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ABSTRACT

Osteopetrosis is a rare hereditary disease which is characterized by increased bone density. We report
3 cases of pathological fractures of the proximal femur were treated by operation at Bone and Joint
Pathology Department in Hospital for Traumatology and Orthopaedics at Ho Chi Minh city. All 3
cases of proximal femur fractures were surgically fixed with a locking plate and screw. The results
of bone healing and function were good, with an average healing time of 1 year.
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TOM TAT
Bénh xuong hoa da 1a mot bénh di truyén hiém gap duoc dic trung boi su gia ting mat do xwong.
Chung tdi bao cao 3 truong hop gay bénh ly dau trén xuong dui do bénh xuwong hoa da dwoc phau
thuat tai Khoa Bénh hoc Co - Xuong - Khép, Bénh vién Chan thuong chinh hinh thanh phé Ho Chi
Minh. Ca 3 truong hop giy dau trén xuwong dui déu dugc mo két hop xuong bang nep vit khoa. Két
qua lanh xuong va chirc nang tdt, thoi gian lanh xwong trung binh 1 nam.

Tar khéa: Xuong hoa da, xo cung xuong.

1. PAT VAN BPE

Bénh xuwong hoa da dugc mo ta dau tién nam 1904 boi
Albers-Schonberg. Nhiéu tén khac nhau da duoc sir
dung dé goi bénh nay nhu bénh Albers-Schonberg,
marmorknochen, xuong da cam thach (marble bone),
gut voi (lime gout). Tén Osteopetrosis dugc Karshner
dé xuat va sir dung vao nam 1926.

Bénh xuong hoa d4 1a bénh di truyén, hiém gap duoc
dic trung boi mat do xwong ting 1én do khiém khuyét
chte nang cua huy cét bao. Hinh anh X quang cho thy
xuong day, dic, xo cung va bién dang. Tinh trang Y
cing tang 1én gdy ra tinh trang xuong gion va tang tan
Xuit gdy xwong, nhiéu nhét 1a ving dau trén xuong dui,
xuong chay [10].

Bénh xuong hoa da trén 1am sang chia lam 3 loai dua
trén d6 tudi khoi phat, kiéu di truyén va cac dic diém
lam sang [1]:

- Bénh xuong hoa da ¢ tré so sinh hodc thé 4c tinh (AR),
di truyén gen lan trén nhiém sic thé thuong. Ty 1€ méac
AR 4c tinh ¢ tré so sinh 1a 1/200.000 va néu khong duoc
diéu tri s& dan dén tir vong. Thé nay duoc chin doan &
tré so sinh v6i céc trigu chang bét thuong vé huyét hoc
nhu suy tay, gan lach to, dau to vai tran 16i va gay
xuong. Thuong bénh nhan s& chét trong nhitng nam dau
sau sinh.

- Thé trung gian (IAR), di truyén gen lan trén nhidm sic
thé thuong.

- Thé khoi phét & nguoi truong thanh hozc thé 1anh tinh
(AD), di truyén gen troi trén nhidm sic thé thuong. Thé
nay c6 2 bién thé kiéu hinh riéng biét: Loai 1 dugc dic
trung béi xo cing lan toéa, chu yéu lién quan dén xuong
dai, nén so va cot séng; Loai 2 duoc dic trung boi cac

*T4&c gia lién hé

dau hiéu cua hinh anh X quang.

Chung t6i gisi thiéu 3 truong hop géy bénh 1y déu trén
xuong dui do bénh xwong hoa da dugc phau thuat tai
Khoa Bénh hoc Co - Xuong - th’yp, Bénh vién Chan
thuong Chinh hinh thanh phé H6 Chi Minh trong
nhirng nam gan day.

2. GIOI THIEU CA BENH

Trwong hop 1

Bénh nhan nam, 34 tudi, nhap vién ngay 10/7/2020 do
dau hang tréi do truot chan té tai nha, chan doan gy
bénh ly dudi mau chuyén xuong dui trai do bénh xwong
hoa da. Tien can gia dinh c6 nguoi chi bi xwong hoa da.
Bénh nhan dugc phau thuét nan, ket hop xuong nep vit
khoa va sinh thiét ngay 21/7/2020.

