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3.

HEMOPHILIA

. PAI CUONG

La mot bénh roi loan chay mau do khong c6 hodc bat thuong yéu t6 VIII (Hemophilia A)
hay yeu to IX (Hemophilia B) (A: 80-85%; B 15-20%)

Bénh di truyén qua gen lin theo nhiém sac thé gidi tinh, nit mang kiéu gen, nam mang kicu
hinh.

. LAM SANG

Bénh st

Chay mau khé cam, xuat huyét dudi da dang mang: tu nhién hoic sau chin thuong, phiu
thuat.

Tién cin hay bam da tir bé.

Gia dinh c6 anh em trai rudt hoac con trai phia ho ngoai (cau, anh em trai ban di...) c0
bénh tuong tu.

Triéu ching: biéu hién xuat huyét

Nghiém trong:

+ Khop chiém ti 1& 70-80% (Goi: 45%, khuyu: 30%, mat ca: 15%; vai: 3%...)

+ Co/md mém 10-20%

+ Miéng/nudu/miii

+ Tiéu méau
De doa tinh mang:

+ Than kinh trung uong <5%

+ Da day ruot

+ Co/hong

Phan d¢:
MUC PO NONG PO YEU TO VIIL IX | BENH CANH XUAT HUYET

Nang <1% Sém
Tu nhién

Trung binh 1-5% Biét di
Sau chin thuong

Nhe 5-40% Chay mau sau phau thuat hoic
chan thuong ning

CAN LAM SANG

Cong thirc mau: danh gia mic d6 mat mau

TS: binh thuong

bong mau toan bd: TCK kéo dai, TQ binh thuong

Pinh luong yéu t6 VIII, IX

Xét nghiém tam soat khang dong luu hanh chdng yéu t6 VIII trude khi phau thuat, kém dap
mg véi diéu tri, mdi 3 thang, hodc sau 10-20 ngay tiép xtic véi sit dung thay thé yéu t6
dong mau

Bethesda assay: khi c6 khang dong luu hanh

CHAN DOAN
Chan doan xac dinh: dya vao lam sang, can lam sang
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2. Chan do4n phén biét:

- Bénh Von Willebrand

- Cac nguyén nhan gay TCK kéo dai khac
+ Thiéu yéu td XI,XII
+ Khang dong luu hanh chéng yéu té VIII (IX) méc phai
+ Khang thé khang Lupus

PIEU TRI
1. Nguyén tac:

- Bu lugng yéu t6 dong mau bi thiéu cang sdém cang tot dé cam mau.

Yéutd | T1/2(gio) | BU1U/Kg sé ting(% ) | Nong do can thiét dé cam mau (%)
Wil 8-12 2 40
IX 24 1 30

- Diéu trj thay thé yéu t6 dong mau:
+ HEMOPHILI A: sir dung két taa lanh hoidc yéu t&-VIII d6ng khd
= Lwong yéu té VIII={{VIII mong muén]-[VIII bé¢nh nhanjjx Thé tich huyét twong
Thé tich huyét twong = 5% x can ning hode €N x 70 x (1-Hct)

Vi tri xuat huyét | Nong do yéu t6 VIII can | Khoang thoi gian giira Thoi gtlrain dicu
A Ao AT 1
| nang lén(%o) 2 lieu (gio) (ngay)
Khop (g0, khuyu, | 55 g4 12-24 2-5
co tay...)
Khép vai hoac hong | 30-50 12-24 2-5
Khéi dau 100 12 1
Duy tri 50 12 C6 thé ngay 7
Co psoas
Khoi diu 20-100 12 1-2
Duy tri 100 12 Pén khi cam
50 12 .
mau
Néo
Co tricu chﬁng
gh‘“ y o 80-100 8-12 s
uy tri 50 19 Cé thé ngay 21
Khong Hiéu chirng
Igﬁ;l g?u 80-100 812 é() thé ngay 14
50 12
Tiéu héa
Khéi dau 100 12 1
Duy tri 30-50 12 Pén khi cam
mau
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Tiét niéu-siph duc
Khoi dau 1
< 80-100 8-12 £ .
Duy tri 50 12 D(?n khi cam
mau
Sau phtic mac
Khéi dau 1
< 80-100 12 . £
Duy tri 50 12 It \ nhat 7-10
ngay
Thanh sau hong
Khoi dau 1 , ‘
Duy tri 100-150 8-12 Pén khi ' cam
Hoac ‘ 50 12 mau
Khé1 dau
Duy tri 100 TTM/ 24 1 ‘
50 12 Pén khi cam
maul
Réng,miii hong 30-50 12 Deltn khi cam
mau
Phau thuat
Truoc 1
Sau égo 1; Vét thuong lanh
(7-14)

