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Chinh hinh nhi 1a mét chuyén khoa sau trong y B Xwong chay xoay
khoa ¢4 nhiém vy 1a phong ngira va diéu trj cac vao trong Xuong
bénh 1y co xuwong khdp cia tré em. Vao nam 1741, chay xoay vao trong
Nicholas Andry, gido su y khoa tai truong Pai Hoc thuong co tinf cach

. > : : ; di truyén. Nhiéu bénh
Paris, xuat ban céqg trinh mo té cac phuong phap ly co xwong khép cé
phong ngtra va diéu tri cac bién dang & tré em co ché di truyén theo
[A]. Ong d3 két hop hai tir Hy Lap, orthos, nghia gien. .
la théng, va paidios, tré¢ em, thanh mot tur, “ortho-
pedics,” va tir nay tré thanh tén cua mot chuyén
khoa c¢6 nhiém vy bao ton va phuc hdi hé théng
co xuong khép: chin thuong chinh hinh. Chinh
hinh nhi 1 trung tim ciia chuyén khoa chin thuong
chinh hinh, can cit vao su chu trong nguyén thuy
clia gido su Andry vao Itra tudi tré em, do phan 16n
cac bénh 1y chinh hinh xudt phat tir giai doan phat
trién ban dau, va cudi ciing boi vi chinh hinh nhi la
mot chuyén khoa sdu rt nang dong va hap dan.

A Andry’s Tree

C Cac giai doan tang

i Kié:n thue Vé sy tang truong, phat trién binh thuong va bét thuong 1a Giai doan Thoi gian trwéng Tang trudng
dicu can thiét dé hiéu dugc chinh hinh nhi [B]. Kién thirc nay gitip chung Phoi s&m 0-2 tuan c6 thé chia thanh 6 giai
ta hi€u ve h¢ thong co xuong khop, co ché sinh bénh va xur tri tot hon Phoi 2_8 tudn doan.

cac bénh 1y chn thwong chinh hinh & tré em.

Qua trinh ting truong dugc chia thanh 6 giai doan dé d& dé cap dén Thai _ 8 tuan d?n k‘hl sanh
su tang trudng, phat trién binh thuong va bat thuong [C]. Trong giai doan Nh nhi Chao doi-tuan
dau tién, c6 sy hinh thanh céc té bao sinh san - giao tur. Tré nhé 2 tudi dén tudi day thi
Tang trwéng binh thwong - Normal Growth Thanh thiéu Chuyén tiép qua trudng
Trong qua trinh phat trién binh thuong, cic té bao ting trudng, biét hoa, nien Ll
di chuyén va trong mét so truong hop s€ chét di dé tao ra mot ca thé
trudng thanh va binh thuong.
Giao tr - Gamete D Taogiaoter Tring

Giao tir 1a mot tir chung dé mo ta trimg va tinh tring. Trong qua trinh tao
giao tir, sy phan bao di chia ntra s6 nhim sic thé. Chit lidu di truyén,
¢6 thé chura cac gien khiém khuyét, duoc t6 hop lai, tao ra trimg va tinh
trung trudng thanh [D].

va tinh trung dwoc
thanh 1ap sau hai lan
phan chia giam phan,
chia d6i s lwgng nhidm
séc thé va shuffle chat
liéu di truyén. Sw thu
tinh két hop chét liéu di
truyén ctia cha va me
dé tao ra mot ca thé duy
nhét.

Giai doan pho6i s&m - Early Embryo
Giai doan phoi som nay dai 2 tudn, bit diu tir khi thu tinh dén khi phoi
bam vao tir cung lam t3.

Tuan dau tién Trong tudn déu tién sau khi thy tinh, hop tir phan chia melatic
lién tiép nhiéu lan khi hop tir di chuyén theo voi trimg vao tir cung. Hop _—
tir tré thanh phdi du, roi phoi nang. Phoi nang bam vao mit sau tir cung. T
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A Dia phoi 3 1a Ong than kinh déng. Lép trung bi biét héa thanh cac
khoanh da, co va xwong.

Tudn thir 2 - Second week Trong tudn nay, khoang 6i (amniotic
cavity) va dia phoi 3 14 (trilaminar embryonic disc) hinh thanh [A]. Phoi
som thudng siy néu c6 mot khuyét tat di truyén nghiém trong hoic gay
tr vong. Trong 2 tudn diu tién nay, phdi sém d& bj anh hudng boi cac
tac nhan co6 hai hon giai doan phdi sau nay.

Phoi - Embryo

Giai doan phoi c6 dac diém 1 hoat dong té bao nhanh va tao co quan.
Céc té bao biét hoa va trudng thanh, thuong thong qua qua trinh kich dan
(induction). Kich din 14 qué trinh cac té bao bao quanh s& tac dong 1én
céc té bao khac dé tao ra céc té bao mdi hodc md méi.

Tuan th 3 - Third week Déy la tudn dau tién cta tao co quan.
Trong tudn nay, xudt hién dia phéi 3 14, hinh thanh cac khiic nguyén
thily (somites) va tAm than kinh (neural plate) dong dé tao éng than kinh
(neural tube).

Tuén thr 4 - Fourth week Trong tun nay, c6 thé nhén ra cic nu chi
(limb buds) [B]. Cac khuc nguyén thily bi¢t hoa thanh 3 doan (segments).
Khoanh da (dermatome) tré thanh da, khoanh co (myotome) tré thanh
co, va khoanh xuong (sclerotome) tr¢ thanh sun va xuong. Go ngoai bi
dinh (apical ectodermal ridge) xuét hién & ngon ctia mdi nu chi. G nay
¢6 tac dong kich dan dbi véi trung mé chi (limb mesenchyme), thiic ddy
tang truong va phat trién chi. Cac khiém khuyét trong phat trién chi co
thé bat ngudn tir giai doan nay.

s Tl =
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B Phat trién trwdc sanh Biéu db nay tom tat sw phat trién clia hé thdng co xwong khop trong thai ky C Xoay chi trong thai ky Trong

phéi va thai.

tuan thr bay, chi trén xoay ra ngoai.
Chi dw@i xoay vao trong, dua ngc’)n
chan cai vao dwong gitra co thé.



Tuan thte 5 Hinh thanh ban tay nguyén thiy va trung mé dic lai
trong cac chi.

Tuan thir 6 Cac ngén tro nén 1d rang, trung mod dic tro thanh sun.

Tuan thir 7 Xuét hién cic ving 16m giita cac ngon. Qué trinh nay,
tao ra khop, két qua cua qua trinh chét té bao. Néu cac ngén khong tach
ra, s& gdy bénh dinh ngén (syndactylism). Trong tudn nay, chi trén va chi
dudi xoay ngugc chidu nhau [C, trang trudc]. Chi dudi xoay vao trong
dé mang ngén cai vao duong gitra, trong khi chi trén xoay 90° ra ngoai
dé mang ngon cai ra ngoai.

Tuan thir 8 Cac ngén tay tich hoan toan, phoi mang dang dép con
ngudi va hoan tit qua trinh tao cac hé théng co quan cin ban.

Bao thai - Fetus
Giai doan bao thai dic trung béi sw ting truéng nhanh chong va thay dbi
ti 16 gitra cac phin ciia co thé.

Tuan 9-12 Xuong ddu tién, xuong don, hoa cbt bing qua trinh
ling calcium trong mang (intramembranous deposition of calcium). Bo
xuong hinh thanh theo trinh ty tir so dén phin dudi, v6i chi trén phat
trién trude chi dudi. Didu nay khién chi trén can dbi véi co thé, con chi
dudi thi con ngén.

Tuan 13-20 Ting trudng tiép tuc nhanh. Chi dudi tré nén can déi va
hau hét cac xuong dugc ¢6t hoa. Giai doan bao thai dic trung boi sy
tang truong nhanh chong va thay déi vé ti 1é giita cac phan trong co thé.

Tudn 20-40 Tang truong tiép tuc va cac phan cia co thé tré nén
gidng voi co thé nhii nhi binh thuong.

M6 lién ket - Connective Tissue

Trong giai doan dau ciia bao thai, cdu tric co ban ciia mé lién két duoc
thanh 14p phan 16n tir hai gia dinh ctia cac dai phan tir - collagens va
proteoglycans.

Collagen
Collagen 1a mot gia dinh proteins chtra cac bo ba chudi xoén peptide [A].
C6 it nhit 14 15 loai collagen, nhung thudng gip 5 loai [B].

Sinh téng hop collagen bit ddu ¢ mang ludi ndi bao tuong, noi
téng hop phan tir co ban. O khu vuc ngoai bao, cé su thanh 1ap procol-
lagen. Chét nay duoc chuyén thanh fibrils va ting cudng cac thanh ndi
ngang dé tao ra collagen. Collagen 1a thanh phin chinh ctia mé lién két.

Bénh ly cta collagen kha phd bién Chung c6 thé nhe, chi giy
long 1éo khép [C], hodc ning, anh hudng dang ké dén chuc nang. Cac
bénh collagen ning dugc phan loai tiy theo vi tri khiém khuyét trong quéa
trinh sinh téng hop collagen.

