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PAT VAN PE

R&i loan chuyén héa bam sinh (RLCHBS) 1a mot nhom céc bénh ly di
truyén phan tir do nhitng réi loan vé cau tric gen dan tsi su khiém khuyét
khéc nhau trong qua trinh chuyén hoa vat chat trong co thé nhu thiéu hut cac
enzym, thu thé, protein van chuyén, cac yéu t6 ddng van. RLCHBS 1a hau qua
cua sy thiéu hut hoac bét thuong mot enzym hay céc yéu td ddng van caa no,
gay ra su tich lity hodc thiéu hut mot chit chuyén hoa dic biét nao do [1].

RLCHBS gdm nhiéu bénh khac nhau, ty 1& cho mdi loai RLCHBS thi
hiém, ty 1& duéi 1/100000 tré sinh ra, nhung tong cong céc tré miac RLCHBS
thi ¢6 sb luong 1on, ty 16 1a 1/2500 dén 1/800 tré sinh ra. Nam 2012, tai Hoa
Ky ty 1& mac la 1/4000 tré sinh ra sdng [2].

Dot cdp mat bu 14 tinh trang dién bién cip tinh cua bénh RLCHBS do
mat can bang vé& chuyén hoa céc chit dan t6i de doa kha ning sdng cua bénh
nhan, biéu hién 1am sang cua dot cAp mat bu rit da dang véi nhiing triéu
ching khong dic hiéu: li bi, bi kém, ndn, co giat, hdn mé hoic tinh trang séc
nang, néu khong chan doan va diéu tri kip thoi tré s& bi tir vong hozc dé lai di
chang nang né [3],[4].
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Tré bi bénh RLCHBS thuong tir vong trong dot cap mat bu néu khong
duoc chan doan va xu tri kip thoi, dot cap mét bu thuong xay ra trong qua
trinh séng cua tré bi RLCHBS, triéu chiing 1am sang va can 1am sang rat da
dang, thuong khoi phat khi tré bi nhiém khuan, céc bién phap diéu tri chua
day du va trén nhing tré chua duoc sang loc chan doan bénh RLCHBS nén
nguy co tir vong rit cao hoic tré sdng nhung c6 tinh trang di chirng ning né
[5]. O nhiing tré di duoc chin doan xac dinh loai bénh RLCHBS thi chdn doan
dot cap mat bu d& dang hon nhiéu so v&i nhing tré lan dau dugc chin doan [6].

Niam 2009, tai khoa Noi tiét - Chuyén hoa - Di truyén, bénh vién Nhi
Trung wong, nghién ciru vé 14m sang va diéu tri RLCHBS cho théy: ty 1& bénh
nhan mic RLCHBS chiém 3,3 téng s6 bénh nhan diéu trj nodi tra hang
ty 1€ phat hién bénh nhan trong nhom nguy co cao 1a 11,9% va ty 1¢ tit vong
con cao 48%, di chimg 28%, dic biét trong dot cip mat bu [7].

Diéu tri dot cap mat bu theo 4 nguyén tic han ché cung cép co chit, ting
cuong hoat dong clia cic enzym hodc cac yéu td déng van enzym, ting kha
ning thai cac chat chuyén hoa doc, cung cip cac chit chuyén hoa thiéu [8].
Trong trudng hgp mét bu ning cac bién phap diéu tri trén khong hiéu qua,
phuong phap loc mau lién tyc tinh mach — tinh mach la bién phap hi¢u qua
diéu tri dot cAp mat bu ciia cic bénh RLCHBS dé loai bo nhanh chéong cac
chéat doc cua chuyén hoéa nhu amoniac, leucin-... ra khéi co thé, nhim can

bang lai qua trinh chuyén héa [8].

Trén thé gioi da c6 mot s6 bao cao vé su thanh cong cua viéc su dung
phuong phap loc méau lién tuc trong diéu tri dot cip mét bu lién quan dén
RLCHBS va chimg minh ring k¥ thuat nay 1a t5i wu dé lam sach cac chat doc
chuyén héa mot cach tich cuc va c6 mot sd nghién ciru hodc bao cdo truong
hop bénh véi s6 lugng bénh nhén it [9],[10],[11]. O Viét Nam chua c6 nghién
clru nao vé ung dung k¥ thuat loc mau lién tyc trong diéu tri dot cép mat bu
RLCHBS ¢ tré em. Tai bénh vién Nhi Trung wong mét sé bénh nhan da dugc
ap dung k¥ thudt nay, bude dau cho két qua kha quan.



Xuét phat tir thue t& d6 d& tai: "Ung dung k¥ thuit lgc mau lién tuc
trong diéu tri dot cAp mit bu ctia mdt s6 bénh rdi loan chuyén héa bAm
sinh & tré em" duoc tién hanh véi 3 muc tiéu nhu sau:

1. Ung dung phwong phdp loc mdu lién tuc tinh mach - tinh mach trong
diéu tri dot ccfp mat b cia mét sé bénh réi loan chuyén héa bam sinh.

2. Danh gida hiéu quad cua phwong phap loc mau lién tuc tinh mach - tinh
mach trong diéu tri dot cdp mat bi ciia mot sé bénh réi loan chuyén
héa bam sinh.

3. Nhdn xét mot sé yéu to lién quan dén két qua loc mau lién tuc diéu tri dot

cdp mat bil.
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1.1.1. Pinh nghia rdi loan chuyén héa bAm sinh

Réi loan chuyén hoa bam sinh (RLCHBS) 1a mét thuat ngit do Achibald
Garod dua ra dé mo ta mot nhom cac bénh 1y di truyén phén tir do nhitng rdi
loan vé céu trac gen dan toi su khiém khuyét khac nhau trong qua trinh
chuyén hoéa vat chat trong co thé nhu thiéu hut cac enzym, thu thé, protein van

chuyén, cac yéu to6 dong van.

Dot cap mat bu 14 tinh trang dién bién cip tinh ciia bénh RLCHBS, biéu
hién 1am sang ciia dot cip mat bu rat da dang voi nhiing triéu ching khong
dac hi€u: li bi, bu kém, non, co gidt, hon mé hoac tinh trang sbc nang, toan

chuyén hoa ning [12],[13].

Dot cip mét bu hay xay ra & nhimg tré bi RLCH chu trinh uré, RLCH
acid hitu co, RLCH acid amin [8].



1.1.2. Phén loai cac bénh roi loan chuyén héa bAm sinh

Cho dén nay, di c6 gan 1000 loai RLCH dugc phat hién. C6 nhiéu cach
phan loai RLCHBS khac nhau nhung cach phan loai theo hoa sinh bénh hoc
va sinh ly bénh hoc c6 y nghia thyc tién 1am sang hon ca va duoc sir dung

nhiéu hién nay.



1.1.2.1. Theo cic con dwong chuyén héa co ban: cac RLCH bdm sinh c6

thé chia thanh 4 nhém nhuw sau

@ Carbohydrat Lipid

(Polysaccharide)

|

| Monosaccharide | @

Acid amin

Acid carboxylic

| Acetyl CoA I‘

o AD* ADP
[ Chutrinh | _ \
\ Ure ) [ Chutrinh |
AN / | Krebs |
— : _ NADH ATP

So do 1.1. Cac chuyén héa co bén trong co thé [14]

* RLCH protein bao gom: RLCH acid amin, acid hitu co va chu trinh urg,

RLCH acid amin la nhitng bénh 1y thiéu hut cac enzym tham gia vao
qué trinh chuyén hoa céc acid amin dwoc dic trung boi sy ting cac acid amin
dic hiéu trong mau va nudc tiéu,

RLCH acid amin c6 tan suat mic khoang 7,6/100000 tré [12].

Trong RLCH acid amin, c¢6 su khiém khuyét ctia con dudng chuyén hoa
acid amin véi biéu hién tich liiy acid amin trong mau va trong nudc tiéu, nhu
Maple syrup urine disease (MSUD), bénh Phenylketonuria (PKU).

MSUD la bénh di truyén lan nhidm sac thé thuong, do bt thuong phic
hop enzym dehydrogenase cua acid a-cetonic mach nhanh Brached-chain
alpha ketoacid hydrogenase- BCKAD). BCKAD la phiic hop I6n gom 4 tiéu
don vi (Elo, E1B, E2 va E3), can thiét cho qua trinh khir carboxyl céc acid a-
cetonic mach nhanh (branchedchain ketoacids-BCKA). Suy giam hoat tinh
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cua phic hop BCKAD din dén ting ndng do cac chit acid amin mach nhanh
nhu leucin, valin va isoleucin trong mau, tdng cac BCKA trong mau va nudc
tiéu [15].

Céc RLCH acid amin thuong biéu hién ngay & thoi ky so sinh, tré sinh
ra binh thudng, nhung sau dé xuat hién céc triéu ching cép tinh nhu bu kém,
li bi, hon mé ... sau mot thoi gian dn ché d6 an c6 protein. Céc triéu chung c6
thé tién trién thanh bénh ndo cip, hdn mé, tir vong néu khong duoc phat hién
va xur tri kip thoi [13].

Céc biéu hién sinh héa cua RLCH acid amin bao gom: nhiém toan
chuyén hoa, ting amoniac mau, ha glucose mau, ting ceton mau, suy gan va
Sy ting cao cua C&c acid amin trong mau nhu leucin, isoleucin.... Nhiéu
RLCH acid amin c6 thé phat hién bang xét nghiém sang loc RLCH [16].

Chan doan xac dinh RLCH acid amin dua vao dinh lwong cac acid amin
trong mau, acid httu co niéu [3],[8].

Theo nghién cuiru ctia Morton va cong su trén 36 bénh nhan
bi MSUD. Cho thay: MSUD c¢6 dién ¢ thé diéu tri ngay tir giai doan so sinh,
phét trién va truong thanh binh thudng, ty 1& nhap vién thap, tuy nhién bénh
c6 thé tién trién rat nhanh bat ky lira tudi nao bai vi dot cdp mat bu duoc kich
hoat boi nhidm tring va chan thuong [17].

RLCH acid hitu co: }a-nhém bénh do réi loan chuyén héa trung gian
dac trung boi ting cac acid carboxylic (acid hitu co khong c6é nhom amin)
trong mau. Bénh duoc phat hién tir nhitng nam 40 cua thé ky XX va dugc
chan doan bang phuong phap sic ky khi GC/MS. Hau hét cac RLCHBS quan
trong lién quan téi qua trinh chuyén hoa cua acid amin chudi nhanh.

RLCH acid hitu co hay con goi la bénh acid hitu co niéu, dac trung bai
sy tich lily bat thuong cac chit chuyén hda cua céc acid hitu co va sy ting thai
cua cac acid hiru co ra nudc tiéu. Ty 18 1a 3.7/100000 tré so sinh. C6 rat nhiéu



bénh Iy RLCH c6 thé gay ra ting acid hitu co niéu nhu RLCH acid propionic,
RLCH acid malonic ... [18].

Hau hét cac RLCH acid hitu co c6 biéu hién rd rang ngay tir giai doan
so sinh hodc thoi ky tré bl me. Tré phét trién binh thuong sau khi sinh, sau d6
mot khoang thoi gian, tré biéu hién céc triéu chirng cia mat bu chuyén hoa
nhu b kém, li bi, hon mé, non, ¢ cac biéu hién nghiém trong de doa tinh
mang. C&c tridu ching cd thé tién trién nang thém va tré tir vong néu khdng
duoce diéu tri kip thoi [19].

Biéu hién sinh hoa cua RLCH acid hitu co bao gdm nhiém toan chuyén
hoa ting khoang tréng anion, ting amoniac mau, (¢ ché tity xwong va ting thé
ceton. C4c biéu hién khac nhu ha glucose mau, réi loan chtc niang gan, thiéu
hut carnitin thir phét.

RLCH chu trinh uré 1a nhitng réi loan trong qué trinh chuyén héa
amoniac (NH3) véi biéu hién 1am sang la do tinh trang ting amoniac trong méu
do thiéu hut cac enzym can thiét trong qua trinh chuyén hoa uré [20].

Bénh c6 thé dé lai nhitng di ching ning né, tham chi tir vong néu
khong dwoc chan doan va diéu tri kip thoi. RLCH chu trinh uré 1a bénh di
truyén c6 thé xay ra ¢ nhidu thé hé trong cing mot gia dinh. Pay 1a bénh hiém
gip, tai Hoa Ky, tAn sudt médc bénh khoang 1/35.000 tré so sinh sdng [21].
Theo nghién ctru cua Uchino va cong sy, tai Nhat Ban ti 1¢ mic 1a 1/50.000
tré so sinh song [22].

RLCH chu trinh uré thuong biéu hién ngay o thoi ky so sinh. Tré moi
sinh ra s& cd biéu hién triéu chimg sau mot thoi gian cho an protein. Tuy
nhién, bénh nhan c6 thé c6 mot phan enzym con hoat dong. Céc két qua sinh
hoa dic trung bao gdm ting amoniac mau, nhidm kiém ho hip va ting thé

ceton, ngoai ra, co thé cd rdi loan chirc nang gan [16],[20].

Nam 2008 Summar va cong su: nghién ctiu vé RLCH chu trinh

uré trong 21 nam cho thiy: trong 260 bénh nhan, biéu hién 975 dot vao vién,



34 bénh nhan biéu hién dot cip trong 30 ngay dau sau dé, ty 1& tir vong 1a
32%. RLCH chu trinh uré chiém da sb (66%) cac nguyén nhan gy ting
amoniac mau ngoai thoi ky so sinh [21].

Tai bénh vién Nhi Trung wong, Nguyén Ngoc Khanh va cong su nghién
ctru trong 10 nam (2005-2014) c6 20 bénh nhan RLCH chu trinh uré, Triéu
ching 1am sang biéu hién hoi chimg nio cap (6/10), nén tai dién (5/10), co
giat (4/10). RLCH chu trinh uré co thé xay ra & bat ky ltra tudi nao voi cac
triéu chung than kinh khéng dac hiéu. RLCH chu trinh uré co tién lugng tot

néu chan doan sém va diéu tri dung [23].

* RLCH carbohydrat: !2-nhiing réi loain trong tong hop hoic phan giai
cac Glycoside hay Alcohol trong co thé. Nhiing rdi loan nay biéu hién khi tré
an mot sb loai carbohydrat. Tré bi RLCH carbohydrat thuong c6 biéu hién
cua hoi ching ndo cip do chuyén héa, ha glucose méau, doi lic co gan to. Biéu
hién sinh héa dic trung cho RLCH carbohydrat bao gom ha glucose méu,
tang thé ceton, nhiém toan chuyén hoa, suy gan va khong c6 cac chit chuyén
héa cta glucose trong nudc tiéu [16],[24]. Chan doan xic dinh cac RLCH
carbohydrat thuong dya vao phéan tich DNA va/hoac xét nghiém cac enzym
trong cac té bao soi cua da, té bao gan, bach cau duoc nudi ciy [16]. Ghép

gan la bién phéap diéu tri hiéu qua nhitng bénh nay.

* RLCH acid béo: '2-nhém bénh thiéu hut cac enzym cua qué trinh
beta- oxy hda acid béo din téi khong st dung dwoc ngudn nang luong du trix
tir acid béo cua co thé [25]. Tré bi RLCH acid béo c6 thé ¢ biéu hién lo mo,
hoi ching ndo cap, c6 thé c6 gan to [1], ting amoniac méau va c6 thé co toan
chuyén hoéa [16],[24]. Chan doan cac RLCH acid béo dya trén phan tich
acylcarnitin mau, do hoat do6 enzym va cc xét nghiém chuyén sau khac nhu
phan tich d6t bién DNA [16].



* Cac RLCH khé&c: fa-nhirng RLCHBS it gdp hon nhu RLCH Lysosom,
RLCH ty thé, RLCH Peroxisome....

Tan suat cua RLCH ty thé 1a 3,2/100000 tré so sinh, duoc phat hién
ngay cang nhiéu [26]. Trong ty thé, acid hitu co, acid béo, acid amin duoc
chuyén hda thanh acetyl CoA, chling phan ng véi oxaloacetat dé di vao va
duogc oxy hda trong chu trinh acid citric. Cac RLCH cua ty thé c6 thé chiu anh
huong dén nhiéu co bip, ¢én ndo hoidc anh hudng dén nhiéu hé thdng co quan
khac nhu tim, than, gan, co xuong.... Chan doan xac dinh RLCH ty thé dua
vao phén tich enzym, phéan tich DNA [16],[18].

1.1.2.1. Phan logi theo sinh ly bénh hgc

Dua trén co ché gay bénh, RLCHBS duoc chia thanh 3 nhém. Day
cting la cach phéan loai hay duoc dung cung vai cdch phén loai phia trén. Cach
phan loai nay gidp cho cac béac sy 1am sang dé tiép can chan doan, xir tri va
tién lugng bénh[13],[27].

Bdang 1.1. Phéan logi RLCHBS theo sinh ly bénh hec
Phan loai Cac bénh roi loan chuyén hoa
Nhi&m doc do tich tu chat chuyén héa | RLCHBS acid hitu co
RLCHBS acid amin
RLCHBS chu trinh uré

Thiéu hut nang lugng RLCH acid béo
RLCH ty thé

Tich ty cac chat da phan tir Mucopolysacharidosis
Pompe

Gaucher
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R&i loan chuyén héa bam sinh (RLCHBS) 1a mot nhom céc bénh ly di
truyén phan tir do nhitng rdi loan vé cu tric gen dan t6i su khiém khuyét
khéc nhau trong qua trinh chuyén héa vat chit trong co thé nhu thiéu hut céc
enzym, thu thé, protein van chuyén, cac yéu té ddng van. RLCHBS la hau qua
cua sy thiéu hut hoac bat thuong mot enzym hay cac yéu td dong van caa no,
gay ra su tich lity hodc thiéu hut mot chit chuyén héa dic biét nao d6 [1].

RLCHBS gdm nhiéu bénh khac nhau, ty 1& cho mdi loai RLCHBS thi
hiém, ty I¢ duéi 1/100000 tré sinh ra, nhung tong cong céc tré mac RLCHBS
thi ¢6 s6 lwong 1on, ty 1& 1a 1/2500 dén 1/800 tré sinh ra. Nam 2012, tai Hoa
Ky ty 1& mac la 1/4000 tré sinh ra song [2].

Dot cip mat bu 14 tinh trang dién bién cip tinh caa bénh RLCHBS do
mat can bang vé chuyén hoa céc chit dan téi de doa kha ning séng cua bénh
nhan, biéu hién 1am sang cua dot cAp mat bl rat da dang voi nhiing trigu
ching khéng dic hiéu: li bi, bt kém, nén, co giat, hén mé hoc tinh trang séc
niang, néu khong chan doan va diéu tri kip thoi tré s& bi tir vong hodc dé lai di
chirng nang né [3],[4].

Tré bi bénh RLCHBS thuong tir vong trong dot cap mat bu néu khong
dugc chan doan va xur tri kip thoi, dot cAp mét bu thuong xay ra trong qua
trinh séng cua tré bi RLCHBS, triéu chiing 1am sang va can 1am sang rat da
dang, thuong khoi phat khi tré bi nhiém khuan, céc bién phap diéu tri chua
day du va trén nhing tré chua duoc sang loc chan doan bénh RLCHBS nén
nguy co tir vong rat cao hoic tré séng nhung c6 tinh trang di ching nang né
[5]. O nhiing tré da dugc chan doan xac dinh loai bénh RLCHBS thi chin doan

dot cAp mit bu d& dang hon nhiéu so v6i nhiing tré 1an dau dugc chan doan [6].

Nam 2009, tai khoa Noi tiét - Chuyén hoa - Di truyén, bénh vién Nhi
Trung wong, nghién ctru v& 1am sang va diéu tri RLCHBS cho thay: ty 1 bénh
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nhan mic RLCHBS chiém 3,3 tong s6 bénh nhan diéu tri noi trd hang
ty 1€ phat hién bénh nhan trong nhoém nguy co cao 1a 11,9% va ty 1¢ tir vong
con cao 48%, di chimg 28%, dic biét trong dot cip mét bu [7].

Diéu tri dot cap mat bu theo 4 nguyén tic han ché cung cép co chit, ting
cuong hoat dong ciia cac enzym hodc cac yéu té ddng van enzym, ting kha
ning thai cic chat chuyén hoa doc, cung cip cac chit chuyén hoa thiéu [8].
Trong trudng hop mét bu ning cac bién phap diéu tri trén khong hiéu qua,
phuong phap loc mau lién tuc tinh mach — tinh mach 1a bién phap hi€u qua
diéu tri dot cAp mat bu cua cac bénh RLCHBS dé loai bo nhanh chéong cac
chat doc cta chuyén hoa nhu amoniac, leucin-... ra khoi co thé, nhim can

bang lai qué trinh chuyén hoa [8].

Trén thé gidi da c6 mot s6 bao cao vé su thanh cong cua viéc sir dung
phuong phap loc mau lién tuc trong didu tri dot cép mét bu lién quan dén
RLCHBS va ching minh rang k¥ thuat nay 1a t6i wu dé lam sach céc chat doc
chuyén héa mét cach tich cuc va c6 mot sd nghién ctru hodc bao cdo truong
hop bénh véi s6 lugng bénh nhan it [9],[10],[11]. O Viét Nam chua c6 nghién
clru ndo vé ung dung k¥ thudt loc mau lién tuc trong diéu tri dot cép mét bu
RLCHBS ¢ tré em. Tai bénh vién Nhi Trung wong mot s6 bénh nhan di duoc

ap dung k¥ thuat nay, budc dau cho két qua kha quan.

Xuit phat tir thue té do dé tai: "Ung dung k¥ thuét loc mau lién tuc
trong diéu tri dot cAp mat bu ciia mdt s6 bénh roi loan chuyén héa bAm
sinh & tré em" dugc tién hanh véi 3 muc tiéu nhu sau:

1. Ung dung phirong phdp loc mau lién tuc tinh mach - tinh mach trong
diéu tri dot ccfp mat b cia mét sé bénh réi loan chuyén héa bam sinh.

2. Danh gia hiéu qua cua phwong phap loc mau lién tuc tinh mach - tinh
mach trong diéu tri dot cd'p mat bi ciia mot sé bénh réi loan chuyén
héa bam sinh.