Ngay 18/4/2021, bénh nhan lai bi truegt chan té tai nha,
chan do4n gy bénh ly duéi mau chuyén xwong dui phai
do bénh xuong hoa da. Ngay 23/4/2021, bénh nhéan
dugc phau thuat nan, két hop xwong nep vit khoa va
sinh thiét.

Két qua sau mo (3 nam ddi v6i xwong dui trai va 2 nam
3 thang ddi v6i xuong dui phai) xuong dui 2 bén lanh
t6t, bénh nhan di lai binh thuong.
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Hinh anh lanh xwong va chirc nang tot
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Truwong hop 2

Bénh nhan nit, 18 tudi, nhap vién ngay 9/7/2020 do dau
hang phai do truot chan té, chan doan gy bénh ly 1/3
trén xwong dui phai do bénh xuong hoa da. Tién cin
bénh nhén bi gay 1/3 trén xuong dui phai cach 3 nam
da duoc mo két hop xuong, tién cin gia dinh khong ghi
nhan bat thuong. Bénh nhan dugc phau thuat nan, két
hop xwong nep Vit khda va sinh thiét ngay 22/7/2020.
Sau d6 bénh nhan lanh xuong va di lai binh thuong.

Théang 12/2021 bénh nhan lai bi trugt chan té, gay lai
1/3 trén xwong dui phai va dugc mo két hop xwong nep
vit khda. Sau mo 22 thang xuong lanh tét va bénh nhan
c6 thé di lai binh thuong.

Hinh dnh mé ngay 22/7/2020

m

Hinh anh xwong lanh va chirc nang tot
sau mo 22 thang

Truwong hop 3

Bénh nhan nir, 9 tudi, nhap vién ngay 9/10/2023 do té
ngd tai truong hoc. Chan doan gay bénh ly 1/3 trén
xuong dui do bénh xuong hoa da. Ngay 13/10/2023
bénh nhan dugc phau thuat két hop xuong nep vit khéa.
Ngay 11/7/2024, bénh nhan bj té nga tai nha, chan doan
gdy bénh 1y 1/3 trén xwong dui trai va gay co xuong dui
phai do bénh xuong hoa dé/gdy bénh ly 1/3 trén xwong
dui phai da mo 9 thang. Ngay 2/8/2024, bénh nhén
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dugc phu thuat két hop xuong nep vit khoa 2 bén. Sau
mo 10 thén‘g bénh nhan da c¢6 dau hiéu lanh xuwong, 6
the di lai bang khung khong dau.

- .

Hinh anh lanh xwong sau 10 thang
3. BAN LUAN
3.1. Pic diém bénh xwong héa da
Bénh xuong hoa da 1a bénh do sy that bai chung cua
qua trinh tai tao xwong, cac huy cét bao cé chirc ning
bat thuong. Sy tiéu xwong khong di dan dén sy tich tu
qua nhiéu chat nén xuong, gdy ra xuong cung, dac va
mat ong tuy. Su phat trién xuong khong binh thuong
dan dén xuong ngin va rong hoic dai va mong, dé gay.
Giay xwong thuong la duong gay ngang cé thé do chan
thuong nhe [5].
Trong nghién ctu cua ching toi, 3 truong hop duoc
phét hién do chin thuong nhe va gay bénh 1y dau trén
xuong dui. Chan doan bénh xuong hoa da dya vao co
ché chan thuong, hinh anh X quang va két qua giai phau
bénh sau mo. Tién can gia dinh c6 ghi nhan ¢ 1 truong
hop va 2 truong hop khdng ghi nhan gi bat thuong.
Nghién cttu cua Aslan A va cong su cho thiy khoang
50% bénh nhan xuwong hoa da khong co triéu chirng 1am
sang, chan doan tinh c& hoac dya trén sy hién dién cia
gdy xuong (40%) [1]. Gié tri xét nghlem thuong trong
gigi han binh thuong, c6 thé c6 thiéu mau nhe va ting
nong do phosphatase kiém trong mau. Tién sir gia dinh
hoic tién st bénh nhan c6 thé phat hién giy xwong
truée do. Tridu chang phd bién nhat khi nhap vién 1a
dau va gy xuong.

