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Bénh von Willebrand: nhan ba trwérng hop dwo'c chan doan véi nhivng

bdi canh khac nhau va téng quan y van
Nguyén Vén Tuy“?, Chéu Vin H&?, Nguyén Thj Kim Hod?,
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Tém tat
it van dé: Von Willebrand (VWD) 1a bénh r&i loan chay mau di truyén phd bién nhat. Mot thach thirc 1dn 13
bénh khéng dwoc chan dodn chinh xac va kip thoi. Ching t6i bao céo 3 truding hop VWD véi cac bdi canh khac
nhau. Bdo cdo trwerng hop: Trudng hop 1: nam, 2,5 thang tudi, cé dng ndi va co rudt mac bénh réi loan chay
mau. Vao vién v&i chdm, nét, mang bam xuat huyét. B3 dugc chan doan VWD type 1 va theo di tai nha vao
vién khi xuat huyét. Trwdng hop 2: nam, 13 tudi, chan dodn Hemophilia A tir 2 tudi. Khdng dap &ng véi diéu tri,
|am sang xuat huyét da va niém mac. Chan doan VWD type 1. Diéu trj v&i truyén két tha lanh va uéng minirin,
tan suat nhap vién gidm, dap &ng tot. Trwdng hop 3: nit, 9 tudi, vao vién vi rét can. Sau 4 ngdy, chadm not xuat
huyét dudi da, xét nghiém cé APTT kéo dai, khang nguyén VWF gidm. Chan doan VWD méc phai sau rét can. Sau
1 thang theo ddi tré khdng xuat huyét, xét nghiém trd vé binh thudng. K&t luan: Qua céc trudng hop duwoc mé
ta & trén gilp khai quat cac bdi cdnh chan doan bénh khac nhau. Goiy VWD khi ¢ su khéng phu hop gitra 1am
sang va xét nghiém déng cAm mau téng quat. Chan doan xac dinh VWD doi hdi xét nghiém VWF.
Tir khéa: bénh von Willebrand, réi loan déng mdu, yéu té von Willebrand.

Abstract
Von Willebrand disease: a report of 3 cases diagnosed with different

contexts and review of literature
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Background: Von Willebrand disease is the most common human inherited bleeding disorder. A major
challenge for affected patients is achieving an accurate and timely diagnosis. We reported 3 cases of von
Willebrand disease diagnosed with different contexts. Case report: Case 1: male, 2.5 months old, whose
grandfather and aunt have a bleeding disorder. Hospitalized with purpura and ecchymosis. Was diagnosed with
VWD type 1 and monitored at home when bleeding. Case 2: male, 13 years old, diagnosed with Hemophilia A
from 2 years old. Unresponsive to treatment, bleeding of the skin and mucosa. Diagnosis of VWD type 1. Treating
with cryoprecipitate and oral minirin, the frequency of hospitalization is reduced and well-response. Case 3:
female, 9 years old, hospitalized because of a centipede bite. After 4 days, the skin was bleeding with purpura
and ecchymosis, and the laboratory showed prolonged APTT and decreased VWF antigen. Diagnosis of acquired
VWD after a centipede bite. After 1 month of follow-up, the child did not bleed, and the test returned to normal.
Conclusion: The cases described above help to generalize the different diagnostic contexts. The suggestion of
VWD is raised when there is a mismatch between clinical and general coagulation tests. A definitive diagnosis
of VWD requires a VWEF test.
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1. DAT VAN DE

Bénh Von Willebrand (VWD) thuong duoc bao
cdo 13 “bénh réi loan chdy mau di truyén phd bién
nhat & loai ngudi”, bénh chiém ty 1& xap xi 1% dan
s6 ndi chung [1 - 3]. Bénh nay duwgc md ta [an dAu
tién vao ndm 1926 bdi Erik von Willebrand, éng d3
nhan ra sy khac biét gilta bénh nay va hemophilia
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va dat tén 13 “gia hemophilia di truyén” [4]. YEu t6
déng mau trong huyét twong gy ra bénh nay khéng
duoc biét cho dén nhiéu ndm sau d6 va duoc goi la
yéu t8 von Willebrand (VWF). VWF cd chirc ndng két
dinh tiu cau vao thanh mach va én dinh yéu té VIlI
[5]. Bénh nay dic trung véi xuat huyét niém mac va
xuat huyét sau phau thuat hodc chan thuwong. Chan
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dodn dya trén tién st chdy mau clia cd nhan va gia
dinh va xét nghiém bat thuwong cda VWF, yéu t6 VI
hodc ca hai [6].