Proteoglycans (mucopolysaccharides)

Proteoglycans 1a cac dai phan tir hinh thanh chit nén trong t& bao & sun
hyaline va cac mé lién két. Polypeptides hodc proteins gén vao glycos-
aminoglycan thanh proteoglycans [D]. Proteoglycans gén vao hyaluronic
acid bﬁng protein lién két tao mot két cum co trong lugng phén tu hon 1
tridu. Proteoglycans rat ua nude, va khi ¢ trong nuée, chung gin véi rat
nhiéu nude, nhidu hon trong luong cua ching, tao ra mot chét nén déo,
thich hop dé 16t trong bao khop. Sun hyaline dugc tao ra tir hai phin bang
nhau cta proteoglycans va collagen, va két hop voi nudce & véi lugng
nuée gip 3 1an trong lwong cua hyaline, tao ra mot mé dan hdi co kha
ning hap thy tuyét voi cac chin dong. Khiém khuyét trong qua trinh san
xudt cac phan tir phirc tap nay s& tao ra nhidu bénh Iy.

Cac bénh 1y & dong mucopolysaccharide (MPS) sinh ra tir sy thiéu
hut céc enzymes dic biét trong tiéu thé (lysosome) can cho su phan hiy
glycosaminoglycans. Co ché sinh cac bénh nay 1a sy tich iy trong té bao
quéa nhiéu cac phan tir bi phan hity do dang, dan dén cac bénh 1y hoai tir
v6 mach hogc chén ép tiy song.
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A Xoan collagen Bo ba chudi xoan peptide tao ra cau tric co ban.

Type Mo Bénh ly
| Xwong, gan, da Tao xwong bét toan
Il Sun, nhan nhay dia dém Loan san dét séng
1] Mach mau Hoi chirng Ehlers Danlos
\% Mang day
Vv Cac thanh phan phu cla
xwong

B Cac loai collagen Trong sb nhiéu loai collagen, cé ndm loai collagen
dwoc phan bo réng rai nhat.

C Triéu chirng Iam sang cua cac loai
collagen C6 nhiéu loai collagen khac
nhau trong cac bénh chinh hinh nhi. Tré
nay loan san khép hang trong phat trién
di kém tinh trang 1dng 180 day chéng cac
khop.

D Két cum proteoglycan Cac dai phan tir nay két hop voi nudc tao ra
mot chat nén déo (resilient) nhw sun hyaline..
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A Hinh thanh khép hoat dich Cac khép hoat dich dwoc hinh thanh dau
tién dwéi hinh thire trung mé co dac lai. Sau do, tao héc, tao sun, biét hoa

hoat mac, va cudi cung la tao xwong, hoan thanh cAu truc co ban.
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B Cét héa ndi sun Mot xwong dai dién hinh dwoc thanh 1ap truéc &
trung mo. Tao sun xay ra trwdc, tao xwong xay ra sau.
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C X quang cua xwong tré
so sinh X quang cho thay sw
c6t hoa nguyén phat clia bd
xwong. Phan Ién cac xwong
con & dang sun vao tudi nay.

Cac khép - Joints

Céc khop hoat dich (synovial joints) xudt hién dau tién duéi dang mot
khe (cleft) & trung mé rdi hinh thanh sun va héc (cavitation) [A]. Tao
héc hoan tit vao tudn thi 14, voi trung md trong (inner mesenchyme)
trd thanh hoat mac (synovium) va trung moé ngoai (outer mesenchyme)
trd thanh bao khép. Su phat trién khop binh thuong yéu cau cu dong
(motion), va ctr dong yéu cau mot hé thong co-than kinh hoat dong. Do
do, cac khop khiém khuyét thuong xay ra & tré ¢o bénh 1y than kinh co
nhu loan san tity (myelodysplasia) hodc bénh bt san co (amyoplasia).

Xwong - Bone

Xuong dugc tao ra tur qua trinh tao xuong (osteogenesis). Xuong ham
dudi va xuong don 1a cac xwong dau tién hinh thanh vao tuin thai thir 7
nho su tao xuong trong mang (intramembranous ossification).

Tao xwong trong mang - Intramembranous Ossification
Céc tao cbt bao (osteoblasts) biét hoa tir trung mo dé tao ra xuong tryc
tiép ma khong qua giai doan tao sun. Tang truong tiép tuc dién ra nho
qué trinh tao xuong dép 1én (appositional bone formation).

Tao xwong trong sun - Endochondral Ossification

Trong tudn thai thir 6, cac té bao trung mé biét hoa va chuyén thanh
céc té bao sun (chondrocytes) dé tao ra mot hinh miu cua khung xuong
tuong lai. Cac té bao sun phi dai va bét dau can xi hoa. Trong tuan tiép
theo, hinh thanh mang ngoai xwong va dén tudn thir 8, xuét hién hé théng
mach mau trong xuong [B].

Trong thai ky, céc trung tdm tao xuong nguyén phat (primary ossifi-
cation centers) xuat hién & than cac xuong dai [C]. Sy tao xuong xdy ra
trude tién ¢ dudi 16p mang ngoai sun (perichondrium). Trong 16p sun,
cac té bao phi dai thoai hoa. Tiép theo, mach méau moc vao trong va 161
ctia md sun héa thanh xuong dé hinh thanh trung tdm tao xwong nguyén
phét Qua trinh tao xuwrong trong sun dién ra & giira giai doan sun-xuong.
V& sau, cac trung tdm tao xwong thir phat (secondary ossification cen-
ters) xudt hién ¢ ddu cac xuong. Phin sun ndm gifta cac trung tim tao
xuong nguyén phat va thir phat trd thanh sun tang trudng (growth plate).

Ngoai trir xwong don, tat ca cic xwong & tryc gitta va hai bén khung
xuong (axial and appendicular skeleton) duoc tao ra tir sun va chuyén
thanh xuong nho qué trinh tao xwong trong sun. Qua trinh nay bt diu &
Xuong vai, xwong canh tay, xuong quay va xwong tru. Tao xwong dién ra
theo mot trinh tu, voi cac trung tim tao xwong xudt hién & cac tudi khac
nhau. Tao xuwong dién ra & tré gai som hon tré trai [D].

— Choém xwong N Nam
canh tay

— Ldi cau 0-2 thang 0-3 thang
~ Chém quay 1-6 thang 0-8 thang
____Chém dui 3-5 nadm 4-5 nam

X banh ché  1-6 thang 2-8 thang
_~ X ghe 1.5-3.5tubdi  2.5-6 tudi

1.5-3 tudi 1.5-5.5 tudi

D Céthéa Thoidiém xuét hién cac trung tam cét hda quan trong & ni va
nam.



Mang ngoai xwong - Periosteum

Duong nhu mang ngoai xuong dugc tao ra tr mang ngoai sun (perichon-
drium). Mang ngoai xuong cé kha nang tao xuong (osteogenic), cho
phép xuong ting trudng theo kiéu bdi dip theo chiéu ngang, va cung cép
mot 16p bao day, giup xuong thém déo dai va viing chic ¢ giai doan bd
xuong dang tang truong. Kha nang tao xuwong nay gitip xwong mau lanh
va sinh ra xuong méi.

Cac loai xwong - Bone Types
Xuong dang tang trudng c6 cac dac tinh gitp nhil nhi va tré nho ¢ tinh
mém déo va dan hdi cao hon xwong nguoi trudng thanh.

Xwong dét - Woven bone dugc tao ra trong giai doan bao thai.
Xwong ndy ¢6 cdu trac don gian, thanh phdn collagen twong déi cao
va mém déo hon xuong phién (lamellar bone). Xuong dét ndm & hanh
xuong cua xuong dang tang trudng va la loai xuong tao ra xuong non
(callus) sau khi gy xwong. Dic tinh mém déo nay rt cin thiét trong qué
trinh tré dugc sinh ra theo duong am dao.

Xwong phién - Lamellar bone Khong bao lau sau khi tré ra doi,
nhu cdu mém déo giam, xwong phién s& thay thé din xwong dét. Dén 4
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tudi, hau hét xwong dét da dwgc chuyén thanh xwong phién.

Cac trung tam cét hoa - Ossification Centers

Cac trung tam cé6t héa nguyén phat - Primary ossification
centers ¢ cac xuong dai thuong c6 mat trude khi tré chao doi [C, trang
trugc], trong khi cac trung tdm ¢t hoa & cac xwong nhé hon, nhu xwong
banh ché va phan 16n cic xuong & c¢b tay va cd chén, xuat hién & tudi
nht nhi [A].

Cac trung tam cét héa thir phat - Secondary ossification cen-
ters xuét hién & tudi nhii nhi va tré nho. Céc trung tim nay han véi trung
tam nguyén phat ¢ tudi tré 16n, thanh thiéu nién va thanh nién. Do xwong
tiép tuc truong thanh trong sudt thoi ky tré em va thanh thiéu nién theo
trinh tu hop 1y, mirc d hoa cbt khi xem X quang trg thanh tiéu chuan
danh gia muc dg trudng thanh cuia tré.