3. Nhdn xét mot sé yéu to lién quan dén két qua loc mau lién tuc diéu tri dot
cdp mat bil.
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1.1.1. Pinh nghia rdi loan chuyén héa bim sinh

Réi loan chuyén hoa bam sinh (RLCHBS) 1a mét thuat ngit do Achibald
Garod dua ra dé mo ta mot nhom cac bénh 1y di truyén phén tir do nhitng rdi
loan vé& ciu tric gen din toi sy khiém khuyét khac nhau trong qua trinh
chuyén hoéa vat chat trong co thé nhu thiéu hut cac enzym, thu thé, protein van

chuyén, cac yéu t6 dong van.

Dot cap mat bu 1a tinh trang dién bién cip tinh ciia bénh RLCHBS, biéu
hién 1am sang ciia dot cip mat bu rat da dang voi nhiing triéu ching khong
dac hi€u: li bi, ba kém, non, co giat, hdn mé hoac tinh trang sbc nang, toan

chuyén hoa ning [12],[13].

Dot cip mat bu hay xay ra & nhitng tré bi RLCH chu trinh uré, RLCH
acid hitu co, RLCH acid amin [8].

1.1.2. Phan loai cic bénh roi loan chuyén héa bam sinh

Cho dén nay, di co gan 1000 loai RLCH dwoc phét hién. C6 nhiéu cach
phan loai RLCHBS khac nhau nhung cach phan loai theo hda sinh bénh hoc
va sinh 1y bénh hoc co y nghia thyc tién 1am sang hon ca va duoc sir dung

nhiéu hién nay.



1.1.2.1. Theo cic con dwong chuyén héa co ban: cac RLCH bdm sinh c6

thé chia thanh 4 nhém nhuw sau

@ Carbohydrat Lipid

(Polysaccharide)

|

| Monosaccharide | @

Acid amin

Acid carboxylic

| Acetyl CoA I‘

o AD* ADP
[ Chutrinh | _ \
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So do 1.1. Cac chuyén héa co bén trong co thé [14]

* RLCH protein bao gom: RLCH acid amin, acid hitu co va chu trinh urg,

RLCH acid amin la nhitng bénh 1y thiéu hut cac enzym tham gia vao
qué trinh chuyén hoa céc acid amin dwoc dic trung boi sy ting cac acid amin
dic hiéu trong mau va nudc tiéu,

RLCH acid amin c6 tan suat mic khoang 7,6/100000 tré [12].

Trong RLCH acid amin, c¢6 su khiém khuyét ctia con dudng chuyén hoa
acid amin véi biéu hién tich liiy acid amin trong mau va trong nudc tiéu, nhu
Maple syrup urine disease (MSUD), bénh Phenylketonuria (PKU).

MSUD la bénh di truyén lan nhidm sac thé thuong, do bt thuong phic
hop enzym dehydrogenase cua acid a-cetonic mach nhanh Brached-chain
alpha ketoacid hydrogenase- BCKAD). BCKAD la phiic hop I6n gom 4 tiéu
don vi (Elo, E1B, E2 va E3), can thiét cho qua trinh khir carboxyl céc acid a-
cetonic mach nhanh (branchedchain ketoacids-BCKA). Suy giam hoat tinh
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cua phic hop BCKAD din dén ting ndng do cac chit acid amin mach nhanh
nhu leucin, valin va isoleucin trong mau, tdng cac BCKA trong mau va nudc
tiéu [15].

Céc RLCH acid amin thuong biéu hién ngay & thoi ky so sinh, tré sinh
ra binh thudng, nhung sau dé xuat hién céc triéu ching cép tinh nhu bu kém,
li bi, hon mé ... sau mot thoi gian dn ché d6 an c6 protein. Céc triéu chung c6
thé tién trién thanh bénh ndo cip, hdn mé, tir vong néu khong duoc phat hién
va xur tri kip thoi [13].

Céc biéu hién sinh héa cua RLCH acid amin bao gom: nhiém toan
chuyén hoa, ting amoniac mau, ha glucose mau, ting ceton mau, suy gan va
Sy ting cao cua C&c acid amin trong mau nhu leucin, isoleucin.... Nhiéu
RLCH acid amin c6 thé phat hién bang xét nghiém sang loc RLCH [16].

Chan doan xac dinh RLCH acid amin dua vao dinh lwong cac acid amin
trong mau, acid httu co niéu [3],[8].

Theo nghién cuiru ctia Morton va cong su trén 36 bénh nhan
bi MSUD. Cho thay: MSUD c¢6 dién ¢ thé diéu tri ngay tir giai doan so sinh,
phét trién va truong thanh binh thudng, ty 1& nhap vién thap, tuy nhién bénh
c6 thé tién trién rat nhanh bat ky lira tudi nao bai vi dot cdp mat bu duoc kich
hoat boi nhidm tring va chan thuong [17].

RLCH acid hitu co: }a-nhém bénh do réi loan chuyén héa trung gian
dac trung boi ting cac acid carboxylic (acid hitu co khong c6é nhom amin)
trong mau. Bénh duoc phat hién tir nhitng nam 40 cua thé ky XX va dugc
chan doan bang phuong phap sic ky khi GC/MS. Hau hét cac RLCHBS quan
trong lién quan téi qua trinh chuyén hoa cua acid amin chudi nhanh.

RLCH acid hitu co hay con goi la bénh acid hitu co niéu, dac trung bai
sy tich lily bat thuong cac chit chuyén hda cua céc acid hitu co va sy ting thai
cua cac acid hiru co ra nudc tiéu. Ty 18 1a 3.7/100000 tré so sinh. C6 rat nhiéu



bénh Iy RLCH c6 thé gay ra ting acid hitu co niéu nhu RLCH acid propionic,
RLCH acid malonic ... [18].

Hau hét cac RLCH acid hitu co c6 biéu hién rd rang ngay tir giai doan
so sinh hodc thoi ky tré bl me. Tré phét trién binh thuong sau khi sinh, sau d6
mot khoang thoi gian, tré biéu hién céc triéu chirng cia mat bu chuyén hoa
nhu b kém, li bi, hon mé, non, ¢ cac biéu hién nghiém trong de doa tinh
mang. C&c tridu ching cd thé tién trién nang thém va tré tir vong néu khdng
duoce diéu tri kip thoi [19].

Biéu hién sinh hoa cua RLCH acid hitu co bao gdm nhiém toan chuyén
hoa ting khoang tréng anion, ting amoniac mau, (¢ ché tity xwong va ting thé
ceton. C4c biéu hién khac nhu ha glucose mau, réi loan chtc niang gan, thiéu
hut carnitin thir phét.

RLCH chu trinh uré 1a nhitng réi loan trong qué trinh chuyén héa
amoniac (NH3) véi biéu hién 1am sang la do tinh trang ting amoniac trong méu
do thiéu hut cac enzym can thiét trong qua trinh chuyén hoa uré [20].

Bénh c6 thé dé lai nhitng di ching ning né, tham chi tir vong néu
khong dwoc chan doan va diéu tri kip thoi. RLCH chu trinh uré 1a bénh di
truyén c6 thé xay ra ¢ nhidu thé hé trong cing mot gia dinh. Pay 1a bénh hiém
gip, tai Hoa Ky, tAn sudt médc bénh khoang 1/35.000 tré so sinh sdng [21].
Theo nghién ctru cua Uchino va cong sy, tai Nhat Ban ti 1¢ mic 1a 1/50.000
tré so sinh song [22].

RLCH chu trinh uré thuong biéu hién ngay o thoi ky so sinh. Tré moi
sinh ra s& cd biéu hién triéu chimg sau mot thoi gian cho an protein. Tuy
nhién, bénh nhan c6 thé c6 mot phan enzym con hoat dong. Céc két qua sinh
hoa dic trung bao gdm ting amoniac mau, nhidm kiém ho hip va ting thé

ceton, ngoai ra, co thé cd rdi loan chirc nang gan [16],[20].

Nam 2008 Summar va cong su: nghién ctiu vé RLCH chu trinh

uré trong 21 nam cho thiy: trong 260 bénh nhan, biéu hién 975 dot vao vién,



34 bénh nhan biéu hién dot cip trong 30 ngay dau sau dé, ty 1& tir vong 1a
32%. RLCH chu trinh uré chiém da sb (66%) cac nguyén nhan gy ting
amoniac mau ngoai thoi ky so sinh [21].

Tai bénh vién Nhi Trung wong, Nguyén Ngoc Khanh va cong su nghién
ctru trong 10 nam (2005-2014) c6 20 bénh nhan RLCH chu trinh uré, Triéu
ching 1am sang biéu hién hoi chimg nio cap (6/10), nén tai dién (5/10), co
giat (4/10). RLCH chu trinh uré co thé xay ra & bat ky ltra tudi nao voi cac
triéu chung than kinh khéng dac hiéu. RLCH chu trinh uré co tién lugng tot

néu chan doan sém va diéu tri dung [23].

* RLCH carbohydrat: !2-nhiing réi loain trong tong hop hoic phan giai
cac Glycoside hay Alcohol trong co thé. Nhiing rdi loan nay biéu hién khi tré
an mot sb loai carbohydrat. Tré bi RLCH carbohydrat thuong c6 biéu hién
cua hoi ching ndo cip do chuyén héa, ha glucose méau, doi lic co gan to. Biéu
hién sinh héa dic trung cho RLCH carbohydrat bao gom ha glucose méu,
tang thé ceton, nhiém toan chuyén hoa, suy gan va khong c6 cac chit chuyén
héa cta glucose trong nudc tiéu [16],[24]. Chan doan xic dinh cac RLCH
carbohydrat thuong dya vao phéan tich DNA va/hoac xét nghiém cac enzym
trong cac té bao soi cua da, té bao gan, bach cau duoc nudi ciy [16]. Ghép

gan la bién phéap diéu tri hiéu qua nhitng bénh nay.

* RLCH acid béo: '2-nhém bénh thiéu hut cac enzym cua qué trinh
beta- oxy hda acid béo din téi khong st dung dwoc ngudn nang luong du trix
tir acid béo cua co thé [25]. Tré bi RLCH acid béo c6 thé ¢ biéu hién lo mo,
hoi ching ndo cap, c6 thé c6 gan to [1], ting amoniac méau va c6 thé co toan
chuyén hoéa [16],[24]. Chan doan cac RLCH acid béo dya trén phan tich
acylcarnitin mau, do hoat do6 enzym va cc xét nghiém chuyén sau khac nhu
phan tich d6t bién DNA [16].



* Cac RLCH khé&c: fa-nhirng RLCHBS it gdp hon nhu RLCH Lysosom,
RLCH ty thé, RLCH Peroxisome....

Tan suat cua RLCH ty thé 1a 3,2/100000 tré so sinh, duoc phat hién
ngay cang nhiéu [26]. Trong ty thé, acid hitu co, acid béo, acid amin duoc
chuyén hda thanh acetyl CoA, chling phan ng véi oxaloacetat dé di vao va
duogc oxy hda trong chu trinh acid citric. Cac RLCH cua ty thé c6 thé chiu anh
huong dén nhiéu co bip, ¢én ndo hoidc anh hudng dén nhiéu hé thdng co quan
khac nhu tim, than, gan, co xuong.... Chan doan xac dinh RLCH ty thé dua
vao phén tich enzym, phéan tich DNA [16],[18].

1.1.2.1. Phan logi theo sinh ly bénh hgc

Dua trén co ché gay bénh, RLCHBS duoc chia thanh 3 nhém. Day
cting la cach phéan loai hay duoc dung cung vai cdch phén loai phia trén. Cach
phan loai nay gidp cho cac béac sy 1am sang dé tiép can chan doan, xir tri va
tién lugng bénh[13],[27].

Bdang 1.1. Phéan logi RLCHBS theo sinh ly bénh hec
Phan loai Cac bénh roi loan chuyén hoa
Nhi&m doc do tich tu chat chuyén héa | RLCHBS acid hitu co
RLCHBS acid amin
RLCHBS chu trinh uré

Thiéu hut nang lugng RLCH acid béo
RLCH ty thé

Tich ty cac chat da phan tir Mucopolysacharidosis
Pompe
Gaucher

Nhém nhidm doc do tich tu céc chét chuyén hoa trung gian gay doc bao

gom cac RLCHBS acid amin, acid hitu co, chu trinh uré, cac yéu té dan



truyén than kinh, porphyrin niéu.... Bic diém cua nhom nay la: cac chét tich
tu 1a cac phan ta, 1a cac phén tir nhé cd kha nang tan trong nudc, khéng gay
hau qua trén bao thai va thai nhi, tré dé ra binh thuong va khée manh tir khi
sinh cho dén khi ¢ tridu ching dau tién, thuong biéu hién cap cau voi cac
con tai phat cp tinh, hau hét 1a bénh c6 thé diéu tri va phong duoc. Chan
doan sém bang do sic ky cac chét trong mau va nudc tiéu, nhidu bénh duoc

phéat hién qua sang loc so sinh [28].

Nhém thiéu hut ning lwong 1a réi loan chuyén héa trung gian trong qué
trinh tao nang luong: gdm cac nhém bénh lién quan téi chuyén héa ning
luong trong ty thé nhu RLCHBS oxy hoa chat béo va thé ceton, thiéu hut cac
chudi hé hap té bao, ting lactat mau bam sinh hoic cac RLCH sinh tong hop
glucose, du trir glycogen, con dudng pentose phosphate trong bao tuong.
Dic diém cua nhém nay 1a: cac triéu chiing cé thé xuat hién ngay thoi ky
bao thai va ngay sau khi sinh, c6 thé biéu hién ting dot cap thoai trién.
Chén doan xac dinh phai dya vao xét nghiém enzym va di truyén phan tu,

tién lugng bénh ning.

Nh6m tich tu cac chat da phan tir 1A RLCHBS cua céc qué trinh chuyén
héa & bao quan nhu lysosomes, perisome, golgi. Pic diém cua nhém nay la
tién trién biéu hién theo thoi gian tich tu khong phu thudc vao tinh trang Calo,
¢6 bat thuong hinh thé, chan doan dya vao xét nghiém enzym va di truyén

phan tir, mot s6 bénh dang dugc diéu tri bang enzym thay thé [29].;

[ Formatted: Font: Not Bold, Expanded by 0.2 pt
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1.1.3. Co ché bénh sinh ciia dot cdp mat bl réi loan chuyén héa bam sinh

1.1.3.1. Co ché bénh sinh chung ciia cac bgnh RLCHBS

-
8 i

Co chét — - »  Sanpham
Cac yéu ia dong van

,, l

U dong céc chét Thiéu hut céc sén phém cudi cling
chuyén héa géy déc Thigu hut néng lwong

So do 1.2. Co ché bénh sinh gay ra cac réi logn chuyén héa bam sinh

Theo so db trén, qué trinh chuyén hoa binh thuong tir cac co chét cua cac
quéa trinh chuyén hoa, dudi tac dong cua cac enzym va cac yéu to ddng van
dén san pham chuyén héa cudi cung va tao ning luong, nhung trén nhitng
bénh nhan bi RLCHBS, do thiéu hut mét trong cac enzym va céc yéu té dong
van gay tic nghén cac qua trinh chuyén hoa tiép theo, gay & dong cac chat doc
ctia qué trinh chuyén hoa, dong thoi khong tao ra dwgc san pham chuyén hoa
cudi cuing, thiéu ning lwong cung cap cho co thé [30].

Hau hét cac RLCH gay ra do sy thiéu hut mot enzym duy nhat, pha v&
mot bude nao d6 cua con dudng chuyén hda. it gap hon, nhitng dot bién hoic
thay d6i bat thuong cua nhidu enzym c6 thé anh huong dén nhiéu budc cua
qué trinh chuyén hoa. Diéu nay s& dan téi tich tu cac chit ¢ trude chd bi gian
doan va thiéu hut cac chit & sau chd gian doan. Tuy nhién, mot enzym cé thé
bao gém nhiéu tiéu don vi, dwoc ma héa boi nhiéu gen khac nhau, va xdc tac

nhiéu phan tmg trao di chat. Mat khéc, thiéu hut ¢ nhiéu enzym khac nhau
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ciing c6 thé dan toi cing mot kiéu hinh 1am sang [31]. Céc biéu hién 1am sang

cua c&c bénh nhan s& dwoc gay ra bai hai co ché chinh:

Do sy tich lity cac chat chuyén hoéa doc hai, gy ra cac biéu hién nhigm
doc cap tinh hay man tinh nhém nay bao gom:

- C4c rbi loan chuyén héa cua protein: RLCH acid amin, RLCH acid hitu
co, RLCH chu trinh ure, RLCH carbohydrat, réi loan du trix lysosome.

- R6i loan két hop véi su thiéu hut nang luong. Cac dau hiéu co ning va
thuc thé ciia bénh nhan gay ra boi sy thiéu hut san xuit va s dung ning
lwong & gan, co tim, co xwong hay ndo bd. Nhitng RLCH kiéu nay ciing c6
thé c6 céc tridu chimg lién quan dén su tich lity cac hop chéat doc hai. Nhiing
RLCH kiéu nay bao gdm: bat thuong trong qua trinh oxy héa acid béo, rdi
loan san xuit va sir dung carbohydrat, cac réi loan cua ty thé, cac RLCH cua
peroxisome [13].

1.1.3.2. Co' ché bénh sinh ciia dot cdp mdt bix réi loan chuyén héa bim sinh
* Co ché gdy déc do tang amoniac cap tinh

Amoniac c6 thé tu do qua hang rao méu néo, su di chuyén qua hang rao
méu néo ty Ié thuan véi nong do6 amoniac va huyét ap dong mach, dan tsi
RLCH trao d6i chat cd thé xay ra véi ndong do amoniac trong ndo ting cao
hon mau ngoai vi. Amoniac trong mau ngam nhanh vao trong ndo va gay ra
pha té bao hinh sao, din dén pha té bao va mat chirc ning neuron [32],[33].

* Thiéu hut nang hrong trong chu trinh uré

Tang amoniac mau can tré hoat dong cua Na-K-ATPase hoac su thiéu
ning luong hodc cac co ché kich thich s& lam mat kha nang bom natri- Kali,
cho phép natri ngoai bao va nudc vao té bao, dan dén phu té bao, tiéu protein,
suy thodi ty thé va san xuét géc tu do.
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Anh huéng cudi cling ciia amoniac 1én ndo cé thé chiu anh huong boi cac
yéu t6 khac nhur giai doan phat trién ciia sy phét trién tri ndo, cc triéu chimg cua
hoi chung ting ap luc ndi so ¢6 thé phu thude vao tudi.

Sy thay ddi cac chat dan truyén than kinh va thy thé trong ting amoniac
méu. Su thay doi cia hé thong truyén din than kinh da dugc mo ta trong ting
amoniac mau. Trong trudng hop ndng d6 amoniac cao, sy tham gia cua thu
thé N-methyl-D-aspartate (NMDA), glutamate din téi thodi hda té bao than
kinh va c6 thé tir vong [32],[34].

* Sinh Iy bénh thay d@si trong réi logn chu trinh uré

Tang amoniac cép tinh c6 tac dong anh hudng dén chat tring cua nio,

ciing ¢6 bang chiing cho thidy RLCH chu trinh uré anh huéng dén nhan xam

trung wong [34].
* Anh huéng dén chuyén hoa toan kiem

R&i loan toan kiém: hay gap & tré so sinh bi RLCHBS, phé bién nhat la
toan hdn hop, tré biéu hién thé rén, kho thé, tuy nhién c6 2 dau hiéu sau day:
thir nhat toan chuyén héa dai dang véi tudi mau mé binh thuong cé thé goi y
RLCH acid hitu co hodc toan lactic bdm sinh. Thir hai kiém chuyén héa &
nhiing tré khéng phai thd méy cé thé goi y ting amoniac mau.

R&i loan chuyén héa acid hiru co, acid béo, acid amin gay tich tu cac
chat chuyén hoa trung gian, ting cac acid gbc tu do..., giy toan chuyén héa
mat bu [8].

* Chuyén hda ceton

Ceton luu thong trong mau dudi dang 3-OH butyrate va acetoacetate.

Nong d6 ceton trong mau chu yéu phu thudc vao san xuit va st dung. Nong do

ceton trong mau binh thuong thuong & khoang 0,2 mmol/l [35]. Ceton ton tai
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lau dai hodc khdng lién tuc cd thé duoc tim thiy trong mot s RLCHBS nhu
RLCH cua ceton, RLCH acid Propionic, Methylmalonic va Isovaleric, bénh du
trir glycogen tuyp 0 va III cling nhu pyruvate carboxylase [36].

* Cor ché cua bénh ndo chuyén hoa

Céc co ché cua bénh ndo chuyén hoa cép tinh rat phirc tap, bao gdm thay
dbi Iuu lugng mau ndo, dich chuyén, réi loan hodc dan truyén than kinh, thay
d6i ning lugng cung cdp cho ndo va hang rao méu nao, ton thuong gbc tu do
Vva qua trinh chét theo chwong trinh [37].

Tang amoniac mau: nguyén nhan chinh ctia bénh nio trong RLCH chu
trinh uré 1a ting ndng d6 amoniac. O giai doan dau bénh nhan thuong co thay
d6i hanh vi kin dao, ting amoniac mau ning s& dan téi phi ndo, c6 thé tir
vong. Poc tinh cia amoniac bao gdm: thay ddi dién sinh 1y, thay di cung cp
dinh dudng cho ndo, thay d6i dan truyén than kinh va thay d6i mach méau. Tac
dung truc tiép ciia amoniac bao gdm thay ddi siéu phan cuc mang va
serotonin. Tang amoniac mau ciing dan dén sy tich tu glutamine trong n&o,
gdy ra thay d6i tham thau, phu té bao hinh sao lam thay d6i thir phat cip méu

Ién n&o, giam cung cip cac chat dinh dudng va nang luong [38].
1.1.4. Biéu hién 14m sang ciia dot cAp mit bu rdi loan chuyén héa bam sinh

1.1.4.1. Biéu hi¢n tai h¢ than kinh

Bao gém cac biéu hién cua hoi chitng ndo cip nhu i bi, hén mé, co giat,
bénh than kinh ngoai vi, bit thuong trrong luc co, mét diéu hoa, cac biéu hién
tam than kinh.

1.1.4.2. Bénh ndo cip do chuyén héa

Li bi, hén mé: céc biéu hién nay cé thé xay ra trong cac RLCH acid
amin, acid hiru co, chu trinh uré, RLCH acid béo, cac RLCH cua ty thé,
RLCH carbohydrat. Bénh néo cip do chuyén hda c6 thé xuét hién trong hoan
canh mit b cip tinh hoic xuat hién theo timg giai doan. Tly thudc vao loai
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RLCH, bénh nhan c6 thé binh thudng trudc khi xuat hién bénh ndo chuyén
hoa [39].

