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CA LAM SANG

Bénh nhén n@ 23 tudi nhap vién vi dugc chin
dodn bénh tim bidm sinh khi dang mang thai lan
dau tuan thid 10. V& tién stt, bénh nhan chua dugc
chdn dodn bénh tim bdm sinh trudc day, hién sinh
hoat va lao dong tuong déi binh thuong. Kham
lam sang bénh nhan cé tim moi va dau chi 6 (xem
hinh 1), SpO2 ( tha khi trdi) 1a 85%, c6 tiéng théi
tim thu khoang lién su6n 4-S canh tc trai lan xung
quanh, tiéng T2 rdt mo tai 6 van dong mach phéi.
Ve xét nghiém , bénh nh4n khong c6 tinh trang c6
dic mdu (Hong ciu 3.69 T/L, hematocrit 0.35,
Hb 113g/], tiéu cdu 247 G/1) .

Trén siéu Am tim, bénh nhan dugc chian dodn
teo tit van dong mach phdi kem thong lién that
(PA-VSD). Teo tit van DPMP, géc dong mach
phdi va phan 16n thin dong mach phéi; chi con
mot phan than dong mach phai véi hoi luu va hai
nhdnh dong mach phdi, con 6ng dong mach, kich
thudc va chiic ning tim thu that trai binh thuong,
duodng kinh thit phai binh thudng, hé cha nhe.
Do PA-VSD la di tit tim bdm sinh phtic tap, bénh
nhan néu mang thai nguy co cho cd me va con déu
rdt cao, mat khac trén 1am sang bénh nhan da c6
tim va giam d¢ bao hoa oxy mau do d6 bénh nhén
¢6 chi dinh dinh chi thai.

*B6 mon Tim mach, Truong Dai hoc Y Ha Noi
**\/ien Tim mach Viét Nam

Sau dinh chi thai, bénh nhan da dugc chup
MSCT hé mach phéixem xét kha ning phau thuit
stia chtta toan bd. MSCT cho chdn doan PA-VSD,
gian nhe géc dong mach cht ( DK 45mm), dong
mach phéi trdi va phai c¢6 hoi luu chung, dudng
kinh mdi nhénh tuong déi 16n ( 13 va 14 mm) ,
than dong mach phéi rit ngin, hep géc dong mach
phdi trai (Pk Smm), khong c6 tudn hoan bang hé
cha phéi (MAPCAs), con éng dong mach cép
mau cho hai phéi (Hinh 2).

Hinh 1: Tim ddu chi (dnh chup ban tay bénh nhan)
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Hinh 2: Hinh dnh chup MSCT déng mach phdi cho thdy hai nhdnh dong mach phdi phdi va trdi c6 hji
luw, hep goc dong mach phdi trdi (miii tén tring) va con ong dong mach (chii thich)

Bénh nhén da dugc phau thuit sta chita toan
bd mot thi bao gom thit 6ng dong mach, mé doc
hoi luu dong mach phéi vao nhanh trai dén hét
ch6 hep, m&rong héiluu va nhanh trdi bing miéng
va mang ngoai tim, m& phan phéu that phai va 16
thong lién thét, sau d6 dung mét 6ng mach nhan
tao khong c6 van duong kinh 18mm ndi phan
phéu thit phai v6i héi luu dong mach phéi, mé
mot 16 thong lién nhi nhén tao duong kinh 10mm.

Sau phéu thuét, héi stic cho bénh nhan gip
rit nhiéu kho khan do tinh trang suy thét phai gay
giam cung lugng tim. Tinh trang bénh nhén cudi
cling da cai thién, cic ddu hiéu suy tim phai giam
dan, SpO2 cai thién tir 85% trudc md 1én 94%,
trén dién tim do nhip xoang déu khong cé cac
r6i loan nhip, trén siéu &m tim (Hinh 3) vach lién
that kin, dong mach chu chi thong thuong véi that

PHILIDS NGUYEN THIHOA 23YRSFEM 2310612014 10:18:10  TISO7 MI 1.4
0430020140623 TIM MACH TW S5-4/Adult

" SHORT TRUNC PA

trdi, 6ng mach nhan tao thong tét, khong con 6ng

dong mach va c6 hinh anh 16 thong lién nhi nhan

tao shunt trdi phai va bénh nhén da dugc xuit vién.
Cau hoi dat ra:

« V& huéng xu tri da tién hanh trén bénh nhan:
Phau thuit stta chta toan boé mot thi cd nén
tién hanh khi bénh nhén nay da ¢ d¢ tudi
trudng thanh va triéu chiing co nang khong ro
rang? Tai sao khi phau thuét stia toan bo, bénh
nhan nay khong dugc dung doan mach nhén
tao c6 van? Vai tro ctia 16 thong lién nhi nhan
taolagi?

« V& huéng quan ly diéu tri tiép theo: Cac triéu
chiing va thong s6 theo doi lau dai cho bénh
nhén nay la gi? Bénh nhén c6 thé mang thai
sau khi da stra chi¥a toan bd?
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Hinh 3: Hinh dnh siéu dm tim trudc va sau phdu thudt
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3A: Mat cit truc ngang canh tc trdi cho hinh
dnh déng mach phdi chi c6 mot phdn hoi luu va hai
nhdnh déng mach phdi.

3B: Hinh dnh dogn mach nhdn tao théng tot
giita thdt phdi va hoi luu dong mach phéi.

Téng quan

Teo tit dong mach phdi kem thong lién that
(PA-VSD) 1 dang t6n thuong tim bam sinh phtc
tap hiém gap duoc dac trung béi:

« Khong lién tyc cta cdu tric hodc dong mau
ndi tit budng thit phai dén cay dong mach
phdi (Teo tit d6ng mach phéi - PA)

«  Ditit thonglién thit (VSD) va

«  Tim hai buéng that
Ty 1é mic PA-VSD uéc tinh khoang 0.07 trong

1000 tré sinh s6ng, chiém khoang 1% tong s6 cac

di tt tim bdm sinh. Trong nhém t& ching Fallot,

teo tit dong mach phéi chiém khoang 12%.

Do teo tit ctialé van dong mach phéinén dong
tudi mau cho phéi dén tit cac nguén thay thé nhu
cac dong mach bang h¢ chu phéi (MAPCAs), 6ng
dong mach (PDA) hoic két hop ca hai nguén nay.
Duyia theo mtic d¢ thiéu san caa than nhdnh dong
mach phdi, va nguon cdp mau thay thé cho phéi
ma PA-VSD dugc chia thanh cdc tip khic nhau
(Hinh 4).

Vé diéu tri, phau thuit 1a can tién hanh sém
c6 thé la phau thuit tam thoi hodc sta chia toan
bo, mot thi hodc nhiéu thi phu thudc vao muic do

thuong t6n véi muc dich cudi cling la:

«  Tao sy tusi mau phéi khong tic nghén, khong
phu thu¢c hé tudn hoan chu

o Thiétlap su thong thuong gitia that phai va céc
dong mach phéi

«  Stia chita cic thuong ton trong tim
V& tién lugng, néu khong dugc diéu tri thi ky

vong s6ng ctia nhiing bénh nhéin nay rit xdu, ty

1é t&r vong khoang 50% trong nam dau doi, tang
1én 92% tai thoi diém 10 nam. Tuy nhién, cing
c6 bénh nhén khong dugc phau thuét c6 thé séng
dén tudi 60 do giudng mach phdi dugc cap mau
bdi tudn hoan bang hé. Ty 1¢ s6ng sét uSc tinh sau

stia chiia toan bo vao khoang 92% sau S nam, 86%

sau 10 ndm, 75% sau 20 nim. Nhom bénh nhin

dugc phau thuit tam thoi nhu dy doan c6 tién
lugng xdu hon nhém dugc stra chita toan bo, véi ty

1é s6ng sot uSc tinh khoang 83% trong 4 nam, 73%

trong 10 nam, 61% trong 15 nam va 61% trong 20

nam.

« Tip 1: Cac nhdnh dong mach phéi trung tim
kich thudc binh thuong, tuéi méau tét cho nhu
mo v6i ngudn cdp mau tir ng dong mach.

