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PATIENT INFORMATION — IN DEPTH

Tinh trang khOp
qua linh hoat va HOi1
chUng Ehlers-

Danlos

D&u hiéu dién hinh cla tinh trang khOp qua linh ddng: ngon tay cai co thé ubn cong

ngU'gc vé phia céng tay.

Dagger9977 / Wikimedia Commons, CC BY-SA 3.0

Trang nay du'gc dich béng may va chUa du'gc bac st ki€m tra. Ban tiéng Anbh |3 ban chinh thife.

Nhirng cam gidc ma ban dang trai qua

C6 thé tlr trudc dén nay ban ludn 1a ngudi c6 “khdp goi linh hoat”, c6 thé uéh cong ngédn tay céi vé phia cang
tay, dudi thang khuyu tay vu'gt mUc binh thudng, hodc uéh minh thanh nhirng tu th& khién ngudi khac phai
nh&n mit. D61 v&i nhiéu ngudi, tinh linh hoat nay chi 1a mdt d3c diém v6 hai va hoan toan khong gay ra van

dé gi.

Tuy nhién, d61 v&i mOt s6'ngu'di, diéu nay lai di kém vGi nhing hau qua. Cac khdp van ddng vugt qud pham
vi binh thudng c6 thé gay dau, ddc biét la sau khi van ddng hodc vao cudi ngay. Ban c6 thé€ nhan thdy mot s&’
khGp phat ra tiéhg “cach cach”, cim giac 16ng 180 nhu sap trat khdp; doi khi chiing thuc sy trat ra khéi vi tri. O
chi trén, vai, cac kh@p ngén tay nho va khdp ngdn tay céi la nhing vi tri thudng gap nhat: vai ¢ th€bi trat
mOt phin (goi la trat khdp tam thdi) hodc trat hoan toan; cic ngdn tay cé th€ uén cong theo hudng khong
binh thudng; khGp ngén tay céi ¢ the mat 6n dinh khi ban ndm chat hay kep vat. Nhirng chan thuong
dudng nhu mat nhiéu thdi gian d€ héi phuc hon du kién, va cuing mOt khdp c6 th&€lién tuc gy phién todi cho

ban.

Tinh trang kh&p linh hoat thudng di kém vdi nhiéu dac di€m khac. Mot s6'ngudi c¢é lan da mém, d&€'gidn va
dé&bi bim tim. Nhiéu ngu'di than phién vé tinh trang mét mdi khong tudng xUng v&i mUrc d6 van dOng,

chéng mdt hodc tim dap nhanh khi dirng day, cung cdc triéu ching tiéu héa nhu day hoi hodc trao ngu'dgc
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axit. Khéng phai ai cling gdp phai tat ca céc triéu chirng nay, nhung néu nhiéu dau hiéu trén xuit hién cuing

vOi tinh trang kh&p 1ong, chung ¢6 thé ¢6 lién quan v3i nhau.

Diéu gi dang thu'c su xay ra

Céac khdp ctia ban dugc gil chdt va h&' trg bdi mo lién két (day chang, gin va mang bao quanh méi khdp);
thanh phén chinh c&t tao nén mé nay la mdt loai protein goi 1 collagen. & nhifng ngu'di bi chitng khép qua
linh ddng, collagen va md lién két c6 A6 déo dai va dan hdi cao hon so vdi binh thudng. Do d6, cic ciu truc

h& trg nay cho phép khdp di chuyén vugt ra ngoai pham vi binh thudng.

Tinh trang nay ndm trong mot phé&'bién the. O mot dau ph& la chirng kh&p qua linh ddng don thuan - tinh
trang khong gay ra bat ky van dé gi. Khi cac khdp 1dng 1éo bat dau gay dau, mat &n dinh hodc danh dén chan
thUong t4i diéh, cac bac si goi d6 1a réi loan thudc phdkh&p qua linh ddng. O du kia ctia pho'1a hdi chlrng
Ehlers-Danlos dang kh&p qua linh d0ng (hEDS); & day md lién két cang déo dai hon nita va thudng di kem
v&inhiéu triu ching toan than (da, d&€bam tim, mét moi, roi loan tiéu hda, chédng mdt va cac triéu ching thin
kinh tu cht). Gilta cdc mUrc d0 nay khong c6 ranh gidi rd rang; vi tri ciia m8i ngudi c¢é thé thay déi theo thdi
gian. D& x4c dinh chinh xéc, cic bac s thudng st dung b bai kiém tra gap kh&p goi Ia thang diém Beighton,

két hgp v&i viéc xem xét toan b tién sif bénh ctia bénh nhan.