Phl ndo: cd thé xay ra trong cac RLCH c6 ting amoniac mau, ha glucose
mau nghiém trong nhu trong MSUD [18].

Co giat: }a-mét biéu hién khé thuong gap ¢ RLCHBS [10]. Co giat trong
cac RLCH thuong 12 co giat cuc bo [40]. Co giat thuong xuét hién thi phat do
ha glucose mau, do tich lity cac chat chuyén hoa trung gian va dap ung kém
Vv6i céc thudc chdng co giat hay dung ma dap ung tot véi cac diéu tri tly
nguyén nhan cua RLCH [9].

Chét dot tir & tré so sinh va hoi chung de doa tinh mang cap: cac bénh
RLCH chiém mét ty Ié thip nhung lai dong vai trd quan trong trong chét dot
tir & tré so sinh, hoi ching de doa tinh mang cip. Cac biéu hién nay c6 thé xay
ra & RLCH acid amin, acid httu co, RLCH chu trinh uré, RLCH acid béo va
céc RLCH ty thé [29].
1.1.4.3. Bdt thwong trwong luc co

Giam truong luc co c6 thé 1a biéu hién cua RLCH acid béo, RLCH ty
thé, RLCH chu trinh uré, RLCH peroxisome, lysosome do thiéu acid maltase.
Liét cting hai chi c6 thé xdy ra do thiéu arginase trong RLCH chu trinh uré
[12],[13].

1.1.5. Céc biéu hién cin lam sang hay gip trong dot cip ciia roi loan
chuyén héa bAm sinh
1.1.5.1. Tang amoniac mau

Tang amoniac mau la mét trong nhiing xét nghiém co ban quan trong lién
quan t6i RLCHBS c6 biéu hién 14m sang ctia bénh nio chuyén hoa cép tinh.

Tang amoniac mau la mot biéu hién dic trung ctia RLCH chu trinh uré
va RLCH acid hitu co, dic biét la RLCH acid Methylmalonic va acid
Propionic. Ngoai ra, ting amoniac mau con c6 thé gip trong mot sd loai

RLCH acid amin, RLCH acid béo. Nong d6 amoniac mau co xu hudng ting



15

cao nhat trong RLCH chu trinh uré, chi ting nhe hodc vira, tham chi binh
thuong trong RLCH acid hitu co [8],[18]. Tuy nhién, trong RLCH chu trinh
uré, ndng d6 amoniac c6 thé binh thuong néu khong phai 1a dot cip tinh mat
bl, ndng d6 amoniac mau ciing c¢6 thé ting rit cao trong RLCH acid hitu co.
Nong d6 amoniac méau c6 thé binh thuong trong cac RLCH carbohydrat, réi
loan cua lysosome, peroxisome [41].

Thoi diém xuat hién ting amoniac mau ciing c6 vai trd quan trong trong
x4c dinh chan doan.

Trong vong 24 gio dau: bénh nhan RLCH acid hitu co nhu acid glutaric
type 11 hoic thiéu hut pyruvate carboxylase cé thé biéu hién triéu chimg ting
amoniac mau trong 24 gio dau. Cac triéu ching xay ra trong 24 gio dau ciing
c6 thé 1a hoi chimg ting amoniac thoang qua & so sinh [1].

Sau 24 gio dau: cac tré co ting amoniac sau 24 gid dau thuong la RLCH
chu trinh uré hoic RLCH acid hitu co [6]. RLCH acid hitu co thudng c6 biéu
hién tinh trang toan chuyén hoéa tang khoang tréng anion. Phan tich acid hitu
co niéu nén 1am khi c6 toan chuyén héa tang khoang trong anion [24]. RLCH
chu trinh uré khdng c6 toan chuyén hda va phan tich acid amin méau gidp chan

doan xac dinh.

1.1.5.2. Nhiém toan chuyén héa

Nhi&m toan chuyén héa ting khoang trong anion 1a biéu hién xét nghiém
quan trong thir hai cia RLCHBS trong cac dot cip.

Tang khoang trong anion 14 ddc diém cua hau hét cac RLCHBS & giai
doan so sinh. Trong RLCHBS, nhém bénh hay gip nhidm toan chuyén héa &
tré em la RLCH acid hitu co nhu RLCH acid Methylmalonic, RLCH acid
Propionic va RLCH acid isovaleric [13]. Pdng thoi cac chét trung gian acid
hitu co va acid lactic mau ting trong RLCH acid hitu co 14 két qua su két hop

v6i co-enzym A (CoA). Giam bach cau va tiéu cau ciing thuong gip trong cac
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RLCHBS loai nay va thudng bi nhim véi nhiém tring mau ¢ so sinh. Tang
amoniac thinh thoang cling gap trong RLCH acid httu co [13],[42].

RLCH trong chudi hé hip té bao: c6 thé gy nhidém toan lactic nguyén
phat biéu hién 12 nhiém toan chuyén hoa niang ¢ tré nho. Khong giéng nhu cac
RLCHBS khéc, biéu hién 14m sang cua nhém nay khong lién quan dén an
protein. Phén tich acid hitu co niéu binh thuong. Ti 1€ lactat/pyruvat ¢6 gia tri
chan doan phan biét trong nhom nay. Khong phai tit ca cac tré mac RLCHBS

de doa tinh mang c6 nhidm toan chuyén hoa va ting amoniac méu [8].

1.1.5.3. Ha glucose mau

Ha glucose mau va nhiing triéu chimg lién quan dén n6 cé thé gap o tré
RLCH dung nap protein nhung thuong gap hon & RLCH carbohydrat va acid
béo [6].

1.1.5.4. Cdc bit thuwong vé huyét hoc

Céc bt thuong vé cong thirc méu trong RLCHBS c¢6 thé biéu hién trén
mot dong té bao hoac trén tat ca cac dong.

Giam ba dong: gip trong bénh Gaucher, RLCH acid Methylmalonic,
RLCH acid Propionic, RLCH acid Isovaleric, RLCH acid Mevalonic [43].

1.1.5.5. Xét nghiém dic hi¢u
Phdn tich va dinh lwrgng acid amin trong mau

+ Nong d6 cac acid amin glutamine, alanine va asparagine thuong ting

+ Nong d6 arginine c6 thé giam trong cac RLCH chu trinh uré ngoai trir
su thiéu hut hoan toan arginase trong chu trinh s& lam cho arginine c6 thé ting
cao tir 5-7 lan, néu chi thiéu hut mét phan thi arginine van trong gisi han binh
thuong [44].

+ Po ndng d6 Citrulline giip dinh huéng chan doan RLCH chu trinh uré

thudc enzym nao. Citrulline Ia san pham ciia cac enzym Orinithinetranscarbamylase
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(OTC) va carbamyl phosphate synthetase | (CPSI). Trong truong hop thiéu
CPSI va OTC, ¢ thé khoi phat dot cdp sm trén tré so sinh, ndng d6 Citrulline
trong huyét twong khong do dugc hoic rat thip, nhung ¢ thé khoi phat muon
hon, ndng d6 Citrulline chi giam nhe [45],[46].

Phén tich acid hiu co ni¢u

Pinh luong acid orotic trong nudéc tiéu: acid orotic 1a san pham chuyén
hoa cua carbamyl phosphate khi nong do carbamyl phosphat ting 1én theo con
duong tong hop pyrimidin [47]. Pinh lugng acid orotic trong nudc tiéu dé
chan doan phan biét thiéu hut enzym OTC hay thiéu hut enzym CPSI. Nong
d6 acid orotic trong nuéc tiéu binh thudng hoic thap néu thiéu CPSI, trong
thé thiéu OTC, acid orotic thuong ting cao [48],[49].

Lactat va pyruvat

Nhi&m toan lactic gay ra do bat thuong qué trinh oxy hoa thuong xay ra
trong cac rdi loan cua ty thé, nhu cac réi loan vé& oxy phosphoryl héa, trong
cac bénh du trir glycogen, RLCH glucose ¢ tré so sinh va cac RLCH pyruvat
[501,[51].

1.1.6. Ché4n doan

Dot cap mat bl xay ra nhitng tré da duoc chan doan loai RLCHBS thi
viéc chan doan dot cap mét bu rit d& dang dua vao céc biéu hién 1am sang va
can 1am sang da néu trén, 1an du trén nhiing tré chan doan RLCHBS dya vao
cac biéu hién 1am sang, can 1am sang va tién st gia dinh cling nhu tién sir
bénh nhén [8],[13].
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1.1.7. Piéu tri con cAp mit bui cac rdi loan chuyén héa bAm sinh
1.1.7.1. Nguyén tic diéu tri

Véi tinh chét timg dot cdp tinh mat bu ngay tir thoi ky so sinh hodc vai
thang sau dé nén didu tri bénh can dugc tién hanh cang so6m cang t6t.

Dua trén co ché bénh sinh, cic nha khoa hoc da xay dung thanh phac dd
thdng nhat trén thé gidi v6i bdn nguyén tic sau:

- Han ché cung cip co chit.

- Tang cuong hoat dong cua cac enzym hodc cic yéu t dong van enzym.

- Tang kha nang thai cdc chit chuyén hoa doc.

- Cung cip cac chat chuyén hoa thiu.

Giam co chat Téng cutrng hoat ddng cla Enzym v cic

chat ding van

A‘::>B ¥:T>D

_——

Tang thai chat chuyén ; Cungcép cacchat chuyén
hiba dic ﬂ hiaa thiéu
F

So do 1.3. Co sé sinh Iy cdc nguyén tic diéu tri dot cdp mit bi
ciia céc RLCHBS [52]
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1.1.7.2. Phwong phdp diéu tri dot cdp mdt bit ciia cdc réi loan chuyén héa

bam sinh
Han ché cung cdp co chat

Trong dot cip: can cho tré nhin an trong vong 24 dén 48 gio. Mit khac,
dé tranh bénh nhan bi do6i, bién phap truyén tinh mach glucose 10-15% véi tc
d6 10 mg/kg/phit can dugc thyc hién dong thoi (trir bénh nhan nghi ngd 1a
RLCH ty thé: téc do truyén dich 1a < 5mg/kg/phat). Khi bénh nhan 6n dinh
dot cép sau 24 dén 48 gi0, cho bénh nhan bat dau thuc hién ché do an theo
nhom bénh RLCHBS [53].

Tang cwong hoat dgng ciia c4c enzym hogc yéu té dong van

Dé cai thién tinh trang thiéu cac enzym do dot bién gay ra, cac chét déng
van lam tang cuong hoat dong cua cac enzym céd thé duoc su dung. Mot $6
loai thudc da dugc nghién ciru va diéu tri nhu Biotin, L-Carnitin, cac vitamin

nhom B.
Cung cdp chdt chuyén héa thiéu

Vé ban chét khi qua trinh chuyén hoa thong thudng bi ri loan giy nén
thiéu cac chat chuyén hoa can thiét cho co thé. Bién phap ting cuong hoat
dong ciia cac enzym va cac yéu td ddng van chi khic phuc duge phin nao
tinh trang thiéu d6. Vi vay phai cung cip thém cic chit chuyén héa thiéu
cho co thé.

Tang thdi chét chuyén héa déc

Nhimng chit chuyén hoa trung gian bi & dong la nguyén nhén gy ra tinh
trang nhidm doc cho co thé nhu ting amoniac, can phai giai quyét rit nhanh
tinh trang nhidm doc dé tranh lam t6n thuong cac co quan nhu gan, than, néo,

mat.... Thubc thai doc: diédu tri ting amoniac mau la Natri phenylacetate va
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Natri benzoate (Ammonul), chi dinh khi NH3 mau > 200 umol/l véi liéu 250
mg/kg/24 gid truyén tinh mach lién tuc va khi NH3 mau > 500 pmol/l phai
chi dinh loc mau [6]. Loc méu lién tuc c6 vai trd dao thai cac chit doc cua co
thé nhu amoniac, cac acid hitu co, cac chat trung gian & dong trong qua trinh

chuyén hoa....gilp can bang lai ngi moi cua co the.

1.2. Phuwong phap loc mau lién tuc tinh mach - tinh mach é tré em
1.2.1. Pinh nghia

Loc mau lién tuc (LMLT) 1a loc mau lién tyc trong vong 24 gid. Tong
thoi gian didu tri tir nhiéu ngay dén nhiéu tuan tuy thudc vao yéu cau diéu tri
ddi véi tung bénh nhan. LMLT duogc su dung dé loai bo dich va/hodc thanh
thai cac chat doc tan trong nude. Trong phan 16n trudng hop, mau duge chong
d6ng trude khi tudn hoan qua mot qua loc c6 mang ban thim va truyén lai vé

bénh nhan [54].

LMLT tinh mach — tinh mach 13 phuong phap dugc sir dung phd bién.
LMLT yéu cau phai sir dung catheter 2 nong dat vao tinh mach 16n, qua loc va
day méu tudn hoan ngoai co thé, bom mau va bom dich thai. Trong mét s6
phuong thirc khac can c6 sir dung bom dich tham phan va dich thay thé.

1.2.2. Nguyén ly co ban ctia phwong phap lgc mau lién tuc

Mau ciia bénh nhan duoc l4y ra tir tinh mach (TM) 16n (thuong 1a TM
canh trong, TM dudi don hoic TM dui) qua mot nong cua catheter TM rdi
duogc din trong mot hé thdng goi 13 tuan hoan ngoai co thé bao gdm day dan
va qué loc, dugc loc bo cac phan tir “doc chat” béng mang ban thdm, sau do

mau duogc dua tra lai cho bénh nhan qua nong khac ctia catheter do [55].
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1.2.3. Mang lgc va qua loc

Mang loc 1a mdt mang ban thAm, c6 mot vai trd quyét dinh trong tat ca
cac phuong thic loc mau. N6 cho phép nude va mot sé chat hoa tan lot qua
mang, trong khi cac thanh phan té bao va mot sé chit hoa tan khac van bj giir
lai & phia bén kia. Nudc huyét trong va mot sd chat hoa tan lot qua mang duoc
goi la dich siéu loc. Mang loc trong loc mau gé)m nhiéu b6 soi rong cho mau di

qua va duoc bao boc trong mot khung ¢ dinh goi 1a qua loc.

Hiéu qué thanh thai chat tan trong LMLT phu thudc kich ¢& phén tir chat
tan va kich ¢& 16 mang. Do tdc d6 dich thai thudng thip hon téc d6 mau trong
LMLT nén thanh thai dugc cho 1a phy thudc vao yéu t6 thir nhat hon 1a phu
thudc vao yéu to thir hai. Vi du: trong LMLT phuong thitc CVVH, téc do siéu

loc cang cao thi hiéu qua thanh thai chat tan cang cao [56].
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leucin (131), isoleucin (131)...
Céc phan tir vira 500 - 5;000 daltons, vi du B12.

Cac phan tir 16n 5,000 -— 50.;000 daltons, vi du cac phan tir protein

trong luong thip, beta 2 microglobulins, cytokines, myoglobin.

Céu triic, hinh dang va dién tich cia mang loc ¢6 anh hudng rat 16n dén
qua trinh lgc. Mang loc co thé phan loai theo nhiéu cach khac nhau dua vao
thanh phin héa hoc, ciu trac, dd xp. ... Tuy nhién c6 thé dugc chia lam 2
nhom chinh: mang ¢ ban chét cellulose va mang tong hop. Trong d6 mang
tong hop (polysulfone, polyamide, polyacrylonitrile polymethylmethacrylate) sir
dung trong loc mau lién tuc. Mang c6 ban chét 1a cellulose (cuprophan,

hemophan, cellulose acetate) sir dung trong thim phan mau ngit quing.

Qua lgc thuong dugc thay mai khi bi héng, bi tic va theo thoi gian su
dung (tuy thudc vao quy dinh cua tung Bénh vién c6 don vi loc mau). Véi cac
k¥ thuat chong dong, qua loc c6 thé sir dung kéo dai hon ma van dam bao an
toan, tuNy nhién thuong khong nén st dung qué‘36 gio do kha ning hap phu

céc phan tir “doc chat” khong con.
1.2.4. Co ché loc

Nuéc, huyét twong va mot s6 chat hoa tan duge van chuyén qua mang
ban thim bang mot trong bon co ché van chuyén chi yéu 1a: (1) khuéch tan

tham phan (2) siéu loc, (3) ddi luu va (4) hap phu [56],[57].

Khuéch tan: 12 hién tuong chuyén dich cic chit hoa tan qua mang tir

noi c6 néng dd cao dén noi c6 nong d6 thip hon (hinh 1.2). Bé giup cho
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hién tuong khuéch tan - thdm phan dugc thic ddy can c6 mot dong chay
ciia mot dich khac chay nguoc chiéu qua mang. Trong loc mau, loai dich

d6 dugc goi 1a dich thdm phan.

1.2 - [57]
uon: Gambro Training Manual

Siéu loc: la sy chuyén dich ctia nuée qua mang ban thAm dudi tac dung ctia
su chénh 1éch ap lyc (hinh 1.3). Tbc do siéu loc s& phu thudc vao ap luc tic dong
1€n qua lgc va nhu vay ap lyc cao hon s€ tao ra tdc do loc cao hon va nguoc lai.

Trong loc mau, 4p luc dé dan dich siéu loc qua mang goi 14 4p luc xuyén mang,

1.3 - [67]
uon: Gambro Training Manual
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Dbi luu: 1a sy chuyén dich cac chit hoa tan qua mang nhung bang luc
kéo cua nudce. Pdi luu doi khi con duge goi 1a “kéo chit hoa tan”. Trong doi
luu, huyét twong dich chuyén chénh 1éch 4p luc va loai bo duge nhitng phan
tir trung binh va 16n. Chénh léch ap luc ngoai té bao ting 1én boi ap luc duong

(4p luc thiy tinh) hodc 4p luc kéo nude khong boi mang ban tham-(hinh-2).

Dbi Iuu 6 thé dich chuyén nhitng phan tir rat 16n néu dong nudc qua
mang du manh. Trong loc mau lién tyc, tinh chét nay duogc t61 wu hoa béng
cach st dung dich thay thé. Su gia ting toc d6 dong cua dich thay thé chay
qua qua loc s& cho phép “mang” dugc nhidu phan tir can loc hon qua mang.
Vi thé trong hién twong ddi Iuu, néu st dung dong chay manh cua dich thay

the, s€ van chuyén duoc mot lwgng lon cac chat tan.

Dich va
chat tan

14 [57]

uon: Gambro Training Manual

Hap phu: '2-hién twong cac chit hoa tan ¢6 thé dugc 1iy di khong chi nho
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khuéch tan hay loc ma con qua co ché hap phu cua chinh mang loc hodc bang

cac chat hap phu.

V6i loai mang AN69, cac phan tir nhu beta 2 microglobulin, TNF vén 14 cac
chit trung gian phan ng viém bam dinh vao bé mit mang. Thanh thai ctia cac
trung gian phan ng viém duoc thuc hién bang hip thu. Co ché nay dugc st
dung trong phuong thirc loc mau CVVH, CVVHD va CVVHDF.

e Loc mau lién tyc tinh mach - tinh mach (CVVH): {&-mét 1iéu phap
diéu tri da trén co ché dbi luu. Mau duoc bom qua khoang chira méu cia qua
loc va mét lugng dich thai dang ké duoc rat ra bang bom dich thai. Dong dich
thai ndy can duoc bu lai bang cach truyén mot lugng dich bu vao mau, trude
hodc sau qua loc. Béng cach nay, mét lugng dich cao dugce rat thai ra ngoai

gitip cai thién kha ning loai bo chét tan [57].

vV Dich thay thé
c H trué'c hodic sau qua loc

Access / Budng rut

Return

Bom
Dich thai
Hinh 1.57:. Nhém phuong - [57]

on: Gambro Training Manual

Tham phan mau lién tyc tinh mach - tinh mach (CVVHD): 1a mét liéu

phap diéu trj dya trén co ché khuéch tan. Mau dwugc bom qua khoang chira
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mau cta qua loc trong khi dé, dich loc méu chay theo chiéu nguoc lai. Dong
nguoc chiéu t6i wu hoa chénh léch néng do, nho vay t61 wu hoa sy thanh thai.
Thuec té v6i phuong phap CVVHD, luu lwong dich loc mau thap hon rd rét so
v6i luu lwong méu, trong Gng voi su thanh thai lién quan mat thiét voi luu
lugng dich loc [57].
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CVVHDF Dich thay thé Dich loc
trurdrc hodic sau qua

Access /Buréng rat

Return
¢ Bom Bom
Tror wé
Mau vao b - oo e - -a
T aua I, S
IDich loc »
T Mau .
sau s
1 Qua loc
Dich thai
i
1.7: — [57]

Gambro Training Manual

1.2.5. Dich sir dung trong loc mau lién tuc
1.2.5.1. Dich thidm phan

Trong loc mau st dung co ché khuéch tan —- thdm phan, loai dich duoc
dit d6i dién v6i mau phia bén kia mang loc 14 dich thdm tach. Dong chady cta
dich thim phan duoc thiét ké nguoc chidu véi dong chay cua mau trong qué
loc giup cho qua trinh khuéch tan qua mang manh hon. Dich thim phan Ia
mot loai dich tinh thé chira dién giai, glucose, chét dém va mot s6 chét hoa tan
khéc. Nong d6 ciia cac chit hoa tan d6 thuong gidng véi ndong do ciia huyét

twong binh thuong va s& dugc pha ché dya theo nhu ciu cua bénh nhan [57].

1.2.5.2. Dich thay thé

LDich thay-théeiing la-ededoaieai dich tinh thé, dwoc cung cip véi mot

tdc d6 nhanh vao luc ngay trudc hodc ngay sau dong mau chay vao qua loc
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nham muc dich 1am gia ting lvong chét hoa tan s& duoc 1iy bo qua co ché dbi
luu trong loc mau lién tyc. Khi tién hanh loc mau lién tuc, tdc do dich thay thé
duoc tinh toan doc 1ap vai the do 14y bo dich. Dich thay thé thudng dung nhit
1a dich mudi sinh 1y, cac loai dich tinh thé khic nhu Ringer-lactat hodc
Bicacbonat ciing thuong duoc ding lam dich thay thé tily thudc vao muc dich
can dat thém vao 1a diéu chinh rdi loan dién giai hay kiém toan, luc dé chi can
tinh toan thém vao tai dich thay thé cac chit can thiét. Can cha y khi sir dung
chat chdng dong Citrate, néu dich thay thé c6 chtra Canxi s& trung hoa bat

Citrate va c6 thé giy dong mau tai mang loc.

