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CA LAM SANG

Bénh nhan nit 23 tudi nhap vién vi dugc chin
doén bénh tim bim sinh khi dang mang thai lin
diu tudn thit 10. Vé tién s, bénh nhin chua duge
chin doén bénh tim bim sinh trudc diy, hién sinh
hoat vi lao déng tuong dsi binh thudng. Khim
lam sing bénh nhén c6 tim méi va dau chi 6 (xem
hinh 1), SpO2 ( thes khi trdi) 12 85%, c6 tiéng théi
tim thu khoang lién sudn 4-5 canh tc tréi lan xung
quanh, tiéng T2 rit mé tai 6 van dong mach phéi.
Véxét nghiém , bénh nhan khéng cé tinh trang c6
dic mau (Héng cdu 3.69 T/L, hematocrit 0.35,
Hb 113g/1, tiéu cdu 247 G/1) .

Trén siéu 4m tim, bénh nhin dugc chin doin
teo tit van dong mach phéi kém théng Lén thit
(PA-VSD). Teo tit van DMP, g&c ddng mach
phéi va phin 1én than déng mach phéi; chi con
mot phin thin déng mach phéi véi hoi I va hai
nhénh déng mach phéi, con éng déng mach, kich
thude va chite nang tim thu that trdi binh thudng,
dudng kinh thit phii binh thudng, hé chii nhe.
Do PA-VSD la dj tit tun bdm sinh phic tap, bénh
nhin néu mang thai nguy ca cho ci me va con déu
rit cao, mit khdc trén lim sang bénh nhén di c6
tim va giam d¢ bao hda oxy miu do d6 bénh nhan
¢6 chi dinh dinh chi thai.

*Bo mon Tim mach, Truong Dai hoc Y Ha N&i
**Vién Tim mach Viét Nam

Sau dinh chi thai, bénh nhin di dugc chup
MSCT hé mach phéi xem xét khi ning phau thuat
stia chita toan bd. MSCT cho chin doin PA-VSD,
gian nhe géc dong mach chit ( DK 45mm), dong
mach phdi trdi va phai ¢é hgi hnu chung, dusng
kinh méi nhinh tudng déi 16n ( 13 vi 14 mm) ,
than dong mach phdi rdt ngin, hep géc déng mach
phoi tris (Pk Smm), khéng cé tudn hoan bang hé
chu phéi (MAPCAs), con éng dong mach cip
mau cho hai phéi (Hinh 2).

i

Hinh 1: Tim ddu chi (dnh chup ban tay bénh nhan)
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Hinh 2: Hinh dnh chup MSCT déng mach phéi cho théy hai nhdnh déng mach phdi phai va trdi c6 hgi
I, hep gdc dong mach phéi trdi (mii tén tring) va con dng déng mach (chu thich)

Bénh nhan da dugc phiu thujt sita chita toan
bé mét thi bac gém thit ng dong mach, m& doc
héi hwu dong mach phéi vio nhanh trai dén hét
ché hep, m&rong hdi luu va nhanh trdi bing miéng
v& mang ngodi tim, mJ phan phéu that phii vi 16
théng lién thit, sau d6 diing mot 6ng mach nhin
tao khong c6 van duong kinh 18mm né: phin
phéu thét phai vdi héi lvu dong mach phéi, m¢
mét 16 théng lién nhi nhén tao dudng kinh 10mm.

Sau phau thut, héi stic cho bénh nhin gip
rit nhiéu kho khin do tinh trang suy thit phai giy
giam cung ligng tim. Tinh trang bénh nhén cudi
cling di cii thién, cic diu hiéu suy tim phai giam
dén, SpO2 cii thién it 85% trudc mé lén 94%,
trén dién tim d6 nhip xoang déu khéng cd cic
r6i loan nhip, trén siéu 4m tim (Hinh 3) vich lién
thét kin, dong mach chu chi théng thuong véi that

trdi, 6ng mach nhén tao théng t&t, khong con éng

déng mach va ¢6 hinh anh 16 théng hén nhi nhin

tao shunt tréi phai va bénh nhin da dugc xudt vién,
Caun héi dat ra:

«  Véhuéng xit tri da tién hanh trén bénh nhén:
Phéu thuit siia chifa toan bé mét thi ¢ nén
tién hanh khi bénh nhan niy da ¢ do tusi
truéng thanh va tri¢u chiing cd ning khéng rd
rang? Tai sao khi phiu thujt siia toan b, bénh
nhan niy khéng dugc diing doan mach nhin
ta0 ¢6 van? Vai trd ctia 16 thong lién nhi nhin
taolagi?