Ly do tat ca nhirng di€u nay anh hudng dén kh&p 1a vi: khi cc cali tric hd'trg thu ddng (day chang va mang
bao kh&p) khong gilt khdp chac chdn nifa, kh&p bubc phai dua nhidu hon vao cic cO xung quanh d€ gilt 6n
dinh. Néu cic cO nay khde manh va phoi hgp t6t, khdp sé van gilt nguyén vi tri. Ngu'dc lai, khi cic cd mét moi
hodc chua dugc rén luyén ddy du, khdp cb th€bi trugt ra khoi vi tri, gdy dau d&n; theo thoi gian, tinh trang
nay c6 th€ khién khdp bi hao mon nhanh hon mUc binh thudng.

C6 mOt ddc diém déang chi y lién quan dén khdp vai. Trong khi mOt chadh thuong don 1é cé thé khién khdp
vai binh thudng bi trat v&€ mot hudng, thi khGp vai 1éng 1éo lai d&€ mat 6n dinh theo nhiéu hudng cung ldc:
tru'Qt vé phia trudc, phia sau hodc xudng dudi. Céc bac si goi tinh trang nay 1 mat &n dinh da huwéng. Dicu
nay cling c6 nghia 1a nhirng kh&p vai nay thudng bi trrgt mdt phan réi tu tr& vé vi tri ban dau (trat khép
tirng phan) nhiu hon 1a bi trat hoan toan. Diéu nay rat quan trong vi dy chinh la dang mat 6n dinh phan

Ung t6t nhat v&i viéc rén luyén kiém soat cO bap, va it dap Ung v&i phuong phap phiu thudt don thuin.

Nhirng gi ching t6i cé thé€ lam

Thong diép quan trong nhit la: tinh trang khdp qua linh ddng va hEDS khdng th€ chira khoéi, nhung hoan
toan c6 th&ki€m soat dug’c. Nén tang cia vi€c ki€m sodt nay khong phai la thudc hay phiu thudt, ma la xay

dung sirc manh cho céc co gitip 6n dinh khép.

Vatly tri liéu va cdc bai tap tang cudng sUfc manh 1a phuong phép cht dao. MOt chuyén vién vat ly tri liéu

hi€u 6 vé tinh trang kh&p qua linh dOng sé cung ban rén luyén kha ndng ki€m soét va stc manh cho cic khdp
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giy phién todi nhat. a1 vdi chi trén, d6 thudng 1a cdc cO viing ba vai, cd chép xoay, ciing cdc cd nho diéu
khién ngén tay cdi va cdc ngén tay. Muc tiéu la huan luyén céc cd nay dam nhi€m vai trd 6n dinh khdp ma cac
day chang khéng con 1am t6t du'gc nifa. Day 1a mOt chuong trinh luyén tdp dan dan, kéo dai chlf khéng phai

giai phédp tUc thoi; tuy nhién, né lai la yéu &' quyét dinh giip hdu hét moi ngu'di cai thién tinh trang stc khoe.
Bén canh d6, mOt s6'bién phép khac cling h§'trg hiéu qua:

* Ki€m soat cwdng dd hoat dong va bao v€ khdp: phan b& cic hoat ddng trong ngay hop ly, tranh cac tw
th& vUgt qud gidi han vin ddng giy cing thdng cho khdp yét, déng thoi diéu chinh céch thuc hién cc
cong viéc doi hoi stc luc hodc lap dilap lai.

* Deo nep va dan bang: chi sif dung c6 chon loc d& h&'trg khdp trong giai doan luyén tap ting cudng sl
manh hodc khi con dau bung phat; khong nén dung nhu phuong tién hé'trg vinh vién.