« Tip 2: Tén tai cic nhanh dong mach phdi
trung tim nhung thiéu san va xudt hién dong
thdi MAPCAs.

« Tip 3: Cic nhanh dong mach phdi trung tim
hoan toan khong ton tai va phéi dugc cip mau
toan bo bdi MAPCAs.

Tip 1

Tip 2

Tip 3

Hinh 4. Cdc tip PA-VSD
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Biéu hién lam sang

Do sykhécbiét1én gitta cac cd thé mang bénh,
phu thudc vao cdp mau phdi va cic nhanh tudn
hoan bang hé, ba dang biéu hién bénh dugc quan
sat bao gom:

Nhiing bénh nhan cdp méu phéi phu thudc
hoan toan vao 6ng dong mach sé xudt hién tim khi
6ng dong mach dong. Nhém bénh nhén nay can
dugc truyén prostaglandin E1 d€ duy tri sy ton tai
ctia 6ng, trudc khi phau thuatlam cdu néi cha phéi.

Nhiing bénh nhén dugc cdp mau phéi mot
phén hoic hoan toan tit MAPCAs c¢6 dugc lugng
méu 1én phdi tuong doi day du thoi nién thiéu
va thuong khong c6 triéu ching. Tuy nhién véi
nhting tré c6 tudn hoan bang hé khong phit trién
hodc cdc nhdnh bang hé nay bi hep dén, tré sé xudt
hién triéu chiing tim ting dan.

Nhiing bénh nhén c6 cic MAPCA I6n va
dong méu lén phdi khong han ché xuét hién pht
phdi khi stic can mach phdéi gidam thoi ky so sinh.
Nhiing tré nay cin dugc diéu tri suy tim sung
huyét va c6 nguy co hinh thanh bénh ly mach méu
phéi sau nay.

Diéu tri

Do sy da dang phiic tap ctia tudn hoan mach
phdi nén khong c6 déng thuin cho chién lugc
diéu tri t6i uu & bénh nhan PA-VSD, chi c6 mot vai
tiép can diéu tri dugc dé xuit. Tuy nhién do han
ché vé ky thuit nén rat it khi tailap dugc tudn hoan
phdi binh thudng. Hon ntia, cdc nguy co cta can
thién can dugc can bang v6i dién bién ty'nhién cta
bénh. Trong tit ca cac trudng hop, can ca thé héa
diéu tri v6i moi bénh nhéan dya trén tén thuong
gidi phau va biéu hién lam sang.

Diéu tri phau thudt

Stta chita tudn hoan phdi

Nhiing bénh nhén c6 cic nhanh dong mach
phdi trung tdm phat trién t6t, c6 hoi luu dong
mach phéi va dong mau lén phdi phy thudc vao
6ng dong mach thuong cé tién lugng t6t nhat
trong nhom va thuong khong can tai ciu trac hé

mach phéi. Trdi lai, tao dung hé tuin hoan phai
doc lap 6 nhing bénh nhén phy thué¢c MAPCA
gip khoé khan nhiéu nhit. Diéu nay dat dugc khi
tap trung tit ca cac nguédn tudi mau phdi cung cip
bsi MAPCAs thanh mot nhanh trung tdm duy
nhdt (Quy tip cic MAPCA - Unifocalisation).

Trong phdu thuit tip trung nay, cic MAPCAs

dugc cat roi khoi dong mach chu. Cac dau cit roi

nay dugc ndi lai v6i nhau thanh mdt miéng néi
duy nhat, d€ sau d6 ndi véi cic nhanh dong mach
phdi tu nhién.

Thoi diém tién hanh phau thuit nay van con
tranh cai. Ly tudng nhit, thu thuit dugc tién hanh
trudc khi c6 biéu hién hep cia MAPCAs, trudc
khi hinh thanh bénh ly mach mau phéi va khi
bénh nhi du 16n dé€ chiu dung cuéc mé va nguy
co phau thudt thdp nhat. Phan I6n bénh nhan c6
thé chiu dugc cudc phau thuit qui tip cic nhanh
MAPCA khi con nho.