Tang trwéng xwong - Bone Growth

Do diy cua vo xwong gia ting trong sudt thoi ky tré em. Vi du, duong
kinh cta than xwong dui tang nhanh hon duong kinh cta long tiy xwong
dui. Hién tuong nay khién than xwong ngay cang day theo thoi gian.
Két qua 1a gia ting d6 ctmg, cAu trac xwong phién va ti 1¢ calcium trong
thanh phin, gitip xuong trudng thanh thém stic cing (tensile strength)
nhung giam mém déo. Céc bién ddi nay 13 nhiing yéu t6 quan trong tao
ra cac kiéu tén thuong xuong khac nhau theo d6 tudi nhii nhi, tré em va
nguoi 16n.
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Sun tang trwéng - Growth Plate
Sun tang truong cua cac xuong dai hinh thanh ¢ vi tri xen gilra hai trung
tam tao xuong nguyén phat va thir phat. Sun tang trudng phu trach tang
trudng xuong theo chidu dai. Céc té bao sun cua sun ting truéng trai qua
cac giai doan tang sinh (proliferation), bi¢t hoa (differentiation), bi¢t hoa
cudi ciing (terminal differentiation) va thanh 1ap (formation) xuong méi.
Céc sun tang truong véi kha nang ting truéng gii han hon ciing xuat
hién 6 cac vi tri khac. D6 1a 6 ngoai bién cac xuong tron nhu cac xuong
& ban chan, xuong sng va noi cac co bam nhu mao chau. Cac vi tri nay
duoc goi 13 sun ting trudng noi bé mat xuong (apophyses).

Sun ting truéng & cac xwong dai dién hinh dwoc chia thanh cac ving
phan anh cac khac biét v& hinh thai, chuyén hoa va chiic nang.

Vung dw trir - The Reserve Zone (RZ)

Ving nay nim ké cic trung tdm tao xuong thir phat va 1a ving tuong
dbi it hoat dong. ving RZ khéng tham gia vao qua trinh lam dai xuong
nhung RZ c6 chirc ning tao chit nén (matrix) va chirc nang dy trir. Ving
nay chira cic proteins va gien quan trong trong qui dinh kiéu hinh cua
té bao sun, nhu SOX-9.

Vung tang sinh - The Proliferative Zone (PZ)

Day 14 ving cac té bao sun gla ting sb luong va tang truong. Vung nay
¢6 tbc d6 chuyén hoa cao, ngudn cung cip mau, oxy, glycogen, ATP va
collagen phong phu g1up tang trudng manh. Cac con duong phat tin hi¢u
(s1gnal1ng pathways) von rét quan trong trong viéc didu chmh su gla
ting t& bao, dugc tim thiy & ving nay. Cac chét nay bao gdbm cac yéu
td tang truong giéng insulin (insulin-like growth factors) va yéu t6 ting
truong nguyén bao soi (fibroblastic growth factors); ca hai yéu t6 déu
hoat dong ¢ vung nay.

Vung phi dai - The Hypertrophic Zone (HZ)

Vung nay c6 3 khu vuc: truong thanh (maturation), thoai hoa (degener-
ation) va calci hoa tam thoi (provisional calcification segments). O ving
phi dai, cac té bao sun gia ting kich thudc va chat nén dugc chuan bi cho
sur calci hoa. Diéu nay c6 lién quan véi sy suy giam cung cip mau, oxy,
glycogen, va ¢o lién quan v6i sy phan hiy cac mucopolysaccharides két
cum va céc t& bao sun. Khu vuc calei hoa tam thoi c6 thé téng hop mot
collagen X dac biét dé tiép nhén calci.

Hanh xwong - The Metaphysis

Ving nay ¢6 thé tao mach mau, tao xuong va ty didu chinh hinh dang
(remodeling). Chét nén calci hoa duge don sach va céc xuong soi (fiber
bone) dugc tao ra rdi bi thay thé boi xwong phién (lamellar bone).

Ngoai bién - The Periphery

Vung nay bao gdm sun ting truéng va hanh xwong, 13 noi chu yéu d&
mic nhidm tring, u budu, giy xwong, cac bénh 1y chuyén hoa va noi tiét.
Céc vn d& ¢ syn ting truéng tao ra nhidu bénh co xuong khép quan
trong o tré em.

A Sun ting trwedng Hinh anh cét tlr sun tang trwdng ddu trén xwong dli, phdng to cho thdy mé hoc va téng trudng réi loan xay ra & cac vi tri khac nhau

clia sun tang tredng.



Vong quanh sun - Perichondral Ring
Vong quanh sun ctia LaCroix va rinh ¢t hoa (ossification groove) cua
vong Ranvier bao quanh sun ting truéng [B]. Cac céu triic nay nang d&
va mé rong sun tang trudng theo chiéu ngang.
Vong quanh sun cua LaCroix lién tuc voi mang ngoai xuong &
hanh xuong, tang sttc manh cua khu vuc hanh xuong-sun tang trudng.
Ranh cét héa cua Ranvier 1a ving tép trung céc t& bao sun, cung
cép cac té bao du trit cin thiét cho su tang truong theo sy bdi dip theo
bé ngang cua sun ting trudng.

Cac kiéu sun tang trwéng - Growth Plate Types
Sun ting truong hinh thanh theo nhiéu kiéu, tiiy theo hinh dang ciia
xuong [C], do la:

Sun ting trwvdng & dau xwong - Epiphyseal plate hinh thanh ¢
déu cac xuong dai, giup xwong ting truong theo chidu dai.

Sun tang trwdng vong - Ring epiphyses nim bao quanh cic
xuong tron nhu cac xuwong & ban chén giita, cac xuong dbt ban chan,
giup xuong tang truong theo chu vi.

Cac sun tiang trwéng noi bé mit xwong - Apophyses nhu ¢
mao chau.

Cac sun tang trwéng noi co kéo - Traction apophyses 1a cac
sun ting truéng noi co co bam, nhu 16i cu trude xwong chay va mau
chuyén 16n xuong dui.

Sw tang trwéng cua xwong - Bone Growth
Téc do ting truong xuong duge didu chinh chinh xac theo timng trung
tAm tang trudng, dong gdp ting trudng toan bd xuong theo 1 ti 16 nhét
dinh. Céc ti I¢ nay quan trong do y nghia 1am sang cta chung [D].

Téc do ting truong s& thay ddi tiry theo sun & vi tri nao. O chi trén,
tang truong nhanh nhit & vai va cb tay, trén gbi va dudi gdi. Hinh anh
giup tri nhé 13 tuong tuong dira tré nim trong bon tim. Sun ting trudng
nao nam cao trong khong khi s& co tang truong mau [E]. Cac bién ddi
trong sirc khoe téng quat cia tré thudong duoc ghi nhan béi duong ngimg
tang truong [A]. Day 1a cac duong can xi hoa do cham tang trudng.

D Muc déng gop cua sun ting trwdng vao chiéu dai ctia xwong dai Theo Blount

(1955).
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A Cac dwong ngilrng ting trwéng Tré loan san khép hang phét trién, co
cac duwdng nglrng tang truwdng (cac mdi tén dé). C6 18 1a thudc mé va nan
kin d& lam cham tang trwdng. Sw ting trwdng clia xwong tir sau mé nan
dwoc biéu thi bang bé rong clia hanh xwong mai.

Ranh clia Ranvier
Vong quanh sun cta LaCroix

Sun tang trwdng

B Vong quanh sun Vong nay bao gém cac thanh phan
cung cép strc manh va kha ndng clia sun ting trwdng lam
gia tdng bé rong ctia xwong. Ranh Ranvier (xanh 13) va
vong quanh sun LaCroix (dd). Theo Gamble, JG 1988.

— >

f \ O [

Suntiéphop g, tiép hop Sun ting Sun tiép

dau xwong ) i trwdng dan hop dang
dai vong kéo

C Cac loai sun ting trwéng Cac loai phd bién la & dau
xwong dai, ndm & 1 hay 2 dau xwong. Sun tiép hop ndm &
ria xwong nhw mao chau. Cac sun tiép hop dang vong nhw
trwong hop & khdi xwong cb tay va cd chan.

Cétay  Gbi

- o
[\—_ o/

E Giup tri nhé Tré ndm trong bdn tdm. C4c trung tam
t&ng trwdng ndm quanh khop vai, cb tay va gbi (cac phan
tréi lén khdi mét nwdc) 1a cac trung tam phat trién nhanh
nhét & te chi.
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A Téc dd tang trwéng A Téc do tang trwdng clia

n@ (mau dd) va nam (mau xanh) theo tudi. Téc d6 tang
trwdng nhanh nhét dién ra trong giai doan nhi nhi. B Téc
dé tang trwdng thé hién mot phan ctia chidu cao nguoi
trwdng thanh. Tré 2 tudi co chiéu cao bang phan nlra
nguwdi tredng thanh. Tré 9 tudi cé chidu cao béng 3/4
nguwoi trwdng thanh.

Bane Age

1. Groath Chart (Boys)
Fi

i

2 Bane Age (10} —__7p |

8
X
“{x\?

e v
e ot 2/

7
Ny

Height {inches)

B Duw doan chiéu cao ngwei trwdng thanh Dy doan
chiéu cao ngudi trwdng thanh bang cach so tudi xwong
clia tré (dwdng dé doc) véi chiéu cao hién tai (dwong dé
ngang) dé quyét dinh gia tri bach phan (xanh 1a). Theo gia
tri bach phan (dwdng xanh 1a) dén khi bd xwong trwdng
thanh dé dw doan chiéu cao khi trwéng thanh.

C Lé&p mo day dwéi da & tré nho Lop mo
day dw¢i da (cac mi tén) & tré nhé dwoc phau
thuat chan khoeo.

Tang trwéng va Phat trien - Growth and
Development

Thoi ky nhii nhi (infancy) kéo dai tir khi tré chao doi dén khi tré duoc
2 tudi. Day la gia doan ting truéng va phat trién nhanh nhat sau khi tré
ra doi.