+ Ve huéng quan ly diéu tri tiép theo: Céc triéu
chitng va thong s6 theo doi lau dai cho bénh
nhén nay 12 gi? Bénh nhin ¢6 thé mang thai
sau khi 43 stfa chiva toan b$?

Hinh 3: Hinh dnh siéu am tim trudc va sau phdu thugt
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3A: Mat cit truc ngang canh e tréi cho hinh
dnh déng mach phéi chi c6 mot phdn héi luu vé hai
nhdnh dong mach phéi.

3B: Hinh anh dogn mach nhdn tao thong tot
giida that phai va hoi luu ding mach phéi.

Téng quan

Teo tit déng mach phéi kém thong lién thit
(PA-VSD) I dang t5n thuong tim bim sinh phuic
tap hiém gdp dugc dic trung boi:

+  Khong lién tuc ctia cdu tnic hoic dang mau
néi tit budng thit phai dén ciy déng mach
phéi (Teo tit dong mach phéi - PA)

+ Ditit thénglién thit (VSD) va

«  Timhaibudng that
Ty 1¢ mic PA-VSD w6c tinh khoang 0.07 trong

1000 tré sinh séng, chiém khoing 1% téng s cic

dj tit tim bim sinh, Trong nhém t chiing Fallot,

teo tit dong mach phdi chiém khoang 12%.

Do teo tit cialé van dong mach phéinén dong
tudi méu cho phéi dén tir cc nguén thay thé nhu
cic dong mach bang hé chi phéi (MAPCAs), 6ng
dong mach (PDA) hoic két hop ca hai nguén nay.
Duia theo mitc d¢ thiéu sén ctia thin nhinh déng
mach phéi, va nguén cip mau thay thé cho phéi
mi PAVSD duge chia thanh céc tip khic nhau
(Hinh 4).

V& diéu trj, phau thudt i cin tién hanh sém
<6 thé [a phiu thudt tam théi hoic sifa chita toan
bé, m_(;t ﬂui‘hoéc nhiéu thi phu thudc vao mic do

Tip2
Hinh 4. Cictip PAVSD

thuong t6n véi myc dich cuéi ciing la:

- Tao sytudi méu phéi khong tic nghén, khong
phu thude hé tudn hoan cha

«  Thiétlap sy thdng thuong gitfa thit phai va cic
déng mach phai

+ St chita céc thuong tén trong tim
V& tién luong, néu khong dugc diéu trj thi ky

vong sdng cia nhiing bénh nhan nay rat xdu, ty

l¢ tit vong khoing 50% trong nam diu dés, ting
1én 92% tai thsi diém 10 nam. Tuy nhién, ciing

6 bénh nhan khéng dugc phau thuit cd thé séng

dén tudi 60 do giudng mach phéi dugc cdp mau

bdi tudn hoan bang hé. Ty I¢ séng s6t uéc tinh sau

sifa chita toan bé vao khoing 92% sau S nam, 86%

sau 10 nim, 75% sau 20 nim. Nhém bénh nhin

duge phiu thuit tam théi nhu du doin ¢6 tién

Iwgng xiu hon nhém dugc sita chita toan b, vai ty

1¢ s6ng s6t udc tinh khodng 83% trong 4 nam, 73%

trong 10 nam, 61% trong 15 nim vi 61% trong 20

nam.

+  Tip 1: Cic nhinh déng mach phdi trung tim
kich thuéc binh thugng, tuéi mau t6t cho nhu
mé vdi nguén cdp méu tif ng dong mach.

+ Tip 2: Tén tai cic nhinh déng mach phéi
trung tim nhung thiéu sin va xudt hién dong
thai MAPCAs.

