang hién khéng c6 nguy ca chdy mau. Chung toi
sé tiép tuc theo doi bénh nhan lau dai, néu nghi ngd
chdy mau c6 thé can thiép cac tén thuong kip thdoi.

3. Ban luan

Trong trudng hgp nay, bénh nhan bi thiéu mau
thiéu sat. Trong lac di tim nguyén nhan gay thiéu mau
thi€u sat, bénh nhan da dugc néi soi da day, dai trang
va phat hién ra cac tén thuong dac trung cda hoi
chung blue rubber bleb nevus (BRBNS). Bay la mét
hoi chiing dac trung béi cac di dang tinh mach da
dang & da két hgp véi cac di dang tinh mach ndi tang
(thuong gap nhat la & ruét). Nhin chung day la mét
tinh trang bénh ly hiém gap. Hau hét cac trudng hop
la tdn phat. Mot s6 bénh nhan c6 thé bi chdy mau
nang (rudt), tuy nhién hau hét chdy mau tir dudng
tiéu hoa la cham, nhé, dién bién man tinh va am tham
dan téi thi€u mau do thiéu sat.

Tuy nhién chdng ta cling can phan biét véi mot
sO bénh lién quan dén di dang mach mau cuta da va
dudng tiéu hoa bao gém: BRBNS, héi ching Mafucci,
hoi ching Rendu-osler-weber.

s

Anh 6. Thét vong endo-loop dai trang

Hoi chiing Mafucci [6] [a mét tinh trang bénh ly
hiém gap, dac trung bdi cac u ndi sun, cac bién dang
xuong va cac di tat tinh mach. H6i ching Maffucci
thudng biéu hién & giai doan sém, & Itra tudi khoang
4 - 5 tudi. Cac u ndi sun la cac u sun lanh tinh, né ¢c6
thé xady ra & bat ky vi tri nao nhung thudng thdy &
cac d6t ngon tay chan va cac xuong dai (tay) co
khodng 20 - 40% cac u ndi sun cé thé phat trién
thanh sarcom xuong sun. Cac di tat tinh mach cda
hoi ching nay c6 thé biéu hién & t6 chic mang
nhén mém, mat, hau, ludi, khi quan va ruét. Cac
bénh nhan cé tién luogng t6t néu khong xay ra tinh
trang thodi hda ac tinh.

Hoi chiing Rendu osler weber [7] la héi chiing do
bat thudng vé cau trdc cdc mach mau nam dudi da,
niém mac va trong mét sé tang nhu phdi, gan, nao.
Bénh nhan thudng bi chdy mau mdi, ngoai ra c6 thé
chdy mau dudng tiéu héa tai di tai lai nhiéu lan, kém
theo d6 la thay cac dam gian mao mach mau do &
moi, niém mac miéng, ludi... hay niém mac dudng
tiéu héa khi soi da day dai trang. Néu tién trién cé thé
thdy cac di dang mach clia nao, phai.

Ho6i ching BRBNS la moét hdi ching di dang
mach hiém gédp giéng nhu u mach mau, thudng tén
thuong tién phat tai dién tai da va dudng tiéu hoa,
dugc Bean [1] mo ta lan dau nam 1958, cho dén nay
¢6 khodng han 200 ca bénh dugc bao céo, tuy nhién
chua c6 ca nao dugc bdo cdo bang tiéng Viét. Di
dang mach méu trong héi chiing BRBNS bao gém
gian mao mach, di dang tinh mach, c6 thé théng
déng tinh mach va c6 thé gap & bat ky vi tri nao nhu
da, dudng tiéu héa, nao, phdi, gan... Bi€u hién lam
sang thudng gap nhat la thi€u mau thiéu sat, déi khi
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c6 thé thay biéu hién cta xuat huyét tiéu héa nhu
non ra mau, dai tién phan den.

Cac tén thuong da thudng c6 ngay khi sinh ra
hoac biéu hién & thai ky tré em. Cac ton thuong da
thudng rat dac trung dudi dang cac nét bong da
dang, 16i Ién, mau xanh da troi sam, dé bop ép,
duong kinh mét vai milimet dén vai centimet va
khac nhau nhiéu vé mau sac va hinh dang, hau hét
ching khéng cé triéu ching nhung mot sé co thé
dau tu phéat hodc tang cdm dau khi s&. Cac tén
thuong da hiém khi chdy mau trd khi bi chan
thuong. Theo tudi bénh nhan cac di dang mach cé
thé tang Ién vé kich thudc va sé lugng.

Ton thuong & hé théng tiéu héa thudng biéu
hién triéu chiing trong thoi ky truéng thanh sém. Cac
di dang tinh mach c6 thé xay ra & bat ky nai nao, tu
miéng tGi niém mac hau mén nhung xay ra uu thé &
rudt non. Trai ngugc véi cac tén thuong da, cac ton
thuong dudng tiéu héa thudng gay chady mau. C6 thé
gdp BRBNS & xuong so, hé thong than kinh trung
uong, tuyén giap, tuyén nudc bot, mat, khoang
miéng, phédi, mang phdi, mang ngoai tim, hé théng co
xuong, khoang phuc mac, mac treo, than, gan, lach,
duaong vat, am dao va bang quang. Cac triéu ching vé
hé théng xuang khdp ¢ thé gap la xuong bi cong,
gay xuong bénh ly, xuong phat trién qua to va bién
loan khdp. Trong trudng hop cla chung t6i, cac tén
thuong di dang mach thay & da day va dai trang.

M6t s6 phuong phap diéu tri da dugc ap dung
nhu bd xung sat, corticoid, interferon a-2a va
octreotide dé gidm chady mau trong cac trudng hap
mat mau nang [8], [9]. Ngay nay vdi cac tén thuong
& dudng tiéu héa co thé diéu tri bang laser quang
déng, tiém xo, thit vong cao xu hay cit bo ton
thuong. Tham chi trong trudng hgp chdy mau ndng
de doa tinh mang c6 thé phau thuat cit doan da
day, ruét hay dai trang. H6i chiing BRBN la mét hoi
ching di dang mach mau véi tinh chat phat trién,
cac tén thuong mai c6 thé xuat hién va gay chay
mau tai phat. M6t nghién ctu [10] dugc tién hanh
trén 10 bénh nhan theo doéi doc 5 nam thay c6 1
bénh nhan tai xuat huyét. Trong trudng hgp cla
chdng t6i, bénh nhan van tiép tuc theo déi va bo
xung thém sat sau khi diéu tri can thiép qua néi soi.

4. Két luan
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Trén day chuang toi da trinh bay mét trudng hop
bénh nhan bi mac héi ching blue rubber bleb
nevus. Do day la mét bénh hiém gap nén khoéng cé
tiéu chudn chan doan ma chi dua vao hinh anh noi
soi. Khi mot bénh nhan dén véi ching ta vi thiéu
mau man tinh thi nén ndi soi da day va dai trang, doi
khi ca ruét non dé phat hién ra nhimng tén thuong
bat thudng mach mau c6 thé gdy mat mau man
tinh. Clng c6 nhiing trudng hop mat mau cap tinh
doi héi bac sy 1am sang phai x{ tri kip thdi. Hién nay
ndi soi rat co gia tri trong chan doan va can thiép
diéu tri bénh. VGi hoi chiing blue rubber bleb nevus
la mét hoi ching di dang mach mau véi tinh chat
phat trién nén chdng ta can quan ly va diéu tri bénh
lau dai dé€ tranh cho bénh nhan phai truyén mau va
cac nguy co lay nhiém tu truyén mau.
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