Cac téc do tiang triwdng - Growth Rates

Tée do tang truong thay ddi theo tudi, nhanh nhit & dau giai doan nhii
nhi, giam déan khi tré 16n 16n va ting tré lai trong mot thoi gian ngin &
thoi diém thiéu nién boc phat ting truong (adolescent growth spurt).
Chiéu cao khi tré 2 tudi bang 50% nguai 16n va khi 9 tudi bang 75% [A].
Dw doan chiéu cao cua tré & tudi trwéng thanh -
Predicting Adult Height

Dy doan chidu cao cua tré & tudi truong thanh giup xt tri mot sé bién
dang, dic biét 1a chénh léch chiéu dai hai chan (anisomelia) C6 nhiéu
phuong phap du doan chidu cao. Pon gian la thiét 1ap bach phan vi
ctia chidu cao (percentile of height) bang cach chim chiéu cao cua tré
trén biéu do ting truong (growth chart) dia theo tudi xwong(bone age),
khong dia theo tudi tir khi tré ra doi (chronologic age). Bach phan vi
ndy duge phong chiéu dén thoi diém bo xwong truong thanh dé du doén
chidu cao khi trudng thanh [B]. Paley de xuét phuong phap don gian hon
nita [D] bang cach xay dung cac bang s6 lleu ding tudi tir khi tré ra doi
dé chon mot hé sb (multiplier), roi nhan hé sb nay dé du doén chiéu cao.
Céac du doan sé kém chinh xac khi tré con qua nho.

Sw tang trwdng ctia cac mo - Growth of Different Tissues
Tée d6 ting trudng cua cac mo thay ddi theo tudi. Trong ndm diu tién,
tré phat trién 16p m& dudi da dé dy trit chit dinh dudng va bao vé co thé
khoi nhiét do lanh va chin thuong. M& che mit vom doc gan chan, tao
hinh anh ban chéan bet [C]. Theo tudi, ti 1 co ting va mo than kinh giam.

ezt Fluliipdier for BOYS Heizbi Fluliiplier foe IRLS
Bintloin TH Yoans Hirdli ive TM Years
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D Hé sé chiéu cao cua Paley Biéu dd nay la mét phwong phap gitip tinh chidu cao khi
trwdng thanh cho tré nam va niv.
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Ti lé cac phén cla co thé - Body Proportions X quang ban tay, cb tay - Hand-wrist radiographs Dung tai li¢u

Mai ving co thé co kha ning ting truéng khac nhau. Chi trén ting GreUEich—Pyle dé u6ce lugng tudi xuong. ) .
truong sém hon chi dudi, va ban chan tang truong sém hon cac phan Dau Risser - Risser sign can cir vao mirc d¢ cot hoa mao chau 6 X

khac & chi du6i. Khi con 1a tré nho, thin ngudi ting truong nhanh nhat.  quang khung chdu thang [C]. Dau hi¢u nay thuong duoc dung dé danh

Thanh thiéu nién ¢6 chi dudi phat triéu nhanh nhit. Qua tang truong, ti ~ &id mic do truong thanh khi dicu tri veo cot song. 7

16 cac phan co thé dan dan tro nén nhu ngudi 16n [A]. Cac giai doan Tanner - Tanner stages Kham lam sang dé xac

dinh mirc d¢ truong thanh. Can quan sat vii va co quan sinh duc & nhém
tudi nhay cam nén it ding rong rai [D].

Cac dau hiéu khac - Other signs, nhu toc d¢ ting truong chiéu
cao va tinh trang sun & day & cbi tré thanh céac chi sé hitu ich dé danh
gia muc truong thanh.

Xac dinh mirc dd trwdng thanh - Determining Maturation
Level

Biét dwoc kha nang ting truong con lai 1a diéu quan trong dé chon thoi
diém han sun tang truéng va dé diéu chinh chidu dai chan [B] va khi diéu
tri bénh nhan veo cot séng.

5 tudi 13 yr 17 yr Adult

A Thay ddi ti I1é cac phan trong co’ thé trong qua trinh tang trwéng Vao tudi truéng
thanh, vj tri cGa trung tam trong lwc (dwdng mau xanh) sé & xwong cung. Theo Palmer (1944).

12U3U45
2R 2R 2RI

2
8
Co quan sinh duc ngoai Nguoi lon E
= o
1 2 3] 4 5] _g, _§
LA Al an)d |
( \ T |2
B Chénh léch chiéu dai hai 9 Nguwe Nguoi lon| &
chan Xac dinh tudi xwong gitip chon S
thoi diém han sun téng trwéng. 10
1 = H = —
12 = — —
Age 13 - u -
14 - I

WU (ER

DAu hiéu Risser 17
C Déu Risser Murc d6 cot hoa clia sun tiép hop mao D Chisé trvdng thanh ctia Tanner Cdc triéu chirng thuc thé gilip danh gia su trudng thanh
chau thuwong dwgce dung dé danh gia marc do trwéng clia nam (xanh) va n (d8). Cac c6t cho pham vi 3-97%. Cac vach den biéu thi gia tri trung binh.

thanh cla bo xwong & bénh nhan veo cét séng. Risser 0
= chwa hda c6t mao chau; Risser 5 = hda ¢t hoan chinh
mao chau.
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A Céc bién thé trong ting

trwéng - Growth variations Cac

ca nhan nay cé tbc do ting truéng
khac nhau. Hinh ctia Bs Judy Hall.

C Béo phi va cac van dé
chinh hinh Hai van dé chinh
hinh nghiém trong phd bién,
trwot chom xwong dui (mi
tén do) va tibia vara (mdi tén
vang) thudng cé phéi hop
v&i béo phi.

Cac cwc doan trong tang trwéng - Extremes in Growth
Ngudi binh thuong ¢ bién do binh thuong rat rong [A]. Tuy nhién, cac
bénh 1y chinh hinh d& xuit hién & nhimng tré qua ning can hodc qua thip.
Chung ta dinh nghia qua muc khi can ning co thé trén 95 bach phén vi
va chidu cao co thé dudi 5 bach phan vi [B].
Béo phi - Obesity o tré em ngay cang phd bién. Trong lugng ting
12 mot yéu té trong vai bénh 1y chinh hinh nhu trugt chém xwong dui
(slipped capital femoral epiphysis) hodc chan chir O (tibia vara) [C].
Thép - Short stature chidu cao du6i 5 bach phan vi thuong gip &
tré loan san xuong hodc cac 1i loan chuyén hoa.
Cac bien the trong qua trinh phat trien -
Developmental Variations
Céc bién thé nay xay ra trong giai doan nhii nhi va tré nhé [D], thudong
bi goi 1am 1a bién dang (deformities). Do 1a ban chén bet, ban chén xoay
trong, ban chan xoay ngoai, chan chir O va chan chit X. Cac bénh ly nay
s& tur khoi va hiém khi can diéu tri. Chuong 4 va 5 ban vé cac vin dé nay.

< 5% chiéu cao > 95% can nang
N — 10 tudi <125 cm > 45 kg
Nam — 10 tuéi <125 cm > 45 kg
Nir — khi trwéng thanh <150 cm > 80 kg
Nam - trwéng thanh <162.5 cm > 95 kg

B Qua cao, qua thap, qua nang can, qua nhe can Tré quéa thap (dwéi
bach phan vi th& 5) hodc qua nang can (trén bach phan vj thir 95). Cac gia
trj nay danh cho nir va nam, theo tiéu chudn Bac M.

D Cac thay ddi binh thwong trong qua trinh phat trién & tré em binh
thwong D6 la chan chi X (trai), ban chan bet (trén, phai), va xwong dui xoay trong
(dwdi, phai).



Dang di - Gait

Dang di cua nhii nhi kém virng va hiéu qué so voi tré 16n hodc nguoi lon
[A]. Dang di ban dau c6 budc di khong déu, chan dé rong, khong vimng
vang va tiéu phi niang luong. Tré di khong viing do trong tdm nim cao,
ti 16 co/khdi luong co thé thz‘ip, tinh trang chua trudng thanh cua hé than
kinh va cac co ché kiém soat tur thé.

Phat trién van dong - Motor Development

Tiéu chuin danh gia phat trién van dong 1a tudi thuc hién dugc cac dong
tac van dong tho. Cac dong tac nay rat d& do dac va hitu ich khi dénh gi4
phat trién van dong cua tré [B]. Nhil nhi thuong kiém soat dugc diu luc
3 thang, ngdi lic 6 thang, dimg véi nang d& lic 12 thang va di khong
can hd tro luc 15 thang. Cac thoi diém nay c6 thé thay déi rat nhidu ma
tré van binh thuong. Cac bang liét ké giéi han binh thudng va gid tri
trung binh cua céc hoat dong thuong ngay (Activities of Daily Living -
ADLS), ngdn ngir va phat trién van dong gitip ich cho viéc kham sang
loc tdng quat.
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Dang di caa tré nho:
Chi trén
canh tay dang
khuyu dubi
tay it di chuyén
Chi dwéi
cham ngon trwéc
chan dé rong
bwéc nhanh hon
bwéc ngén hon
thay déi nhiéu
| higu suét thap

7 tudi

A Sw phat trién dang di binh thwéng Tré binh thwéng dat dang di nhw
ngudi I6n Ic tré dwoc khoang 7 tudi. Theo Sutherland (1980).