* Ki€m soat con dau: dp dung cic bién phap don gian, d6i khi dung thuéc, dong thdi chu trong gidc ngn,
mUc dd mét mdi va céc triéu ching toan than khic; vi tat cd nhirng yéu t6'nay déu anh hudng dén cdm

giac dau & khdp.

Phiu thudt chi dugc can nhdc mdt cach than trong. D61 v6i céc bac si phau thudt chi trén, day 1a diém rat
quan trong. Khi mQt kh&p (thudng la khGp vai) bi trat khdp nhiéu 14n du d3 thuc hién vat ly tri liéu day du,
ldc 6 md&i c6 thé can nhac phau thudt d€ 6n dinh khdp. Tuy nhién, chinh m6é mém cé dd dan héi cao khién
kh&p bi long 1éo tir ddu cling khién cdc phuong phép phau thudt 6n dinh khdp khong dat hiéu qua bén virng
va c6 thebj gifin ra theo thdi gian. Vi vdy, phau thudt chi dugc 4p dung cho nhitng trudng hop dudc chon loc
k{ ludng, v4i viéc tinh dén tinh trang khdp qua linh d0ng ctia bénh nhan; d6ng thoi ludn di kém chuong
trinh tdng cudng sifc manh ca tru’dc va sau m&. Chinh qua trinh phuc héi chlfc ndang nay mdi la yéu t6'bao vé

két quéa phiu thuat.

Nhirng di€u c6 th€ mong dgi

Tinh trang khp linh hoat qua mUc 1a m&t dac diém ciu tao tU nhién cta cO thé, nén né khong th€ biéh mat

hoan toan. Tuy nhién, tdc d0ng ctia nd c6 thé thay d6i ddng k&€ néu dugc quan ly ding cach. Nhiéu ngu'di kién
tri thurc hién cdc chuong trinh tang cUdng stc manh cd bap nhan thay cac khGp trd nén 6n dinh hon nhiéu,
con dau giam di, va tinh trang tru'0t khdp, trat khdp cling it xay ra hon. Su tién bd thudng dién ra i tr chl
khong d6t ngdt; cin mat vai thang mdi thay két qua ré rét. D€ duy tri nhing cai thién nay, diéu quan trong la

tiép tuc rén luy€n co bap lau dai thay vi nglng tap luyén khi d3 thay cai thién.

Ban nén coi day 1a mdt méi quan hé hop tac 1au dai véi co the minh, ch(f khéng phai 1a mot van dé chi cin giai
quyét mOt 12n 1a xong. C4c dgt bung phat van c6 thé xay ra, ddc biét sau khi bi 6m, trong giai doan tang
trdng nhanh hodc khi it van d0ng; din dan ban sé& biét cidch nhan biét cc dau hiéu s&m va ngdn chdn chung.
Néu c6 kem theo céc triéu chirng khac nhu’ mét méi, chéng mat, rdi loan tiéu hda, vi€c cham séc toan dién ca
nhlng vah dé€ nay cung vdi cic khdp thudng giup moi thlr d€’kiém sodt hon. V&i mOt k& hoach hop ly, hu hét

moi ngudi vin cb thé duy tri hoat d0ng va lam nhirng diéu quan trong d61 v4i minh.
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Khi nao nén di kham bAac si

* KhGp bi trat hoac 1&€ch ra khéi vi tri nhiéu 1an, ddc biét la khdp vai; hodc trudng hop trat khdp 1an didu
ma khong the trd lai vi tri binh thudng.

* Con dau gay khé khdn trong sinh hoat hodc ngay cang ndng hon dii d3 nghi ngdi va 4p dung cc bién
phap théng thudng.

* Tinh trang mat 6n dinh giy anh huwdng dén cudc song hang ngay: khé cAm nam, nang vat, lam viéc
hodc ngt dudc vi khdp lién tuc bi long 1éo.

* C4c van dé vé khdp mdi xuat hién hodc tiéh trién nhanh; hodc cam giac té, nglra ran hodc yéu & canh
tay, ban tay.