«  Tip 3: Cic nhdnh dong mach phéi trung tim
hoan toin khéng tén tai va phéi dugc cip mau

toan bé béi MAPCAs.

Tip3
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Bi¢uhién lim sang

Do syt khacbiét1dn gidta cic ci thé mang bénh,
phu thudc vio cdp mau phéi va cic nhanh tuin
hoin bang hé, ba dang biéu hién bénh duge quan
satbao gém:

Nhitng bénh nhan cip méu phéi phu thuc
hoin toan vio éng dong mach $& zudt hién tim khi
8ng dong mach déng, Nhém bénh nhin niy cin
dugc truyén prostaglandin E1 dé duy tri su ton tai
cia éng, truidic khi phau thudt lam ciu néi chi phéi.

Nhiing bénh nhan dugc cip mau phoi mot
phin hodc hoan toan ttf MAPCAs ¢é dugc ligng
miu 1én phéi tiong déi diy du thsi nién thiéun
va thuéng khéng cé triéu ching. Tuy nhién vai
nhiing tré cé tuin hoan bang hé khéng phat trién
hoic cic nhanh bang hé nay bi hep din, tré sé xuit
hién trién chiing tim tang dan.

Nhiing bénh nhin 6 cac MAPCA lén va
dong méau [én phéi khong han ché zudt hién phia
phdi khi sitc can mach phéi gidm thai ki so sinh.
Nhiing tré nay cin duge diéu tri suy tim sung
huyét va c6 nguy co hinh thinh bénhly mach miu
phdi sau nay.

Pidutri

Do syt da dang phiic tap cia tudn hoan mach
phéi nén khéng c¢6 dong thuén cho chién lugc
diéu tri t6i vu ¢ bénh nhin PA-VSD, chi c6 mot vai
tiép can diéu tri dugc dé xudt. Tuy nhién do han
ché véky thugtnén rat it khi t4ilap dugc tudn hoin
phéi binh thudng, Hon nita, cic nguy ¢d ciia can
thién cdn dugc cin biang véi dién bién ti nhién clia
bénh. Trong tit ci cic trudng hop, cin ca thé héa
di¢u i véi méi bénh nhin dya trén t6n thuong
gidi phau va biéu hién Jam sing,

Diéu tri phau thuegt
Siza chiza tudn hoan pho:

Nhitng bénh nhén ¢6 cic nhinh déng mach
phéi trung tam phit trién t6t, c6 hdi hiu dong
mach phéi va dong mdn 1én phéi phu thude vio
Gng dong mach thudng c6 tién lugng tét nhat
trong nhom v thuding khéng cin t4i ciu triic hé

mach phéi. Tréi lai, tao dyng hé tudn hoan phéi
déc lap & nhitng bénh nhan phy thugc MAPCA
gip khé khan nhiéu nhit. Diéu nay dat dugc khi
t3p trung tit ¢i cic ngudn tudi méu phdi cung cip
béi MAPCAs thinh mét nhanh trung tim duy
nhit (Quy tip cic MAPCA - Unifocalisation).

Trong phiu thuat tip trung ndy, cic MAPCAs

duoc cit r&i khéi dong mach chu. Cac dau cit réi

nay dudc néi lai v6i nhau thanh mét miéng néi
duy nhat, d€ sau d6 néi véi cic nhinh déng mach
phai ty nhién.

Thai diém tién hanh phéu thujt nay vin con
tranh ci. Ly tueng nhat, thi thuat duge tién hinh
trudc khi 6 bidu hién hep c6a MAPCAs, trudc
khi hinh thanh bénh Iy mach mau phéi va khi
bénh nhi du 16n d€ chiu ding cudc mé vi nguy
<d phau thuit thip nhit. Phin 16n bénh nhan ¢é
thé chiu dudc cude phiu thujt qui tip cic nhinh
MAPCA khi con nhe.

Hinh thanh thong thuong déng mach phdi - that
phat

Tao lip sulién tuc cia ddng mau gitta that phai
vi dgng mach phéi c6 thé dat dugcbdi sit dung:

« Mot doan mach déng loi hoac khic loai. Viéc
tao lip mét doan mach néi sdim sé thie ddy sy
phat trién ctia mach méau phéi, nhung bit loi [
doan mach niy cn tai thay thé nhiéu lan.