1 2 3 4 3 6 7 8 9 101 1213 14 1618 20 22 24 25 3 35 4 43 5 &
I I I 1 1 1 I I I I I I I rrrrrrrrrrrr1rrrrrr1r1 1111111
= Puts on ciothing
ADLS
b onings o aup T
e
Tums io voica chnslzdrrrerentwms
Lamguage
or mama, P nizes
-’L'J"E_‘l gecn 3 of 4 colors
f— e —
H n—.nuulrrg lances on 1 foot
nirol 0 secondsi2 of 3
Fr SI without ...,IILM"H, e H!:psmrb:rt
Ralls ulls =& Walks up on 1 foot
over stand sieps % seloonctsi2 of 3
1 1 1 | | | 1 1 1 1 1 1 1 { N [N N N Y T T N T Y U I I I Y S I Y I I |
1 2 3 4 3 6 7 8 9 101 1213 14 1618 20 22 24 25 3 35 4 43 5 &

B Test sang loc phat trién ctia Denver Theo Frankenberg (1967).
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Tang trwéng bat thwong - Abnormal Growth
Céc bénh 1y co xuong khép thuong c6 tinh di truyén (run in families)
[A] va kha ph bién [B]. S5 lwong bénh co xwong khdp cén tré tré hoat
dong da tang gip 3 lan trong 40 nam qua boi vi ngdy nay tré giam sit
chirc ning c6 nhidu co hoi sdng sot hon trude day.

Hiéu biét nhiéu hon vé sinh hoc phén tir giup phan loai bénh r3 rang
hon, ciing nhu chon thoi diém bat d4u sidu 4m trude sinh. Theo truyén
théng, cac bénh ly duoc chia thanh bam sinh hodc mic phai. Cac phan
loai nay qua nhin manh vao thoi diém sinh. Nhiéu thong ké da duoc thuc
hién dua vao cach phan loai nay dé goi 1a bién dang bam sinh.

Cac thong ké - Statistics
Nhiéu tac nhan co thé gy ra cac khuyét tat bim sinh. Mot s6 1a yéu t6
di truyén, mot s6 1a tir méi truong. Mot sé do nhidu yéu 6 phdi hop. Di
truyén kiéu nhiéu yéu t6 kiém soét 1a tic nhan hang dau gay di tat bim
sinh [C]. Khoang 3% tré¢ so sinh co di tat quan trong va khoang 3% khac
dugc phat hién trong giai doan nhii nhi. Khoang 20% tir vong chu sinh
dugc cho la do cac di tat bam sinh. Nhiéu tré so sinh c6 mét tat nho. Do
tré ¢6 nhidu tat nho s& tang ti 1€ co di tat 1on, viéc phat hién mot di tat nho
nén 1a co s¢ dé tim kiém cac di tat 1on. Di tit co xuong khép chiém 1/3
c4c tat bam sinh. Loan san khép hang (hip dysplasia) va ban chén khoéo
(clubfeet) chiém 50% cac di tat cia hé co xuong khop.

Céc bénh 1y di truyén co thé bidu hién trong thoi ky nhil nhi, con da
s6 cac bénh Iy co xuong khdp ¢6 nguyén nhén 1a cac yéu té méi truong
nhu suy dinh dudng, nhidm tring va chén thuong.

A Cac bién dang ngén chan c6 tinh di
truyén Me va con c6 cling bién dang ngén
chan. Cac bién dang ngén chan va ngon tay
thwerng 6 tinh di truyén.

B Xuéat do cla

Bénh ly Xuat d6/1000 cac bénh Iy
Bai néo 25 chinh hinh.
Ba nhiém s&c thé 21 11
Loan san khép hang 10
Chan khoéo 10
Bénh héng cau liém 0.46
Loan dwéng co 0.06

C Nguyén nhan

Til¢ phantram .\ vét tat

Nguyén nhan

Léch lac nhiém sac thé 6 bam sinh Theo
Cac yéu tb méi trwong 7 Moore (1988).
Bon gien 8

Di truyén theo da yéu t6 25

Khéng ré 4

Phén loai cac bat thwéong veé hinh thai -
Classification of Abnormal Morphogenesis

C6 4 loai hinh thai bit thuong [D], chira 1 s§ ¥ nghia quan trong. Phan
loai giup hiéu co ché, ngudn gbc, tién luong didu tri kho hay dé. Bién
dang xuét hién sdm nhét s& kho diéu tri nhét.

Di tat - Malformations

Di tat 1a khiém khuyét xuét hién tr giai doan tao co quan va co nguén
géc tur thai di dang (teratogenic) hoac di truyén (genetic), vi du tat thiéu
chi (phocomelia) va giam san bam sinh (congenital hypoplasia) [E]. Cac
di tat nay cimg, nghiém trong va cin diéu trj bing phiu thuat.

Pha v& - Disruptions

Pha v& xay ra mudn ¢ thai ky khi cac tac nhan tao di dang bao thai, chin
thuong hodc vat Iy tAn cong vao bao thai va gy hai cho ting truéng. Vi
du 1a vong bang 6i [F].

Loan san - Dysplasias

Loan san do cac rdi loan ting truéng dién ra truée va/hodc sau sinh.

Bién dang - Deformations

Bién dang xay ra vao cudi thai ky va do cac tu thé cua tré hay su chén
ép trong tir cung (intrauterine crowding). Cac bién dang nay nhe, thuong
tu khoi trong giai doan nhii nhi. Ngi méng lién quan véi nhidu di tat
bam sinh.

Do ation
®— ..

Dyspiasia
) g > @

D Phan loai cac hinh thai hoc béat )
thwong Phan loai nay gitp hiéu cac khuyét
tat bAm sinh. Theo Dunne (1986).

E Giamsanchi Cac
khuyét tat chi nghiém trong
la cac khuyét tat hinh thanh
do gian doan sy phat trién
chi.

F Vong that bAm sinh Céc dai dinh trong t& cung gay ra céc vong that
sau vong quanh chi.



Cac bat thwong ve nhiéem sac the -
Chromosomal Abnormalities

B6 nhidm sic thé (NST) dugc khao sat dé tim vi tri cta cac gien bénh
ly thuong gap vé chinh hinh [A]. C6 sy lién két gifta cac gien gﬁy bénh
va cdc gien tao ra cac dic diém glup phéan blet cac bénh. Sy lién ket nay
glup phat hién nguoi c6 nguy co méic mot s6 bénh. Vi du nhidm sic thé
$6 9 ¢6 gien quy dinh hoi chimg mong-banh ché (nail-patella syndrome)
lién két v6i gien quy dinh nhém mau ABO. Tré cing nhom méau ABO
véi cha hodc me mic bénh s& méc hoi ching nay.

Céc bat thuong NST c6 thé do bién dbi s6 lwong, cdu tric hodc thanh
phin cua cac NST. Thay dbi vé s lugng cia cac NST 1a hau qua cua réi
loan chia hay t hop (nondisjunction) cac NST khi té bao phan chia. R6i
loan t6 hop tao ra cac giao tir don hodc 3 NST (monosomy or trisomy
gametes). NST gi¢i tinh don tao kiéu hinh XO ciia hoi chung Turner.

Bénh ly cau tric NST - Chromosomal Structural Defects
Céc bénh 1y cdu tric NST [B] xdy ra ty nhién hodc do cac yéu té gy
bénh-teratogens. Teratogens 1a cac yéu t6 gdy bénh NST va nhiéu hoi
ching. Khiém khuyét cac doan ciia NST 4, 5, 18 va 21 tao ra cc hoi
chimg tuong tng. Vi dy, mét doan cudi ciia nhanh ngin & NST 5 tao
ra hoi chimg “méo kéu”-“cri du chat” syndrome. Céc bénh 1y cdu truc
thuong gap khac 1a chuyén doan (translocations), thém doan ( duplica-
tions) va dao doan (inversions).

Ba NST gi¢i tinh - Trisomy of Sex Chromosomes

Ba NST gidi tinh tao ra nit 47XXX cham phat trién tdm than nhe,
47XXY tao hoi chung Klinefelter, 47XYY c6 thai d¢ bénh ly hung hang.
Ba NST thuong (khong gi6i tinh) phd bién va thuong 1a NST 21, gay héi
chimg Down [C]. Ba NST 13 va 18 gay khuyét tat nang nhung it gip.

Di truyen kiéu da gien - Polygenic Inheritance
Di truyén da gien hay nhiéu yéu 6 lién quan nhidu gien va mot yéu t6
“khoi phat” thugc vé moi truong [F]. Do 1a cac bénh ban chan khoeo
[D] va loan san khdp hang [E]. Cac bénh nay gip phéan 16n & cac phong
kham chinh hinh nhi.

Méi trwong

F Ditruyén theo co’ ché da yéu t& Nhiéu bénh ly chinh hinh phé bién
d}rqc di truyén theo co' ché nay. Gien, méi trwdng va cé thé con mot sb yéu
td khac cung tham gia tao ra bénh ly.
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Nhiém sic thé Bénh ly

1 Nhom mau Rh, Gaucher, Charcot-Marie-Tooth
U mucopolysaccharides VI,héi chirng méo kéu

Phirc hgp hoa hgp mo

MPS VII, Ehlers—Danlos VII, vai dang Marfan

9 Nhém mau ABO, hc méng-xwong banh che
15 Hoi chirng Prader—Willi
X Loan dw&dng co Duchenne, loan san sun

A Cac bénh do réi loan nhiém sac thé Lién hé chuyén biét gitra cac
bénh co xwong khép va cac réi loan nhiém sic thé.