* Néu ban nghi ng® minh mac réi loan ph& hypermobility hodc hEDS va muon dugc chan dodn chinh xac
(ddc biét khi cdc khdp long 1éo di kem v&i cic triéu ching nhu da mong, d€bam tim, mét moi, chéng mat
hodc réi loan tiéu héa), viée tim dén bac si d€ dugc danh gid k§ Iudng la rat cAn thiét nhdm xay dung

phuong an diéu tri phi hgp.

Phan tich sau hon

Phan nay di siu hon mUc cin thiét d&€ban c6 th€ dua ra cic quyét dinh diéu tri. Tinh trang khdp qué linh
ddng xUng dang du'gc nghién c(fu k§ hon; tuy nhién, quan di€m cho rang cac khdp léng 1éo 1a do van dé lién
quan dén gen collagen, va réng chi cAn phat thudt Ia ¢6 th€ lam clng cic kh&p niy, hoan toan khong phit hop

v0i céc bang chiing khoa hoc hién cé.

DANG PHO BIEN NHAT KHONG CO NGUYEN NHAN DI TRUYEN NAO BU'QC XAC DINH

Phan loai quoc té' ndm 2017 cdng nhan 13 dang cta hdi chirng Ehlers-Danlos. Trong s6°d6, 12 dang 1a do cac
dot bién & 20 gen di du'gc x4c dinh; viéc chan doén chinh x4c cho 12 dang nay doi hoi phai 6 két qua xét
nghiém phan i [1].

Dang th(r 13 12 h0i chirng EDS dang siéu co gidn - dang ph& bién nhat mdt céch vugt trdi - va cd s& phan tf
giy bénh cia n6 van chura dug’c biét ré [1]. Hién chua c6 xét nghiém gen nao danh cho dang nay. Day 1a
dang duy nhat dudc chin dodn hoan toan dua trén cdc tiéu chi 1am sang; vi vay viéc chidn dodn cé thé€ mang

tinh cha quan, giy cam gidc khé chiu so vdi cac bénh 1y c6 két qua xét nghi€ém phong thi nghiém lam can cU.

Diéu nay c6 ¥ nghia quan trong trong viéc giai thich vé cdn bénh nay. Viéc cho réng tinh trang siéu co giin
“phét sinh tUf nhirng khéc biét di truyén & c4c gen collagen” 1a ding d6i vdi cac dang EDS c& dién va dang
mach mdu, n0i cic dot bién gay bénh da dugc xac dinh. Con d6i v&i hdi chirng EDS dang siéu co giin, dé chi
la mOt gia thuyét hgp ly ch(r chua phai la sy that da dugc chirng minh. Thuc t&la chung ta ¢é th€ mo6 ta chinh
x4c cac dac di€m ctia md bi anh hudng, nhung van chura xac dinh du'gc nguyén nhan phan tlf gdy bénh.
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THANG DIEM BEIGHTON DANG TIN CAY HON NHIEU SO VOI1 NHAN BPINH CHUNG

Thang di€m Beighton gém 9 di€m thudng bi coi 1a phuong phép thé so va phu thudc nhiéu vao ngu'di danh
gia. Tuy nhién, nhifng chi trich nay khéng c6 cd s&. Mot phan tich hé théng trén 1.333 ngUdi tham gia cho
thay thang di€m nay cé d0 tin cdy gilta cdc ngudi dénh gid va d0 tin cdy ndi tai & mUc tir kha cao dén xuat

sac; didu nay ding v&i cd nhirng ngu'di danh gid c6 nén tang va kinh nghiém khac nhau [2].

Vi vay, phuong phép do Iudng nay hoan toan dang tin cdy. Han ché'thurc su lai ndm & chd'khéc: thang diém
nay chi danh gi cc ngén tay tt, ngén cai, khuyu tay, §au gbi va cOt sdng; mOt két qua tot trén thang diém nay
chi phén 4nh m(fc d6 16ng khép toan than, chlt khéng dudc thiét k& d& danh gid d6 6n dinh ciia riéng mot
khd@p vai nao.

TINH TRANG KHOP QUA LINH DONG €O THE DU BAO DIEU Gi POI V&I CHI TREN?