Thanh phan dich Hemosol Bo: truc khi trehon gdm hai ngin, ngin A
(trude khi trehon dién giai) gdm: Canxi_clorid: 5,145 g, Magie clorid: 2,033 g,
acid lactic 5,4 g, nNude 1000_ml. Ngian B chira: Natri_bicarbonate: 3,09g,
Natri_clorid 6,45g, nudc: 1000ml, sau khi trehon, dung dich chira phan A (250
ml) va B (4750 ml) dugc dung dich (5000 ml

1.253. Ché'ng dong va lpc madu lién tuc

Chéng dong 13 can thiét trong loc mau lién tuc, vi-déng qua trinh déng
méu s& dugc hoat hoa ngay khi mau tiép xtc v6i bé miat khong phai 1a 16p noi
mac mach mau cia hé théng tudn hoan ngoai co thé (éng dan va qua loc) va
qua lgc s& nhanh chong bi cuc mau dong lam “tic nghén”. Nhung viéc su
dung chat chéng dong dé dy phong tic mang loc nham kéo dai “tudi tho” cua
qué loc, giam thoi gian diéu tri, giam ganh ning cong viée thay qua loc va
giam chi phi loc mau, lai c¢6 thé c6 nguy co 1am ning thém rdi loan dong mau
(c0 t6i 40% bénh nhan co 1di loan déng mau trudc khi LMLT), tham chi co thé
giy chay mau de doa tinh mang. Khi can nhéc viéc ding chdng dong, nguoi thay

A

thudc can nam chic nguyén tic “mit qua loc con tot hon mat bénh nhan" [55].
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Déi voi nhitng bénh nhén c6 rdi loan déng méau nghiém trong hay dang c6 chay
mau cap, ¢6 thé tién hanh loc mau ma khong cn ding chong dong [58].
1.2.6. Nhirng wu diém ciia phwong phap loc mau lién tuc

LMLT c6 nhiéu wu diém hon k§ thuat tham phan méu ngit quing: kha
ning 6n dinh huyét dong-t6t hen, lam sach chit thaihen, kiém soat thé tich
méu troung 10éng mach-t6then, 1am sach cac phén tir 16n va trung binh t6t
hon huyét ap

Trong nhitng trudng hop bénh nhan c6 huyét dong khong 6n dinh LMLT
duoc chi dinhséduoe-ding dé giam thiéu bién ching nay. . vi ha huyét ap c6
thé dan dén thiéu mau cuc bd mdee va tén thuong co quan. Mot sb nghién
ctru da chimg minh LMLT 6n dinh tinh trang huyét dong tot hon [59].

LMLT Ia loai bo céc chat tan mot cach hiéu UL B e
eia-vibe loai bo-ehéttan—Mic du ty 18 loc cac chit tan nho cham hon mdi don
vi thoi gian (17ml/pht so véi tham phan mau ngét quing 1a 160 ml/phat). T;

T5-uy nhién LMLT dugc lam lién tuc,; do d6, lam sach uré s€ hiéu qua hon
48 gidr so voi viée tham phan Mau ngit quang.

Kiém soat dich thudng raat khé trong hdi stic cdp ciru, nei-masi
dddich nudi dudng va cac thudc dudng tinh mach véi thé tichkwensdich dua

vao 16n_trong nhu cu hdi stic nguoi bénh, kém theo thuong xuyén cbd huyét

dong khong 6n dinh.

~LMLT ciing c6 thé ¢ hiéu qua diéu hoa mién dich. Hiéu qua diéu hoa

mién dich dugc céc tic gid md ta lién quan dén thai bst cac cytokines, 1a cac

chat c6 nhi€u trong tinh trang nhiém khuan nang, soc nhiem khuan.t3de-st




1.2. Phwong thirc tham
phan [50],[60]

Chit tan Thﬁm’ phin mau Loc mau lién tuc
ngat quing

Chat tan nho ( <300 Khuéch tan Khuéch tan (CVVHD)

kDalton) Péi luu (CVVH)
Khuéch tan Poi luu

( 500-5000 kDalton) PB6i luu Khuéch tan

Chat tan 16n Déi luu Déi luu

(5000-50000 kDalton) Hép phu Hép phu

CAc protein 16n Doi luu Déi luu

( > 50000 kDalton)

1.2.7. tmue)-Chi dinh cta loc mau lién tuc

Theo mot s6 nghién ciu gﬁn day, tuy con nhiéu tranh cai, phu thudc vao
hiéu biét cta thiy thudc, vao hé thdng may, cac tic gia dua ra mot sb chi dinh
loc mau lién tuc cho dot cép mét bu RLCHBS nhu sau:

Nong do amoniac > 500 pmol/l [6] va/hodc ndng d6 amoniac khong
giam trong vong 4-6 gid dau véi diéu tri ndi khoa [61].

Tat ca cac truong hop so sinh ting amoniac méau, hén mé loc mau can
duoc tién hanh ngay lap tirc [61].

Truong hgp MSUD chi dinh loc mau khi néng d6 leucin >20 mg/dl
(> 1500 pmol/l) [61] va/hodc RLCH acid hitu co c¢6 toan chuyén hoa (pH <
7,2) ma diéu tri ndi khoa khong dap tmg.

Ngoai ra loc mau lién tuc con dugc chi dinh trong
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kali mau > 6 mmolEe-/-I (co biéu hién thay doivéithay-déi dién tam do), bénh
tay chan miéng d¢ IV_-[62],[63].

1.2.8. Tai bién va bién chirng lién quan dén lgc mau lién tuc é tré em

Cac bién chirng cua loc méu lién tuc dugc chia thanh cac nhém 16n
nhu: bién chung lién quan dén catheter, bién ching lién quan dén qua loc,
bién chiing huyét hoc, ha huyét ap, rdi loan thing bang kiém toan, dién giai
va nhoém céc bién ching it gap khac [60],[64],[65].

% Bién chung lién quan dén catheter:

+ Tai bién khi dit catheter: choc vao dong mach dan t6i chay mau
nhiéu tao khéi mau ty c6 thé chén ép tinh mach khi loc. Tic mach do cuc
mau dong hay tic mach khi, thong dong tinh mach [60].

+ R4i loan chirc ning catheter: d6 1a hién twong tai tuan hoan, do catheter
sir dung 1a loai hai ndng. N6 1am giam hiéu qua trao ddi chit qua mang, ting
nguy co gy dong mau ngoai mang [64],[65].

+ Nhidm khuan: c6 thé gay nén tinh trang nhiém khuan mau lién quan
dén catheter. D& dé& phong phai dam bao tit ca cac khau vo trung khi lam
tha thuat, cham séc catheter, rat ngay khi khong str dung [64].

% Bién chung lién quan dén qua loc [66]:

+ Téc qua loc: 12 mot bién chimg thuong gap, ¢d thé do tinh trang réi ting
dong hay st dung chdng dong khdng thich hop. Xir tri: thay qua loc khéc.

+ Dj wng mang loc va phan @ng viém: mot sé trudng hop ¢é phan tng
di wng véi bradykinin ciia mang loc, gay ha huyét ap.

% Bién chuang huyét hoc [66]:
+ Chay méu: do sir dung chdng dong nhu heparin hay citrate nén nguy

co chiay mau gap nhiéu hon nira. Ngoai ra giam tiéu cau lién quan dén
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heparin 12 mot nguyén nhan cé thé gap.
+ Tan mau: c6 thé do anh huéng cua bom hat va tra mau vé qua hé

théng day qua loc.

% Ha huyét ap: 12 mot bién chung kha thuong gap khi két ndi loc mau. Ha
huyét ap dugc dinh nghia huyét &p giam 20% so voi mic nén trudc loc. Ha
huyét ap thuong thoang qua, c6 thé ting liéu van mach, truyén khdi hong cau,
moi ki qua loc va bat dau loc véi the d6 mau thap [66].

% Ha than nhiét: bién chirng nay gap véi ty 1é 5-50% tiy nghién cuu.
Can phai t 4m bénh nhan ciing nhu hé théng day qua loc, theo ddi sat nhiét
do tranh ha than nhiét [66].

% Réi loan dién giai, kiém toan [57]:

+ R6i loan dién giai: Ha kali, ha calci, ha magie va ha phospho méu la
nhitng rbi loan dién giai hay gap. Ngoai ra c6 thé gap tang giam natri mau.
Cén theo dai dién giai 6-8h/lan trong qua trinh loc mau.

+ R&i loan thing bang kiém toan: toan chuyén hoa hay kiém chuyén
héa c6 thé xay ra nhung it gap [66].

% Phan tng véi mang AN69: lién quan dén phan Gng voi chéat khir
khuan ethylene oxide, sir dung chat ac ché men chuyén hoic hoat hoa b
thé [57].

% Cac phan ng gay sbt: lién quan dén noi doc té vuot qua mang vao
méu do nhidm ban vi tri duong vao mach méau hoic nhiém khuan tai may
trong khi ldp dat hoic dung dich bi nhiém khuan.

% Ngimg tim: lién quan dén ha/ting huyét &p, tan méu, tic mach do
khi, qua tai tuan hoan, hoic rdi loan nhip tim [57].

% Mot sb nghién ctu vé bién ching loc méu lién tuc trén tré em:

Jander A. (2007) nghién ctu hiéu qua loc mau lién tuc trén bénh nhéan

suy than cép, soc nhidm khuan sau mé tim thi chay mau, ha huyét &p, ha
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than nhiét Ia ba bién chirng hay gap nhat [67].

Theo M-Santiago (2009): Nghién ctu trén 174 tré, ha huyét ap khi
két ndi loc mau kha thuong gap (30,4%), xuat huyét gap (10,3%) sé bénh
nhan va bién chiimg lién quan dén catheter (7,4%) [68].

1.3. Loc mau lién tuc tinh mach-tinh mach trong diéu tri dot cip méat bu
rdi loan chuyén héa bam sinh & tré em

1.3.1. Co sé ly thuyét vé vai tro cia CVVH trong loai bé cac doc to & dot
cAp mit bu rdi loai chuyén héa bam sinh

Loc mau lién tuc c6 wu diém hon loc mang bung va tham phan mau ngit
quéng trén nhimg bénh nhén c6 tinh trang nang, d6 1a phuong phap tot nhat dé
thai trir chit doc chuyén hoa mot cach tich cuec.

Loc mau lién tyc c6 tac dung dao thai cac chit doc cua chuyén hoéa nhu
amoniac, cac chit chuyén hoa trung gian, cac acid hiru co, acid amin nhu
leucine, isoleucine... thong qua co ché khuéch tan va siéu loc, gitp can bang
lai qua trinh chuyén hoa ciia co thé va dua bénh nhan thoat khoi dot cdp mat
bu RLCHBS.

Tang amoniac mau 13 mot tinh trang cép ciru, ting amoniac méau kéo dai
dai déng c6 thé gay t6n thuong than kinh khong hoi phuc. Do do, xir tri nhanh
chong 1a quan trong. Piéu trj ting amoniac mau bang cach cho bénh nhan
nhin an, truyén glucose téc d cao dé ngin ngira di hoa va duy tri dong hoa.
B6 sung arginin, citrulin, carboglu (acid carlumic), truyén tinh mach natri
benzoate va natri phenylacetate. Tuy nhién, sau 24 gio diéu tri thi méi c6 hiéu
qua. Do d6, mot sd tac gia da khuyén cao LMLT 1a bién phéap diéu tri dé dao
thai nhanh amoniac méau. Bai vi amoniac twong ty nhu uré, phuong thic loc
mau lién tuc tinh mach- tinh mach (CVVH) c¢6 hiéu qua trong viéc lam sach
amoniac, vdi do thanh thai amoniac la 225 ml/phut da dat duoc tai luu luong

méu 1a 350 ml/phat va luu lugng thdm phan 1a 500 ml/phat. Téc d6 dao thai
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amoniac phu thudc vao luu lvong méau, tc do dich thim phan. CVVH c6 hiéu
quéa dic biét ¢ nhitng bénh nhan c6 huyét dong khong on dinh [69],[70]. Uu
diém cia LMLT so véi tham phan mau ngit quang 1a nhanh chong thai trir

amoniac ma van duy tri 6n dinh tinh trang huyét dong [71],[72].

MSUD 1a mét rbi loan chuyén hoa acid amin chudi nhanh, c¢6 thé dan
dén tinh trang de doa tinh mang. Tinh trang ting leucin va cac chat chuyén
hoa cua leucin kéo dai co lién quan dén ngd doc than kinh gay anh huong dén
phat trién tri tué. Luong BCAA c6 thé duy tri & mirc thip nho ché d6 an udng.
Picca S va cong su cho rﬁng wu diém ctia LMLT so véi loc mang bung la loai
bd BCAA va tac gia nhin manh raing LMLT 1a bién phap danh cho bénh nhan
MSUD néu c6 de doa tinh mang [71]. Hiéu qua lam giam leucin cia thim
phan mau ngit quing & nhimg tré 16n hon di duoc ching minh [73]. Tuy
nhién, thim phén mau ngit quing co thé giy ra tinh trang huyét dong khong
on dinh & tré nho va so sinh. Su han ché thi hai cia thim phan mau ngt
quang la do qua trinh san xuét leucin vén tiép tuc dién ra nén khi ngimg loc
mau thi c6 hién tugng ting leucin trd lai. Do d6, LMLT la phwong phap dugc
lwa chon trong MSUD, ciing nhw RLCH acid hiru co ¢6 huyét dong khong 6n
dinh. Ngoai ra, cac bién phap hd trg thong thuong nhu hd trg tuan hoan, ho

hép ciing 13 yéu t6 can thiét trong ca hai RLCH trén.

Vén @ kho khan trong LMLT & tré nho la dat catheter. Mac du tinh
mach dui thuong duge chon [74], nhung tinh mach canh trong va dudi don
cling dugc st dung. Tré cang nhd viéc tiép can mach mau lai cang kho6 khan
hon [75]. Jouvet P va cong su bao c40 V& sy an toan cta loc méau lién

tuc ¢ tré so sinh da dugc bao cao [10].

Phan 16n cac trung tdm c6 xu hudéng dung LMLT phuong thire CVVHD

trong tang amoniac mau, mac du c6 vai nghién ciru so sanh CVVHDF va



35

CVVHD chimg minh khong co khac biét vé hiéu qua. Tac gia uu tién
CVVHD cho bénh nhan MSUD nhiéu hon. Trong truong hgp RLCHBS ¢6
tang amoniac mau, sy ting amoniac tré lai c6 thé xay ra sau khi két thuc diéu
tri thay thé than, tién luong v6i nhitng bénh nhan ting amoniac méau x4u hon
nhiéu so voi nhimg RLCH khéc. Nam 1991 Thompson va cong su:
st dung phuong thirc loc mau CVVH cho hai tré so sinh RLCHBS (MSUD
va 1 tré RLCH acid béo chudi dai) cho thiy hiéu qua lam giam amoniac méau

va isoleucine, Valine mau va ding loc mau sau 24 gio [9].

Sutherland S.M (2012) so sanh hiéu qua cua cac phuong phap LMLT
trong cac bénh 1y rdi loan chuyén hoa. Céc tac gia khong chimg minh duoc su
khac biét hay uu diém cia CVVHDF va CVVHD trong MSUD hodc cac
bénh 1y khic kém theo ting amoniac mau va lya chon phwong phép loc van

con dé mo [76].

1.3.2. Cac nghién ctru trén thé giéi vé CVVH trong diéu tri dot cip mit
bu RLCHBS ¢ tré em

Nam 1994, Falk va cOng su: nghién clru phuong
phap loc mau lién tyc tinh mach - tinh mach trong diéu tri c?ip clru mot sd
bénh rdi loan chuyén hoa bam sinh. Tac gia két luan vé thanh cong cua viéc
st dung loc mau lién tuc phuong thirc CVVH va CVVHD trong diéu tri dot
cap bénh RLCHBS va ching minh rang k¥ thuat nay c6 thé lam sach nhanh
chéng céc chat doc chuyén hoa nhu amoniac, leucin [77].

Nam 1999, tai Buc, Schaefer F. va cong su: loc mau lién tuc trén 6
tré so sinh, tang amoniac mau, hon mé do RLCH chu trinh uré vad RLCH acid
propionic va mot tré MSUD. So sanh véi 5 tré dugc loc mang bung va dua ra
két luan LMLT 1a phuong phap diéu tri hiéu qua dot cip mét ba RLCHBS &
tré so sinh [78].

Nam 2006, McBryde K.D --va cong su: tich ty I¢ tir vong va
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yéu t6 nguy co tir vong trong viéc sir dung phuong phap loc mau lién tuc
trong diéu tri bénh RLCHBS hoic nghi ngd RLCHBS. Két luan: LMLT c¢6
thé didu chinh RLCH trén nhitng bénh nhan nghi ngd hodc chan doan xéac
dinh bénh RLCHBS. 60% tir vong va hon 70% sb bénh nhan séng trén 5 nam.
Thoi gian diéu tri LMLT trén 24 gio c6 lién quan dén ting nguy co tir vong,
trong khi ha huyét ap trén 5 phan trim theo tudi khi bat dau diéu tri va sir
dung thudc chdng dong mau c6 lién quan dén viéc giam nguy co tir vong [79].

Lai Y.C va cong sy (2007): Loc mau lién tuc thé tich cao 13 mot bién
phap hiéu qua diéu tri cip ctru réi loan chuyén héa bam sinh & tré em va cho
théy CVVH c6 hi€u qua lam sach acid hitu co va amoniac diéu trj dot cép mét
b RLCHBS néu dung thé tich loc mau liéu cao (> 35 ml/kg/h) [51].

Tai Buc, nam 2010, Arbeiter A.K va cong sy da ap dung phuong phap
loc mau lién tuc va loc mang bung lién tuc trong diéu tri cép ctru 21 tré bi rdi
loan chuyén hoa bam sinh. Tac gia két luan: LMLT lam giam amoniac mau
nhanh, hiéu qua va can tién hanh sém [11].

Nghién ctru tai Anh niam 2010: loc méau lién tuc diéu tri ting amoniac so
sinh trong vong 10 nim, c¢6 14 bénh nhan ting amoniac do rdi loan chu trinh
uré hodc acid hitu co, ty 16 séng 1a 64%. Két luan: mirc d6 ting ning cia
amoniac hoic tc d6 dao thai amoniac anh huong dén két qua diéu tri. Chi sb
PRISM cao va su dung thudc trg tim trude diéu tri 1a dau hiéu tién luong xdu
& tré tir vong bi bénh cap tinh [80].

Nam 2013 tai Hoa Ky, Spinale J.M va cdng su: nghién ctru phuong phap
loc mau lién tuc liéu cao trong diéu tri ting amoniac mau so sinh, amoniac
giam nhanh khi st dung liéu phap nay [69].

Demirkol (2016) nghién ctru hiéu qua cia LMLT diéu trj dot
cap mat bl ning ciia MSUD. Két luan loc méu lién tuc 1a phuwong phap an

toan va hiéu qua trong didu chinh RLCH trén bénh nhan MSUD [81].
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1.3.3. Mot s6 yéu t6 anh hwéng dén két qua trong qua trinh tién hanh ky
thuat CVVH trong diéu trj dgt cAp mat bi RLCHBS & tré em
Choi va cong su : phan tich hoi

ctru 96 bénh nhan dung liéu phap thay thé than lién tuc (Continuous Renal
Replacement Therapy (CRRT)) tai khoa cham s6c Nhi khoa tai
vién Pai hoc Qudc gia Seoul trong thoi gian tir thang 4 ndm 2005 dén thang 4
niam 2011. Téac gia da danh gia cac dac diém 1am sang, chan doan, cac yéu t6
nguy co tir vong va bién ching lién quan dén CRRT. Két qua: Ty 18 tir vong
chung 13 56,3%, ty 1& tir vong cao hon & nhitng tré dugc ghép té bao gbc va &
nhiing tré¢ duoc chan doan méic bénh mién dich va bénh than kinh. Nguy co tir
vong & tré em (PRISM) III tai thoi diém trudec CRRT 1a 17,8 + 8,9 va mic d6
qué tai dich 12 12,9 + 16,0 (%). Piém PRISM III khi bit ddu CRRT va ndng
d6 acid uric thip 1a nhitng yéu t6 lién quan dén ting nguy co tir vong [82].

Thoi gian hén mé trude khi bat dau loc méu & bénh nhan RLCHBS c6
tdng amoniac mau la mot yéu tb tién lugng dac biét. Theo Picca S va cong su:
thoi gian hon mé < 33 gio 1a tién luong tot [83]. Theo Pela va cong su: két
qua diéu tri ¢6 lién quan dén thoi gian hon mé do ting amoniac mau va loc
mang bung c6 thé c6 hidu qua ddi véi ting amoniac méau & tré so sinh vi né c6
thé duoc diéu tri nhanh chdong [84].

Enns va cdng su bao céo: Két qua tbt co lién quan dén
viéc chan doan kip thoi cac RLCHBS va bat dau didu tri nhanh chong véi
Natri phenylacetate va Natri benzoate, két hop véi phwong phap diéu tri khac
nhu arginine hydrochloride tiém tinh mach. Enns d& xuat rang loc than ngat
quing co6 thé can thiét dé kiém soat tinh trang ting amoniac mau & nhiing
bénh nhi khong dap tmg véi diéu tri ndi khoa [85].