Thé ADO lanh tinh ¢ ngudi trudng thanh, xuwong dé bi
gy do tang mat do xuong va xo cung xuong Vi tang
ty Ié gy xuong hang va dau trén xurong dui. Benichou
J.D va cong su nghién ciu 42 bénh nhan xuong hoa da
thay ty l¢ gy xwong 1a 78%, s6 lan giy xuong trung
binh 1a 4,4, vi tri gdy xwong thuong gap nhat 1a xuong
dui [3].

3.2. Thoi gian lanh xwong

Nghién ciru ciia chling t6i 3 ca xwong giy lanh tdt, thoi
gian lanh trung binh khoang 1 nam.

Trong bénh nhan xwong hoa da, khé dat dugc su lanh
xuong va dé bi nhiém trang. O nhiing bénh nhan xwong
hoa da thudng xuyén gap céc van dé vé huyét hoc, qua
trinh tao mach tai chd ciia xwong bi xao tron, dan dén
kha nang chéng nhidém tring thap. Néu nhiém tring xay
ra sau phau thuat, viéc can thiép diéu tri nhiém tring
can triét dé hon va trong thoi gian dai hon [10].

Thoi gian lanh xuong trong gay xuong cua bénh xuong
hoa da thudng dai hon so vdi gy xuong thong thuong.

Do d6 viéc chiu lyc va mang vat nang can duoc han ché
trong thoi gian dai hon. Thoi gian lanh xuong trong gay
xuong do bénh xuong hoa da trung binh khoang 1 nam.
Thoi gian lanh xuong thay doi khac nhau theo d6 tudi
va xuong gay, trong nghién ctru cia Chhabra A va cong
sur la 11 thang [7], ctia Aslan A va cong su la 12 thang
[1]. Yigit S va cong sy hdi ciru 9 truong hop, tudi trung
binh 14,1; lanh xuong trong tat ca cac trudng hop véi
thoi gian trung binh 8,3 thang [10]. Téc gia cho rang
nghién ctu tudi bénh nhan tré hon va gy xwong canh
tay s€ lanh nhanh hon so voi gdy xuong dui trong cac
nghién ctru khac.

Str dung xuong ghép tu than khong dugc khuyén
khich vi nguy co gy xuong méi, nhiém tring & vi tri
ldy xwong va chét luvong xwong khong cao [10]. Viéc
str dung xuwong nhéan tao (BMP) thay thé xwong ghép
tu than dé ho trg lanh xwong ciing 1a mot lya chon.
Co rat it béo céo st dung BMP trong diéu tri phau
thuat bénh xwong héa da [10]. Rafig | va cong su da
bao cao thanh cong khi ghép xuong dong loai va BMP
cho bénh nhan gay xuong canh tay khong lanh xuong
do bénh xuong héa da [9]. Tac gia cho rang viéc st
dung BMP trong giy xuong dudi mau chuyén xuong
dui s& thuc day nhanh qua trinh lanh xuong. Tuy
nhién trong ca 2 nghién ciu, xuwong ghép dong loai
dugc loai bo do nhiém tring sau phau thut. Do d6
tac dung cua xuong ghép ddng loai dbi véi quéa trinh
lanh xuong gy van chua duoc Chung minh rd rang.

Theo nghién ciru cita Yigit S va céng su, su lanh
xuong dugc ghi nhan trong tat ca cac truong hop, mac
du c6 2 truong hop cham lanh xuong & gy dudi mau
chuyén xuong dui va 3 trudng hop giy thian xwong
dui [10]. Tac gia khdng stir dung ghép xuong tu than
khi thuc hién phau thuat cb dinh nep vit hoic BMP
khi nhitng truong hop lanh xuong cham; cho ring
viéc theo doi chat ché va han ché chiu luc 1a diéu can
thiét giup lanh xuong giy.

