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BỆNH ÁN



Lý do vào viện yếu tứ chi

Bệnh gần 2 tháng nay, BN cảm thấy tê 2 bàn tay, cảm giác tê giống như kiến bò, tê càng ngày nhiều 

hơn. Sau đó khoảng 1 tuần tê lan xuống dần 2 chân và yếu tay chân, đi lại thấy khó khăn, không vững 

vàng nhưng vẫn sinh hoạt độc lập và không cần trợ giúp. 

BN được khám và điều trị ngoại trú ở BVCR với ∆: Viêm đa rễ dây tk thể AMSAN (?), sau điều trị 

ngoại trú thì BN vẫn còn yếu tay chân, không thuyên giảm và cảm giác tê tay chân nặng dần nên nhập

BV ĐHYD

Tiền căn: không ghi nhận bất thường



Tình trạng lúc NV ĐHYD :

Bệnh tỉnh, tiếp xúc tốt

HA : 120/ 80 mmHg , T: 37 , NT : 18l/p , M : 82 l/p

Da niêm hồng, không hạch ngoại vi

Sức cơ tứ chi 4/5, yếu gốc chi > ngọn chi

PXGC tứ chi (-)

Giảm cảm giác kiểu mang găng đi vớ.

Các chức năng khác chưa phát hiện bất thường.



TÓM TẮT BỆNH ÁN

BN nữ 44t, nhập viện vì : tê yếu tứ chi tiến triển.

Bệnh diễn tiến gần 2 tháng nay, gồm các triệu chứng:

- yếu tứ chi kiểu ngoại biên, yếu gốc chi > ngọn chi.

- giảm cảm giác tứ chi kiểu mang găng đi vớ.

- mất PXGC, rung giật bó cơ.



CHẨN ĐOÁN

Chẩn đoán hội chứng: liệt mềm 4 chi

1. Vị trí ?



Tổn thương trung ương hay ngoại biên ?



Tổn thương ngoại biên ?



Neuronopathies: sensory, motor

(vận động vụng về, rối loạn cảm giác)



Bệnh lý đám rối (plexopathy)



1. Sừng trước

2. Dây thần kinh

3. Tiếp hợp thần kinh

4. Bệnh cơ

- Mệt mõi, Yếu thay đổi trong ngày

- Phân bố yếu cơ
- Rung giật bó cơ
- Mất cảm giác

- Phản xạ gân cơ

SMA (spinal muscular atrophy) 



Sợi TK:  vận động ? cảm giác ?

tự động ? 

Phân bố: đối xứng, không đối

xứng, gốc, ngọn chi ?

Tiến triển: cấp, bán cấp, mãn ?



Tổn thương sợi trục ? Mất

myelin hay cell body ?

Length-dependent axonal degeneration 

typically occurs in axonal neuropathies. This “dying 

back” phenomenon occurs in the largest and longest 

axons. Because in these axons the demand for 

maintenance is highest and delivery of metabolites 

most challenging, impairment of metabolic processes 

essential for maintenance of axonal integrity is 

thought to explain this length-dependency. 

Thoái hóa sợi trục phụ thuộc chiều dài



1. Sợi trục

2. Mất myelin

3. Neuronal(cell body) 

Gốc, ngọn, phụ thuộc chiều dài

Tiến triển: chậm, cấp, bán cấp, nhanh

Loạn cảm khó chịu, dị cảm

Đau , nhiệt, Rung âm thoa, vị trí,

Yếu ở gốc, ngọn, cảm giác sâu.



Phản xạ
Biên độ, Cường độ
Thoái hóa, tái sinh: sợi trục hay myelin

Hồi phục: chậm, nhanh hay kém



Polyneuropathy
(đối xứng lan tỏa thường bắt đầu ngoại biên)

Cấp/mãn ổn/tiến triển

Tái phát/khỏi bệnh

Vận động Cảm giác

Vận động cảm giác

Tự động

Mất myelin        Sợi trục

Bệnh lý rễ bệnh rễ thần kinh

Polyneuropathy



CA LÂM SÀNG

Bệnh đa dây thần kinh cảm giác

và vận động tổn thương mất

myelin nguyên phát, thoái hóa sợi

trục thứ phát giai đoạn mãn(?): 

CIDP



Glucose : 6.5mmol/l 

Bilirubin toàn phần : 0.58 

Đường DNT : 5.2 

Protein DNT : 145

Chlor : 109

Lactic acid : 2.04

Tế bào ?