Phuong thirc thay thé than va téc d6 loai bo amoniac huyét twong c6 lién

quan dén két qua diéu tri. Theo Schaefer F. va cong su : Thim phan
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mau ngit quing cho 8 tré em hon mé do ting amoniac méu, 4 tré sdng véi toc
d6 loai bo amoniac nhanh nhét (giam 50% trong vong 7 gio), trong khi toc do
loai bo doc t& cham hon luén ludn gin lién véi tir vong [78]. Bryde

va cong su : bao cdo bénh nhan RLCHBS dugc diéu tri ban dau
v6i loc than ngit quang c6 lién quan dén viée cai thién ty 18 tir vong, trong khi
thoi gian tri hodn liéu phap thay thé than (> 24 gid) c6 lam ting ty 1& tir vong
[79]. Theo Arbeiter A.K: va cong su : loc mau lién tuc tinh mach c0 ty
1€ t&r vong 18% so véi 50% nhirng bénh nhan loc mang bung lién tuc, cho
thdy két qua ctia bénh nhan cé thé lién quan téi phwong thirc thay thé than
[11]. Tuy nhién, gan ddy hon nghién ctru chi ra ring & nhirng bénh nhan dugc
loc mau lién tuc, thoi gian hén mé trude khi lopc mau dai hon bénh nhan dugc
thAm phan phuc mac va khong co sy khac biét vé ty 1é tir vong ngén han giira
cac bénh nhan tham phan phuc mac va loc mau lién tuc [86]. Theo Picca S. va
cong su : thoi gian hén mé va ndng do amoniac huyét twrong trudc khi
CRRT la cac yéu té nguy co lién quan dén tir vong [86].

Westrope C- va cong su nghién cru loc mau lién tuc tinh mach-
tinh mach trén tré so sinh. Cac yéu té lién quan dén tir vong bao gom: thang
diém PRISM 2 cao va thoi gian hon mé trude khi bit dau loc mau 1a hai yéu

t6 lién quan dén tir vong [80].

Tareq Al-Ayed T --va cong su : nghién ctru vé ty 1& tir vong va cac
yéu t6 nguy co lién quan dén diéu tri bang lidu thay thé than lién tuc. & tré tir
1-14 tuéi, duoc st dung li€u thay thé than lién tuc tir thang 7 nam 2009 dén
thang 6 ndm 2015. Tudi trong binh 13 6 + 4,4 tudi. Chan doan ban dau 14 bénh
ac tinh [37,5% (36/96)], bénh than tién phat [19,8% (19/96)], suy gidm mién
dich [16,7% (16/96)]. Chi dinh loc mau phd bién nhét 1 qua tai dich [67,2%
(65/96)] tiép dén 1a hoi chimg ly giai u [18.8%(18/96)] va hoi chimg ndo cip
do chuyén hoéa 1a [9,4% (9/96)]. Thoi gian loc mau trung vi 1a 66h (IQR: 35,5-
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161,4), tudi tho cia qua loc 1a 30,9 h (IQR, 16,4-45,0). Vi tri dat catheter loc
mau 1a tinh mach canh trong [77,1% (74/96)], tiép dén tinh mach dui
[18,89%0(18/96)], CVVHDF [82,3% (79/96)] 1a phuong thirc loc mau st dung
pho bién nhat. Ty 18 tr vong & tré CRRT la 50% (48/96). Ty 1¢ tir vong gia
tang ¢ tré em méc cac bénh vé huyét hoc (100%, 10/10), suy giam mién dich
(86,6%, 13/16) va & tré em d3 trai qua ciy ghép té bao gbc (90,0%, 27/30),
V6i it nhét ty 1¢ tir vong trong bénh than nguyén phat (15,8% (3/19). Tac gia
xac dinh sdc nhiém tring va su dung hd tro diéu tri bé’lng thubc van mach 12
lién quan doc 1ap voi ty 1é tir vong trong phan tich da bién. Tac gia dua ra két
ludn: Ty 1¢ tor vong chung & tré em phai si dung CRRT la 50% véi ty 1€ tir
vong ting dang ké & nhimng bénh nhan mic cac bénh vé huyét hoc, suy giam
mién dich va ghép té bao gbc. Cac yéu td nguy co l1am ting ty 18 tir vong, tré
em bi séc nhiém trung, phai st dung thudc van mach, bénh nhan bi qua tai

dich khi bit ddu CRRT, suy than true loc mau véi lugng nudc tiéu it [87].
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Chuong 2
POI TUQNG VA PHUONG PHAP NGHIEN CUU

2.1.

Tét ca bénh nhan tir so sinh dén 15 tudi vao khoa Diéu tri tich cuc

va khoa Hbi strc cdp ctru So sinh, bénh vién Nhi Trung wong véi

chan doan dot cap mat bu RLCHBS va duoc loc mau lién tyc tinh mach-tinh
mach trong thoi gian tir 1/1/2015 dén 30/10/2018.
2.1.1. Tiéu chuin lya chon bénh nhin
2.1.1.1. Tiéu chudn chén dodn dot cdp mit bu réi loan chuyén héa bim sinh

Cac bénh nhan dugc chan doan bénh RLCHBS dang dugc theo doi tai
khoa Noi tiét - Chuyén hoa - Di truyén, c6 biéu hién dot cip mat bu véi cac
triéu ching 1am sang va xét nghiém theo Zschocke J va Hoffmann G [6]:

- Biéu hién hoi ching ndo cip: li bi, co giat, hon mé.

- Thé nhanh sdu, c6 thé ngimg thd, suy ho hép.

- Suy tuan hoan.

- Toan chuyén hoa, ting khoang tréng anion, ceton niéu cé thé duong tinh.

- Téng amoniac mau véi chu trinh uré va/hoac acid hiru co

- Téng leucin va isoleucin mau voi MSUD.

* Tjéu chuin chin doan cac bénh RLCHBS
- RLCH chu trinh uré: theo tiéu chuin chan doan ctia Hiép hoi bénh hiém
thé gioi [88].

+ Tré so sinh ¢o tri¢u chung bd bu hoac bl kém, giam truong lyc co, suy

hé hip, non, co giat, li bi, hon mé.
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+ Tré b me hodc tré nho co nhiéu dot ndn, li bi, hén mé hodc cham phat
trién tam than van dong, 16i loan truong luc co.

+ Nong d6 amoniac trong méau tang: trén 150 pmol/l & tré so sinh va trén
100 pmol/l & tré ngoai giai doan so sinh.

+ Glucose mau va khoang tréng anion binh thudng.

+ Phan tich acid amin mau va phan tich acid hitu co niéu thay d6i twong
g v&i cac thé bénh trong réi loan chu trinh uré.

+ Dinh lugng hoat d§ enzym va phéan tich gen 1a xét nghiém chan doan
xac dinh loai RLCH chu trinh uré.

+ Chéan doin RLCH acid hitu co thé ndo: theo Zschocke J va
Hoffmann G [6]:

+ LAm sang: Thé so sinh: Bénh Iy ndo chuyén hoa “thé ngd doc™:
bi, bl kém, mit nudc, giam truong luc than/tang truong luc chi, giat co, thoai

ho& ndo tién trién, dan t6i hon mé, phu ndo, suy da tang

+ Can lam sang: ha duong méu, nhiém toan chuyén hoa.
+ Chan doén:
Tién sir gia dinh: ¢6 anh chi em méic bénh tuwong ty hoic tir vong dot
ngot khdng rd nguyén nhan.
Dua vao lam sang va xét nghiém dac hiéu phan tich axit hitu co trong

nudéc tiéu.
- Chén doin MSUD: -theo Zschocke J va Hoffmann G [6]:

Mui khét ngot & nuéc tiéu va réy tai 1a triéu chimg 1am sang dau tién,

xudt hién 12 gio sau dé, kich thich, ba kém xuét hién khoang tir ngay thtr 2-3.
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Céac dau hiéu bénh ndo nang: li bi, tho ngét quang, tu thé uén van, cac
ctr dong 1ap lai nhu mua kiém, dap xe dap xuét hién khoang ngay 4-5.

Hon mé va thd e ché trung tam xudt hién khoang 7-10 ngay.

Can lam sang: phan tich acid amin méau: Tang BCAAs chudi nhanh

(leucin, isoleucin va valine).

2.1.1.2. Chi dinh lpc mdu lién tuc theo tiéu chuin ciia J.M Saudubray (2012)

Hoi chiig ndo cap, kém ndng do6 amoniac > 500 pmol/l [6] va/hoic ndng do
amoniac khong giam trong vong 4-6 gior diu véi didu tri ndi khoa [61].
Tat ca cac truong hop so sinh ting amoniac méau, hén mé loc mau can
duoc tién hanh ngay 1ap tic [61].
MSUD chi dinh loc mau khi ndng d6 leucin > 20 mg/dl (> 1500 umol/l) [61].
Toan chuyén hoa pH < 7,2 ma diéu tri ndi khoa sau 4 - 6 gi0 khong dap tmg.
2.1.2. Tiéu chuén loai trir
Cac bénh nhan RLCHBS vao vién trong tinh trang qua nang nhu hén mé
sdu, thang diém Glasgow: 3 diém hodc bénh nhan tir vong nhanh duéi 3 gid
nhép vién.
2.2. Formatted: English (United States)
2.2.1. Thiét ké nghién ciru
Muc ti€u 1: Mo ta
Muc tiéu 2: Nghién ctru can thiép didu tri, tu d6i ching trude sau loc mau. Formatted: Indent: First line: 1 cm
Muc tiéu 3: Mo ta, tién ctru va phan tich.
2.2.2. C& miu va phwong phap chon miu

Phuong phap chon mau thuan tién.
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2.2.3. N¢i dung nghién ctru
2.2.3.1. Quy trinh nghién ciru

M3i bénh nhan cé 1 bénh an thdng nhat duoc chian doan béi bac si khoa
Noi tiét - Chuyén hoa - Di truyén, bénh vién wong. Lya
chon bénh nhi du tiéu chuan vao nghién cutu, theo ddi dién bién cua bénh
nhén ca vé 1am sang va can lam sang.
2.2.3.2. Phwong tién nghién ciru

-— May lgc mau lién tuc PRISMA Flex cua hang Baxter

- Qua loc mau HF20, M60, M100 va catheter loc mau: 6,5F, 8F, 11F do

hang GamBro san xuét.
- Dich loc mau Hemosol do hing GamBro san xuit.
- May Monitoring 6 thong sb ctia hing Nihon Koden.

- May phéan tich khi mau GEM Premier™ 3000, May khi mau Gem
Premier™ 3500 do nha san xudt Instrument Laboratory — Hoa Ky, dat tai
khoa Diéu tri tich cyc va khoa Hdi stic cép ctru So sinh bénh vién Nhi

uong.

- May sinh hoéa tuy dong Beckman Coulter dinh lugng va phan tich acid
amin, acid hitu co mau va nudc tiéu, dinh lugng amoniac mau, lactate.

- Cac may xét nghiém khac: dugc lam tai céc khoa xét nghiém Huyét
hoc, Vi sinh, Sinh hoc phéan tir ctia bénh vién Nhi Trung wong.

- Ong nghiém dyng méu va nudc tiéu duge ldy mau va giri lam xét
nghiém acid amin mau, acid hitu co ni¢u dé chan doan bénh chuyén hoa

bam sinh.
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- May sic ky khi khdi phd cua Agilent - Hoa Ky: dinh lwong acid hitu co
niéu va acid amin mau dat tai khoa Sinh héa - bénh vién Nhi Trung wong.

Céc may moc va trang thiét bi trén duoc cap phép ciia Bo Y té Viét Nam
va dugc phép st dung tai bénh vién Nhi Trung uong.
2.2.3.3. Cic buc tién hanh

Diéu tri thuong quy: Theo phac dd ciia bénh vién Nhi Trung wong dugc
B0 Y té phé duyét va duoc Xuat ban cta nha xuat ban Y Hoc.

e Céc bién phap dam bao hd hap

+ X1r trf suy h6 hip: 1am thong thoang dudng tho.

+ Khi SpO; giam < 90% hodc rdi loan nhip thé, diém Glasgow < 10 diém,
bénh nhan suy hd hap, suy tuan hoan, duy tri CO; va O, trong gigi han binh
thuong, tién hanh dat ndi khi quan, thd may, PEEP ban dau 5-6 cmH0. Diéu
chinh thé méy theo 14m sang va két qua khi mau va giir PaO2: 35-40 mm Hg.

e Céc bién phap dam bao tuan hoan

+ Dat catheter dong mach va tinh mach trung tam.

+ Bu du dich néu c6 dau hiéu thiéu dich, bu 20 ml/kg/30 phut, theo ddi
gan to, ran phéi va cac dau hiéu qué tai dich khéc.

+ Sir dung thudc tro tim van mach: Adrenalin hoic Dopamin, Nor-adrenalin
khi bénh nhan c6 séc nhiém khuan theo phac d xir tri séc nhiém khuan.

+ Duy tri nhip tim va huyét ap theo lra tudi, CVP binh thuong, nuéc tiéu
> 1ml/kg/h, lactat < 2,5 mmol/I.

C4c bién phap xir tri co giat: dung thuéc Midazolam hoic Seduxen theo
phac dd diéu tri co giat caa bénh vién Nhi Trung wong.

Liéu phap khang sinh: cho khang sinh néu tré ¢6 nhiém khuan.

Nhin an, truyén glucose téc d6 8-10 mg/kg/phit.



46

Bo sung cac coenzym va co chat: cac viatmin B1, B6, B12, Biotin,
Arginin, L-carnitin...

e Cac bién phap khéc:

Glucose mau: Pam bao toc do tir 8-10 mg/kg/phut, kiém
soat mau dudi 10 mmol/l, néu ting cao can nhic s dung
insulin, kiém tra mdi 2-4 gio> néu khong 6n dinh. Néu mau
thap dudi 4 mmol/l, cho Glucose 10% /kg, tiém tinh mach.

Diéu chinh céac rdi loan ndi moi khéc: cac rdi loan dién giai (Natri, Kali,
Canxi, Magie), cha y tinh trang ting Kali mau, xtr Iy cac rdi loan trén theo
phac db tai khoa PTTC, bénh vién Nhi Trung uong.

Xur tri r6i loan déng mau: truyén cac ché phim mau nhu: khdi hong cau
trude loc mau dé trach ha huyét ap khi bt dau loc mau, khdi tiéu ciu, huyét
twong tuoi dong lanh (FFP), heparin liéu thip khi c6 dong mau ndi quan rai rac.

e Loc mau lién tuc

Thiét bi

+ May loc méu Prismaflex cua hdng Baxter

+ Catheter 2 nong céac kich c: Gamcath 6,5 Fr, 8 Fr, 11 Fr Catheter hdng
Gambro [62],[74].

Bdng 2.1:. Lua chen catheter theo can nang

Can ning Loai catheter Vi tri dat

2-10 kg Gamcath 6.5 F Tinh mach dui, canh trong
10-20 kg Gamcath 8 F Tinh mach dui, canh trong
>20 kg Gamcath 11F Tinh mach dui

+ Qua loc cac ca: Prisma flex HF 20, M60, M100 mang loc ANG9 [56],[74].
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Bdang 2.2:. Lua chon qud lgc theo can ngng

Céan niang Dién tich mang Loai qua
2-10 kg 0,2 m? HF20
10-30 kg 0,6 m? M60
> 30 kg 0,9 m? M100

+ Dich thay thé: Hemosol cua Gambro [57].

+ Bd sung kali theo phéac do tay thusc ndng do kali méu.

Bdng 2.2:3. B4 sung kali dich lgc theo nong dg kali mau

Nong dd kali mau | Bé sung/s lit dich loc | Nong dé kali dich loc
<3 mmol/l 15 ml KCI 10% 4 mmol/l
3-3,5 mmol/l 10 ml KCI 10% 3 mmol/l
3,5-5 mmol/l 5 ml KCI 10% 1,5 mmol/l
> 5 mmol/l 0 ml 0
Tién hanh:

+ Puong vao mach mau: dat catheter tinh mach dui hodc tinh mach canh trong

+ Phuong thirc loc mau: chon 1 trong cac phuong thirc sau:

Chon phuong thuc CVVH trong céac truong hgp bénh nhdn RLCHBS

kém tinh trang huyét dong khéng 6n dinh, phai sir dung thudc van mach.

Chon phuong thirce CVVHD, CVVHDF trong cac truong hop bénh nhan
RLCHBS c6 tinh trang huyét dong on dinh, khdng phai sir dung thuc van mach.
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+ Lip hé thong day ndi qua vao may loc

+ Chay moi:

+ Cai dit céac thong sé loc mau:

Tbc 6 mau: 3-5 ml/kg/pht.

Téc @6 thay thé: 36-60 ml/kg/h.

Téc @6 rat: thy theo tinh trang can bang dich caa bénh nhan.

+ Sir dung chdng déng Heparin: diéu chinh liéu theo ACT hozc thoi gian
APTT (bang 2.4), dich ACT: 140- s.

Phac d6 chéng dong Heparin thudng khéng phéan doan,

B 4 Heparin o

ACT Thay ddi cua Heparin

140-- 1605 [Khong thay doi

> 160 Giit Heparin trong 1 gio, sau d6 giam 10% gid sau do, kiém tra
lai ACT sau 1 gio

< 140 Cho bolus 10 Ul/kg, sau d6 ting 10%, kiém tra ACT sau 1 gio

Néu ACT > 200, khong ding Heparin va kiém tra lai sau 30 phut, sau
d6 kiém tra ACT mdi 4 gioh [60].

ACT nén dugc kiém tra mdi 1—4 gid trén dudng tinh mach bén canh qua
loc (sau qua loc). Gir-ACT savqua-te180-200-5:4.2 222

Piéu chinh li¢u Heparin theo APTT
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Liéu tiém nhanh dau tién 1a 20U1/kg (tFrudc qua loc). Tiép theo truyén
tinh mach lién tuc (10—-20-Ul/kg/gio) va giit APTT khoangef 1,-5-2.:5 lan
gia tri binh thudng (25--35).

Bdng 2.5:-. Huéng ddn diéu chinh liéu heparin theo APTT

APTT(s) Bolus (1U/kg) Dirng (phut) Chinh liéu
<50 50 0 Tang 20%
50-59 0 0 Tang 10%
60-85 0 0 Khong doi
86-95 0 0 Giam 10%
96-120 0 30 Giam 10%
>120 0 60 Giam 15%

+ Két nbi bénh nhan véi may loc

Theo ddi cac dau hiéu sdng: tinh trang tri giac, nhip tim, HA, lidu thudc
van mach chi sb may thd, SpO2, nhiét d 1h/1an ude tiéu, can béng dich
vao ra 4h/1an, HA trude loc méau loc mau (TO), sau 6 gior (T1), sau 12
gidr (T2), sau 24 gid (T3), sau 36 gio (T4), sau 48 gid (T5), sau 72 gio (T6), 4
ngay (T7) loc mau.

+ Thong s6 may loc, liéu Heparin 2h/lan

+ Xét nghiém: ACT 4h/lan [89], APTT 4-6h/lan, khi mau 6h/lan. Dong
mau co ban 12-24h/lan; chirc nang gan va than 12-
24h/lan, amoniac mau theo céc thai diém loc mau, leucin méau trudc va sau
loc mau véi MSUD.

+ Theo ddi céac bién chiing ha huyét ap, ha than nhiét, tic qua loc, chay
mau hay tan mau, ha kali mau....

e Tiéu chuan ngirng loc méau

+ Tré tinh, amoniac mau vé ngudng < 200 pmol/l va/hoac pH méu tré vé

binh thuong (v6i trudng hop toan chuyén hda).
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+ Khdng con tinh trang suy than (tiéu duoc, xét nghiém chiic ning than
binh thuong).

+ Bénh nhén ti vong.
2.2.3.4. Cdc bién so nghién ciru

khuén

Quy trinh lgpc mau tai khoa PTTC- bénh vién Nhi Trung wong (Phu lyc 1)
o K¢y thuit loc mau:
Puong vao mach mau, kich c& catheter, qua loc.

Dic diém cua ky thuat loc mau: tée do méu, téc do dich thay thé, dich
tham tach, dich rat, chong dong bang Heparin, test ACT va/hozc APTT.
Thay di cac chi s6 loc mau theo thoi gian loc mau: sau 6 gio (T1), sau 12 gio
(T2), sau 24 gio (T3), sau 36 gio (T4), sau 48 gio (T5), sau 72 gio (T6), sau 4
ngay (T7).

- Hi€u qua cia phwong phap loc mau lién tuc

e Danh giad hi€u qua ctua loc mau lién tuc diéu tri dot cap mat bu

RLCHBS dua vao 4 chi s sau:
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+ Cai thién cac triéu ching 1am sang: nhip tim, huyét ap dong mach,
SpO;, tinh trang tri giac (dua vao thang diém Glasgow cho tré em — phu luc 4)
theo thoi gian diéu tri T1, T2, T3, T4, T5, T6, T7.

+ Giam cac chit nhu: amoniac, thay doi pH méu theo thoi gian didu tri
T1,T2, T3, T4, T5,T6, T7.

+ Thay dbi leucin mau trudc va sau loc méau

+ Ty 1é sdng, tir vong.

o Két qua diéu tri khi ra khoi khoa DTTC, khoa So sinh va xuit vién:

+ Thoi gian loc mau lién tuc.

+ Thoi gian diéu tri tai khoa Diéu tri tich cuc va khoa So sinh.

+ Thoi gian diéu tri tai bénh vién.

+ Ty 18 cac bién ching va tai bién: ha kali mau, tic qua loc, chay mau,

ha than nhiét, nhiém trung bénh vién. ...

Chi dinh loc mau, mirc do ting amoniac, toan méu, lactate mau tai thoi diém
trude loc mau, tinh trang suy than kem theo tai thoi diém chan doan, chi sb tién
luong tir vong: Diém PRIMS II1.

Nhém k thuét loc méau: tbe d6 méau, tbe do dich thay thé, dich thim tach,
dich rat, cac bién chimg.

Nhom céc triéu chirng 1am sang.

Thoi gian diéu tri: thoi gian tir khi bénh nhan biéu hién dot cip dén khi

duoc loc mau, thoi gian tir khi vao diéu tri tai khoa dén khi loc mau, thoi gian
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loc méu, thoi gian diéu tri tai khoa, thoi gian diéu tri tai bénh vién va két qua
diéu tri.
2.2.3.5. Phuong phdp danh gid bién sé.
- Dic diém chung ciia d6i twgng nghién ciru Formatted: Font: Not Italic

Tudi: bién lién tuc, tinh theo thang, so sinh tinh theo ngay. Phan loai
nhom tudi theo tiéu chuén cia WHO nhu sau:

+ <1 thang: so sinh

+ Tu 1 - <6 thang

+ 6 thang- < 1 tudi

+ Tl 1-5 tudi

+> 5 tudi

Gigi: nam/nir

Can nang: Dung can health scare TZ 120-:: d6 chinh xac 100 g, can ning
duogc ghi theo kg vai 1 sb 1é.