Bénh cé biu hién 1am sang, bat thudong xét
nghiém va kiéu di truyén rat da dang. Méc du cé nhiéu
diém gidng v&i bénh Hemophilia, nhung c6 mot s6
diém khdc biét giup dinh hwdng VWD nhu sau:

+ Anh huéng ca hai gidi.

+ Thoi gian mau chay kéo dai.

+ Kiu chay mau chi yéu 13 niém mac so véi xuat
huyét co hodc khép & bénh Hemophilia.

Sy thi€u hyt VWF dan dén réi loan chdy mau cé

murc d6 nghiém trong khac nhau tuy theo mdc do
thi€u hut va cac dic tinh cu thé cla phéan tir [6].
VWD dugc phan thanh 3 type chinh: thiéu hut sé
lwgng mét phan (type 1), thi€u hut chat lwong
(type 2) va thiéu hut toan bé (type 3) [7]. Nhin
chung, mirc d6 nghiém trong cla chay mau tuong
quan vdi mirc do giam VWF va FVIII. Chay mau da
(chdy méau cam déc biét khi con nhdé, dé bam tim)
I3 biéu hién dién hinh, ndi bat clia bénh va cé thé
anh hudng dén chat luvong cudc séng. Tuy nhién,
ty 1& chdy mau ty phat co thé thap ngay cd & nhitng
bénh nhan thi€u VWF nang [8].

Bang 1. Cac type trong VWD [9]

Type  Kiéu di truyén Kiéu khiém khuyé&t VWF Biéu hién l1am sang

1 Troi Gidm ndng d6 VWF chirc ndng binh Xuat huyét niém nhe - trung binh
thuong

2A Tréi Ting nhay cadm khi phan tich bang Xuat huyét niém trung binh - ndng
ADAMTS13
Giam hinh thanh dimer
Giam hinh thanh multimer
Giam bai tiét VWF, giit lai trong ndi bao

2B Troi Tang kha ndng gin két clia vi tri Gplba Xuat huyét niém trung binh - ndng
trén VWF vadi receptor Gplba

2M Troi Giam kha nang gan két vi tri Gplba trén  Xuat huyét niém trung binh - niang
VWEF véi receptor Gplba
Gidm kha n3ng gan k&t VWF véi collagen  Xuat huyét niém trung binh - ning

2N Ldn Giam kha nang gan két véi FVIII Xuat huyét trung binh - ndng giéng

hemophillia
3 Lan Dot bién khéng tao dugc protein gay Xuat huyét niém ndng va xuat

giam VWF hoan toan. Giam hinh thanh

huyét gibng hemophilia

dimer va gilt lai trong n6i bao

Mét thach thirc 1én d6i véi nhitng bénh nhan
méac VWD 13 khéng duoc chan doan chinh xac va
kip thoi. D3 cé nhiéu ghi nhadn bénh nhan bj chan
doédn cham tré dén 15 ndm ké tir khi bat dau ¢ triéu
chirtng chady mau dén khi dwoc chdn doan VWD va
van con nham 13n vé tdm quan trong va cach phan
loai cac type clia VWD [10].

Chung toi bdo cdo ba trwong hop duoc chan
doan vdi bbi cdnh khac nhau va da duoc diéu tri
thanh cong tai Trung tam Nhi khoa, Bénh vién Trung
wong Hué va cip nhat cach tiép can chan doan, dua
trén bing chirng khoa hoc, t6ng quan y vin va kinh
nghiém thyec té tir [Am sang.