- M& réng dudng ra thit phai bing miéng vi
nhén tao khi phin phéu thit phai vi thin
chung déng mach phéi kich thudc dalan.

+ Dung ning lugng cao tin dudng ong thong
duc thing ving van ddng mach phdi teo tit
san d6 dat stent vao dudng ra thit phai (chi teo
tit van dong mach phai, gdc - thin - héi luu va
hai nhénh d6ng mach phéi binh thudng). Ky
thudt ny hién dang duge thit nghiém.

Stta chita cdc thuong ton trong tim

Néu cic MAPCAs duge quy tip db dé tao
tudn hoin phéi kém sitc can phéi dit thdp, khi d6
phau thuit vé thong lién thit va sita chita cic tén
thudng trong tim r6 nén dé ding. Tuy nhuén, néu
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s6 higng cc phin thiry phéi dugc tuéi mau tf cic
MAPCA da dugc quy tap, it hon 14 trong s3 18-20
phin thity, hodc st phin nhanh tuéi mau ngoai vi
phdi bit thitding nghiém trong, sic cin phéi ting
cao, viée dong 16 thong lign thit 12 khéng thé, Ty
1¢ ap Juic w6k tinh gitta thit phai : thit trdi nén nho
hon 0.7-0.8 trude khi tién hinh déng VSD.
Piéu néi khoa va theo déi sau phin thust
Nhitng bénh nhan da duge phlu thudt sita chiza
todn b
Tiép cin nhém bénh nhin ny cin tp trung
vao xic dinh cdc bién chning muén, phong ngita
rdiloan chiic nang thit vi réi loan nhip. Céc tham
dd cin tién hinh bao gém:
«  Khiémlam sing (Xem bing): cicthang s6 cin
theo dbi)
-+ Dién tAm &6 d€ sing loc cic réi loan nhip va
theo dbi &4 réng clia phitc bé QRS
+  XQ tim phéi- Xéc dinh tinh trang canxi héa
éng théng nhin tao thit phdi-ddng mach
phéi, béng tim to, su tudi méu phéi.

Bing 1. Cdc théng s8 cdn theo doi

Holter dién tim d6- néu nghi ngs réi loan
nhip

Test ging stic- ghi nhin kha ning ging stic
Siéu im Doppler tim- dédnh gid tinh trang hep
hay trio ngugc long dng nhin tao, lugng gia
chifc nang va dp luc thit phai, do kich thude
g6c dong mach chii, mic d6 hd chi, quan sit
miéng va thdnglién thit vi tim kiém cic ludng
théng trong tim

Théng tim cho nhitng bénh nhan chonloc ¢é
triéu chiing, nhitng bénh nhin ma c6 thé tién
hanh can thiép dudng dng théng. Do dp luc
thit phai, déng mach phéi va chup hinh ciy
ddng mach phéi danh gis tinh trang hd phéi.
Néu nghi ngd con MAPCASs t6n du, chi dinh
chup déng mach chti xudng va chon loc cic
nhanh bang hé. Chup buéng thit trdi, thit
phii d¢ lugng gi chiic ning hai thit. Chup
mach vinh néu cé nghi ngbénh Iy.

Céng hudng tir tim va chup mach- tién hanh
& nhém bénh nhén chon loc ¢6 triéu chiing

Cécbénh nhin da dvugc stia chida

tao thét phai- ddng mach phdi
- Tiéng thai tim trucng <6 thé do ha chir

luéng théng hinh thinh khi mé,

ludng théng hinh thanh khi ma.

bao hinh thanh tang ip phéi

»  Cac bénh nhin ndy nén ¢é mic bio hoa oxy méu binh thudng
- Rungmu, théi tim thu téng mau, ti€ng T2 manh hay gip & nhitng bénh nhin c6 6ng ndi nhin