Chan doan bénh rdi loan chuyén héa bim sinh theo nhém bénh théng
nhét c¢6 hoi chan, chan doan xac dinh cua khoa Noi tiét - Chuyén hoa - Di

truyén [6]:
+ RLCH chu trinh uré
+ RLCH acid hitu co
+ MSUD
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Formatted: English (United States)

- Muc tiéu 1: Ung dung phwong phap loc mau lién tuc tinh mach - tinh
mach trong diéu tri dot cAp mat bu RLCHBS
- Chi dinh loc mau:

+ Amoniac mau: Mau cua bénh nhan duoc léy tir dong mach, cho vao
khay d4, chuyén ngay 1én khoa Sinh héa, lam xét nghiém theo quy trinh cua
khoa Sinh hoa - bénh vién Nhi Trung wvong (phu luc 5). Phan loai mic do tang
amoniac mau theo Haberle J (2012) [90].

Tang nhe: tir 150-250 pumol/I

Téng vira: tr 251-500 pmol/I

Tang cao: Tt 501-1000 pmol/I

Tang rét cao: trén 1000 umol/l

+ Khi méu dong mach: Ldy mau dong mach ctia bénh nhan bang xi lanh
1 ml, lam xét nghiém khi mau ngay tai khoa PTTC bang may Gem 3500.
Phén d¢ pH mau nhu sau [91]:

pH binh thuong: tr 7,35- 7,45

pH < 7,35 va HCO3- < 24mmol/l: toan chuyén hoa

pH: 7,2-7,3: nhiém toan chuyén héa nhe.

pH: 7,0 -7,2: nhidm toan chuyén hoa vira.

pH: < 7,0: nhiém toan chuyén héa ning
K¥ thuat loc mau lién tyc tinh mach tinh mach:

+ Catheter loc mau: la 6ng thong 2 nong dugc dit vao manh mau 16n,

mot duong dé dan mau tir bénh nhan ra ngoai may loc mau va mot dudng tra
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mau lai cho bénh nhén sau khi dé loc bo cac chat doc. co céc kich thude 6,5 F,
8 F, 11 F phu hgp theo can ndng ctia bénh nhan.
+ Vi tri catheter loc mau huong dat & cac tinh mach 16n nhu tinh
mach dui phai, tinh mach dui trai, tinh mach canh trong, tinh mach dudi don.
+ Phuong thirc loc mau: LMLT ¢ mdt sb phuong thitc nhu CVVH,
CVVHD, CVVHDF c6 thé dung diéu tri dot cdp RLCHBS.

+ Tbc d6 mau: 1a sé ml méu trén kg cén ning cua bénh nhan trong 1
phut, théng thuong chi s6 tbc d0 mau cua bénh nhi dao dong tu 3-7

ml/kg/phat.

+ Tbc do dich thay thé: 1a s6 ml dich trén kg can nang cua bénh nhan
trong mot gio, thong thudng chi sé toc do dich thay thé cua bénh nhi dao
dong tir 36-84 ml/kg/gio (gap 12 lan téc d6 mau).

+ Téc @6 dich tham tach: 1a s6 ml dich trén kg can nidng cuia bénh nhan
trong mdt gio, dich thAm tach duogc su dung trong loc mau thim tach, thong
thuong chi s6 tbc d6 mau cua bénh nhi dao dong tir 30-70 ml/kg/gio (gap 10

lan toc d6 mau).

+ Tbc do dich rat: 1a sé ml dich trén kg cin ning cua bénh nhén trong
mdt gio, dich rit tuy thudc vao tinh trang qua tai dich ctia bénh nhan va tinh

trang huyét dong ctia bénh nhan.

+ Chdng dong mau bang Heparin khong phan doan: dugc tinh bing
Ul/kg/gio. Pay 1a chdng dong toan than, cach pha Heparin 1a 500 Ul/kg cin
ning pha vira du 50 ml, truyén tinh mach 1 ml/gio s& duge 10 Ul/kg/gio. Piéu
chinh Heparin tuy thudc vao tinh trang dong mau ctuia bénh nhan dac biét 1a

APTT va/hoac ACT.
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+ ACT 1a test dong mau dugc sir dung dé danh gia tinh trang dong
ctia bénh nhan nhanh tai givong, dugc tinh bang gidy, muc tiéu giit ACT tir
140-160 gidy. Néu ACT > 160 gidy, bénh nhan c6 nguy co chay mau thi tam
dimg Heparin, sau d6 1 gio 1am lai xét nghiém, néu ACT trong gi6i han trén
thi duy tri Heparin, néu ACT < 140 gidy thi cin nhic truyén nhanh Heparin
100 UL.
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- Muc tiéu 2: DPanh gia hi€éu qua cua phwong phap loc mau lién tuc tinh
mach - tinh mach trong diéu tri dot cip mit bu RLCHBS

Céc thoi diém dénh gia gdm: trude loc mau loc mau (TO), sau 6 gid (T1),
sau 12 gio (T2), sau 24 gio (T3), sau 36 gio (T4), sau 48 gio (T5), sau 72 gid
(T6), sau 4 ngay (T7) loc mau.

Hiéu qua didu tri dwoc danh gia dua trén 4 tiéu chi:

+ Hiéu qua cai thién cac triéu ching lam sang chung theo thoi diém loc
mau T1, T2, T3, T4, T5, T6, T7.

+ Cai thién tinh trang tri gic: theo thang diém Glasgow (phu luc 4).
+ Cai thién tinh trang suy tudn hoan: tan s6 tim, huyét 4p dong mach...

Hiéu qua lam giam cac chit ctia chuyén hoa theo thoi diém loc mau T1,
T2, T3, T4, T5,T6, T7.

+ Nong d6 amoniac mau.

+ pH mau.

+ Céc chat nhu uré, creatinin.

+ Nong do leucin méu.

Hi¢u qua cai thién cac tri¢u chung 1am sang theo nhom tai cac thoi diém
loc mau T1, T2, T3, T4, TS, T6, T7.

+ Nhém tang amoniac > 500 pmol/Il.

+ Nhom toan chuyén hoa véi pH < 7,2

+ Nhom tang leucin mau.

* Tiéu chan thanh cong:

- Bénh nhan tinh, mach, huyét ap on dinh, amoniac tr& vé binh thuong

- Bénh nhan tinh, mach, huyét ap on dinh, pH mau vé binh thuong.



57

- Bénh nhan tinh va leucin mau vé binh thuong

- Bénh nhan séng, hét tinh trang suy than (néu co)

* Tiéu chuén that bai:

- Bénh nhan hon mé sau va/hodc khong giam céc tri¢u chung lam sang
va can lam sang.

- Bénh nhan tu vong.

* C4C tai bién, bién chimg va cach xir tri:

+ Chay mau: quan sat thdy chay mau dudi da, chay mau niém mac, hay
Xuét huyét cac tang trong khi loc mau. Xur tri: kiém tra lai ACT hodc APTT
theo phac d6, xem xét dimg Heparin.

+ Ha kali mau: néng d6 kali mau < 3,5 mmol/l khi loc mau, ha kali
mau nang khi kali < 2,5 mmol/l. kali theo phac d6 cuia bénh
vién Nhi Trung uvong.

+ Ha huyét ap khi bit dau loc mau: huyét ap giam trén 20% so véi mirc
huyét ap nén trude khi két ndi loc mau. Xir tri: truyén khdi hdng cau trude khi
loc mau.

+ Ha than nhiét: nhiét dd bénh nhan dudi 36°c. Xt tri: 0 4m bénh nhan,
lam 4m day déan va dich loc.

+ Téc qua loc: 4p luc xuyén mang ting cao, bao dong ap luc dudng ra,
dudng tré vé. X tri: thay qua loc.

+ Tang huyét ap: huyét 4p cao > 95 percentile theo tudi trong, ngay sau
khi loc mau. Xir tri theo phac dd diéu tri cao huyét ap cuia bénh vién Nhi
Trung wong.

+ Téc catheter loc mau. Xir tri: thay catheter.

+ Réi loan nhip tim: do catheter qua sau cham vao thanh that. Xir tri: rat
bot catheter.
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+ Nhiém khuan bénh vién: nhiém khuan huyét lién quan dén catheter loc
ma&u, viém phéi lién quan dén thd may theo tiéu chun cia CDC (2006). Xir
tri: thay khang sinh theo phac d6 nhiém khuéan bénh vién.

Tinh ty 1 bénh nhan c6 bién ching trong nghién ctru.

Thoi gian loc mau: theo gio, tinh tir khi bat dau loc méu dén lic két thuc
loc mau hoac bénh nhan tir vong hodc nang xin ve.

Thoi gian diéu tri tai don vi hdi sirc: theo ngay, tinh tir khi nhap khoa
dén Iuc chuyén khoa khac hoc tir vong.

Thoi gian nam vién: theo ngdy, tinh tir khi nhap khoa dén luc ra vién
hodc tir vong.

Két qua diéu tri: bénh nhan sdng hodc tir vong trong dot cap, tinh ty 18
phén tram.

- Muc tiéu 3: Mot s6 yéu t6 lién quan dén két qua loc mau lién tuc diéu tri
dot cAp mat bu bénh RLCHBS.

Dic diém chung cua bénh nhan nghién ctru: Tudi xay ra dot cap, gidi, can
nang, tinh trang nhiém tring khi vao vién, nhom bénh, suy tir 2 tang tré' 1én.
diém PRIMS 11 tai thoi diém trude loc mau (Phu luc 2) ¢6 lién quan dén ty 18 tir
vong hay khong, diém cang cao thi tién lugng cang ning, nguy co tir vong cang
cao. Tur 12 diém tré 1én thi nguy co tir vong cao.

Bénh nhén phai h trg hd hap (thé may), hd tro tudn hoan (dung thude

van mach c6 lién quan dén ty 18 tir vong hay khong?
Chi dinh loc méau c6 lién quan dén ty 1¢ tir vong hay khong ?

Mrc @ ting amoniac, toan mau, lactat mau, tinh trang suy thian kém

theo tai thoi diém trude loc mau.
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Nhom ky thuat loc mau: tbe dd mau, téc do dich thay thé, dich thdm
tach, dich rat, cac tai bién va bién chimg va thoi gian loc mau c6 lién quan
dén ty 1é tir vong hay khong.

Thoi gian tir luc biéu hién dot cép dén khi duoc loc mau, thoi gian tir Itic vao
diéu trj tai khoa DTTC dén Iuc loc méu c6 lién quan dén ty 1é tir vong hay khong.

Bdng 2.6. téng hep cac bién nghién cieu chinh

STT Tén bién Pon vi tinh Loai bién
1. | Tudi thang Lién tuc
2. Giai Nam/Nir Nhi phan
3. Can niang Kg Lién tuc
4. | Chéan doan C6/Khdng Nhi phan
5. Chi dinh loc méau Co6/Khéng Nhi phan
6. Hoan canh xuét hién C6/Khéng Nhi phan
7. Ky thuat loc mau

- Vi tri dat catheter - TM dui, canh trong

- Kich thudc catheter - 65F8F 11F

- Qualoc mau - HF20, M60, M10

- Mode loc mau - CVVH

- Téc do mau - mllp

- Téc do dich thay thé - mlh

- Tdc @6 dich tham tach - mlh

- Toc 6 dich rat - mi/h

- Tbc do Heparin - Ul/kg/h
8. | Suy than kinh C6/Khéng Nhj phan
9. | Suy tuan hoan C6/Khong Nhj phan
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STT Tén bién Pon vi tinh Loai bién
10. | H6 hip C6/ khong Nhj phan
SPO2 % Roi rac
11. Blood (ml/p) ml/phut Roi rac
12. Dialysate (ml/h) ml/gicr Roi rac
13. Removal (ml/h) ml/gio Roi rac
14, |Heparin (Ul/kg/h) Ul/kg/h Lién tuc
15. ACT(s) giay Lién tuc
16, |GSC (diém) piém R rac
17. Kich thudce déng tir (mm) mm Roi rac
18, |Mach (nhip /p) Nhip/phit RO rac
19. HADMTT (mmHg) mmHg Roi rac
20. HADBMTTr (mmHg) mmHg RO rac
21. HADMTB (mmHg) mmHg Roi rac
20, |Nhiétdo oC Roi rac
23. Amoniac (Umol/l) pmol/I Lién tuc
24. | Leucin pmol/l Lién tuc
25. Lactat (mmol/l) mmol/I Lién tuc
26. |LPH /I Lién tuc
27. Glucose (mmol/i) mmol/I Lién tuc
28. Uré (mmol/i) mmol/I Lién tuc
2. Créatinin (umol/l) umol/l Lien tuc
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STT Tén bién Pon vi tinh Loai bién
30. |GOT (UI) Ui/l Lien tuc
31, |GPT (UM ui Lién tuc
32. Bilirubin (umol/l) umol/l Lien tuc
33. CK pmol/l Lién tuc
34, |Protein (g/l) gl Lién tuc
35, |Alb(g/) gl Lien tuc
36. |Na mmol/l ROi rac
37. K mmol/I Lién tuc
3g. |BC(G/) G/l Lién tuc
39. |[Hb (/M) gll ROi rac
40. [TC i RO rac
41, |Fib @M g/l RO rac
42, PT(s) giay Lién tuc
43, |APTT () gidy Lién tuc
44. | Sb gio loc mau Gio Lién tuc
45. | S6 qua loc da dung Qua Roi rac
46. | S6 ngay nam diéu tri tai khoa Ngay Lién tuc
bTTC
47. | Tanméu Cé6 / khéng Nhi phén
48. | Chay mau Co/ khong Nhi phan
49. | Ha huyét ap C6 / khong Nhi phan
50. | Ha nhiét do Co/ khéng Nhi phan
51. | Tang huyét ap C6 / khong Nhi phan
52. | Nhi&m khuan bénh vién C6 / khong Nhj phan
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STT Tén bién Pon vi tinh Loai bién
53. | Téc qua loc C6 / khong Nhi phan
54. | Kétqua C6/ khdng Nhi phan

2.2.3.6. So dé nghién civu

Tré duwoc chdn doan dot cdp mét bu RLCHBS
(chu trinh ure, acid hiru co, MSUD,...)

A

y

Héi stic thuding quy theo phéc dé cia khoa Diéu tri tich cuc
va Noi tiét - Chuyén héa - Di truyén, bénh vién Nhi Trung uang

‘ Chi dinh loc mau ‘

Lay vao NC, lam XN truée loc, 1y s6 lieu TO

v

Béanh gia su thay ddi triéu chirng 1am sang,
can lam sang va Idy sd ligu thai diém
T1,T2,T3,T4,T5,T6, T7

Hon mé sau, xin vé

A J

ho&c tir vong

Ngirng loc mau
néu du tiéu chuén

Khira

M6t s6 lién quan

Biéu tri tich cuc 161 két qua diéu tri

So' do 2.1-. So dé nghién ciru
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2.2.4. Phwong phap thu thip va xir 1y s6 liéu

2.2.4.1. Phuwong phdp thu thp sé liéu:

Tat ca cac bénh nhan nghién ciru duoc thu thap sé liéu theo mau bénh an
chung duoc thiét ké chuyén biét phuc vu cho muc tiéu nghién ctu (xem phu
luc 63).

2.2.4.2. X Iy s6 ligu va cac thugt toan si dung trong nghién cizu

S liéu sau khi thu thap s& dugc ma hoa theo mau, nhap va phan tich sb

liéu bang phan mém SPSS 23.0.

Céc budce thyc hién phan tich:

- M6 ta va phan tich s liéu theo muc tiéu dé tai:

Dbi véi cac bién s roi rac: tinh ty 1& phén tram, cac bién lién tuc: tinh trung
binh va do léch chuén.

Str dung test y2 (Chi — square) dé so sanh, kiém dinh sy khéc biét giita 2
hodc nhiéu ty 1, st dung test T-Student dé so sanh 2 trung binh.

Céc bién dinh luong dwoc mé ta bang gia tri trung binh va do léch véi
bién lién tuc phan phdi chuén, trung vi va t& phan vi (IQR) v&i bién lién tyc
phan phdi khong chuan.

Dung Mann-Whitney test (cho bién khong chuan), va t-test doc lap (cho
bién chu:fm) dé so sanh su khac biét cua hai bién dinh lugng doc lap.

St dung phuong phap ghép cip Wilcoxon ghép cdp cho bién khong
chudn so sanh trudc sau, dé danh gia hidu qua cta loc mau.

- Phén tich don bién: dé x4c dinh cac yéu t anh huong dén két qua bénh RLCH.

Ddi v6i cac bién s6 roi: tién hanh kiém dinh mdi lién hé gitra cac bién so roi

voi két qua didu tri (sdng hodc tir vong) bang thir nghiém y binh phuong, Fisher’s
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exact test (mau nho). Xac dinh ty sudt chénh (Odd Ratio - OR) va khoang tin cdy
95% (95% Confidence Interval - 95% CI).

Ddi v6i cac bién so lién tuc: so sanh trung binh ciia bién lién tuc trong 2
nhom két qua didu tri (sdng hodc tir vong) bang gia tri p voi t-test. Néu su khac
biét ¢6 ¥ nghia thong ké (p < 0,05) cac bién lién tuc nay dugc khao sat kha ning
phén tach 2 nhom két quéa diéu tri quan tim (song hodc tir vong) thong qua biéu do
ROC (receiver operating characteristic curve) ciing nhu xac dinh diém cét (cut of
point). Néu nhu cac bién lién tuc ndy ¢ kha ning phén tich chip nhén (dién tich
duéi duong cong ROC > 0,60), tiép tuc phan bién lién tuc thanh bién sb roi theo
diém cét da xac dinh sau d6 phan tich nhu bién s roi rac.

- Phan tich da bién: cac yéu td lién quan dén két qua diéu tri mot s6 bénh
RLCHBS 6 tré em dugc tim thdy trong phan tich don bién tiép tuc dua vao
phan tich da bién bang cach timg budc tiép can dé loai cac yéu td gay nhidu.
Dong thoi xac dinh xem yéu té nao trong nhém goép phan anh huong dén két
qué diéu tri (tudi Xay ra dot cap, mirc d6 ting amoniac, pH mau...) mot cach
doc lap vai p < 0,05, 1a gidi han chip nhan hay loai trir.
2.2.4.3. Khéng ché sai sé

Duing biéu mau rd rang, hop 1y dé thu thap thong tin.

Céc thong tin vé chan doan va phan loai théng nhét 13 rang.

Lam sach s liéu trude khi xir 1y.

Khi nhap s6 liéu va xtr Iy dwoc tién hanh 2 1an dé d6i chiéu két qua.
2.2.5. Pao dirc trong nghién ciru

Nghién ctru dugc tién hanh & bénh nhan khi ¢6 su déng y cua cha, me

hodc nguoi bao trg cia doi tuong nghién clru.
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Nghién ciru ndy nham 4p dung, danh gia va theo ddi két qua diéu tri cho
bénh nhan, theo chi dinh va k¥ thuat thuong quy ctua khoa khéng gay nguy

hai cho bénh nhan.

Kinh phi loc méau véi tré dudi 6 tudi: bao hiém y té chi tra 100% trong
danh muc bao hiém, tré tir 6 tudi trd 1én bao hiém chi tra 80%.

Nghién ctru c¢6 sy xin phép va sy ddng ¥ cua Ban Giam déc bénh vién
Nhi Trung uvong.

Nghién ciru duoc thong qua hoi dong dao duc cua truong Pai hoc Y Ha
Noi (phu huc).

Cac thong tin thu thap duogc cua bénh nhan chi dugc dung véi muc

dich nghién ctru.
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Chuong 3
KET QUA NGHIEN CcUU

Trong thoi gian tir 1/1/2015 dén 30/10/2018, nghién ciru da thu thap
duoc 40 bénh nhan rdi loan chuyén héa bam sinh dot cép mat bu, duoc
loc mau lién tuc tinh mach- tinh mach du tiéu chuan nghién cuu voi nhitng

dac diém sau.

3.1. Pic diém chung cha ddi tweng nghién cieu
Bdng 3.1. Phan bé bénh nhan theo nhém tugi

Nhom tudi n Ty 18 (%)
< 1thang 14 35,0
1 -<6thang 9 22,5
6 - <12 thang 6 15,0
1- 5 tuodi 9 22,5
> 5 tudi 2 5,0
Téng sé 40 100

Nhdn xét: Nhém tudi khoi phat dot cdp mat bl hay gap nhét 1a dudi 1
thang tudi, chiém 35%, tiép dén 1a tudi tir 1- 6 thang (22,5%), tir 1-5 tudi
chiém 22,5%.

Bdng 3.2. Phan bé bénh nhan theo tudi va can ngng

Pic diém

Tudi 10,8 £19,2 2 ngay 8 tudi

Can nang (kg) 7,15+ 4,88 2,2 25

Formatted: Indent: First line: 0 cm, Space After: 0 pt
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Nhgn xét: Tudi trung binh 1a 10,8 + 19,2 thang, (2 ngay — 8 tudi). Can ning
trung binh 14 7,15 + 4,88 kg, nhé nhét 14 2,2 kg.

Biéu d6 3.1. Phan bo bénh nhén theo gidi tinh
Nhdn xét: Ty 1é méic dot cdp mat bu RLCHBS cua nam va nit tuong

duong nhau, sy khac biét khong c6 y nghia thong ké.

