CHAN POAN VA DPIEU TR| HOI CHIPNG TOLOSA HUNT

Gi&i thiéu.

Ho6i chirng Tolosa-Hunt (THS) la mét qua trinh viém nhiém u hat vé can
(idiopathic inflammatory granulomatous) lién quan dén xoang hang (CS), lan
réng dén khe hdéc mat trén va dinh héc mét. Tinh trang viém nhiém gay ra
sw chén ép bén ngoai clia cac cau tric mach mau than kinh di qua xoang
hang. Biéu hién 1am sang THS bao gém liét van nhan kém dau mét mét bén
tai phat, dap wng véi steroid.

Chéan doan THS dwa trén biéu hién lam sang, dap ng nhanh véi steroid,
phat hién trén MRI va loai trir cac nguyén nhan khac lién quan dén CS.

MRI tdng cwdng Gadolinium 1a hinh anh dwoc Iwa chon dé danh gia THS va
c6 thé cho thiy sw mé réng va tang cwdng béat thworng ctia CS kéo dai qua
khe héc mat trén vao dinh héc mét. Cac phat hién MRI dwoc bdo céo trén
hinh &nh T1-weighted va T2-weighted 1a rat thay déi va khong dac hiéu.

MRI déng mét vai trd quan trong trong viéc chan doan va giup loai triv cac
tdn thwong khac lién quan dén CS, tranh sw can thiét ctia cac tha thuat xam
l&n nguy co cao nhw sinh thiét CS, cach duy nhat dé cé dwoc xac nhan mo
bénh hoc cua bénh nay.

Calam sang



Ca 1: Hinh anh chup MRI cGia mét BN nam 40 tudi bj dau vuing quanh héc
mat & mat trai, BN liét toan bd day 11l va liét mot phan day VI tréi .

Hinh a&nh lat cat axial khdng cé (trai) va co tdng cwdng (phai) chirng td 1ap
day khéng dac hiéu xoang hang trai, phu hop véi hdi chirng Tolosa-Hunt
trong bénh str. Dieu tri bang steroid hét hoan toan cac triéu chirng.

Trén lat cét Coronal T1-weighted c6 tdng cwéng (bén duwdi) va khéng cé
(bén trén) chirng té 1am day xoang hang trai pht hop véi hdi chirng Tolosa-
Hunt. Cac dac diém hinh anh khéng dac hiéu va bdi canh ctia bénh str, kham
va dién bién 1am sang dé tranh chan doan nham céc qué trinh thAm nhiém
xoang hang, nhiém tring ho&c ung thw.

Ca 2: BN nam 36 tudi khdng c6 tién st bénh, dwoc tw van vi dau hau nhan
cau mat bén phai kh&i phat trong 2 tuan va lién quan dén nhin déi. Kham



than kinh, bénh nhan liét day Ill, IV va gidm cdm giac nhanh V1 cta day V
cung bén.

MRI ndo cho thdy sw mé rong va tdng cwong bat thwong cia xoang hang
bén phai (CS) kéo dai qua khe héc méat trén vao dinh héc mat . Tham kham
loai trir b&nh ly nhiém tring, viém, ung thw va mach mau khac lién quan dén
CS. Bau mat dap rng nhanh chéng véi liéu phap steroid (trong vong 72 gi®)
va MRI n&o theo dbi da cho thay sw cai thién dang ké.

Két qua chup MRI bénh nhan mdac héi chdmg Tolosa-Hunt bén phai.

Hinh &nh axial (A) va coronal (D) T2-weighted cho thdy xoang hang bén phai mé réng
c6 dam dé nhat nhe (mildly hypointense ) véi chat xam (mdi tén den). Hinh énh axial (B)
va coronal (E) postcontrast T1-weighted fat-suppressed cho thdy suw tdng sinh bat thuong
ctia md mém kéo dai qua khe héc méat trén vao dinh héc mat (mdi tén tréng). Luwu y 1a sw
day lén (hyperenhanced thickening ) cta mang cting thai dwong phai, tentorium va dinh
héc mat bén phéi. Theo dai axial (C) va coronal (F) postcontrast T1-W/ duoc thuc hién
mét thang sau do, cho thdy sw cai thién déng ké cua sw mé rdng va tdng cuong bét
thurong CS bén phai

Triéu chirng THS



- Bénh nhan thwéng biéu hién dau di¥ doi sau héc mat hodc quanh hbc
mat, kh&i phat cip tinh. Con dau nay cé thé dwoc mé ta 13 lién tuc va
"kho chiu "

- Nhin dbi do liét van nhan theo sau kh&i dau dau (trong mét sé trwdng
hop hiém hoi, liét van nhan cé trwdc con dau, doi khi vai ngay).