«  Tiéngthdi doi di dbilai vimg ng nhan ta0 <6 gdi ¥ su trao ngudc éng ding ké

«  Tiéng théi lién tuc dic biét sau lung hode thanh bén nguc goi ¥ tén tai cdc MAPCAs hedc cac
Chcbénh nhin chua dugc mé hoiic phiu thujt tam thdi

»  Giimbao hoa oxyla thudng gip vala diéu khong mong mudn

. Tiéng théilién tuc diic biét sau lung hodc thanh bén nguc goi ¥ ton tai céc MAPCAs hojc cic

+ (I nhiing bénh nhin dugc xic dinh tén tai MAPCAS trudc d6, viéc bién mdt cia tiéng théi du

o Cac dduhiéu clia sy tim phai c6 thé xuit hién: tinh mach cé néi, phi, gan to.
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&€ dung hinh ciy déng mach phéi, md ti cic
MAPCA, dirth gi4 mic d6 h phsi va chiic
nang hai thit.
Nhitng bénh nhan dudc sita chita tam thoi hoge

khong phau thudt
Nhém bénh nhan nay cin dugc khim tf my

khi c6 cic trigu ching d¢ xéc dinh kha ning can

thiép. Cic thim do bao gém siéu 4m tim, thong

tim, chup MRI tim. MRI d3c biét hitu ich d¢ dung

hinh gidi phau cdy déng mach phdi va quan sit t5t

cic nhanh déng mach phéi doan gin. Muc dich

clia thim dé hinh anh gém:

+ Dinh gid chic ning hai thit

« Dinhgid 4p luc that phai va déng mach phéi

+ Mo ti dic trung gii phiu ciia ciy dong mach
phoi. M6 ta niy cin dya trén chup déng mach
phéi (néu théng thutang thit phi v dong
mach phéi), chup céc ludng théng, chup
ddng mach chit xudng va chyp chon loc cic
MAPCA. Trong vai truding hop, chyp tinh
mach phéi bit hoac MRI tim vdi gadolium [a
cich duy nhat d¢ dung hinh khi cic mach mau
phé tinhién khéng hap luu hoc b thiéu san.

»  Xdc dinh 15 thong lién thit néu cé

« Dinhgid dong mach vanh

+  Véi nhiing bénh nhén tim cé triéu ching c6
thé thim do siu hon cic bién chiing ciia thiéu
oxy man tinh kéo dii nhu da héng cau, thién
st va tang acid uric mdu.

BANLUAN GA LAM SANG

VE chin dodn, PA-VSD 1a mét di tit tim bim
sinh phitc tap chi chiém 1- 2% téng s6 ca tim bim
sinh ngudi 16n. Trén 50% bénh nhin da ti vong
trong 10 nam déu ddi néu khéng duoe phiu thujt.
Viviy, divliéu vé bénh nghéo nin, khéng c6 déng
thuin cho diéu tri. Han ch€ vé kinh nghiém din
dén viéc chin doin vi dua ra chién luge diéu tri
cho cabénh 23 tudi niy gip nhiéu kho khin.

Viéc mang thai khi da c6 triéu chitng tim, gidm
d6 bao hda oxy miu ( 85%) giy nguy hiém cho ca
me vi cen vi viy chi dinh dinh chi thai nghén &
bénh nhin nay 12 khong ban cai. Tuy nhién ciuhoi
dit rala cd nén: phiu thujt sia chita toan bo 6 d6
tudi niy khi triéu chning co ning khéng ding ké?

Chyp MSCT cho két qua kich thudc cic
nhénh déng mach phéi kha tét, c6 hi hiu, khong
c6 MAPCA tu6i mdu phéi (nguén cAp méu phdi
I tit $ng déng mach qua hé mach phéi tr nhién).
Keét hop véi cluic niing thit trong gidi binh thudng,
hévan déng mach chi nhe, 8ng dong mach shunt
T-P trén siéu dm, déy la thé PA-VSD c6 tién Iugng
t6t nhit treng cic thé PA'VSD nén chiing toi da
quyét dinh phau thujt sta chita toan b, dé cii
thién tién luong xa vi cé thé dip ving nguyén vong
mang thai cita bénh nhan sau nay.