1(25%). _1(25)%

10 (25,0%)

9 (22,5%
( 0 ® Chu trinh uré

B RLCH acid hiru co
= MSUD
® Acid béo

B Dy trlt glycogen tuyp 1

19 (47,5 %)

Biéu dé 3.2. Phén bé bénh nhén theo nhém bénh RLCHBS

Nhdn xét: Nhom bénh RLCH acid hitu co chiém ty 18 cao nhit
19/40(47,5%) bénh nhan, tiép dén 1a bénh RLCH chu trinh uré 10/40
(25%), bénh nhan, tiép dén 1a MSUD 9/40 (22,5%).
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Bdng 3.3. C4c yéu té khéi phdt dot cdp mdt bl RLCHBS

Yéu té khéi phat n Ti 1é (%)
Nhiém khuan 29 725
Nhiém khudn huyét-sac nhiém khudn 20 50,0
Viém phé quan phdi 5 12,5
Nhiém khudn durong tiét niéu 3 75
Sot virus 1 2,5
Khéng tuén tha diéu tri 1 2,5
Khoéng ré nguyén nhan 10 25,0
Tong s6 40 100

Nhan xét: Yéu té khoi phat chinh gay ra dot cdp mat b 1a do nhiém
khuan (72,5%).
3.2. Ung dung k§y thuat loc mau lién tuc tinh mach-tinh mach trong diéu
tri dot cAp mét bu réi loan chuyén héa bam sinh
Bdng 3.4. Phan bé bénh nhan theo chi dinh loc mau

Chi dinh lgc mau n | Ty l¢ (%)
Héi chitng n&o cap va toan chuyén héa pH < 7,2 18 45,0
pH: 7,0 - <7,2 10 25,0
pH<7,0 8 20,0
Héi chitng n&o cap va amoniac > 500 umol/l 12 30,0
Amoniac rdt cao (>1000 pmol/l) 8 20,0
Amoniac cao (501-1000 pmol/l) 4 10,0
Héi chitng n&o cap va/hodc leucin mau > 1500 pmol/I 9 22,5
Héi chitng n&o cap, pH < 7,2 va suy than 1 2,5
Tong so 40 100
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Nhdn xét: Chi dinh loc mau do hoi chitng ndo cap va toan chuyén hoa
pH < 7,2 chiém ty ¢ cao nhét (45%), tiép dén do hoi ching ndo cép va
amoniac > 500 umol/1 (30%).

Bdng 3.5. Phan bé bénh nhén theo dic diém phwong thirc loc mau

Pic diém ky thuat loc mau S6 bénh nhan Ti 18 (%)

Phuong thac loc mau

CVVH 30 75,0
CVVHDF 6 15,0
CVVHD 4 10,0

Vi tri dat catheter loc mau
TM dui 31 77,5

TM canh trong 9 22,5

Kich thuéc catheter

Gamcath 6,5 F 23 57,5
Gamcath 8 F 14 35,0
Gamcath 11F 3 75
Qua loc

HF20 (60 ml) 27 67,5
M60 (93 ml) 10 25,0
M100 (152 ml) 3 75

Nhén xét: Phuong thuc loc mau lién tuc chii yéu la CVVH (75%), vi
tri dat catheter tinh mach dui chiém chu yéu (77,5%), kich thudc catheter
loc mau va qua loc tuy thudc theo can niang cua bénh nhan.
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Bdng 3.6. C4c chi'sé loc mau tai thei diém bit dau loc méau

X

Chi s6 loc mau
Tde do mau (ml/kg/phat
i (miikglphdy 5,08 +1,35 3 9
(n=40)
Tbc do dich thay thé
] 56,88 + 16,18 17,5 92
(ml/kg/gio)— (n=40)
Téc @6 dich tham phan
61,60 + 5,33 55,5 70
(ml/kg/gio) (n=15)
Téc do dich rat (ml//kg/gio)
0,59 + 1,56 0 7
(n=40)
Nong do Heparin
) 15,5+ 6,86 0 20
(Ul/kg/gio) (n=40)
ACT(s) 172,9+52,4 99 335

Nhan xét: Tai thoi diém bt dau loc mau, tbe d6 mau, toc do dich thay

thé, dich thim phan phu hop véi can nang cua bénh nhan, nong d6 Heparin
trung binh 1a 15,50 + 6,87 Ul/kg/gio, ndng dd ACT trung binh 14 172,9 + 52,4
gidy, trung vi la 164 giay.

Formatted: Space After: 0 pt, Don't adjust space between
Latin and Asian text, Don't adjust space between Asian text
and numbers, Tab stops: Not at 6.88 cm
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Bdng 3.7. Thay déi téc d¢ mau theo thei diém lpc mau

Téc d9 mau (ml/kg/p)
Thoi diém n X +SD Pi sovéi T0
( )
5,08 + 1,35
T0 40
3-—-9)
542 + 1,24
T1 40 < 0,05
3—-9)
5,39+ 1,25
T2 39 0,05
3-—-9)
5,58 + 1,38
T3 37 0,001
(3-—-9)
5,60 + 1,23
T4 30 <0,05
(3-—-9)
6,06 + 1,55
T5 25 <- 0,05
(4-11)
570+ 1,15
T6 13 <0,05
(4-11)
5,67 + 0,95
T7 9
(4-11)

Nhdn xét: Theo thoi gian loc méu, hau hét toc d6 mau ting rd rét so véi

thoi diém bat dau loc méu, su khac biét c6 ¥ nghia thong ké.
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Bdng 3.8. Thay déi téc dé dich thay thé theo théi diém loc méu

Téc d9 dich thay thé (ml/kg/h)
Thoi diém n X +SD Pisovéi T0
56,88 + 16,18
TO 40
(17,5 - 92)
61,72 + 12,52
T1 40 <0,01
(37 -92)
62,80 + 12,09
T2 39 <0,01
(41,7 -92)
64,39 + 11,92
T3 37 < 0,001
(45 - 92)
64,50 + 12,88
T4 30 0,001
(45 - 92)
66,56 + 12,56
T5 25 <0,05
(47 - 82)
64,76 + 11,67
T6 13 <0,05
(48 - 84)
65,66 + 9,05
T7 9 <0,05
(54 - 83)

Nhdn xét: Theo thoi gian loc mau tc do dich thay thé ting rd rét so véi thoi

diém bét dau loc méu, su khéc biét c6 y nghia thong ke.
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Bdng 3.9. Thay déi téc dé dich thdm phan theo thei diém lpc mau

Téc d9 dich tham phan (ml/kg/h) Pi so vai T0
Thoi diém | n
62,0 £ 6,06
TO 5
(55,5 - 70)
61,25 + 6,29 > 0,05
T1 4
(55 - 70)
61,87 £ 6,25 > 0,05
T2 4
(55 - 70)
62,5+ 7,05 > 0,05
T3 3
(55-70)
66,25 + 5,30
T4 2
(62,5 - 70)
66,25 + 5,30
T5 2
(62,5 - 70)
70
T6 1

Nhgn xét: Theo thoi gian loc mau téc do dich tham phéan khong thay di

s0 v&i thoi diém bit dau loc mau.

Formatted: Centered, Space After: 0 pt
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Bdng 3.10. Thay déi toc dg dich rat theo théi diém lpc mau

- Téc dé dich rat (ml/kg/h) (X + SD)
Th,(" n Pi sovsi To
diem
0,59 + 1,56
T0 40
(0-7)
2,18 +3,20
T1 40 <0,01
(0-11)
2,05 + 2,65
T2 39 <0,05
(0 - 10)
2,22 +231
T3 37 <0,05
(0-13)
2,98 + 4,45
T4 30 <0,05
(0-13)
3,21 +4,28
T5 25 0,001
(0--12,5)
3,41+3,30
T6 13 <0,05
(0--10)
3,75+3,33
T7 9 <0,05
(0 - 10)

Nhdn xét: Theo thoi gian loc mau téc do dich rit ting 16 rét so voi thoi

diém bt dau loc mau, sy khéc biét co ¥ nghia thong ké.
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Bdng 3.11. Thay déi néng d¢ Heparin va ACT trung binh

qua cac thei diém lpc mau

_ X +SD
X+SD _
Min -
Thai Min- Max){Min—
oi ax)
dié n Max)Min— Pi so vei To Pi so vei To
iem M—EDQ
Max)
Heparin
ACT
15,5 + 6,869 1729+524
T0 40
(0-20) (99 - 335)
17,18 £ 11,232 163 + 44,3
T1 40 > (0,05 > 0,05
(0-40) (102 - 310)
16,85 + 11,867 171,1+54.9
T2 39 > 0,05 > 0,05
(0 - 45) (94 - 382)
17,76 £ 11,49 158,7 £ 30,7
T3 37 > 0,05 > 0,05
(0 - 40) (110 - 220)
19,13 + 12,665 154,2 + 44,3
T4 30 > 0,05 > 0,05
(0 - 50) (31,2 - 227)
21,56 + 15,025 169,1+42,8
T5 25 > (0,05 > (0,05
(0 - 60) (128 - 313)
17,19+ 12,23 162,3+10.9
T6 13 > 0,05 > 0,05
(0 - 35) (145 - 180)
20,39 + 11,157 147,8 £ 19
T7 9 > 0,05 > 0,05
(5 - 40) (130 - 175)

| Formatted: Space After: 0 pt
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Nhdn xét: T4t ca 40 bénh nhan déu sir dung heparin trong qua trinh loc
méu, theo thoi gian loc mau, hau hét nong 6 Heparin va nong d¢o6 ACT trung
binh khong thay ddi rd rét so voi thoi diém bit diu loc méu, sy khac biét

khong c6 y nghia thong ke.

Bdng 3.12. Thay déi néng d¢ APTT trung binh qua cac théi diém

loc mau
Thoi diém n X +SD P i so véi TO

TO 38 52 + 33,5 (24 - 150)

T1 25 107,1 + 40,5 (37 - 150) 0,0001
T2 24 83,8 £ 43,2 (29.4 - 150) <0,05
T3 22 67,4 + 32 (34 - 150) >0,05
T4 22 75,5 + 34,7 (31 - 150) <0,05
T5 13 78,9 + 38,2 (34 - 150) <0,01
T6 8 93,6 £ 39,2 (38,6 - 161) <0,01
T7 6 101,6 % 39,9 (64,7 - 150) <0,05

Nhan xét: theo thoi gian loc méu, hau hét APTT trung binh thay ddi rd

rét so véi thoi diém bét dau loc mau, su khac biét c6 y nghia théng ke.
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3.3. Higu qua ciia phwong phap loc mau lién tuc trong diéu tri con cip

mat b do rdi loan chuyén héa bam sinh

3.3.1. Thay déi céc trig¢u chieng 1am sang va can 1am sang theo cac thoi

diém loc mau

3.3.1.1. Thay déi cac trigu chizng 1am sang va cgn 1am sang chung theo cac

thoi diém loc méau

Bdng 3.13. Thay déi nhip tim ciia bénh nhan theo théi diém loc mau

Nhip tim (nhip/phut)

Thoi diém n (X + SD) P i so vsi To

T0 40 146 + 23 (72 - 205)

T1 40 138+ 20 (80 - 183) <0,01
T2 39 137 + 25 (75 - 211) <0,05
T3 37 135+ 25 (76 - 201) <0,05
T4 30 129 + 22 (75 - 184) <0,05
T5 25 134 + 23 (101-197) <0,05
T6 13 131+ 27 (87 - 184) <0,05
T7 8 135+ 28 (94 - 170) > 0,05

Nhdn xét: Thay déi cua nhip tim bénh nhan theo thoi gian loc méu, hiu hét

nhip tim
théng ke.

giam rd rét so vai thoi diém bt dau loc mau, c6 ¥ nghia

Formatted Table
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Bdng 3.14. Thay déi huyét ap ciia bénh nhan theo thei diém lpc mau

HATTr (mmHg)
HATT (mmHg)
_ (X £ SD)
) (X+SD)
Thoi P i so véi
, n P Tisovei To
diém TO
89,7+ 20,1 46,8 + 13,2
TO 40
(51 -129) (26 - 92)
92,8 +18,8 50,1 + 13,7
T1 40 > 0,05 < 0,05
(57 - 151) (31-86)
92 +18,7 49,7 +13,1
T2 39 > (0,05 > 0,05
(43 - 120) (13-81)
93,9+21,5 52,7+ 14,2
T3 37 < 0,05 < 0,05
(45 -134) (27 - 98)
88,4 +21,7 48 +12,9
T4 30 > 0,05 > 0,05
(31-126) (19-72)
911+21,1 51,2+ 16,6
T5 25 < 0,05 < 0,05
(39 -131) (23 - 86)
84,1+229 432+11,2
T6 13 > 0,05 > 0,05
(44 - 116) (23 - 60)
79,7+18,4
T7 8 > 0,05
(52 -101)

Thoi gian loc mau, hiu hét HATT cai thién rd rét so vai thoi diém bét dau

loc mau, c6 ¥ nghia thong ké.

Formatted Table
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Hau hét HATTT ciing tang rd rét so véi thoi diém bat dau loc mau, su

khéc biét c6 y nghia thong ke.

Bdng 3.15.— Thay déi tri giac ciia bénh nhan qua cac thei diém loc mau

Piém Glasgow

]

Thoi diém n (X £ SD) (Min - Max) (Min— | PTisowiTo
Max)

TO 40 83+15(4-12)

T1 18 9,7+23(6-14) <0,05
T2 14 10,5+ 2,3 (8 - 14) < 0,001
T3 15 11,3£32 (3- 15) < 0,001
T4 17 11,1431 (5 - 14) <0,05
TS 17 11+4,4 (3 - 15) <0,05
T6 10 10,5+4,2(3-14) < 0,05
T7 9 10,1 £51 (3 - 15) <0,05

Nhdn xét: Hau hét diém Glasgow da cai thién rd rét so vai thoi diém bat

dau loc mau, su khac biét c6 y nghia thong ke.

\ Formatted Table
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Bdng 3.16. Thay déi pH méu chung theo théi gian loc méau

. pH mau (X = SD)
Thoi diém n P Tisoveéi To
7,2+0,21
TO 40
(6,8 —- 7,53)
7,25+0,15
T1 39 <0,05
(7,01 — 7,63)
7,31 +£0,14
T2 39 < 0,001
(7,0 —-7,74)
7,36 £0,14
T3 37 < 0,001
(7,08 —- 7,7)
7,38+0,13
T4 30 < 0,001
(6,96 — 7,57)
7,35+0,13
T5 24 <0,05
(6,93 — 7,55)
7,38 +0,11
T6 11 <0,05
(7,19 —-7,6)
7,33 +0,09
T7 9 < 0,05
(7,17 — 7,41)

Nhan xét: pH mau trung binh chung thay ddi ting dan va cai thién theo
thoi gian loc mau, amoniac mau giam dan theo thoi gian loc mau, sy khac

biét c6 y nghia thong ké.
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Bdng 3.17._ Thay déi amoniac mau chung theo théi gian lec mau

Thoi Amoniac mau (umol/l)

idm n ()_( + 5D) P Tisovei TO
TO 40 521,8 + 702,46 (49 - 3810)
T1 26 393,53 + 462,93 (36,2 - 1796) <0,05
T2 23 246,79 + 306,88 (0,7 - 1347) <0,05
T3 23 191,39 + 170,82 (19 - 559) <0,05
T4 19 149,35 + 123,41 (24,9 - 399) <0,05
T5 13 143,28 + 111,63 (48 - 422) <0,05
T6 8 142,63 + 42,66 (88 - 228) <0,05
T7 5 92,4 + 58,61 (22 - 180) > 0,05

Nhdn xét: Nong d6 amoniac méu trung binh chung giam dan theo thoi gian

loc mau, giam 50% sau 12 gid loc mau, su khéc biét c6 y nghia thong ké.
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3.3.1.2. Thay doi céc trigu ching 1am sang va can lam sang theo nhém
bénh RLCHBS qua cac thei diém loc mau
Bdng 3.18. Thay doi diém Glasgow theo thei gian lec mau cia nhom

tang amoniac > 500 pmol/l

Thoi diém n X & SDek= W—M%M_m P Tisovei To
sB) (Min - Max)

TO 12 84x16 8 (6 - 10)

T1 8 103+£21 10.5(8 - 13) <0,05
T2 7 113+23 12 (8 - 14) <0,05
T3 7 122+24 12 (10 - 15) <0.05
T4 7 103+34 10 (6 - 14) < 0,05
T5 7 10+45 10 (4 - 14) <0,05
T6 4 9+4.2 10 (3-13) >0,05
T7 3 9,755 10 (4 - 15) >0,05

Nhgn xét: Theo cac thoi diém loc mau diém Glasgow & nhdm bénh nhan ting
amoniac > 500 pmol/l cai thién dan. Piém Glasgow ting 1én rd rét tai thoi

diém T1 (sau 6 giod), T2 va T3, su khéc biét co y nghia thong ké.
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AN(‘”)ng do NH3 \ Formatted: Font: (Default) Times New Roman
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Biéu db 3.3. Thay déi nong d@é amoniac (umol/l) theo théi gian lpc mdu

Nhdn xét: Truéc loc mau c6 12/40 (30%) bénh nhan c6 nong d6 amoniac
tang cao (amoniac: 13073 + 869,9 pmol/l) va giam dan theo thoi diém loc

méu va giam 50% sau 12 gid loc mau, su khéc biét co y nghia théng ke.
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Biéu db 3.4. Thay déi pH mdu trung binh theo thoi gian loc mdu

Trung binh <« ®<« Trung vi

& nhém toan chuyén héa pH < 7,2

Nhan xét:— C6 18/40 (45%) bénh nhan c6 tinh trang toan chuyén héa
nang voi mac (pH: 7,01 £ 0,14 pmol/l) trudc loc mau va cai thién dan theo
thoi gian loc méu va tro vé binh thuong sau 36 gid loc mau, su khéc biét ¢ y

nghia thong ké.
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Bdng 3.19. Thay déi tinh trang huyér déng theo théi gian loc mau cia

nhém bénh nhan RLCH c6 toan chuyén héa pH < 7,2

Nhip tim
Pladpim HADMTBHADMTB
X +-SD
Thoi ) (6X+-SD)) ]
di n (X-£-SD) prito | N Med (Min - P Ti-To-
em
Med (Min - Max)Med{min— <
Max)Med{min— max)
masd)
155+ 21 59,8 £8,5
TO |18 18
150 (121 - 205) 59 (48 - 80)
146 £ 21 65,6 +12.4
T1 |18 >0,05 |18 < 0,05
145 (112 - 183) 65,5 (45 - 83)
145+ 23 68,4124
T2 |18 >0,05 |18 < 0,05
139 (120 - 211) 69 (43 - 88)
138 £ 29 71.2+16.9
T3 |17 <0,05 |17 < 0,05
137 (99 - 201) 70 (36 - 107)
126 £ 25 65,8 £ 15,2
T4 |14 <0,05|14 >0,05
126 (75 - 184) 65,5 (39 - 89)
139 + 26 70,6 + 16,2
T5 |12 >0,05 |12 < 0,05
138 (103 - 197) 67 (36 - 95)
135+ 30 60 £ 16,5
T6 | 8 >0,05 | 8 > 0,05
128 (87 - 184) 63,5 (34 - 80)
143 + 27 60,5 + 15,2
T7 | 6 >005| 6 > 0,05
149 (94 - 170) 58,5 (42 - 79)

Nhdn xét:
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Tai thoi diém T3(24h) nhip tim giam rd rét so véi thoi diém trude loc
méau, su khéc biét c6 y nghia thong ke.

HADMTB ciing ting rd rét tai thoi diém T1, T2, T3, sy khac biét khong
¢6 ¥ nghia thong ké.

Bdng 3.20. Thay doi néng dg leucin mau sau loc mau

Nhgn xét: Nong do leucin cua 4 bénh nhan truéc loc mau cao

(3977,2 + 1228,8) umol/l, sau loc mau nong do leucin da giam rd rét.

= Séng

B T vong

Biéu dé 3.5. Két qud diéu tri chung

(X£SD) ‘
Theidiém | n X +SD) (MR - Mex)
(umol/) Med-{min—max)-(umol/l)
Trudc loc mau 4 3977,2+£1228,8 3466,8 (3182-5783,2)
Sau loc mau 4 2235+272,1 151 (3,1 — 588,4)

[ Formatted: Space Before: 0 pt, After: 0 pt
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Nhdn xét: Trong 40 bénh nhan RLCHBS duoc loc mau: c6 32/40 (80%)
bénh nhan sbng, 8/40 (20 ) bénh nhén t& vong.

3.3.2. Tai bién va bién ching chung ciia loc mau lién tuc

Bdng 3.21. Tai bién va bién chiing chung ciia loc mau lién tuc

Tai bién va bién chiing co Khong

(n) (%) (n) (%)
Tac qua loc 13 (32,5) 27 (67,5)
Ha kali mau nang 11(27,5) 29 (72,5)
Viém phdi lién quan dén the may 7 (17,5) 33 (82,5)
Ha huyét ap khi két ni loc mau 4 (10,0 36 (90,0)
Ha than nhiét < 36° C 3(7,5) 37 (92,5)
Chay mau noi tiém truyeén 1(2,5) 39 (97,5)
R&i loan nhip tim do catheter qua sau 1(2,5) 39 (97,5)

Nhdn xét: Tai bién va bién chung hay gap nhit 1a tic qua loc 13/40 (32,5
), ha kali mau ning la 11/40 (27,5-%%), tiép dén 1a dac biét 1/40 bénh
nhan cé tinh trang rdi loan nhip tim do catheter qué sau.

Bdng 3.22. Theéi gian diéu tri chung

Thai gian X Formatted: Font: Bold

Formatted: Right: 0 cm, Space After: 0 pt, Don't adjust
space between Latin and Asian text, Don't adjust space
between Asian text and numbers, Tab stops: Not at 6.88 cm

Formatted: Font: Bold

Thaoi gian loc mau (gio) 56,1 + 39,6 6 gio 7 ngay

Thoi gian diéu tri tai khoa DPTTC | 5,9 + 8,46 1 55
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(ngay)

Thoi gian nam vién (ngay) 18,7 + 13,86 2 60

S6 qua loc 2+1 1 5

Nhgn xét: Thoi gian loc mau trung binh 12 56,1 + 39,6 gio, ngan nhit 12 6

gio, sé qua loc trung binh 13 2 qua loc.

Thoi gian diéu tri trung binh tai khoa DTTC 1a 5,9 + 8,46 ngay. Thoi
gian diéu tri trung binh tai 2énh-benh vien 1 18,7 + 13,86 ngay.

mSéng ®Tu vong

Biéu do 3.6. Két qud diéu tri ciia nhém amoniac— > 500 pmol/l
Nhdn xét: Ty Ié séng cua nhom ting amoniac 1a 9/12(75%), tir vong 1a
3/12(25%).

Bdng 3.23. Thei gian loc mau va thei gian nam diéu tri tai don vi diéu tri
tich cuc ciia nhém amoniac > 500 pmol/I

Thoi gian diéu tri X+SDX+sp | MinNgan | MaxDai | Formatted: Font: Bold
“ - Z Z [ Formatted: Font: (Default) Times New Roman, Bold

Ahat Ahat [ Formatted: Font: Bold

.. , [Formatted: Font: Bold
Thdl glan IQC mau (h) 56’16 t 42'48 12 168 [Formatted: Font: (Default) Times New Roman, Bold

0 U JC )
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Qua loc da dung 2+1 1 2
Thoi gian diéu tri tai— don vi 4,91 +2,96 2 11
hotsiecapeiubTTC (ngay)

Thoi gian nam vién (ngay) 14,5+ 10,32 3 34

Nhan xét: Thoi gian loc mau trung binh cia nhém amoniac > 500 pmol/I
la 56,16 + 42,48h, qua loc trung binh 14 2, thoi gian diéu tri tai don vi hoisie
capeuDTTC trung binh 12 4,91 + 2,96 ngay, thoi gian diéu tri tai Bérh-benh
vién trung binh la 14,5 + 10,32 ngay.