2. BAO CAO TRUONG HQP

2.1. Truong hop 1

Bénh nhan nam, 2,5 thang tudi, tién st sinh
thuwong, da thang, cdn nang ldc sinh 3,1 kg, qué trinh

mang thai khdng cé gi bat thuwong, sau sinh khoé
manh, khéng cé biéu hién chdy méu kéo dai sau cat
rén. Tién s gia dinh ghi nhan c6 6ng ndi va cb rudt
mac bénh réi loan chdy mau khoéng rd, bd va me
hoan toan binh thuong. Cach vao vién 1 ngay nguoi
nha phat hién tré néi ban xuit huyét dang cham,
ndt, mang bam mau doé & dui, cdng chan trai. Kham
1am sang khi vao vién ghi nhan: tré tinh, linh hoat,
da mdi héng, ban xuat huyét dudi da dang cham,
ndt, mang bam & dui trdi, cang chan trai, sinh hiéu
6n, thd déu, phdi khéng rale, mach rd, tim déu, gan
lach hach khéng I&n. Xét nghiém ban dau ghi nhan
s6 lwong tidu cau, d6 tap trung tiéu ciu, co cuc mau
hoan toan binh thudng. Tré cé rdi loan déng mau
noi sinh v&i biéu hién APTT kéo dai don thuan (59
gidy). Nhan thay xét nghiém va 1am sang khéng phu
hop, tré da duwoc xét nghiém thém cho két qua yéu
t& VIIl gidm (5%), hoat d6 VWF binh thuong (57,5%),
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khang nguyén VWF giam (14,2%)

Bé&nh nhan dwoc chidn doan VWD type 1. Duoc
Xt tri bang theo d&i tai nha, nhap vién khi cé xuat
huyét tir do 3 tré 1én. Hién tai sau 19 thang theo
ddi, bénh én dinh, tré chi cé cac dot xuat huyét dang
bam tim dudi da, chua [an ndo nhip vién vi xuat
huyét nang.

2.2. Trwong hop 2

Bénh nhan nam, 13 tudi, tién st duoc chan doan
Hemophilia A tir [Gc 2 tudi tai Bénh vién tuyén dudi,
gia dinh khéng ai méc bénh rdi loan chdy mau, vao
vién thudng xuyén duoc diéu tri vai yéu té VIl déng
kho. Tré kém dap ¢ng véi didu tri bang yéu t6 VIII
déng kho, d3 dwoc nang liéu theo hudng Hemophilia
A c6 chat (rc ché. Lan nay bénh nhan nhap vién tai
Bénh vién Trung wong Hué. Nhan thay vé 1am sang
tré chi chay mau chan rang, xuat huyét dudi da dang
cham ndt mang, tirng dot xuat huyét tiéu hod, chua
bao gi& xuat huyét khdp hay xuit huyét trong co.
Xét nghiém chirc ndng d6ng mau toan bé chi cé réi
loan déng mau ndi sinh véi APTT kéo dai don thuan
(68,2 gidy). Xét nghiém hoat d6 yéu t6 Vilic 21%,
hoat d6 yéu t6 IXc 30%, hoat d6 VWF binh thuong
(85,1%), khang nguyén VWF giam (24%).

Bénh nhan duwoc chidn doidn VWD type 1. Tré
duwogc didu tri bang truyén két tla lanh, sau 2 ngay
diéu tri, biéu hién xuat huyét cai thién, khéng con
chdy mau chan rang hay xuat huyét tiéu hod, khong
xuat hién xuat huyét duéi da méi. Do gia dinh khéng
c6 diéu kién s dung Demopressin, tré dugc diéu

tri v&i minirin uéng hang ngay. Sau diéu tri, tdn suat
vao vién vi xuat huyét do 3 trd 1én gidm xudng con
2 -3 thang 1 lan, nhitng Ian nay tré dwoc diéu tri vai
truyén két tda lanh, ddp &rng cdm mau tot.

2.3. Truong hop 3

Bénh nhan nit, 9 tudi, tién st chwa bao gid bi chay
mau bat thudng, tién st gia dinh khdng cé ai bi réi
loan chdy mdu. Dot nay bénh nhan vao vién vi rét
can, kham ban d3u chi ghi nhan vét rét can dé dau,
khéng cé biéu hién xuat huyét hay thi€u mau, cic co
quan khéng ghi nhan bat thudng. Xét nghiém déng
mau téng quat ban dau cho két qua réi loan doéng
mau ndi ngoai sinh vdi ty prothrombin 66% va APTT
54,1 gidy. Sau 4 ngay theo ddi va diéu trj vdi truyén
plasma két hop tiém vitamin K, bénh nhan xuat hién
nhiéu chdm n6t xuat huyét duéi da toan than, khong
xuat huyét niém mac, khdng xuat huyét ndi tang, xét
nghiém déng mau téng quat cd ty prothrombin 59%,
APTT 220,5 gidy. Xét nghiém ddanh gid thém cho két
qud hoat d6 yéu 8 Vllic 90%, hoat dd yéu té IXc 59%,
hoat d6 VWF binh thuong (70,1%), khang nguyén
VWEF giam (16,3%).