Hinh thanh thong thuong déng mach phdi - thdt
phdi

Tao lap sylién tuc caia dong mau gitia that phai
va dong mach phdi c6 thé dat dugc bai st dung:

« Mot doan mach déngloai hodc khécloai. Viéc
tao lap mot doan mach ndi sém sé thac ddy su
phat trién cia mach mau phdi, nhung batloila
doan mach nay can tai thay thé nhiéu lan.

«  MG& rong dudng ra thit phai bing miéng va
nhan tao khi phdn phéu thdt phai va thin
chung dong mach phéi kich thuéc dulén.

« Dung niang lugng cao tin duong 6ng thong
duc thing viing van dong mach phéi teo tit
sau d6 dit stent vao dudng ra thét phai (chi teo
tit van dong mach phdi, goc - than - hoéi luu va
hai nhdnh dong mach phéi binh thudng). Ky
thuét nay hién dang dugc thit nghiém.

Sika chita cdc thuong ton trong tim

Néu cic MAPCAs dugc quy tip du dé tao
tudn hoan phdi kém stic can phéi du thap, khi d6
phau thuét vd thong lién thét va stra chiia cic ton
thuong trong tim tré nén dé dang. Tuy nhién, néu
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s6 lugng cac phan thiy phéi dugc tusi méu tir cac
MAPCA da dugc quy tap, it hon 14 trong s6 18-20
phan thuy, hoac sy phan nhanh tuéi mau ngoai vi
phai bat thuong nghiém trong, stic can phdi tang
cao, viéc dong 16 thong lién thit la khong thé. Ty
1é dp luc u6c tinh gitta that phai : that trdi nén nho
hon 0.7-0.8 trudc khi tién hanh déng VSD.
Diéu ndi khoa va theo d6i sau phau thuit
Nhiing bénh nhan da dugc phau thudt sita chita
toan b
Tiép cin nhém bénh nhén nay can tip trung
vao xac dinh cic bién chiing muodn, phong ngtia
r6i loan chtic nang that va réi loan nhip. Cac thim
do can tién hanh bao gém:
«  Khamlam sang (Xem bang]: cdc thong sé cin
theo doi)
« Dién tdm d6 dé€ sang loc céc réi loan nhip va
theo do6i d¢ rong cta phiic bo QRS
« XQ tim phdi- X4c dinh tinh trang canxi héa
6ng thong nhan tao thit phai-dong mach
phdi, bong tim to, sy tudi mau phdi.

Bdng 1. Cdc thong s cdn theo doi

Holter dién tim d6- néu nghi ngo réi loan
nhip

Test gang stic- ghi nhan kha nang ging stic
Siéu am Doppler tim- danh gia tinh trang hep
hay trao ngugc long 6ng nhan tao, lugng gia
chtic ning va ap luc that phai, do kich thudc
goc dong mach chu, mic d6 ho chu, quan sat
miéng v4 thong lién thit va tim kiém cic ludng
thong trong tim

Théng tim cho nhiing bénh nhan chonloc c6
triéu chiing, nhiing bénh nhan ma cé thé tién
hanh can thiép dudng 6ng thong. Do ap luc
that phai, dong mach phéi va chup hinh ciy
dong mach phéi danh gid tinh trang hé phdi.
Néu nghi ng6 con MAPCAs t6n du, chi dinh
chup dong mach cha xuéng va chon loc cac
nhdnh bang hé. Chyp buodng thit trdi, thit
phai dé lugng gid chitc nang hai thit. Chup
mach vanh néu ¢ nghi ngd bénh ly.

Cong hudng tir tim va chup mach- tién hanh
¢ nhom bénh nhén chon loc ¢6 triéu chiing

Céac bénh nhin da dugc siva chira

tao that phai- dong mach phéi

« Tiéng thdi tam truong c6 thé do hé cha

luéng thong hinh thanh khi mé.

luéng thong hinh thanh khi maé.

bao hinh thanh ting ap phdi

«  Cécbénh nhin nay nén c6 muic bao hoa oxy mau binh thudng
«  Rung muu, théi tim thu tdng mau, tiéng T2 manh hay gip ¢ nhiing bénh nhan c6 6ng néinhéin