Dịch não tủy



Sinh hóa, huyết học











CA LÂM SÀNG

Chẩn đoán nguyên nhân ? 



Nguyên bệnh lý đa dây thần kinh

P





Nguyên nhân tổn thương: Sợi trục, mất myelin, neuronal





Demyelinating Polyneuropathies

 Predominantly demyelinating peripheral neuropathies 

affecting myelin or Schwann cells may be either 

acquired or heritable

 Demyelinating neuropathies impair nerve conduction by 

allowing current leakage through exposed axons where 

a paucity of ion channels exists, thus impeding action 

potential propagation

 Acquired demyelinating neuropathies are thought to be 

immune mediated through either cellular or humoral 

mechanisms

 Antigenic targets are located in the paranodal or 

juxtaparanodal regions of the internode (Diagram of a myelinated axon, showing subdivision into 

sections with different diameters)

(bệnh lý tk ngoại biên mất myelin  ảnh hưởng myelin hay tế bào Schwann có thể mắc phải hay  di truyền. Bệnh thần kinh mất myelin cho

phép dòng điện thoát ra qua  bộc lộ sợi trục nơi có số ít kênh ion hiện diện, đe dọa sự lan truyền điện thế động) 

nodopathies



Predominantly Demyelinating Polyneuropathies/ Polyradiculoneuropathies



 Now it is recognized that some toxic, immune mediated, and hereditary disorders target proteins and ion 

channels in the nodal region

 These disorders have been referred to as nodopathies or channelopathies

 The best example is the acute motor axonal neuropathy (AMAN) variant of the Guillain-Barre ´syndrome.

 This disorder is characterized by rapid decline of compound muscle action potential (CMAP) amplitudes, 

suggesting motor axon loss

 The rapid resolution of clinical and nerve conduction study changes, however, is not compatible with 

expected recovery from that mechanism of injury. 

 Conduction block produced by impaired ion channel function unassociated with anatomic myelin or axonal 

injury provides a more likely explanation for the rapidly reversible conduction failure seen in this disorder

Nodopathies



Nodopathies



CA LÂM SÀNG

 Chẩn đoán xác định

CIDP

 Điều trị
Corticosteroid



BÀN LUẬN







Bệnh lý đa dây thần kinh tái phát

(Hereditary neuropathy with pressure palsies (HNPP)) 



 Rối loạn tk vận động-cảm giác đối xứng, tiến triển mãn tính hay tái phát

 Phân ly đạm tế bào

 Tương đương AIDP mãn tính

Định nghĩa CIDP



CIDP

- diễn tiến lâm sàng kéo dài hơn

- Ít khi liên hệ nhiễm trùng trước

- Liên hệ kháng nguyên lymphocyte người(HLA)

- Đáp ứng corticoid



2/3 bn tiến triển liên tục hay từng bước nhiều tháng đến nhiều năm

1/3 tái phát với hồi phục một phần hay toàn bộ giữa tái phát

Khởi phát cấp rất ít



Tuổi khởi phát ảnh hưởng diễn tiến của bệnh

- Trẻ, tiến triển tái phát

- Lớn tuổi, tiến triển mãn



CIDP, mô tả một nhóm liên hệ bệnh dây thần kinh, tất cả mãn tính, mất myelin, 

viêm nhiễm và thường gặp trung gian miễn dịch

Thể kinh điển liên hệ vận động > cảm giác, đối xứng, yếu liệt cả cơ gốc và ngọn chi

Giảm hay mất toàn bộ phản xạ hầu hết bn

Các dây sọ và liên hệ hành tủy xảy ra rất ít

Diễn tiến chậm phần lớn bn,  giảm bệnh-tái phát ghi nhận ít nhất1/3 bn



BỆNH SINH



Although the cause of CIDP and its variants is unknown, there is evidence to support the 

hypotheses that the disorder(s) are immunologically based and have multiple triggers. Both the 

cellular and humoral components of the immune system appear to be involved in the pathogenesis of CIDP 

and its variants.