KKK KK

Imeersian Nomial — Deletion

B Cac khiém khuyét vé céu tric nhiém séc thé Gom dao doan
(inversions), méat doan (deletions), va chuyén doan (translocations).

C Hoi chirng Down va
mat virng khép hang Do
day chéng léng l&o, trat
khép hang c6 thé tai phat
(mi tén do) & cac tré nay.

D Chan khoéo trong tor
cung Siéu am v&i dé phan
gidi cao cho thdy hinh anh
chan khoéo. Chan khoéo la
bién dang pho bién va co
nhiéu yéu t& nguyén nhan.

E Loan san khép

hang Loan san khé&p hang
trong qua trinh phat trién
la mét bénh ly thwdng gap
va c6 nhiéu yéu té nguyén
nhan.
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Co cheé di truyéen - Mechanism of Inheritance
Thuy tinh khéi phuc bd nhiém sic thé (NST) ludng boi va chét lidu di
truyén tir cha me. Thu tinh c6 thé tao ra mét hop tir bat thuong néu trimg
va tinh tring ¢6 gien bénh. Céc bénh nay truyén theo cac co ché sau.

Kiéu tréi - Dominant Inheritance

Chi cin 1 gien bét thuong 1a gdy bénh [A]. Cac bénh do NST thuong,
troi thuong gy cac bit thuong ciu truc. Biéu hién thay ddi (variable
expressivity) va xam nhap khong hoan toan (incomplete penetrance) uc
ché hodc giam biéu hién di truyén troi.

Kiéu lan - Recessive Inheritance

Kiéu lan biéu hién khi ci hai gien bi bénh [B]. Cac khiém khuyét vé
chuyén hoa hodc enzyme gay bénh nhu @ dong mucopolysaccharides
thuong di truyén theo kiéu lin NST thuong.

Lién két NST gi&i tinh X - X-linked Inheritance

Di truyén lién két NST gi6i tinh X chi cdn NST X [C]. O nam gi6i, NST
Y khong hoat dong vé& mit di truyén, khién cho gien lin bit thuong cua
NST X ciing dugc phép biéu hién. Mot vi du kinh dién 1a di truyén kiéu
13n lién két NST X cua bénh loan dudng co phi dai gia. Nguoi nit mang
gien bénh, nhung chi con trai ciia ngudi nit bi bénh. Con gai chi bénh
trong truong hop hiém hoi, khi ca hai gien ctia cip NST déu bénh.

A Di truyén kiéu

troi Gien troi (d6) gay
ra cac khiém khuyét ciu
tric & cha me va con.
Bang nay liét ké cac
bénh ly co xwong khép
di truyén theo kiéu troi.

Achondroplasia
Brachydactyly
Cleidocranial dysostosis
Hoi chirng Marfan
Multiple epiphyseal
dysplasia

Hoi chirng nail-patella
Loan san soi
Tat thtra ngon

B Ditruyén kiéu
Mé&t cam giac dau bam lan Nguwdoi mang gien
sinh I&n (vang) bieu hién
kiéu hinh (d8) néu c6
ca hai gien bat thuwong.
Bang nay liét ké cac
bénh ly di truyén theo
kiéu lan.

Diastrophic dwarfism
Bénh Gaucher

Hoi ching Hurler
Ho6i chirng Morquio
Hoi chirng Scheiez
Hypophosphatasia

C Lién két nhiém
sac thé X Cac bénh
lien két NST X (vang)
dwgc mang b&i ngudi

Troi, lien két NST X
Coi xwong khang vitamin

D ~ by 2 A > N
i [T N n va the hién & nguoi
% e ni néu gien troi. Hau
Hemophilia _ hét cac bénh 1an va chi
Pseudohypertrophic bidu hién & nam (dd).

E muscular dystrophy

Loan san bd xwong - Skeletal Dysplasias

C6 hang trim bénh di truyén dnh hwdng d&n bo xwong. Con s6 16m
khi&n khé phén loai. Theo truyén thdng, loan san xwong dwoc phén loai
theo vi trf hodc hinh anh X quang. Hién nay c6 th€ xdc dinh cdu tric
phén t& cda gien va phén loai bénh theo loai gien. Xéc dinh gien hiru
ich vé mit 1am sang bdi vi dic di€ém ctia mdi bénh trong mdi nhém gien
bénh s€ gidng nhau, cho phép dy doédn gien bénh anh hwdng dén sun
ting trrdng nhw thé ndo. Loan sén xwong dwoc chia ra 5 nhém, véi céc
dédc di€m giéng nhau vao mot nhém [A, trang ké7.

1. Gien cAu truc - Structural Genes

Céc hu hai ¢ gien nay lam hu céc proteins twong tng. Céc proteins nay
can thiét cho cac dic tinh cdu tric ciia hé co xuong khép.

2. Gien lién quan u hoic gien kiém soat té bao (Tumor-
Related or Cell Control Genes)

Céc hu hai & gien nay 1am hu sy kiém soat qua trinh té bao ting trudng,
biét hoa hodc chét. Mét kiém soat thuong din dén mé tuong ung ting
trudng qua muc.

3. Gien qui dinh kiéu phat trién - Developmental
Patterning Genes

Binh thuong, co hé thdng phat tin hiéu cho phép té bao ting sinh, di
chuyén va phan huy (cell signaling system). Sy hu hai cia hé théng nay
tao ra cac di dang (malformations).

4. Gien van hanh than kinh hoic co - Nerve or Muscle
Function Genes

Céc gien nay binh thudng tao ra cac proteins diéu chinh chirc ning cua
no-ron than kinh, co hodc sy dan truyén & than kinh ngoai bién. Su hu
hai nay thuong gy ra liét va thiéu xuong thir phat.

5. Gien téng hop protein - Protein Processing Genes

Su hu hai ¢ gien nay tao ra cac enzymes tuong tng hu hai, tir d6 gay
tich tu mot sd chat. Binh thuong, cac chét nay duogc chuyén hoa dé st
dung hoic thai bo. Tich tu cac chit nay trong té bao s& can tro t& bao
hoat dong binh thuong.

Cac hw hai & nhiém sic thé - Chromosomal Defects

Céc hu hai & nhiém séc thé (NST) duoc d& cap ¢ day dé so sanh vai cac
hu hai & gien. Cac hu hai & NST khong di truyén va 1a hau qua cta hién
dién qua nhiéu gien hu hai. Vi du la cac hdi chiing Down va Turner [D].

D HOoi chirpng Turner Tré gai nay co triéu
chirng téng goc mang & chi trén, cang chan
vong kiéng va véc dang lun.



Héi chirng Marfan

Phan loai

1. Gien cau
tric

2. Gien lién
quan u hoac
gien kiém soat
té bao

3. Gien qui
dinh kiéu phat
trién

4. Gien van
hanh than kinh
hoac co

5. Gien téng
hop protein

Cac khiém
khuyét nhiém
séc thé

Loan san soi
Neurofibromatosis

Bénh ly dai dién

Hoi chirng Ehlers-Danlos

Hoi chirng Kniest

Ho6i chirng Marfan

Loan sa&n dau xwong nhiéu noi
Tao xwong bét toan

Loan san dét séng

Hoi chirng Beckwith-Wiederman
Li-Fraumeni

U xwong sun nhiéu noi

Loan san sun
Retinoblastoma-osteosarcoma

Achondroplasia
Cleidocranial dysplasia
Metaphyseal dysplasia
Nail-patella syndrome
Spondylocostal dysplasia

Hoi chirng Charcot-Marie Tooth
Hoi chirng Duchenne

Hoi chirng Rett

Teo co cot séng

Thét diéu tay gai-tiéu ndo

Diatropic dysplasia

Hoi chirng Gaucher

Hoi chirng Menkes
Mucopolysaccharidosis

(H6i chirng Morquio)

Hoi chirng Nieman-Pick
Xwong hoa da (Osteopetrosis)
Hoi chirng Down

Hoi ching Turner

B4t san sun
Achondroplasia

Lam sang

Kiéu hinh phat trién theo thoi gian
Bién dang xay ra sau phau thuat
Cung bénh ly nhwng tinh trang 1am
sang khac nhau.

Phi dai cac mé cé chon loc
Phi dai dan theo thoi gian

Phi dai c6 thé xay ra sau phau
thuat

Di dang tw khi sinh

Tdn thwong co quan khac di kém
Khép thuwong cé bién dbi kin dao
Buc xwong chinh truc thanh céng

Hé théng co' xwong khép thudng
binh thwong luc méi sinh

Thiéu xwong (Osteopenia)

Veo cot séng

Co rut

Yéu co

Tdn thwong da co’ quan

Thuwong ¢ hoai tir xwong

Cot sbng mét virng va vai truong
hop gay chen ép tiy

Thwong thidu nang tri tué
Anh hwéng da hé théng co quan
Nhiéu bién chirng sau phau thuat
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Hoi chirng Duchenne

Di truyén

Troi, nhiém
sac thé
thwong

Troi, vai ca
c6 kiéu di
truyén khéac.

Thwong lién
két nhiém
sac thé X

Thwong lan,
nhiém séc
thé thwong

Khéng di
truyén

Hoi chirng Morquio
Dién tién tw nhién

Pwt, rach, thodi hoa dan theo thoi
gian khi dung

Cac ca nhe c6 tudi tho binh thwong
Céc ca nang c6 tudi tho rat ngan

Nguy co thoai hoa ac tinh
C6 thé gidm tudi tho nghiém trong

Xwong va khép coé hinh dang bét
thwong khién cho thoai héa khép
so'm xay ra.