« Tiéng thai doi di doilai viing 6ng nhén tao c6 goi y su trao ngugc 6ng dang ké

« Tiéng théilién tuc dic biét sau lung hodc thanh bén nguic goi y ton tai cic MAPCAs hodc cic
Cécbénh nhan chua dugc md hodc phau thuit tam thoi

«  Gidm bao hoa oxy la thuong gip va la diéu khong mong mudn

« Tiéng théilién tuc dic biét sau lung hodc thanh bén nguic goi y ton tai cic MAPCAs hodc cic

. O nhting bénh nhan dugc xac dinh ton tai MAPCAs trudc do, viéc bién mat ctia tiéng théi du

«  Cdc ddu hiéu caa suy tim phai c6 thé xudt hién: tinh mach c6 néi, pht, gan to.
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dé€ dyng hinh cay dong mach phdi, mé ta cac
MAPCA, danh gia miic d6 hé phéi va chic
nang hai that.
Nhiing bénh nhdan dugc siia chita tam thoi hodc

khong phau thudt
Nhom bénh nhén nay cin dugc kham ty my

khi ¢6 cac triéu chiing d€ xéc dinh kha ning can

thiép. Céc tham do bao gom siéu 4m tim, thong

tim, chup MRI tim. MRI dic biét hitu ich d€ dung

hinh gidi phau cidy dong mach phdi va quan sat t6t

cac nhdnh dong mach phéi doan gan. Muc dich

ctia thim do hinh anh gom:

« Danh gid chitc ning hai that

«  Dénh gid dp lyc thit phai va dong mach phdi

« MO ta dac trung giai phau cta cdy dong mach
phdi. M6 ta nay can dua trén chup dong mach
phéi (néu thong thuong thit phii va dong
mach phéi), chup céc luéng théng, chup
dong mach cha xuéng va chup chon loc cac
MAPCA. Trong vai truong hop, chup tinh
mach phéi bit hodc MRI tim véi gadolium la
cdch duy nhat d€ dung hinh khi cic mach méau
phdi ty nhién khong hop luu hoac bi thiéu san.

« Xdc dinh 16 thong lién thit néu cé

« Dénh gid dong mach vanh

« V6i nhiing bénh nhén tim ¢6 triéu ching c6
thé thim do sdu hon cdc bién chiing caa thiéu
oxy man tinh kéo dai nhu da héng cu, thiéu
sdt va tang acid uric mau.

BAN LUAN CA LAM SANG

Vé chian doédn, PA-VSD la mot di tat tim bam
sinh phtic tap chi chiém 1- 2% t6ng s6 ca tim bdm
sinh ngusi 16n. Trén 90% bénh nhan da ti vong
trong 10 nam ddu doi néu khong dugc phau thuit.
Vi vdy, di liéu vé bénh nghéo nan, khong c6 dong
thuén cho diéu tri. Han ché vé kinh nghiém dan
dén viéc chan doadn va dua ra chién lugc diéu tri
cho cabénh 23 tudi nay gip nhiéu khé khan.

Viéc mang thai khi da c6 triéu chiing tim, gidm
d6 bao hoa oxy méu ( 85%) gay nguy hiém cho ca
me va con vi vy chi dinh dinh chi thai nghén &
bénh nhan nayla khéng ban cai. Tuy nhién cau hoi
dit rala c6 nén phau thuit stia chia toan bo & do
tudi nay khi triéu chiing co nang khong dang ké?

Chyp MSCT cho két qua kich thudc cac
nhanh dong mach phéi kha t6t, c6 hoi luu, khong
c6 MAPCA tu6i mau phéi (nguén cip méu phéi
1a tit 6ng dong mach qua hé mach phéi tu nhién).
Kéthop véi chiic ning thét trong gidi binh thuong,
hé van dong mach chi nhe, 6ng dong mach shunt
T-P trén siéu 4m, day 1a thé PA-VSD c6 tién luong
tot nhét trong cdc thé PA-VSD nén chung t6i da
quyét dinh phau thuit stta chita toan bo, dé cai
thién tién lugng xa va c6 thé dép ing nguyén vong
mang thai cia bénh nhan sau nay.