 Cellular immunity involvement is supported by evidence of T-cell activation, crossing of the blood-nerve 

barrier by activated T-cells, and by expression of cytokines, tumor necrosis factor, interferons, and 

interleukins.

 Humoral immunity is implicated by the demonstration of immunoglobulin and complement deposition 

on myelinated nerve fibers, and by passive transfer experiments that induce conduction block and 

demyelination by injecting serum or purified IgG from CIDP patients into rats.

- Giả thuyết miễn dịch và nhiều yếu tố gây ra: cả thành phần thể dịch và tế bào

- Hoạt hóa tế bàoT, qua hàng rào máu thần kinh: cytokines, TNF, interferon và interleukins

- Miễn dịch thể dịch: immunoglobulin và bổ thể đọng lại trên sợi tk myelin gây block dẫn truyền và mất myelin



 The immunologic cause(s) of most forms of CIDP remain unclear, since specific provoking antigens have not 

previously been identified 

 However, antibodies to different isoforms of neurofascin or to contactin have been detected in small numbers 

of patients with CIDP. 

 Neurofascin and contactin are critical structural elements of the paranodal loop attachment to the axolemma. 

The antibodies identified are in the IgG4 subclass. 

 These antibodies appear to target paranodal proteins and may disrupt the axonal-glial junctions, leading to 

nerve conduction slowing

 As seen in another IgG4-mediated neuromuscular disorder, MuSK antibody myasthenia gravis, some of these 

CIDP cases were not responsive to intravenous immunoglobulin and glucocorticoids but were responsive to 

B cell depletion treatment with rituximab



LÂM SÀNG

Mô tả đầu tiên CIDP năm 1975, các đặc điểm chính của rối loạn

 Thể kinh điển CIDP đối xứng, liên hệ vận động hơn cảm giác

 Yếu cơ cả cơ gốc và ngọn, đặc trưng của demyelinating polyneuropathy mắc phải . 

 Dây sọ và liên quan cầu não xảy ra 10-20% bn. Run thường gặp trong nhiều nghiên cứu



 Hầu hết bn CIDP có rối loạn cảm giác và giảm hay mất toàn bộ phản xạ

 Tổn thương cảm giác trong CIDP thường gặp cảm giác rung âm thoa và vị trí nhiều hơn đau nhiệt do tổn

thương sợi lớn có myelin

 Không giống vận động, tổn thương cảm giác có xu hướng từ ngọn đến gốc, liên hệ sớm ngón tay, ngón chân

và bàn chân

 Loạn cảm đau (Painful dysesthesias) có thể xảy ra. Đau lưng có thể có. 

 Triệu chứng lumbar spinal stenosis và cauda equina syndrome có thể gặp



 Thần kinh tự động liên hệ CIDP thường nhẹ, phân bố hạn chế,  bón và bí tiểu thường không xảy ra sớm, 

nhưng gặp trường hợp nặng

 Hầu hết bn CIDP diễn tiến bệnh chậm chạp nhưng tiến triển hết bệnh-tái phát ghi nhận ít nhất1/3 trường

hợp và có thể nhiều hơn bn trẻ



Yếu phải hiện diện ít nhất 2 tháng

Yếu gốc = ngọn chi, đặc trưng non-length dependent neuropathy



Teo cơ ít gặp

Ảnh hưởng cả 2 chi, chân> tay

Triệu chứng cảm giác kiểu đi gang mang vớ, sợi lớn thường gặp



Run tư thế
Phì đại tk ngoại biên

Phù gai thị, yếu cơ mặt và hành tủy

Ít gặp suy hô hấp cần thở máy hay rối loạn tk tự động



Thể lâm sàng ít gặp



BIẾNTHỂ CIDP

Các biến thể lâm sàng CIDP  được phân biệt bởi lâm sàng và cơ chế bệnh sinh, bao gồm:

 Lewis-Sumner syndrome, 

 sensory-predominant CIDP, 

 distal acquired demyelinating symmetric neuropathy, 

 pure motor form, 

 CIDP caused by autoantibodies directed against the paranodal proteins neurofascin and contactin, 

 CIDP with central nervous system (CNS) involvement.