Thuwong xuét hién dan dan cac bat
thuwong xwong, khép theo thoi gian
Thuwong giam tudi tho

C6 thé giam tudi tho
Diéu trj c6 thé gidp cai thién tinh
hinh

Tudi tho gan nhw binh thudng

A Phan loai cac bénh ly loan san bé xwong Bang phan loai nay dwa vao nguyén nhan, hiru ich trong thwe hanh Iam sang, chia cac loan san divides
thanh 5 loai. Cac khiém khuyét nhiém sic thé dwoc thém vao dé so sanh. Theo Alman CO 401:17, 2002.
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Disincation of hip

GEnU recurvaium

A Ngéi méng Céc bénh co xwong khép phd bién cé lién quan dén ngoi
mobng. Theo Clarren (1977).

B Bién dang do tw thé thai
nhi trong thai ky Budng tt
cung chat chdi tao ra bién
dang ban chan gét va veo
ngoai.

C Cac dwong ngilrng tang
trwéng Cau xwong & sun
tang trwdng xuét hién sau
chén thwong (mii tén dd) gay
ra tang trwdng mat can xirng
& dau dwéi xwong chay, thé
hién qua cac dwong ngirng
tang trwdng (cac mi tén
vang).

D Bién dang khép hang &
bénh nhan bai nao Tré bai
n&o (tréi) hinh thanh bién dang
khép hang (cac mii tén dd) va
trat khé'p hang thir phat (mi
tén vang) & khép hang bén
phai.

Cac bién dang trong qua trinh phat trién -
Developmental Deformities

Cac bién dang - Deformations

Bién dang xay ra & cudi thai ky va do sy chén ép trong tir cung (intra-
uterine crowding). Ngoi mong (breech position) gop phan chén ép, dan
dén ti 1& cao mot s6 bién dang [A]. Cac bién dang nay thuong nhe, tir
khoi trong thoi ky nhil nhi, nhu bién dang ban chan got va veo ngoai
(calcaneovalgus foot deformity) [B].

Cac bénh ly chuyén héa - Metabolic Disorders

Coi xuwong gdy thiéu xwong (osteopenia), cong dan cic xuong dai.

Cac bénh ly viém - Inflammatory Disorders

Bénh 1y viém c6 thé 1am hu syn ting truéng hodc sun khép, lam xwong
ngin hodc gip goc. Cac bénh 1y viém man tinh c6 thé khong lam giam
ting truong, nhu viém khép dang thip hodc viém xuong man tinh, ¢6
thé gy sung huyét va thuc ddy xuwong tang truéng, khién xwong dai ra.

Chéan thwong - Trauma

Chéin thwong co thé giy bién dang théng qua co ché tao can léch hodc
lam t6n hai sun tang truong [C]. Néu sun ting trudng khong bi hu, qua
trinh ting truong s& gop phin sira chita bién dang gap goc con lai thong
qua qua trinh ty didu chinh (remodeling).

Hoat dong thé chét - Physical Activity

Hoat dong thé chét co thé anh huong dén ting truéng xuong. Vi du, tranh
chéng chan dau, nhu mot thoi duge ap dung khi diéu tri bénh Perthes,
dan dén ngén chan mot ti. Tuong tu, tay cAm vot ciia ngudi tip quan vot
chuyén nghiép tir khi con 1a tré nho phat trién to hon tay kia.

Bién dang than kinh co’ - Neuromuscular Deformity

Bién dang thin kinh co c¢6 thé xay ra khi mit cén bang stic co nhu &
tré gdng cimg (spasticity) do bai ndo. Co riit co khép hang khién chom
xuong dii huéng vé phia by ngoai cua 6 cbi, ddn dén bién dang va x6i
mon sun vién 8 cbi, khién ban trat rdi trat khop hang [D]. Tré gdng cimg
ttr chi (spastic quadriplegia) thuong bién dang nhu cay lau nudc kinh xe
hoi (windswept deformity) do téng hop céc yéu t6 co rut, bat dong, trong
luc va thoi gian.

Bién dang lién tiép nhw thac dé - Cascading Deformity
Bién dang co thé xay ra theo kiéu cac budc lién tiép nhau. Vi du, bai ndo
tao ra mot chudi cac rdi loan:

Thay déi va mit cin bing trwong luc co

Thay d6i man tinh vi tri cia khp dén dén co rit

Thay déi hinh dang sun khép va hinh dang xwong

C6 thé trit khép

C6 thé dau do mit cin béng sirc co

Anh hwéng dén chiic ning

C6 thé thodi héa khép

Bénh xwong sun - Osteochondroses

TUr nay mo ta mot nhom 16n cac bénh ly da dang, dac trung 1a sy bién
ddi cua tao xwong ndi sun (enchondral ossification) & cic ddu xwong
(epiphyses) trong qua trinh ting truéng va anh huong dén sun va xuwong
[A, trang ké&]. Tir bénh xuong sun (osteochondroses) pht hop hon tir
viém xuong syn (osteochondritis) do khong phai bénh 1y nao ciing c6
hién tuong viém (inflammation).

Hon 50 bénh 1y eponymic di duoc mé ta; sy viée cang réi raim hon
khi phai phéan biét gita bénh va bién thé binh thuong (normal variation)
trong qué trinh ¢t hoa, ciing nhu cc biéu hién tai chd ciia mot bénh
ly toan than. Cac bénh 1y nay doi khi c6 tinh chat gia dinh, xuat hién ¢
nhiéu vi tri, thé hién 1am sang da dang tir khong c6 gi dén céc bién dang
nghiém trong va tan phé. Cac bénh nay c6 mot sé diac diém chung: tu
khoi, khoi phat da dang va dé lai di chimg khac nhau. Chang ¢ thé chi
la cac bién thé don gian ciia sy ¢t hoa binh thudng, hau qua cta chin
thuong, hodc két qua cua thay ddi tuéi mau khu trii cho xwong. C6 nhiéu
cach phan loai bénh xwong sun. Siffert (1981) chia theo giai phau.



Viém xwong sun tai mat khép - Articular
Osteochondroses

Céc bénh nay c6 thé gay tan phé nhiéu do kha niang lam hu mat khop,
va lién quan nhidu dén béc si chinh hinh. Cé hai dang dua theo ngudn
gbc giai phau.

Tén thwong nguyén phat - Primary involvement & sun khép va
sun tang trudng nhu bénh 1y & chom xwong dbt ban (Freiberg disease)
hodc chom con cua xuong canh tay.

Tén thwong thir phat - Secondary involvement 13 hau qua cia
hoai tir vo mach xuong bén dudi sun khdp nhu bénh Perthes hoac bénh
viém xuong sun tach roi.

Viém xwong sun ngoai khép - Nonarticular
Osteochondroses

C6 cac triéu chimg dau, sung va 4n dau. Thudng dugc xem la cac hoi
chimg qua tai (overuse syndromes). Thudng s& khoi bénh va dé lai di
chimg rét it. Co thé phén loai theo giai phau.

Noi bam cua gan - At tendon attachments nhu bénh Osgood-
Schlatter va viém xuong sun ving mau chuyén xuong dii.

Noi bam cua day ching - At ligament attachments nhu mom
trén 161 cAu trong ¢ khuyu hodc vong sun ting truéng tai dbt séng.

Noi chiu Iwc - At impact sites nhu ving got. Ldi cii xuong got
¢6 hinh anh X quang hoa cbt da dang. Vai nguoi goi ddy 1a bénh Sever.
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Viém xwong sun lién quan sun tang trwéng - Physeal
Osteochondroses
Tén thuong sun tang truong co thé gdy hdu qua nghiém trong va thudong
can can thiép diéu tri.

Cac xwong dai - Long bones ¢6 thé co cac sun tang trudng bi i
loan gdy bénh, nhu xuong chay cong hinh chir O (tibia vara hodc bénh
Blount) khi ton thuong mit trong cta sun ting truéng diu trén xwong
chay hoic bién dang Madelung khi ton thwong sun ting truéng dau dudi
xuong quay. Hinh dang va chiéu dai cua xuong chay va xuong quay
thay dbi nén hai bénh nay c6 thé dé lai hau qua chirc nang nghiém trong.

Cot séng - Vertebral involvement, nhu bénh Scheuermann, khién
than cac ddt sbng c6 hinh chém, dan dén gu cot séng.

Diéu tri - Clinical Management

Khong thé co cong thire diéu tri chung do cac bénh 1y rat khac nhau. Cn
ndm virng dién bién ty nhién cua mdi bénh. Vai bénh nhu tdn thwong
khép xuong mu-xuong ngdi (ischio-pubic synchondrosis) c6 tim quan
trong & chd co thé gdy nhim vai budu xuong, dan dén didu tri qua mirc
can thiét. Bénh nhu Osgood-Schlatter chi can diéu tri tridu chung. Céc
bénh nhu xuong chay cong chit O (tibia vara), viém xuong sun tach roi
& gbi (osteochondritis dissecans of the knee), bénh Perthes c6 thé gay cac
bién dang nghiém trong va anh huong dén chirc ning.

o e B &

o LT

ROl
=

Osteochondroses
Chdm con (capitellum)
Moém trén rong roc
Cao nguyén than sbng
Chém xwong dui

M&u chuyén I&n

Khép sun ngdi-mu
Dau dudi xwong quay
Xwong thuyén

Xwong dbt ngén

Cuc dwdi x banh che
Dau trén xwong chay
L6i ct trwdc xwong chay
Mét ca trong

Xwong ghe

Xwong got

Chém xwong dét ban

A Osteochondrosis Bay la danh sach mét sb bénh osteochondroses.