- Bénh nhan c6 thé bj méat thj lwc. Pwoc ghi nhan néu tinh trang viém
lan réng ra héc mat anh hwdng dén day than kinh thij giac.

- Di cam doc theo tran cé thé dwoc mé ta néu &nh hwdng nhanh V1 cla
day than kinh V.

Ho6i chirng Tolosa-Hunt thwdng mét bén, mac du déi khi ca 2 bén. Triéu
chirng thwdng gibng bénh ly khac, mét ddc diém la khdng co triéu chirng
chuyén biét ctia bénh. Do dé, day la mét chan doan loai trir. Nhiéu bénh ly
can chan doan phan biét trong hdi chirng Tolosa-Hunt.

Chan doan

Chéan doan héi chirng Tolosa-Hunt dwa trén biéu hién 1am sang két hop voi
hinh &nh than kinh va dap &ng 1am sang vai corticosteroid. Cac xét nghiém
trong phong thi nghiém va choc do that lwng ciing dwoc khuyén khich. Sinh
thiét mé trwc tiép hiém khi dwoc thwe hién do ky thuat khé va co kha nang
gay hai cho xoang hang.

Tiéu chuan chan dodn - Cac tiéu chuan chan doan cu thé do Hiép hoi Dau
dau Quoc té khuyén cao (2004) bao gom:

- Pau dau mot bén

- Viém nhiém u hat (Granulomatous inflammation) ctia xoang hang, khe
hdc mat trén hay héc mét, dwoc chirng minh bang MRI hoéc sinh thiét

- Liét mét hodc nhiéu day than kinh so: day I, 1V, VI

- Bang chirng vé nhan qua dwoc chirng minh b&i ca hai:

« Nhirc ddu cé trwde liét van nhan dwédi 2 tudn hodc phat trién cung
lGc v&i nd

« Nhire dau khu tri xung quanh 16ng may va mat cung bén

- Céc triéu chirng khong duoc giai thich tot hon bang mét chan doan
thay thé



Céc tiéu chi 1am sang va X quang két hop nay c6 dd nhay cao (95 dén 100
phan tram) trong chan doan héi chirng Tolosa-Hunt. Tuy nhién, d6 ddc hiéu
thap (50 phan tram); trir khi cac phat hién lam sang khéng dién hinh va X
quang dwoc st dung dé& chan doan loai trur.

Chup céng hwéng tir - MRI tdng cwdng twong phan 1a can thiét d& danh
gia chan doan bénh nhan bj liét van nhan kém dau , chi yéu dé loai trir cac
nguyén nhan khac gay dau va liét van nhan. O nhirtng bénh nhan méc hoi
chirng Tolosa-Hunt, cac phat hién trén MRI c6 thé bao gdm:

- M®& roéng xoang hang v&i bat thuworng md, thwdng la ddng dam do chat
xam trén T1 va dbéng hay gidm dam do trén T2, va tdng cwdng manh
v@i gadolinium (abnormal tissue that is usually isointense to gray matter on T1
and iso- or hypointense on T2, and strongly enhances with gadolinium)

- Do 16i 16m bat thwdng cla thanh xoang hang (Abnormal convexity of the
wall of the cavernous sinus)
- Hep khu tru ctia déng mach canh trong doan trong xoang hang

Trong mét sb trudng hop hiém hoi ctia hdi chirng Tolosa-Hunt, MRI binh
thwdng, cac bénh nhan nay cé xu hwéng cai thién nhanh hon. Nhirng phat
hién trén MRI khong dac hiéu cho héi chirng Tolosa-Hunt. Cac phat hién
twong tw cling dwoc thiy véi cac cdn nguyén khac, chang han nhuw ung thw
hach, bénh sarcoidosis va u mang nao. Nhirng phat hién trén MRI & mét sb
réi loan nay cling cé thé dap (rng v&i liéu phap glucocorticoid. Khi MRI goi y
bat thuwérng mach mau, chup mach méau (MRA, CTA, DSA) thwdng yéu cau.

Chup cat I1&p vi tinh (CT) cling ¢ thé cho thay nhirng thay dbi tin hiéu xoang
hang trong héi chirng Tolosa-Hunt, nhwng kém nhay hon MRI.

Hep déng mach canh tror]g & xoang hang co thé dwoc xac dinh trén chup
déng mach, nhirng thay doi nay khéng dac hiéu cho hdi chirng Tolosa-Hunt.