Chronic  inflammatory lumbosacral polyradiculopathy













CHẨN ĐOÁN CIDP



TIÊU CHUẨN CHẨN ĐOÁN

(độ phân tán)























Để cải thiện chẩn đoán chính xác tránh nhầm lẩn :

 TIÊU CHUẨN 

• (EFNS/PNS) 

EFNS/PNS criteria — The EFNS/PNS guideline defines CIDP as typical (ie, classic) or atypical. 

Atypical CIDP encompasses variants of CIDP with predominantly distal weakness such as 

distal acquired demyelinating symmetric neuropathy (DADS), and variants with pure motor or 

pure sensory presentations. 

The diagnosis of CIDP is based upon clinical, electrodiagnostic (mandatory), and supportive 

criteria

The European Federation of Neurological Societies and the Peripheral Nerve Society 



 Clinical inclusion criteria for typical CIDP require both of the following:

• Chronically progressive, stepwise, or recurrent symmetric proximal and distal 

weakness and sensory dysfunction of all extremities, developing over at least two 

months; cranial nerves may be affected

• Absent or reduced tendon reflexes in all extremities



 Clinical inclusion criteria for atypical CIDP require one of the following, 

but otherwise as in typical CIDP (tendon reflexes may be normal in unaffected limbs):

• Predominantly distal (distal acquired demyelinating symmetric neuropathy, DADS) or

• Asymmetric (multifocal acquired demyelinating sensory and motor neuropathy [MADSAM], 

Lewis-Sumner syndrome) or

• Focal (eg, involvement of the brachial or lumbosacral plexus or of one or more peripheral 

nerves in one upper or lower limb) or

• Pure motor or

• Pure sensory (including chronic immune sensory polyradiculopathy affecting the central 

process of the primary sensory neuron)



 Clinical exclusion criteria:

• Neuropathy probably caused by Borrelia burgdorferi infection (Lyme disease), diphtheria, drug or toxin 

exposure

• Hereditary demyelinating neuropathy

• Prominent sphincter disturbance

• Diagnosis of multifocal motor neuropathy

• IgM monoclonal gammopathy with high titer antibodies to myelin-associated glycoprotein

• Other causes for a demyelinating neuropathy including POEMS syndrome, osteosclerotic myeloma, diabetic 

and nondiabetic lumbosacral radiculoplexus neuropathy; peripheral nervous system lymphoma and 

amyloidosis may occasionally have demyelinating features



 Supportive criteria:

• Elevated cerebrospinal fluid protein with leukocyte count <10/mm3

• MRI showing gadolinium enhancement and/or hypertrophy of the cauda equina, lumbosacral or cervical nerve 

roots, or the brachial or lumbosacral plexuses

• Abnormal sensory electrophysiology in at least one nerve:

- Normal sural with abnormal median (excluding median neuropathy at the wrist from carpal tunnel syndrome) 

or radial sensory nerve action potential (SNAP) amplitudes; or

- Conduction velocity <80 percent of lower limit of normal (<70 percent if SNAP amplitude <80 percent of 

lower limit of normal); or

- Delayed somatosensory evoked potentials without central nervous system disease



• Objective clinical improvement following immunomodulatory treatment

• Nerve biopsy showing unequivocal evidence of demyelination and/or 

remyelination by electron microscopy or teased fiber analysis



● Definite CIDP

•Typical or atypical CIDP by clinical inclusion criteria, no clinical exclusion criteria, and definite CIDP by 

electrodiagnostic criteria ; or

•Probable CIDP plus at least one supportive criterion; or

•Possible CIDP plus at least two supportive criteria

● Probable CIDP

•Typical or atypical CIDP by clinical inclusion criteria, no clinical exclusion criteria, and probable CIDP by 

electrodiagnostic criteria ; or

•Possible CIDP plus at least one supportive criterion

● Possible CIDP

•Typical or atypical CIDP by clinical inclusion criteria, no clinical exclusion criteria, and possible CIDP by 

electrodiagnostic criteria 

● CIDP (definite, probable, or possible) associated with concomitant disease



Koski criteria — The Koski criteria were derived by predictive modeling of the clinical data of 150 patients 

who were diagnosed by expert consensus as having CIDP or other polyneuropathies [61]. For the diagnosis of 

idiopathic CIDP, the Koski criteria require the following:

● Chronic polyneuropathy, progressive for at least eight weeks

● No serum paraprotein and no genetic abnormality, and either:

• Recordable compound muscle action potentials in at least 75 percent of motor nerves and either abnormal distal 

latency or abnormal motor conduction velocity or abnormal F wave latency in >50 percent of motor nerves or

• Symmetric onset or symmetric exam and weakness in all four limbs and proximal weakness in at least one limb

Of note, while the Koski criteria combine clinical presentation and electrophysiologic abnormalities, either is sufficient to establish the 

diagnosis. One of the striking features of this classification method is that patients who have symmetric proximal and distal weakness are 

so likely to have CIDP that nerve conduction studies are primarily confirmatory.



Diagnostic pitfalls — Both clinical experience and data from retrospective studies suggest that the over-diagnosis of 

CIDP is common, involving one-third to nearly one-half of patients so labelled. Furthermore, many of those with an 

erroneous diagnosis of CIDP receive long-term treatment with immunosuppressants.

Problems leading to a misdiagnosis of CIDP in these reports included the following:

● Failure to focus on symptoms and signs that characterize CIDP

●Technically inadequate or misinterpreted electrodiagnostic studies (eg, a lax electrodiagnostic interpretation of 

demyelination)

●Failure to adhere to diagnostic criteria( bám chặt vào tiêu chuẩn chẩn đoán)

●Over-emphasis on the importance of minimally elevated cerebrospinal fluid protein levels (ie, mild to moderate 

cytoalbuminologic dissociation)

●Excessive reliance on subjective measures of patient-reported treatment response(tin tưởng quá đáng…..)



To confirm the diagnosis of CIDP, the clinician must be sure that the patient has a clinical picture 

that is consistent with the diagnosis and that the electrophysiology and/or other studies 

(cerebrospinal fluid analysis, nerve biopsy, MRI) have features suggesting a demyelinating 

neuropathy.



CHẨN ĐOÁN CẬN LÂM SÀNG

● Electrodiagnostic testing is recommended for all patients with suspected CIDP.  Additional studies that 

may be indicated in select patients include:

● Cerebrospinal fluid (CSF) analysis

● Nerve biopsy

● MRI of spinal roots, brachial plexus, and lumbosacral plexus

● Laboratory studies

● Evaluation for inherited neuropathies



Electrophysiology — Peripheral nerve demyelination underlies the characteristic 

electrophysiologic features of CIDP, which are as follows:

● Partial conduction block

● Conduction velocity slowing:

- Prolonged distal motor latencies

- Delay or disappearance of F waves

● Dispersion and distance dependent reduction of compound motor action potential 

(CMAP) amplitude



Genetic considerations — Certain genetic disorders of peripheral nerve myelin have 

characteristics that can mimic the clinical or electrodiagnostic features of CIDP or its variants. 

These include:

●Charcot-Marie-Tooth (CMT) disease, particularly CMT1A, adult-onset CMT1B, CMT1X, and 

recessive cases such as CMT4 (eg, CMT4C due to SH3TC2 gene mutations being the most 

common) can cause multi-focal, non-uniform slowing and conduction block. 

●Hereditary neuropathy with liability to pressure palsies, which causes conduction slowing at 

compression sites. 

A careful family history and examination of parents and siblings is important if these disorders 

are a consideration. Appropriate genetic testing should be considered in select patients, 

particularly for PMP22 gene duplication or deletion and connexin 32 mutations



ĐIỀU TRỊ



















































DỰ HẬU