Chan dodan kha ndng VWD mac phai sau rét can.
Bénh nhan duogc diéu trj v&i truyén két tda lanh, sau
2 ngay khong ghi nhan xuat huyét mai, xét nghiém
chirc ndng déng mau tdng quat binh thudng. Tré
duoc cho ra vién va tiép tuc theo dai.

Sau 1 thang, danh gid lai tré khong co biéu hién
xuat huyét. Xét nghiém déng cdm mau va VWF tr&
vé binh thuwong.

Bang 2. Téng hop dich t&, 1am sang, diéu trj va theo ddi

Truong hop 1 Truong hop 2 Truong hop 3
TuGi chdn dodn 2,5 thang tudi 13 tudi 9 tudi
Gigi Nam Nam \vg
Nhém mau ORh+ ORh+ BRh+
Tién st gia Ong ndiva cé rudt macrdi  Binh thuong Binh thuong
dinh loan chay mau
B&i cdnh chdn  Lan dau P3 dwoc chan doan va diéu  Lan dau

doan

Dang xuat
huyét

Chan doan

Diéu tri

Theo doi

Ch&m, nét, mang xuat
huyét dudi da

VWD type 1
Theo déi

Chua biéu hién xuat huyét
phai vao vién lai sau 19
thang

tri Hemophilia A tUr 2 tudi

Ch&m ndt mang xuat huyét
dudida

Chay mau chan rang

Xuat huyét tiéu hod

VWD type 1

Minirin hang ngay

Truyén két tda lanh khi xuat
huyét

Gidm tan suit chay mau va
nhap vién so vé&i trwdce. 2 - 3
thang vao vién 1 [an

Cham nét xudt huyét dudi da

VWD mac phai
Theo doi

Sau 1 thang cac xét
nghiém vé binh thudng
Sau do khong vao vién vi
xuat huyét nira
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Bang 3. T6ng hop két qua xét nghiém déng cdAm mau

Truong hgp Truonghop Trwonghop Truwonghop Trwonghop Truonghop

1 2 3 3 3 3
(4 qgéy sau (saulthang) (4ngaysau (saulthdang)
rét can) rét can)
PT 15,7 12,6 17,4 14,2 (12 - 15) Giay
Ty prothrombin 70% 92 59 84 >70 %
APTT 59,0 68,2 220,5 34,7 (30-42) Giay
Fibrinogen 1,72 1,55 1,79 2,18 (1,5 - 4,5) g/L
S8 luong tiéu cau 300 300 350 320 150 - 450 x10%/L
Co cuc mau Hoan toan Hoan toan Hoan toan Hoan toan Hoan toan
Vilic 70,5 45,1 45,1 Giay
Hoat do Vllic 5 21 90 60 - 150 %
IXc 50,3 32,2 55,4 gidy
Hoat do6 IXc 90 30 59 60 - 150 %
Hoat do VWF 57,5 85,1 70,1 83,2 40,3-125,9 %
Khang nguyén 14,2 24 16,3 67,4 40,6 - 122 %
VWEF
3. BAN LUAN hop khai thac duoc cé cac thanh vién trong gia dinh

VWD |3 mét rdi loan chdy mau di truyén, phé
bién. Bénh dugc phan thanh 3 type, bao gdm type
1 va 3 déc trung vdi thiu hut vé sé lugng VWF, va
cdc type 2A, 2B, 2M va 2N dac trung vdi thiéu hut
vé chat lvgng VWF. V@ 1am sang, bénh nhan VWD
thudng bi chdy mau niém mac, bao gdm chay mau
kinh nguyét nhiéu, chady mau cam, dé bam tim, chay
méu kéo dai do chan thuwong va xuat huyét tiéu hda,
cling nhu chdy mau sau nhé ring, sinh con va phau
thuat, déi khi c6 chdy mau co, khdp trong truong
hop ndng xuwong. Didu tri bao gdbm diéu tri hd tro
(axit tranexamic) va bé sung VWF (desmopressin va
VWF ¢6 d3c). Viéc chan dodn chinh xac va kip thoi
VWD van dang |a mdt thach thirc d8i véi bac st lam
sang va bénh nhan [10]. Trén day, chung t6i da bao
cdo 3 trvong hop bénh nhi dwoc chan dodn va diéu
tri VWD trong cac bdi canh rat khac nhau dé tir d6
gilip ¢ cdi nhin téng quat vé VWD.