9 Crossrefd 191 m
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3.3. Lya chon phwong phap diéu tri

Viéc chon lya phuong phap phiu thuat dya trén nhiéu
yéu t6. Hu hong va gy dung cu la bién chiing chinh
trong phau thuat, tir 46 dan dén thoi gian phau thuat kéo
dai, chay mau nhiéu, ton thwong mang xuong va mo
mém. Nhitng yéu té nay s& gian tiép hay truc tiép dan
dén mot loat cac bién ching sau phau thuat nhu cham
lanh xuong, khong lanh xuong, nhiém tring, viém
xuong tuy. Bari M.M va cong su béo céo st dung bat
dong ngoai, nan chinh, khéng ma 6 giy diéu tri lanh
xuong sau 22 tuan cho 1 bénh nhan nir gy bénh ly 1/3
trén xuwong dui [2].

Bhargava A va cong su cho rang xwong bénh nhan
xuong héa da rat cimg va xo cung. Viéc ¢b dinh khi
phiu thuat can thay d6i miii khoang thudng xuyén va
1am mat xuong dinh ky trong khi khoan. Diéu nay gidp
ngan ngua hoai tir xwong cling nhu tinh trang long va
nhiém triing cua dung cu sau dé [5].

Trong céc tai liéu gay xuong dui kinh dién, dong dinh
noi tay (IMN) dugc thuc hién nho kha nang chiu luc co
sinh hoc tét hon va dé bén cua dung cu, nhung c6 thé
khéng tiép can duoc 6ng tuy trong bénh xwong hoa da
[6]. Trong bénh xwong hoa d4, phau thuat IMN cé thé
mat nhiéu thoi gian hon so véi gay xuong théng thuong
(1au hon tr 1-4 gio), miii khoang thuong xuyén bi gay
va mat nhiéu mau.. Yigit S va cong su khuyén nén su
dung dinh dan hdi titan noi tay (TEN) & tré nho bi
xuong hoa da c6 6ng tiy mé va dau xuong khong dong
[10]. Viéc nay nhanh hon dat nep vit trén xuong dui &
bénh nhan xuong hoa d4. Tuy nhién tac gia khong thdy
bat ky nghién ctru nao vé ky thuat nay trong y van.
Trong qué trinh ¢4 dinh bang nep, cac vung chiu luc
xay ra xung quanh céc 13 vit va dau Nep lam téng nguy
co gy xuong [10]. Luc xay ra & dau gan xuong dui rat
cao, do d6 nén sir dung nep dai dé ngan ngira giy xuong
quanh nep va phan tan luc Ién toan bo xwong [4].
Hiyama S va cong su dat dugc két qua tdt khi sir dung
nep khoa diéu tri cho 2 truong hop giy dudi mau
chuyén xuong dui [8]. Aslan A va cong su dat duoc su
lanh xwong khi st dung nep cho 2 truong hop giy dau
trén xwong dui [1]. Ca 2 bao cao khdng gap phai su that
bai vé dung cu nhung ho déu bi giy miii khoan trong
qua trinh phau thuat. Chawla A va cong sy béo céo 3
truong hop bi gay xuong dui, xuwong chay, xuong canh
tay, xuong banh ché dugc diéu tri phau thuat cé dinh
bang nep. Két qua gy xwong do stress xung quanh nep
xay ra ¢ 3 truong hop, gy vit 3 truong hop, nhiém
tring vét mo va khong lanh xuong & 1 bénh nhan [6].
Trong nghién ctru cta ching toi, 3 truong hop gay dau
trén xuong dui dugc mé két hop xuong bang nep vit
khoa, két qua lanh xuong va chirc nang tét.

4. KET LUAN
Phdu thuat la mot phuong phap diéu tri higu qua gay
bénh Iy dau trén xuong dui do bénh xuwong hoa da. Mac

du c6 thé gap phai nhung kho khan vé phau thuat do
xuong ctng nhung rat gion d& gy, nan chinh va khoan
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xuong kho khin, thoi gian lanh xuong dai va nguy co
nhiém tring cao sau phau thuat. Tuy nhién gay bénh Iy
dau trén xuong dui do bénh xuong hoa da cd thé didu
tri thanh céng bang nep vit khéa ma khdng can sir dung
thém bat ky vat liéu ghép nao. Su thanh cong cua diéu
tri phu thudc vao viéc lya chon phuong phap két hop
xuong bén trong va cach tiép can ti mi trong qua trinh
phau thuat.
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