Trong phau thuit, viéc phau tich mé rong
vung hoi luu dong mach phéi 1én nhanh dong
mach phdi trdi va tao hinh bing miéng vd mang
ngoai tim khong dé dang do trudng mé sau, doan
g6c dong mach phdi tréi hep rat khit (Pk Smm).
Doan mach nhan tao phtt hgp véi cdc nhanh dong
mach phéi tynhién dudng kinh nhé (18mm) cong
v6i cdc nhdnh mach phéi ty nhién va doan méi tao
hinh kich thuéc khong thé 16n nhu dong mach
binh thudng nén phau thuit vién quyét dinh dung
doan mach khong c6 van dén giam hién tugng
chénh 4p 16n gita thit phai- doan mach nhén tao
sau nay. V€ lau dai, bénh nhan c6 thé c6 nguy co
suy tim phéi do hién tugng trao ngugc trong doan
mach nhén tao khong c6 van nay. Sau khi vé thong
lién that, ndi doan mach nhan tao, phuc hoi tuin
hoan tir that phai 1én dong mach phdi, huyét ap
bénh nhén rit thdp khong diing dugc tudn hoan
ngoai co thé do giam cung lugng, phau thuit vién
da quyét dinh m&16 thonglién nhi nhén tao nhim
tao ludng thong trai phai, lam tang mau lén phdi,
ting lugng mau vé that trdi. Két qua bénh nhan c6
huyét dong va ngting dugc mdy.

272 TAP CHI TIM MACH HOC VIET NAM - SO 68.2014



CA LAM SANG

Vé theo doi sau md, bénh nhén nay can dugc
theo doi sit cic ddu hiéu nhu miéu ti trong muc
téng quan dac biét 1a tinh trang suy tim phai va
céc r6i loan nhip do trong giai doan héi stic, tinh
trang suy tim phai & bénh nhé4n nay rit ning né.
Bénh nhan can dugc danh gia lai tinh trang luu
thong mau qua nhénh trdi da stta chita va hoi luu
dong mach phdi, ciing nhu sy phét trién cta cac
nhdnh dong mach phdi phia ngoai vi. Ché hep
ton luu ctia dong mach phdi trdi cd thé cai thién
bang can thiép nong béng dusng dng thong. Néu
chtic nang that phai bi anh huéng do dong hé phéi
nghiém trong thi ky thuat thay van dong mach chu
qua da hodc thay doan mach méi cé van c6 thé cai
thién tinh trang nay.

Vé kha nang sinh nd, néu sau 6 thang dén 1
nam, tinh trang tim mach 6n dinh, bénh nhan
c6 thé mang thai véi nguy co thdp tuong tu nhu
nhém bénh nhan Fallot 4 da dugc stra chita toan
bd. Luu y, can theo doi sit tinh trang suy tim sung
huyét, huyét khéi, r6i loan nhip cho me trong thai
ky. Néu dugc can chdn doan di truyén cho me do

mot ty 1é 16n PA-VSD nim trong héi chiing Di-
George va sang loc s6m céc di tit cho thai.

TOM LAI

Mic du teo tit van dong mach phéi kém thong
lién that c6 chung dang tén thuong giong ti chiing
Fallot, nhung b4t thuong phtic tap cta hé mach
phdi va tusi mau phdi giy rat nhiéu khé khan cho
diéu tri. Ty 1¢ s6ng sot néu bénh nhan khong dugc
phau thuét rat thip. Diéu tri phau thut rit da dang
tuy thudc vao mitc d¢ phtic tap cta tudn hoan tuéi
mau phéi. Can thiép ngoai khoa cé thé chi don
gidn tao 6ng ndi gitia that phai va dong mach phéi
hay phtc tap hon nhiéu véi ky thuat quy tip cac
nhdnh dong mach phéi phan thiy thanh mét goc
duy nhat trugc khi st dung 6ng néi nhan tao.éng
ndi nhan tao thét phai - dong mach phéi thuong
phai thay thé nhiéu lan. Tt vong va cic tinh trang
bénh ly phu thudc vao mic do phuc tap vé giai
phau tén thuong, sy hoan thién trong stia chita va
chtic ning that phai.
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