Trong phau thuit, viéc phiu tich md rong
ving héi lun déng mach phéi lén nhinh dong
mach phéi trdi va tao hinh bing miéng vé mang
ngoai tim khong d& ding do truding mé siu, doan
goc dong mach phéi trii hep rat khit (Dk Smum).
Poan mach nhin tao phit hgp vdi cic nhinh dong
mach phdi tynhién dudng kinh nhé (18mm) céng
véi cdc nhinh mach phéi tu nhién vi doan mdi tao
hinh kich thuéc khéng the lén nhu déng mach
binh thudng nén phiu thujt vién quyét dinh dimg
doan mach khéng ¢ van dén gidm hién tugng
chénh dp 16n gitta thét phai- doan mach nhén tao
sau nay. V& lau dai, bénh nhin c6 thé ¢6 nguy co
suy am phii do hién tugng trdo ngugic trong doan
mach nhén tao khéng c6 van ndy. Sau khi vi théng
lién thit, ndi doan mach nhan tao, phuc héi tudn
hoan tir thit phai 1én dong mach phdi, huyét 4p
bénh nhin rit thip khéng diing dugc tuin hoin
ngodi ¢¢ thé do gidm cung ludng, phiu thudt vién
di quyét dinh mé18 théng lién nhi nhin tao nhim
tao lung thong tréi phai, lim ting mau lén phdi,
tang Jugng miu vé thit trdi. K&t qua bénh nhin 6
huyét déng vi ngling dugc my.
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'Vé theo d6i sau md, bénh nhin niy cin dugc
theo d5i sit cic dfu hiéu nhy miéu ti trong muc
tdng quan dic biét 1i tinh trang suy tim phai vd
céc i loan nhip do trong giai doan héi sifc, tinh
trang suy tim phii & bénh nhin niy rit ning né.
Bénh nhin cin dugc dinh gid lai finh trang hiu
théng méun qua nhanh tréi di sGa chita va hoi luu
dgng mach phsi, ciing nhu s phat trién ciia cic
unhinh déng mach phéi phia ngoai vi. Ché hep
t6n iu ctia déng mach phéi trdi c6 theé cii thién
bing can thi¢p nong bong duding 6ng théng. Nén
chiic ning thit phiibj inh iéng do dong he phéi
nghiém trong thi ky thujt thay van dgng mach chi
qua da hojc thay doan mach méi €6 van c6 thé cai
thién tinh trang nay.

'Vé khi ning sinh n&, néu sau 6 thing dén 1
nirn, tinh trang tim mach én dinh, bénh nhin
¢6 thé mang thai v6i nguy co thip tuong tu nhu
nhém bénh nhén Fallot 4 da dudc siia chia toin
bé. Latu ¥, cin theo dii sit tinh trang suy tim sung
huryét, huyét khi, réi boan nhip cho me trong thai
ki Néu dugc cén chin dodn di truyén cho me do

mét ty 1& 16n PA-VSD nim trong héi chiing Di-
George va sing loc sdm cic di tit cho thai.

TOM LAI

Mic dis teo tit van dong mach phéi kém thong
Tién thit c6 chung dang tén thudng gidng tf chiing
Fallot, nhuing bit thuéng phic tap ciia hé mach
phéi va tudi mdu phdi giy rit nhida khé khin cho
digu trj. Ty 1€ s6ng s6t néu bénh nhin khong dugc
phiu thujt rit thip. Préu tri phau thut rit da dang
tiry thudic vao mitc 4 phnic tap cia tuin hoin tudi
miu phéi. Can thiép ngoai khoa c6 thé chi don
gidn 120 Sng ndi giita thit phai va dong mach phéi
hay phiic tap hon nhiéu vai ki thuat quy tip cic
uhinh déng mach phéi phin thiy thanh mét géc
ey nhit trude khi sit dung dng néi nhin taoOng
néi nhin t2o thit phii - dong mach phéi thudng
phii thay thé nhiéu lin. Tii vong v cic tinh trang
bénh ly phu thudc vio mitc dé phutc tap vé giai
phiu tén thidng, sut hoin thién trong sita chita va
chic ning thit phii
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