Két tiia lanh (Cryoprecipitated): KTL dwoc diéu ché tiv HT twoi dong lanh

Tinh chét:

+ Yéu td VIII (>80 dv), Von'Willebrand, Fibrinogen (>150 mg), XIII.

+ Thé tich 10-20 ml

Luu tru:

+ 3thang -18°C dén -25°C

+ 24thang < -25°C

Luuy:

+ Khong can chon phii hop nhém méau ABO.

+ St dung ngay sau khi giai dong & +37 °C va khong nén dong lanh lai.

+ Saukhi rd dong, néu khong st dung c6 luu trit & t° 2-6°C trong 6 gio

+ Tu luc gidi dong > BN: trong 4 gid néu t° phong

Yéu to VIII dong khé (Factor VIII concentrate )

Puoc diéu ché tir Huyét twong, két tia lanh hodc pp tong hop (recombinant)

Thot gian ban huy 12 gio.

Liéu lugng diéu tri tuy thudc: phong ngtra, diéu tri, muc do chdy mau ndng nhe,

nong do yéu td VIII ban dau.

Hemofil M 250 UI,500 UI bdt pha tiém tinh mach.

+ Bao quan trong ti lanh 2-8°C hodc nhiét 46 phong khong vuot qua 30°C

+ Dung ¢ nhiét d6 phong, dung dich pha dugc sir dung trong vong 3 gio sau khi
pha

+ Toc do truyén ti da la 10ml/phut

+ HEMOPHILIA B: str dung huyét twong twong dong lanh
- Tinh chét:
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Céc yéu tb dong mau.
Albumine
Immunoglobuline
Fibrinogen

- Luu trt:

+ 3thang -25°C dén -18°C

+ 24 thang < -25°C
- Luu y khi truyén:

+ Nén chon HT phu hop nhém mau ABO va thir thuan hop trude truyén

+ Sir dung ngay sau khi giai dong & +37 °C va khéng nén dong lanh lai.

+ Sau khi rd dong, néu khéng sir dung co hJ:u trir & t° 2-6°C trong 6 gio.

+ Tu luc giai dong > BN: trong 4 gio néu t° phong

Tai BV Nhi Dong 2 tii huyét twong twoi dong lanh cé thé tich 150ml

Xuat huyét nhe Xuat huyét ning
Khéi dau 30 ml/kg 3560 ml/kg
Duy tri 10 ml/kg mdi 24 h trong 2-4 ngay 20-25 ml/kg mdi 24 h

To6c do truyén plasma 1-2ml/kg/phat

- Pdnh gid ddp teng véi diéu tri: 361 voi xuat huyét nang:

+ Hemophili A :thtr yéu t6 VIII sau 1h va 8h truyén trong 1-2 ngay dau
+ Hemophili B :thir yéu t6 IX sau 12-18h truyén trong 1-2 ngay dau

- Diéu tri 6 bénh nhan cé khdng déng lweu hanh

+ Low responder (Bethesda Unit <.5)
Str dung yéu t6 VIII dé ning hoat tinh 1én 30% hodc cao hon
+ High responder
= Xuit huyet nhe: s dung yéu t6 Vila
= Xuét huyét nang:

Néu <5 BU > Sir dung yéu t6 VIII dé nang hoat tinh 1én 30% hoic cao hon

Néu > 5BU > sit dung yéu t6 Vlla
Lieu lwong yéu to VIII va Vlla:
+ Liéu dau 20-40Ul/kg + 20UI/kg cho mdi BU, do lai yéu té VIII ngay sau truyén

dé diéu chinh

+ Néu <30 BU, bolus 70-140 Ul/kg sau d6 TTM lién tuc 4-14Ul/kg/gid
+ Yéu t6 VIIa (NovoSeven): 90 mcg/kg mdi 2 gio dén khi cAm méau hodc danh gia

Pé cao vj tri ton thuong:

1a khong c6 dap ting
- Diéu tri hé tro: RICE
R: REST Nghi ngoi
I: ICE Chuom da
C:.COMPRESS Bang ép
E: ELEVATE
+ Gidm dau:

= Chdng chi dinh NSAID
= (Giam dau an toan voi paracetamol hodc paraetamol két hop codein.
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+ Tranexamic acid (Transamin):tac dung giam dau t6t trong xuat huyét niém mac
Liéu tinh mach: 10mg/kg/lan x 3-4 1an trong 2-8 ngay
Liéu ubng: 20-25mg/kg (max,1.5g) x 3 lan/ngay
+ Thudc kich thich giai phong yéu t6 VIII Desmopressin (1-deamino-8-D-arginine
vasopressin-DDAVP): dung trong hemophilia A thé nhe va mot vai thé
VonWillebrand.
+ BOsung thém sat dé tai tao mau trong trudng hop xuat huyét ra ngoai
- Diéu tri dw phong:
+ Diéu trj du phong tién phat:
= Bo sung dinh ky cic yéu t6 dong méau bi thiéu hut cho bénh nhan Hemophilia thé
ning nhim muc dich duy tri nong d6 yéu tb dong mau cta bénh nhan luén />1%
gitip han ché chay mau bénh nhan c6 thé sinh hoat, lam viéc nhu nguoi binh thuong
= Liéu dung thong thuong: 25-40 don vikg 3 lan /tudn d6ivoi Hemophilia A,
2lan/tuan ddi véi Hemophilia B
= Nén bat dau tir khi bénh nhan chua c6 bénh khép man tinh
+ Diéu tri du phong thir phat:
=  Sau khi chdy mau ndo, chdy mau khép tai phatlién tuc.
= Lijéu trinh kéo dai 1-3 thang, lidu luong tuy thude vao diéu kién c6 sin cac ché
pham mau
= Liéu dung théng thuong: 25 don vi/kg
2. Phong ngira va giao duc sirc khée
- Giai thich bénh cho than nhan: 12 bénh dé chay mdu, trinh té ngd, va cham manh, din do
ché d6 chim soc va theo ddi tré tai nha. Bao cho nhi trudng hay nguoi chim soc bé biét
tinh trang bénh.
- Cép thé hemophilia cho bénh nhan: loai: Hemophilia, mirc d6 ning, nhdém méu (thé nay ludn
duoc mang trong ngudi bénh'nhan)
Nhap vién ngay khi c6 céc triéu chimg xuat huyét trong co khép (sung, dau, giéi han van
dong), chay mau niém mac khong tu cam.
- Khi nhép vién, than nhan'can bao ngay cho nhan vién y té vé bénh; tranh tiém bép, 1dy mau
& nhitng tinh mach 16n; tranh ding aspirin va cac thudc gay rdi loan dong mau khac.
- Trénh hoat dong thé luc manh, choi cdc mon thé thao c6 tinh canh tranh
- Chuing ngwra viém gan si¢u vi B
- Hudng dan cham séc ban dau khi chay mau:
+ Raéng: ngdm nude da.
+ Miii: ngdi cti nguoi ra trude, bit chit canh miii 2 bén, thd miéng trong 10 phut, khong
dugc nam hay ngira dau ra sau.
+ Khop, co: RICE
- Tu van di truyén: tam soat, dinh lugng yéu td thiéu hut cho céac thanh vién c6 nguy co bi
thiéu.
+ Cha binh thuong, Me mang gen:
=  50% con trai bi bénh
= 50% con gai truyén bénh
+ Cha Hemophilia, M¢ binh thuong:
= Tat ca con trai binh thudng
= Tét ca con gai truyén bénh