MRI n&o va héc mat cé va khéng co twong phan, chup mach cong hwdng tv
(MRA) hoac DSA. CT scan nao va héc mat c6 va khéng co twong phan déu
hiru ich. Nhirng thay dbi vé viém trong xoang hang, khe héc mat trén va /
hodc dinh héc mat thwdng dwoc quan sat thay trén hinh anh tang cwdng
twong phan MRI ttr tred'ng cao cét lat mong (thin-slice high—magnetic field
MRI) cua vung xoang hang, bao gdm cac mat cat coronal cé va khaéng thubc
can quang va &rc ché mé (fat-suppressed) clia ving héc mat dwoc lwa chon.
Nhirng thay dbi nay khéng d&c hiéu cho hdi chirng Tolosa-Hunt va ciing c6
thé xuét hién trong ung thw xoang hang.



MRI 3-dimensional constructive interference in steady state (3D CISS) cung
cap hinh anh nang cao trong xoang hang. Loai hinh anh nay c6 thé ho trg
chan doan TSH trong twong lai, nhwng chwa dwoc st dung thwo'ng xuyén

Xét nghiém mau va dich nao tuy

Khi MRI binh thwéng hodc cho thay nhirng thay déi phu hop v&i viém xoang
hang, danh gia thém bao gdm xét nghiém mau va dich nao tiy (CSF) dé loai
trir cac nguyén nhan khac cta viém hbéc mat. Bé nghj xét nghiém mau bao
gdbm: CTM, chét dién giai, glucose va hemoglobin A1C, chirc nang than va
gan, Angiotensin converting enzyme (déi v&i bénh sarcoidosis), Antinuclear
antibody, Anti-dsDNA antibody, Antinuclear cytoplasmic antibody, Serum
protein electrophoresis, Erythrocyte sedimentation rate (ESR), C reactive
protein, huyét thanh Lyme va giang mai, HIV.

O nhirng bé&nh nhan mac hoi chirng Tolosa-Hunt, nhirng két qua nay thuéng
la binh thwong. Mac du cac bao cao cd trwong hop tang ESR, tang bach
cau nhe, ndng do khang thé khang nhan tang trong hoi chirng Tolosa-Hunt.

DPanh gia vé protein, glucose, t& bao hoc va nudi cay tim vi khuan, ndm va
mycobacteria trong dich nao tiy. Nhirng phat hién trong hdi chirng Tolosa-
Hunt la binh thwdng. Protein tang nhe va / hoac tang bach cau nhe da duwoc
b&o cdo, nhwng néu dwoc tim thy sé goi y cac chan doan thay thé (ung
thw, viém mang ndo mud hodc nhiém trung). Cac khang thé khang GQ1b c6
thé hiru ich trong phan biét THS s&m khéng dau véi hdi chivng Miller Fisher.

Nguyén nhan

Nguyén nhan cua hdi chirng Tolosa-Hunt la khéng ré (vé6 can). Pai dich
COVID-19 (SARS-CoV-2) da cé anh hwéng rong khap trén tit ca cac chuyén
nganh. Tai thdi diém nay, khéng cé truéng hop nao dwoc bao céo vé hoi
chirng Tolosa-Hunt lién quan dén SARS-CoV-2. Tuy nhién, kha nang hinh
thanh huyét khéi lién quan dén SARS-CoV-2 da dwoc mo ta, va da co bao
céo vé trudng hop huyét khdi tinh mach méat trén cap do COVID-19 gay ra.
Do d6, nhivng b&nh nhan cé biéu hién dau nhirc mét nén duoc xét nghiém
SARS-CoV-2.

Diéu tri

Dap rng véi glucocorticoid



S dung glucocorticoid cé cdng dung chan doan ciing nhu diéu tri. Gidi quyét
con dau nhanh chéng (trong vong 24 dén 72 gi®) giip xac nhan nghi ngd
THS . Sy cai thién cac thiéu hut day than kinh so va thoai lui bat thwong MR
trong vong hai dén tam tuan tiép theo xac nhan thém chan doan. Tuy nhién,
sy dap &ng lam sang hodc MRI ban dau dbi v&i steroid khéng phai la chan
doan, cac bénh ly khac, chang han nhw lymphoma va viém mach, ciing c6
thé dap (rng trén 1am sang va hinh anh véi diéu tri glucocorticoid

Bac si 1am sang can phai canh giac vé kha nang tiép tuc chan doan nham
THS. Nén kiém tra tich cwc hon, bao gdm danh gia lai dich ndo tay va xem
xét sinh thiét, néu cac triéu chirng khéng dap tng vdi steroid, hoac néu hiéu
qua clia glucocorticoid bi mat sau dap &ng ban dau.