Tén

Panner
Adams
Scheuermann
Legg-Perthes
Mandl

LaNec
Madelung
Kienboch
Theeman
Sindig-Larsen
Blount
Osgood-Schlatter
Breck

Kohler

Sever

Freiberg
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Kim ham tang trwéng Kich thich tang trwéng

Osteochondral dystrophies Pituitary tumors
Neuromuscular disorders Marfan syndrome
Physeal compression Sympathectomy
AV fistula

Periosteal stripping

Denervation
Physeal ischemic injury

Metabolic disorders Diaphyseal fractures

Nutritional deficiencies Chronic osteomyelitis

Foreign body reaction

A Cac yéu t6é anh hwong tang trwdng Day la cac yéu t6 phd bién co thé
kim ham hay thic day su tang trwéng.

B Anh hwéng cla
viéc dé nén sun
téng trwéng déi voi
sw tang trwédng Sy
dé nén gay giam téc
dé tang trwdng (N

= Newtons). Theo
Bonnell (1983).

C Kich thich tang trwéng v6 can Hinh
clia mét bénh nhan chup khoang nam
1940 cho thAy chi trén trai tdng truéng
quéa mirc gay ra bién dang khéng 16. Bénh
nhan da ti vong trong cudc phau thuat cét
bé chi bénh ly.

Viém xwong Giay xwong bé ép/DDH
Viém khép mu Hoai tir chom Tang trwéng
bat thwong

D Anh hwéng cua tinh trang hanh xwong ndm trong bao khép Hanh
xwong ndm trong bao khép khién nhiém tring cé thé lan tran tir xwong vao
bao kh&p. Mau tu cia xwong gay hodc sy dé ép kho’p trong diéu tri loan
san khép héang trong qua trinh phat trién (DDH) c6 thé gay giam lwong méau
dén nudi chédm xwong dui, khién hoai t&r chém Xwong dui vd mach (AVN)
hoac tdn thuwong sun tang trwdng va ting trwdng bat thuwong.

Cac dac diem cua bd xwong chwa trwwé'ng
thanh - Features of the Immature Skeleton
Nhiéu yéu t6 kiém soat sy ting truong xuong & tré em. Cac bénh noi tiét,
dinh dudng va chuyén hoa anh hudng nghiém trong dén su ting truong.
Toc df téng trwdng - Growth Rate

Nhiéu yéu t6 kim hdm hodc kich thich tang trudng [A]. Nhung ky thuat
kich thich tang trudng da duoc thu dung dé kéo dai chi ngin do sbt bai
liét. Tuy nhién, khong thé du doan két qua didu tri va khong di hidu qua
dé ap dung 1am sang.

Strc ép - Compression ¢ sun tang truong kim ham su tang trudng,
¢6 ti 18 voi lyc ép [B]. Thi nghiém & chudt cho thdy sau khi cit hai chan
trudc, chudt dimg thing va di bang hai chan sau. Kiéu di nay khién cic
dbt sdng thét lung giam dang ké chiéu cao phia trugce, ¢6 18 do luc ép 16n
1én phin trudc cua than cac dbt séng.

Cac yéu t6 kiém soat tang trwdng - Growth control factors c6
san trong mdi sun ting truong. Khi rap chan chudt con vao chudt trudng
thanh, chan rap tiép tuc ting truong.

Cac bénh ly vo can - Idiopathic disorders Doi khi khong xac
dinh duoc nguyén nhan ciia bién dang trong qué trinh phat trién [C].

Hanh xwong trong bao khép - Intracapsular Metaphysis
Phén hanh xuong cua dau trén mot sé xwong dai nim trong bao khop.
Dic diém giai phau nay co y nghia trong co ché lan tran nhidm tring,
tudn hoan cta sun ting trudng va lanh xuong giy.

PAu trén xwong dui - Proximal femur Bao khop hang che phu
toan bo sun ting truéng dau trén xwong dul va mot phin cua c¢d xwong
dui [D]. Pidu nay quan trong dbi v6i mot sé bénh 1y:

Viém xwong tiy - Osteomyelitis & dau trén xuong dui co thé
xuyén vo xuong, lan tric tiép vao khop hang, giy viém mu khop hang.

Hoai tir vé mach - Avascular necrosis chom xuong dui dé xay
ra do mach mau nu6i chom phai di qua bao khdp nén mach mau cé nguy
co bi chn thuong hay thuyén tic. Hoai tir chém xwong dui phé bién va
12 mot nguyén nhan quan trong gdy tan phé cho tré em.

Gay xwong - Fractures ving ¢ xuong dui hodc sun ting trudng
¢6 thé cham lanh va co thé b bién ching hoai tr vé mach. Dan luu méau
tu trong bao khép c6 thé giam nguy co nay.

DaAu trén xwong quay - Proximal radius Chom xuong quay nam
trong bao khép khuyu. Vi tri nay co thé gy hoai tir chom quay.

Cac dac diém khac cia bd xwong chwa trwéng thanh -
Other Features of Inmature Bone
Xuong chua truong thanh c6 vai dac diém quan trong vé mit 1am sang.

Sun tang trwéng la rao can - The physis as a barrier Sun ting
trueong 14 rao can ngan chin sy lan tran ciia hdu hét cic u budu va viém
xuong tity ving hanh xuwong [E]. Cac u x4m 14n manh vén c6 thé xuyén
thung hang rao nay.

E Vai tro rao can cua sun tang trwwdng Sun tang trwdng la rao can ngan
sy lan tran cla u bwéu nhw nang lanh nay (cac mii tén dd). Vai tro rao can
nay ciing thé hién trong viém xwong. D6i khi, cac u cé tinh xam lan manh
nhw u nguyén bao sun nay cé thé di chuyén xuyén qua sun ting trwéng
(mdai tén vang).



Mang ngoai xwong - Periosteum Mang ngoai xuong cua tré¢ em
tao xwong rat manh. Xuong gy lanh nhanh; xwong tai tao sau khi mat
xuong do chin thwong hogc nhidm trung. Néu mang xwong bi pha huy,
xuong s& khong duoc tao ra, thuong trong truong hgp nhiém tring ning
[A].

Tuan hoan - Circulation Lugng mau nudi xuong tré em thudng rat
ddi dao, cho phép xuong giy mau lanh. Tuan hoan ¢ than xuwong va hanh
xuong ¢ thé bi tén hai do nhidm tring, hodc d6i khi do chén thuong.
Khu vye xuong giam tudn hoan khi 1am xa hinh co thé goi ¥ dén viém
xuong tuy [B].

Tinh mém déo - Flexibility Xuong tré em mém déo. Pién hinh 1a
xuong cing tay c6 thé bi bé cong ma khong giy. Xuong tru c6 thé khong
gdy du bi bé cong dén mirc trdt chom quay. Chin thwong cot séng co
thé khién ton thuong tily séng, gdy liét hai chdn ma khong gy xuong
soéng. Gitr gin do déo cuia xuong bang cach tranh sit dung cac dung cu
két hop xuong bén trong to 16n, cting chic néu nhu ¢6 yéu ciu giir két
hop xuong lau dai.

Cac ton thwong do can thiép - latrogenic
Deformities

Tu thé bé dudi thing hai chan 13 mot nguyén nhan ciia loan san khép
héng trong qué trinh phat trién (developmental hip dysplasia) [C]. O mot
$6 nén van hoa, cac bé gai bi can thi¢p d8 tao ra cac bién dang dugc xem
la dep. Dat nhidu vong quanh ¢b [D] cac bé gai tao ra bién dang va anh
huéng dén chirc nang. Tuc 18 bo chéan [E] timg thinh hanh & Trung Hoa.

B Vung giam bat
dong vi phéng xa Tré
nay viém xwong & hanh
xwong dau trén xwong
dui (mai tén). Vung nay
bi bao boc bdi mot khéi
4p-xe phan mém.

Growth / lagrogenic Deformities 19

A Mat mang ngoai
xwong Tré nay duoc
cét khéi u desmoid luc

2 thang tudi. Phau thuat
l4y bé mang ngoai xwong
cuing véi khéi u. Co thé
khéng tao dwgc xwong,
va tré duwoc phau thuat
ghép xwong. Manh xwong
ghép ciing bi tiéu hay [hinh
gitva]. Do mét mang ngoai
xwong, co thé tiép tuc bi
khép gia (mdai tén do).

C Cradleboard
Cradleboards khién khop
hang tré bi dudi, gay tang ti
|é loan san khép hang.

D Bién dang Iépg ngwec Dat cac vong kim E Ban chan bé Mot phu nir co ban chan bi bé ltc con nhd. Ban chan ¢6 hinh tam giac (hinh bén trai
loai quanh co khién tré tré thanh mét phu niv co va & gilra) va thu nho kich thwéc, mang vira giay nhé (hinh bén phai). Chiéc giay ngan hon 15 cm.

I6ng ngwc phia trén bi thu nhé (B lac Padaung,
phia déng ctia Mién Dién). Theo Roaff (1961).
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