Vé déc diém nhén ching hoc

DO tudi chan dodn bénh cé su khac biét 1én,
trong khi trwong hop 1 duwgc chin dodan luc 2,5
théng thi truong hop 2 dwoc chan doén ldc 13 tudi,
trwong hop 3 dwoc chin doén ldc 9 tudi.

Trong nghién clru cla chung t6i, 2 tré VWD 13
nam, nhdm méau ORh+, con tré VWD mac phai la ni,
nhém mau BRh+.

Trong 3 truding hop dwoc ghi nhan, chi co 1 truong

cling mac réi loan déng mau tuong tu, 2 truong hop
con lai khong 6 tién st gia dinh mac bénh.

Biéu hién xuat huyét phu thudc vao mirc do
ndng cla bénh; VWD type 3 thudng dugc chan
dodn tlr lGc con nhd, nhung trong gia dinh cé thé
khéng c6 tién sir xuat huyét, trong khi d6 VWD
type 1 nhe cé thé khéng dwoc chin doan cho dén
trung nién, méc du van cé thé cé tién sir cac dot
xuat huyét. Bénh nhan VWD chti y&u biéu hién xuat
huyét niém mac qua mdc (bam tim, chdy mau cam,
rong kinh) va thudng khéng chady mau xwong khép
ngoai trir trong type 2N hoac 3 khi cé néng dé yéu
t8 Vllic < 10 1U/dL [11].

Nhom méu déng gbép khoang 25% vao sy thay
d6i néng d6 VWF huyét tuvong. Nhitng ngudi khéng
phai nhdm mau O c6 ndng dd VWF cao hon nhitng
nguwdi nhdm méu O, trong d6 nhdm mau AB cé néng
dd VWF cao nhat. Nguwdi nhdm mdau O thuong gap
VWD type 1 va type 2. Nhdm mau ABO dudng nhu
|3 mot yéu td gdép phan quan trong trong viéc gidm
néng d6 VWF & VWD type 1 trong cac trudng hop cé
doi bién p.Tyr1584Cys [11].

Theo tac gid Anne Goodeve trong bai téng quan
duoc dang tdi nam 2017, mét s6 bénh nhan VWD
c6 thé khong ghi nhan bat ky thanh vién nao trong
gia dinh cé ré6i loan chdy mdu, diéu nay cé thé I3
do bd sét trong nhan biét cac thanh vién trong gia
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dinh méc bénh, chét truwdc khi co triéu chirng cta
bénh hoac khong dugc thyc hién xét nghiém dong
cdm mau xac dinh bénh. Cling theo tac gia nay, ty
I& VWD type 1 mai khdi phat ghi nhan khoang 4%.
Do d¢ tién sl gia dinh &m tinh khéng loai trir chan
dodan VWD [12].

Vé dic diém lam sang

Trong khi truwdng hgp 1 va 3 1a vao vién lan dau,
thi trwong hop 2 d3 vao vién nhiéu [an vdi béi canh
xuat huyét tuong tu tir 11 ndm ma khéng dugc chan
dodn VWD, chan dodn nham |a Hemophilia A.

Ca 3 trwong hop déu cd hinh thai xuat huyét
cham, n6t, mang xuat huyét dudi da, day la hinh thai
dac trung cha xuat huyét do bat thuong sé lugng
hodc chat lwong tiéu cau. V& mirc dd xuat huyét,
trwdong hop 1 va truding hop 3 xuat huyét mirc dé
nhe - vira, trong khi dé trwong hop 2 xuat huyét
muc do nang vdi kém theo chdy médu chan rang va
xuat huyét tiéu hoa.

Theo tac gia Paula D. James, VWD nén duogc nghi
ngd & nhitng ngudi bi chdy mau niém mac qua nhiéu,
bam tim ma khéng do chan thuong, chdy mau mii kéo
dai, tai phat va chdy mau khoang miéng, bao gbm chay

mau nudu rang sau khi danh rdng hodc nhé ring. Chay
maéu kéo dai hodc qud nhiéu sau phiu thuat hodc chan
thuwong. Phu ni? bi bénh thudng bi rong kinh va chay
mau kéo dai sau sinh [11].