Ngay ca khi tuan thd can than cac tiéu chudn 1am sang va danh gia chan
doan, chan doan sai van xay ra. Vi du, mét trwdng hop liét van nhan kém
dau v&i cac phat hién 1am sang va MRI dic trung, ca hai déu dap (ng
glucocorticoid ban diu, sau d6 dwoc xac dinh do nhiém khuan
actinomycosis. Mét khéi u cudi cung da dwoc chan doan & bénh nhan khéng
dap (rng vai liéu phap glucocorticoid ban dau hodc khéng duy tri dap rng
lam sang

Glucocorticoid

Glucocorticoids dwoc khuyén céo diéu tri hdi chirng Tolosa-Hunt tir ndm
1960. Tuy nhién, c6 réat it di¥ liéu xac dinh liéu, dwdng dung va lich dung hiéu
qua nhét, hodc thoi gian didu tri bang glucocorticoid. Mac du rd rang
glucocorticoids 1am tang nhanh qua trinh gidi quyét con dau viung héc mét,
nhwng khéng cé bang chirng xac thwe nao cho thay cac bénh ly than kinh
so n&do phuc héi nhanh hon du cé hodc khéng co diéu tri. Cac liéu phap thay
thé it dwo'c xem xét, co thé la do dap ng dién hinh véi glucocorticoids.

Cac phac do glucocorticoids cy thé dugc bao cao dé diéu tri THS khac nhau,
nhwng noi chung chung bao gom glucocorticoids liéu cao ban dau trong hai
dén bén tuan, sau dé gidam dan trong thdi gian it nhat bdn dén sau tuan va
dén vai thang. Thweng khuyén céo st dung glucocorticoid duo’ng tinh mach
ngay lap ttre, nhwng prednisone dudng uong cling ¢o hiéu qua. Ty & giam
liéu nén dwoc hwdng dan bdi cac triéu chirng lam sang, két qua hinh anh
cdng hwdng tlr khéng ngan can viéc gidm liéu mién la cac triéu chirng dang
thoai lui..

Liéu glucocorticoid dwoc dé xuat 1a:



- Prednisone 80 dén 100 mg m0| ngay trong ba ngay.
- Néu con dau hét, giam dan xuong 60 mg méi ngay, sau do 40 mg, 20
mg, sau d6 10 mg méi hai tuan.

Theo doi

Theo dbi lam sang chét ché bang chup MRI 1&p lai méi mot dén hai thang 1a
can thiét dé dam bao diéu tri glucocorticoids van c6 hiéu qua va khong co
bang chirng vé& can nguyén khac phat trién . Cai thién trén X quang thwéng
cham hon vai tuan so vé&i cai thién 1am sang O nhirng bénh nhan khéng co6
bién chirng, nén chup MRI dé theo doi sy cai thién va duy tri s cai thién khi
diéu tri va sau dé ngirng diéu trji t&r mot dén hai thang moét 1an cho dén khi
cac két qua binh thwdng tré lai . Diéu nay can dwoc theo ddi bang chup MRI
sau thang moét 1an trong khoang théi gian hai nam sau khi chan doan. MRI
va cac xét nghiém chan doan khac nén dwoc thwe hién Kip thoi néu cac triéu
chirng tai phat.

Diéu tri thay thé (Second-line treatments )

Mét nhém nhé bénh nhan sé st dung cac loai thudc rc ché mién dich khac
dé han ché cac bién chirng cla viéc str dung corticosteroid. Théng thuéng,
nhirng b&nh nhan nhw vay sé dwoc sinh thiét xac nhan chan doan. Thubc
bao gébm: cyclosporine, azathioprine, methotrexate, mycophenolate mofetil
va infliximab.

Mot vai bao cao trveong hop da mo ta thuyén giam lau dai cac triéu ching
v&i xa tri sau khi tai phat THS va phu thudc corticosteroid, hoac chong chi
dinh corticosteroid.

Dw hau

Glucocorticoids ddy nhanh gidi quyét cac triéu ching, véi cac con dau
thwéng hét trong vong 24 dén 72 gi® sau khi bat dau diéu tri. Bénh cac day
s0 ¢O xu huéng phuc hdi cham hon trong vong hai dén tam tuan ngay ca khi
diéu tri glucocorticoid . Mét sé trwerng hop con dé lai di chirng.

Céc dot tai phat xay ra & khoang mét nira s6 bénh nhan dwoc bao céo trong
khoang thoi glan tr vai thang dén hang nam, va duo’ng nhw c6 nhiéu kha
nang xay ra & nhixng b&nh nhan tré hon. Tai phat cung bén, déi bén va hai
bén da dwoc bao cdo. Tai phat yéu ciu xét nghiém I&p lai dé loai trir cac réi
loan viém va ung thw nhw sarcoid, u hat Wegener va lymphoma.



Khong co6 bang chirng cho thay liéu phap corticosteroid lam thay doi tién
lwong lién quan déen tan suat tai phat hoac liét van nhan dai dang.
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