Day la con s6'quan trong cin luu y trong cic phong khdm diéu tri vai. MOt phén tich tdng hgp va nghién clru
hé théng trén 2.335 van dOng vién cho thay tinh trang khdp qud linh ddng ¢ lién quan dén viéc nguy co
chan thurong vai tdng gap ba 1an [3]. Céc téc gia cling than trong vé chat lugng ctia cac bang chirng nghién
clru, nhung xu hudng va mUrc d6 dnh hudng thi khé cé the phtt nhan.

Nguy cd nay khéng chi gidi han & chi trén. Tinh trang 16ng kh&p toan than ciing ¢6 lién quan dén ty 1& that
bai ciia mé ghép cao ho'n ciing két qua diéu tri kém hon sau phau thudt tai tao day chang chéo trudc [4];

diéu nay cho thay cing m0t loai mé v&n cé phan Ung tu'ong tU & cdc kh&p khac nhau.

PHAU THUAT iT HIEU QUA HON; CAC CON SO CUNG RAT cU THE

Day la phan trong cac tai liéu nghién c(ru it d€' chiu nhat nhung lai h{ru ich nhat.

MOt phan tich tdng hgp va phan tich thong ké trén 1.769 bénh nhan cho thay nhitng ngur'di mac hodi chlrng
Ehlers-Danlos khi thurc hién phau thudt thay kh&p toan phan cé nguy cd cao hon dang k& mac cac bién ching
nhu phéu thudt stra chifa do mei nguyén nhan, tinh trang khdp khéng &n dinh, 16ng khdp vé trung va
cac biéh chirng vét mé&' [5]. MOt nghién clru khic vé& két qua phiu thudt chinh hinh & cc bénh nhian mac héi
ching Ehlers-Danlos cfing di dén két ludn twong tu: két qua diéu tri kém hon so v&i din sd'ndi chung, va ty 1&

bién chirng cling cao hon [6].

Nhitng diéu trén khong c6 nghia Ia phau thudt 1a khéng nén thu'c hién. Chiing chi cho thay 10i ich du kién tir
phéu thudt thap hon va ty 1& biéh chlrng cao hon so v&i céc con s&’ dUdc ghi nhdn & dan s6'ndi chung; vi vy
ngU&ng chi dinh phiu thudt cling cin dugc didu chinh tudng (ng. Néu ban c6 md mém débi gidn, cac ty 1é
thanh cong dugc cong bd trudc day hdu nhu chua duge do ludng trén nhirng ngudi cé dac di€ém gidng ban.
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pOI V&I TRUONG HOP VAI KHONG ON DINH, PHUC HOI CHUPC NANG KHONG PHAI LA GIAI PHAP
THAY THE

Tinh trang vai khéng &n dinh theo nhiéu huéng - tlfc 1a vai 1éng 1éo & nhidu phuong huéng thay vi chi bi trat
kh&p & mOt hudng - 12 van dé dién hinh ca tinh trang vai qué linh hoat; day cling 1a vi du rd rang nhat cho

ludn di€m néu trén.

Trong nhirng trwOng hgp can phiu thudt sau khi phuc hdi chlfc ndng thu'c su that bai, cA phuong phép khau
chdt mang bao khdp ndi soi 14n phuong phép chinh stfa mang bao khdp m& déu cho ty 18 téi phat tinh trang
khong &n dinh, kha ndng trd lai tap luyén the thao va cic bién chirng tuong duo'ng nhau [7][8]; trong d6
phuong phap ndi soi giy ra it tinh trang cUng kh&p sau phiu thudt hon [9]. MOt ki thudt cii la lam co rut
mang bao kh@p bang nhiét lai cho két qua kém déh mUrc cac phan tich téng hgp khuyén cédo khong nén ép
dung phuong phéap nay [9].

ThU tu thu'c hién cdc budc diéu tri mdi la diéu quan trong. Tat ca cdc nghién clru déu xem phéiu thudt la budc
tiép theo sau khi phuc héi ch(fc ndng that bai, chlf khéng phai 12 phu'ong 4n thay thé; bdi viéc siét chdt mang
bao kh&p khong lam thay déi ban chit mé cau thanh nén nd, va cic cd van la thanh phan duy nhét trong hé

thong nay cé th€ dugc tang cudng sU'c manh.
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