Vé bién ddi xét nghiém

Xét nghiém déng cdm mau téng quat cho thay ca
3 trudong hop déu ¢ réi loan ddng mau ndi sinh véi
APTT kéo dai. Trudng hop 3 cd kém theo réi loan déng
mau ngoai sinh. Theo ghi nhén tiry van thi APTT c6 thé
kéo dai trong type 1, type 2N va type 3 khi cd giam yéu
té VIII, ty prothrombin binh thuwéng trong VWD [11].

2 truong hop VWD type 1 la trwdng hop 1 va truong
hop 2 6 giam yéu t6 VIl & mirc d6 nhe (5 - 30%), trudng
hop VWD méc phai khdng cé giam yéu 6 Vil

Khi xét nghiém VWEF, cd 3 trudong hop déu cho
thdy gidam s6 lwogng VWF véi khang nguyén VWF
giam (< 30%).

Vé chdn doén

Hai trudong hop dau tién dugc chan dodn VWD
type 1 dya vao luu d6 chdn dodn VWD, trong khi dé
trudng hop 3 duwoc chan doan VWD mic phai dua
trén b8i canh Iam sang, bién d8i xét nghiém va theo
ddi dién tién tuw nhién.

s

, ;
K&t qua sang loc VWD
bat thwomg

h

r

L.

' : X '’
Ehing nguvén VIWF
Hoat 43 VWF
Téu to VIIT

PR

-

il

e

Khing nguyén hoic Khéng nguyén va hoat 43 VWF tir Khéng nguyén va hoat 45

T

hoat 88 VIWF dwrad 30% i

Yéu to VIII binh thiomg hodc giam

VWFE = 50%
WVa veu td VIII thip (<30%

ey
e

(Ty B FVIILVWF:ag <3)
h 4 h 4
Lap laa xet nghigm Xacdinh ty 18
trong mbt dién kién tot FVIII'VWF:Ag
Ehang nguyén Ehang nguyén va Ehang npuyén TFlendv <3
hoic hoat d& hoat 43 VWF tir va hoat 43 ’ i
VW =30% 30 - 308 VWF = 50%
. ) Nghi nge VWD type 2N
Chan dodn VWD "Co VWF thap” Loagi trir VWD (Phai phan bigt val
Hemophilia A)

So' d6 1. So d6 dinh huéng chan doan VWD [7]
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VWD type 3

Ehsng nguyén VIWF rit thip

F

h 4

nghi nge VWD

Chay man ni€ém mac

T 1é hoat dd/khang

nguyén > 0.6 vi VWF thip A Vill

Xét nghiém chan doan VWD: Thn gian mau chay,
Tieu céu, khang nguven VWE, hoat 40 VIWE, Yeu

Yéu to VIII ttép khéng trong mimg o
w1 khang nguvén VWE, kha néng gin
VWE: FVIII bat thémg

VWD type 1

r

VWD type IN

[ T+ 1& hoat 33/ khéng nguyén < 0.6 ]

VWD type 2A, 1B, IM

So d6 2. So d6 dinh hudng type clia VWD [13]

Theo mdét khdo sét trén 610 bénh nhan VWD tai
Slovakia cho thdy cé téi 65% bénh nhan VWD type
1 [13], day |1a thé bénh phé bién nhat vdi cac triéu
chirng 1am sang va xét nghiém dién hinh cta bénh.
Con theo tac gia Paula D. VWD type 1 chiém dén
70% cac truwong hop VWD [11].

VWD méc phai cé co ché bénh sinh da dang, ¢
thé& do: 1) r6i loan ting sinh twong bao hodc tang sinh
lympho; 2) bénh tw mién; 3) ting thuy phan VWF; 4)
tang tiéu cau qua murc; 5) VWF bj loai khéi tudn hoan
béi sw gan bat thuwong clia té bao u (vi du u Wilm hoidc
mot vai bénh tang sinh lympho); 6) giam téng hop
VWEF (suy giap); 7) st dung mot vai thuéc (bao gbm
valproic acid, ciprofloxacin, griseofulvin) [11].

Vé diéu tri

Truong hop 1 duwoc theo d&i dién tién xuat huyét
va chi vao vién khi xuat huyét nang, chuwa can diéu tri
gi dac hiéu. Trudng hop 2 duoc diéu tri véi minirin
hang ngay va truyén két tla lanh khi cé xuat huyét tir
murc d6 ndng trd 18n. Trwdng hop 3 duoc theo dbi vé
lam sang va xét nghiém.

Ca 3 truwong hop déu dép (ng t6t vdi phuong
phap diéu trj dat ra, trwong hop 1 khéng phai vao
vién [an nao, trudng hop 2 gidm tan suit va mic do

nang cla céc lan xuat huyét can nhap vién, trong khi
dé trwong hop 3 da héi phuc hoan toan.

Theo Vién Tim, Ph6i, Mau Quéc gia Hoa Ky 2007,
3 chién luvgc chinh trong diéu tri VWD bao gém:
chién luvgc dau tién 13 tdng ndng d6 VWF trong
huyét twong bang céch giai phéng céc kho du trit
VWEF néi sinh théng qua kich thich t& bao ndi mo
bing Desmopressin, cach tiép can th hai 1a thay
th& VWF bang cach s dung cac san pham co dic,
c6 ngudn géc tir huyét twong ngudi, chién lwoc thi
ba s dung cac tac nhan thic ddy cAm mdu va chira
lanh vét thwong nhung khong |am thay d&i dang ké
néng doé huyét twong cla VWF [14].

Hau hét bénh nhan VWD type 1 va mdt s6 type 2
dap ing vdi demopressin tiém tinh mach hoac dudi
da, v&i co ché ting phdng thich VWF dy trir 1én 3
- 10 Ian. Trén thj trudng con cé ché pham xjt miii.
Demopressin dugc lya chon dé diéu tri cac dot chay
mau cap hodc du phong chdy méu trong phiu thuat.
O nhitng bénh nhan khéng dung nap hoic kém dap
rng v&i desmopressin thi can sir dung yéu t6 déng
méau cd dic. Demopressin nén dwoc st dung cin
than, dac biét 1a & tré dwdi 2 tudi, bdi vi khé han ché
dich uéng vao & Ira tudi nay [11].

Bang 4. Chi dinh diéu tri VWD theo thé bénh [2]

Thé bénh Piéu trij Piéu trj thay thé hodc b6 sung
VWF thap Demopressin tinh mach (0,3 ug/kg), xit mii (t6ng  Tranexamic acid (1 g, 3 - 4 Ian/ngay)
liéu 300 pg, 150 pg moi l6 miii), hodc tiém dudi
da (0,3 pg/ke)
Type 1 Demopressin cung liéu nhu trén Tranexamic acid cung liéu nhu trén
Type 2 Demopressin cung liéu nhw trén hodc yéu t6 VIl Tranexamic acid cung liéu nhu trén
kém VWF hodac VWF dam dac
Type 3 Y&u t6 VIl kém VWF hodc VWF dam dic Tranexamic acid cung liéu nhu trén
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VWF dam dac duworc lya chon diéu tri bénh nhan
VWD type 3 va hdu hét bénh nhan type 2. Huyét
twong giau yéu té VIl va VWF cd trén thj trudng véi
cdc ty 1& khac nhau [2]. Hién tai ch& phdm dugc st
dung trén |am sang 1a két tda lanh.

Chéat (rc ché tiéu sgi huyét, nhu |3 tranexamic
acid va aminocaproic acid, déng vai tro quan trong
trong viéc bé sung vao diéu tri cac trudng hop xuat
huyét niém mac [2].

4. KET LUAN
VWD |3 bénh Iy réi loan chdy méau phéi bién

nhung thudong bi bd sét trén 1dm sang. Qua céc
trudong hop dugc mé ta & trén giup khai quét céc béi
canh chan dodn bénh khac nhau. Dau hiéu cé thé
gilip nhan biét sdm VWD 13 sy khong phu hop gilta
I&Am sang va xét nghiém déng cAm mau téng quat.
Trong khi ldam sang ggi y nguyén nhan xuat huyét do
bat thudng tiéu ciu thi xét nghiém déng cAm mau
cho thay réi loan d6ng mau ndi sinh. Chan doan xac
dinh VWD doi hoi xét nghiém do hoat d6 VWF ma
chi mét sé trung tdm thuc hién dwoc nén khi gap
trwdng hop nghi ngd can chuyén bénh nhan dén
trung tdm co thé thyc hién xét nghiém nay.
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