[Formatted: Font: Symbol

5(27

mSéng ™ Tu vong

Biéu do 3.7. Két qua diéu tri loc mdu ciia nhém RLCHBS ¢4 toan
chuyén hoa pH < 7,2
Nhgn xét: Trong nhém RLCHBS c¢6 toan chuyén héa pH < 7,2, ¢ 13/18
(72,2%) bénh nhan séng va 5/18 (27,8%) bénh nhan ti vong.

Bdng 3.24. Thoi gian diéu tri ciia nhém bénh nhan RLCHBS c6 toan
chuyén hoa pH < 7,2

X+

w

D=+ | MedFrun | MinNgan | Maxb

Formatted: Font: Bold
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Thoi gian loc mau (h) 60 + 38,64 60,96 7 132
Qua loc da dung (qua loc) 2+1 1 1 4
Thoi gian diéu tri tai khoa | 7,33 + 12,08 4 2 55
DPTTC (ngay)

Thoi gian diéu tri tai bénh | 17,8 £ 17,67 12,5 2 60
vién (ngay)

Nhdgn xét: Thoi gian loc mau trung binh & 60 + 38,64h, qua loc trung
binh da sir dung 1 2, thoi gian diéu tri tai khoa DTTC trung vi 1a 4 (ngay) va
thoi gian diéu tri trung vi tai vién 1a 12,5 (ngay).

3.4. Mt s6 yéu t6 lien quan dén két qua diéu tri
3.4.1. So sanh mat sé yéu té giira nhom séng va nhom tir vong

Bdng 3.25:. Mgt sé dic diém bénh nhan trwéc loc mau va két qud loc mau

Z Séng Tirvong | Tong sb
Dic diem P
’ (n=32) (n=8) (n=40)
Thoi gian tir ldc biéu
. Lz . 0,26(Mann-
hién dot cap dén khi 48 46 48 .
) . Whitney)
loc mau (Median (IQR)| (24 - 72) (22-48) | (24-72) test
()
Thoi gian tir khi vao 6 1 6 0,504(Mann-
ICU dén khi loc méu Whitne
e e (2-10) |(15-165)| (2-13) )
(Median (IQR) (h)) test
3
.. . 6 9 0,553(Mann-
Tuoi xay ra dot cap (0,045 - .
(0,5-11,75) 16) (0,33 - 12) | Whitney) test
Giéi tinh 0,874(test
Nam 17 4 21 Fisher)
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N 15 4 19
Céan nang Median 7,15
(IQR) (kg) (3,45 53 7,15 0,812(Mann-
8,75) (2,8-16) | (3,25 —- 9) | Whitney) test
Suy trén 2 t
u}i cn < tang 0,15(test
Khéng 21(65,62) | 3(37,5) 24 (60) Fisher)
Co 11 (34,38) | 5(62,5) 16 (40)
Chén doan
Chu trinh uré + khéc 0,049(test
o 8(25%) | 5(62,5%) | 13(32,5) .
MSUD + acid hitu co Fisher)
24 (75%) | 3 (37,5%) | 27 (67,5)

Nhgn xét: Nhém chan doan RLCH chu trinh uré + khéc c6 ty 1é tir vong cao
hon so véi nhém (acid hitu co, MSUD), su khac biét c6 y nghia thong ké. Cac
dic diém: Thoi gian tir 10c biéu hién dot cap dén khi loc méu, tudi xay ra dot
cép, gidi, can nang, suy trén 2 tang déu khong c6 su khac biét gitra nhom séng
va nhém tir vong vai p > 0,05.

Bdng 3.26:. Piém PRISM 111 va Glasgow ciia bénh nhén truwéc loc mau

va két qud loc méau

" Séng Tievong | Tong sd
D3c diem (n=32) | (n=8) | (n=40) P
Bidm PRISM 11 8+5 12+6 9+5 | 0,083(test
m -
* 8(0-21) | 13(0-18) | 9(0-21) | Fisher)
biém Glasgow 841+143|755+191|8,28+1,54 0,285 test
8(6-12) | 8(4-10) | 8(4-12) | Fishen
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Hd tro thudc van mach

Khong 21(65,3) | 3(37,5) 24(60) 0,229
Co 11(34,0) | 5(625) | 16(40)

Thé may

Khong 3(9,38) 0 3(7,5) 1,000
Co 29 (90,63) 8 37(92,5)

Nhan xét: Nhdm tir vong c6 diém PRISM 111 cao hon so v6i nhom sdng,
nhung sy khac biét khong co6 y nghia thong ké. Nhom tir vong c6 diém
Glasgow truée khi loc mau thip hon so v6i nhém séng, nhung su khac biét
khong c¢6 ¥ nghia thong ké vai p— > 0,05.

Khéng c6 su khéc biét gitrtu nhém séng va nhém tir vong ¢ nhiing bénh
nhan phai st dung thudc van mach va phai thd may trudc loc mau.

Bdng 3.27. Tinh trgng nhiém khudn va két qud diéu tri

Kt aua Nhiém khuin - 5
ctaua 1 co (n) Khang (n) ong
Séng 26 6 32 0,318
T vong 8 0 8 (test Fisher)
Téng 34 6 40

Nhan xét: Nhém nhidm khuan c6 8 bénh nhan tir vong, nhém khdng
nhidm khuan khong c6 bénh nhan tir vong, nhung khong cé su khac biét vé ty

I8 sbng/tir vong giita hai nhém cd va khdng nhidm khuan vai p > 0,05.



Bdang 3.28. Nhom tang NH3- > 500 (umol/l) va nhom khac

94

Chi dinh loc mau Séng Tir vong Téng P
n (%) n (%) n (%)
Khac 21(65,62) | 4 (50,0) 25 (62,5)
0,419

NH3- > 500 11(3432) | 4(50,0) 15 (37,5)
(umol/l)

) 32 8 40
Tong

Nhdn xét: Nhom chi dinh loc mau do tang amoniac c6 ty 1€ tir vong

twong duong cac nhom khéc (toan chuyén hoa va ting leucin méu), su khac

biét khdng co y nghia thong ké.
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Bdng 3.29:. Mgt sé thdng sé ky thudt loc mau tai thei diém bt dau lec mau

) séng Tir vong Tong s6
Théng so P
(n=32) (n=18) (n=40)
Tée d6 méu 31,44 £ 14,82 39,75 + 29,96 33,1+18,63
0,264
(ml/h) (10 —- 80) (10 - 100) (10 - 100)
Dich thay thé | 342,19 + 179,78 | 455+ 366,72 | 364,75 + 227,85
0,215
(ml/h) (60 - 800) (100 - 1200) (60 - 1200)
257,18 7,5+ 14,88 35x9,21
Dich rat 0,327
(0-30) (0-40 (0-40)
(ml/h)
Heparin 15,94 + 6,77 13,75+ 7,44 15,5+ 6,87
0,428
Ul/kg/h) 20 (0-20) 15 (0-20) 20 (0-20)
167,61 +41,94 | 193,33+83,84 | 172,93 +52,44
ACT(s) 0,293
160 (99 —- 256) | 178 (110 —- 335) | 164 (99 —- 335)
Thoi gian loc
mau (Median 48 (24-72) 67,9 (43,4 -108) 48 (24-72) 0,122
(IQR)(h))

Nhan xét: Mot sé thong sé ki thuat loc mau gitia nhom séng va nhom tir

vong twong tu nhau, sy khac biét khong c6 ¥ nghia théng ké. Thoi gian loc

méu & nhom tir vong kéo dai hon nhém sdng, nhung su khéc biét khong cd y

nghia théng ké.
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Bdng 3.30. Néng dp amoniac mdu trwéc loc mau va két qua diéu tri

< Amoniac (umol/l) (X +SD) | Khoang ti
Két qua n . A P
Med (Min-Max) phan vi
. 388.67 + 408.29
Song 32
167,5 (117 — 1449) (117-519) 0.039
‘ 1054.34 + 1267.22 ’
T vong 8
443 (110.7 —- 3810) (392-1408,5)
. 521.8 £ 702.46
Tong 40
197 (49 — 3810) (121 —637,3)

Nhdn xét: Nong 6 amoniac trung binh chung ciia nhém tir vong cao hon

s0 voi nhoém séng, su khéc biét c6 y nghia thong ké.

10

0.6

Sensitivity

0o T T T T
0o 02 0.4 0.8 0.8 1.0

1 - Specificity

Biéu db 3.8. Puong cong ROC dw bdo két qud diéu tri ciia amoniac mau

Chi sb Két qua
Dién tich dudi dudng cong 0,717 (0,511 — 0,923)
biém cat 238,0
Do nhay 75,0%
bo dic hiéu 62,5%

Nhdn xét: Dién tich dugi dudng cong ROC ctia ndng do amoniac du béo
két qua diéu tri la 0.717, 95% CI (0.-511 — 0..923). Diém cit cta amoniac
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c6 gia tri tién luong t& vong 1a 238 umol/l, do nhay la 0,75, d6 dac hi¢u la

0,625.

Bdng 3.31. Néng dp lactate mdu truwdc loc mau va két qud diéu tri

, Lactate (mmol/l)
Keét qua n R P
(khoang ti phéan vi)
séng 32 1,71 (0,85 —- 3,09)
0,0003
Tir vong 8 6,2(3,81-9,9)
Tong 40 2,3(1,09-3,81)

Nhgn xét: Nong do lactate mau ciia nhom tir vong cao hon so véi nhém
sbng, su khac biét c6 ¥ nghia thong ké.
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1 - Specificity

Biéu db 3.9. Puong cong ROC dw bdo két qua diéu tri ciia lactate mau

Chi sb Két qua
Dién tich dudi dudng cong 0.916 (0,826 — 1,000)
biém cat 3,54
Do nhay 87,5%
b dac hiéu 87,5%
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Nhdn xét: Dién tich dudi duong cong ROC cua lactate mau du bao két

qua didu trj 1a 0.916, 95% CI (0..826

1.-000). Piém cit cua lactate mau c6

gia tri ti€n lugng tr vong la 3,54 mmol/l, d§ nhay 1a 0,875, d0 dac hiéu la

0,875.
Bdng 3.32. Chic ndng thin trwéc loc mau va két qud diéu tri
PO n Uré (X + SD) Creatinin (X + SD)
Ketqua Med (Min — Max) P Med (Min — Max) P
sén 32 4,79 + 3,53 50,15 + 23,56
g 420071 -159) | oo | 47(17-140) |, .00
T von 8 5,29 + 5,51 ’ 75,29 + 24,36 ’
wvong 2,8(1—-17,7) 73.7 (43,9 —- 123)
Tén 10 4,89 + 3,93 55,31 + 25,56
g 3,89 (0,71 -17,7) 49 (17 — 140)

Nhan xét: Nong do uré méau truée loc mau cia nhém tir vong twong tu

nhu nhém séng, su khac biét khdng co ¥ nghia théng ké. Nong do creatinin

méu cua nhom tir vong cao hon so v6i nhém séng, su khéc biét co v nghia

thong ké.
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Biéu db 3.10. Puong cong ROC du bdo két qua diéu tri ciia nong d
creatinin huyét tuong

Chi sé Két qua
Dién tich dudi dudng cong 0,817 (0,665 — 0,968)
biém cat 63,9
Do nhay 75,0%
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Do dac hiéu

twong du bao két qua diéu tri 1a— 0,817, 95% CI (0.-665

|

87,1%
Nhén xét: Dién tich dudi duong cong ROC ciia nong do creatinin huyét

0.-968). Piém cit co

gia tri tién lwgng tir vong 1a 63,9 umol/l, 46 nhay 1a 0,75, d6 dac hiéu 1a 0,871.

Bdng 3.33. Tai bién, bién ching ciia loc mau va két qud diéu tri

Tai bién va bién ching Séng | Tiwvong| Tong P
(n=32) (n=8) | (n=40)
Ha huyét 4p
Khong 30 (93,75) | 6 (75,0) | 36 (90,0) | 0,172
Cé 2(6,25) | 2(25,0) | 4(10,0)
Tic qua loc
Khéng 21 (65,62) | 6(75,0) | 27 (67,5)
0,479
Cé 11 (34,38) | 2(25,0) | 13(32,5)
Viém phéi lién quan dén thé may
Khong 27 (84,35) | 6(75,0) | 33(82,5)| 0,431
Cé 5(15,65) | 2 (25,0) | 7(17,5)
Ha kali mau nang
Khéng 25(78,12) | 4 (50,0) | 29 (72,5)| 0,126
Co 7(21,88) | 4(50,0) | 11 (27,5)

Nhan xét: Mot sb tai bién va bién chung cua loc méu giita nhém song va

nhém tir vong twong tu nhau, sy khac biét khong ¢ ¥ nghia théng ké.




100




101

3.4.2. Phén tich hdi qui da bién mot s6 yéu t6 lién quan dén tir vong chung

Bdng 3.34.— Phén tich da bién mét sé yéu té va nguy co tir vong

Yéu to p OR 95% ClI
Lactate trude loc mau 0,007 1,75 1,163-2,62
Creatinin trudc loc mau 0,044 1,038 1,001-1,077

Diém PRISM III trong 24 gi¢r dau Khoéng y nghia

nhép vién

Nhom bénh Khéng y nghia
Thoi gian loc mau Khoéng y nghia
Nong d6 amoniac trude loc mau Khoéng y nghia
Ha kali mau Khoéng y nghia

Nhdn xét: Sau phan tich tap hop mét s yéu td nguy co tir vong trong
nghién ctru, cac yéu té nguy co tir vong con lai c6 y nghia thong ké la:
- Lactate trude loc méau > 3,54 mmol/l, OR = 1,75, 95%CI: 1,163-2,62.
- Creatinin trudc loc mau > 63,9 umol/l, OR = 1,038, 95% CI: 1,001-
1,077.

3.4.3. Mot s6 yéu t6 lien quan dén két qua diéu tri theo nhom
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Biéu db 3.11. Puong cong ROC duw bdo két qud diéu tri ciia nhém ting

amoniac mau > 500 umol/l truéc loc mau
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Gia tri Két qua
Dién tich dudi dudng cong 1,000
biém cat 1482,5
Do nhay 100%
bo dac hiéu 100%
GTCP Duong tinh 100%
GTCP Am tinh 100%

Nhdn xét: Dién tich duéi dudong cong ROC cta nong d6 amoniac la
1,000, 95% CI. Piém cit c6 gia tri tién luong tir vong 1a amoniac = 1482,5

umol/l, &6 nhay 1a 1,00, d6 dac hidu 1 1,00.
Bdng 3.35. Mgt s6 yéu té lién quan d@én két qud diéu tri ¢ nhém ting

amoniac mau > 500 pmol/l.

Yéu to lien quan, séng(n=9) Tirvong(n = 3), p. | Formatted: Font: old
\‘ Formatted: Font: (Default) Times New Roman, Bold
Thoi gian loc mau 1,84 +0,972 4,2 +2.69 0,136 | Formatted: Font: Bold
| Formatted: Font: Bold
Nhém bénh RLCHBS | Formatted: Font: (Default) Times New Roman, Bold
N A F tted: Font: Bold
Chu trinh uré 0,509 | Formatted: Font: Bo
| Formatted: Font: Bold
ACld hﬁ‘u co \ Formatted: Font: (Default) Times New Roman, Bold
X F d: Font: Bold
Diém PRISM 11 9+4 14+ 4 0,110 | Formatted: Font: Bold_
\ Formatted: Font: (Default) Times New Roman, Bold
Nhiém khuan
Co 0,75
Khong
S tang suy 0,513
1 2
2
3 2

Nhdn xét:— Khdng c6 su khéc biét gitta mot s6 yéu td lién quan dén tir vong vé:
tudi xay ra dot cap, thoi gian loc méau, nhém bénh RLCHBS, diém PRISM I,
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tinh trang nhidm khuan, s tang suy giita nhom séng va nhém tir vong ciia nhom

bénh nhan RLCH kém amoniac > 500 pmol/1 truée loc mau.

1.0
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o
[=7]
|
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o
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1 - Specificity

Biéu do 3.12. Puwong cong ROC du bdo két qud diéu tri ciia nhom toan

chuyén héa véi pH méu < 7,2

Gié tri Két qua
Dién tich dudi duong cong 0,685 (0.421 - 0,949)
biém cat 7,005
D¢ nhay 80,0%
Do dac hiéu 53,8%
GTCD Duong tinh 40,0%
GTCD Am tinh 87,5%

Nhdén xét: Dién tich dudi dudong cong ROC ciia pH mau du bao két qua
diéu tri 1a: 0,685, 95%CI (0,421 — 0,949). Piém cit co gia tri tién luong tir
vong la pH = 7,005 véi d6 nhay 14 0,80 va do dac hiéu 1a 0,538,

Formatted: Font: (Default) Times New Roman, 14 pt, Font
color: Text 1

Formatted: Font: Norwegian (Bokmal)
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Bdng 3.36. Mgt sé yéu té lién quan dén két qud diéu tri ¢ nhom bénh nhan
RLCHBS c6 toan chuyén héa pH < 7,2

Yéu t6 lién quan Séng(n=13) | Tirvong(n =5) P
Tudi xay ra dot cap (thang) 9,77 £ 3,63 19,6 £30,405 | 0,246
Thoi gian loc mau 2,37 +£1,643 3,09+ 1,574 0,415
Nhém bénh RLCHBS
Acid hitu co 10 5 0,115
MSUD 1 0
biém PRISM IlI 9+5 14+£5 0,085
Nhiém khuan
Co 12 5 0,722
Khéng 1 0
S tang suy
1 1 0
2 7 1 0,429
3 3 4
4 2 0

Nhan xét: Tudi xay ra dot cip, thoi gian loc méu, nhém bénh RLCHBS,

diém PRISM llI, tinh trang nhidm khuan, sb tang suy caa nhém sdng va nhom tu

vong & bénh nhan RLCH kém toan chuyén héa pH < 7,2— truéc loc mau, su

khac biét khong c6 y nghia thong ké.
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Chuong 4
BAN LUAN
Trong thoi gian nghién ctru tir 1/1/2016-30/10/2018, c6 40 bénh nhin
r6i loan chuyén hoa bam sinh bi dot cép mét bu, duoc loc mau lién tuc tai
bénh vién Nhi Trung vong.

4.1. Pic diém chung cia ddi twong nghién ciru

Két qua & bang (3.1) cho thay con cip mat bu & bénh nhan bi RLCHBS
xay ra & moi lira tudi hay gap nhit & tré dudi 1 thang (35%), tiép dén Ia tré tir
1- 6 thang (22%), tré trén 5 tudi chi chiém 5-%%. Arbeiter

va cong su tién hanh loc mau trén nhdm bénh nhan chu yéu gap la
tudi so sinh, chi ¢6 2 bénh nhan Ion tudi la 1 tudi va 7 tudi [11], dot cip mit bu
xay ra & lira tudi so sinh trén nhitng tré bi RLCHBS chu trinh uré, acid hiru co
va MSUD [13]. Tubi khoi phat dot cap con tiy thudc vao nhom bénh, nhom
bénh khéac nhau s& khai phat khac nhau: nhu nhém bénh nhan RLCH acid hiwu
co hogc nhém bénh RLCH chu trinh uré thi khai phat rat sém ngay sau khi sinh
hozc trong thoi ky b me vi tudi cang nho nguy co dé bi nhiém tring, day 1a
yéu t6 thiic ddy dot cip mét bu RLCHBS [6]. Boi Vi tré so sinh va tré nho rat
dé bi nhiém khuan do sy thiéu hut mién dich: non yéu hé mién dich va mién
dich dac hiéu chéng d& vat chu. Chiic ning lympho T, B giam, cac cytokin it
san xuat hon so voi nguoi 16n.— Pap tng khang thé cuaa tré nho nhin chung bi
kém hiéu lyc va han ché hon dbi véi cac IgM dudi nhém. Hau hét céc
globuline mién dich co trong co thé tré so sinh va tré dudi 1 tudi 1a do dwoc
truyén qua nhau thai vao thai ky thir 3. Vao thang tudi thir 3 dén 5 thi nong do
céc globuline mi&n dich Ia thap nhat, va duoc goi 1a giam globuline mién dich
sinh ly. Bén 1 tudi, hau hét tré so sinh du thang co thé san xuat di ndng do cac
khéng thé dac higu ddi vai cac khang nguyén ban chat 1a glycoprotein [92].
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Nam 2008, Summar va cong sy da bao cao 260 bénh
nhan réi loan chu trinh uré, trong d6 ti 1¢ khoi phat dot cip mat bu & thoi ki so
sinh 12 34% [21]. Theo nghién ciru tai Nhat Ban tir thang 1/1999 dén thang
3/2009 cta Jun Kido dd phat hién duoc 177 truong hop dwoc chin doan
RLCH chu trinh uré, trong d6 c6 77/177 truong hop (chiém 44%) khoi phat
bénh & thoi ki so sinh va 91 truong hop chiém 51% bénh khoi phat & tré 1on
[93]. Béo céo cua Mew niam 2013 tai Hoa Ky cho thay tré
khdi phat ¢ giai doan so sinh 1a (103/500) truong hop (20 ) [94]. Két qua
ctia nhitng nghién ciru nay cho thdy RLCH chu trinh uré thuong xuét hién
som tir thoi ki so sinh. Biéu hién 1am sang ¢ thoi ki so sinh thuong khong dic
hiéu, kho chan doan, bénh thuong ning va dién bién nhanh, ty 1& tir vong

thuong cao.

Két qua ¢ bang 3.2 cho thay: tudi trung binh 13 10,8 + 19,2 thang (2
ngay — 8 tudi)—, két qua nay thap hon so véi Aygun F. va cong su
: tudi khoi phat dot cap 12 3,77 + 4,71 tudi (2 ngay — 17 tudi), nhu

vay cac bénh nhan nay c6 tudi khai phat dot cap rat dao dong, co 18 do cac

nhém bénh khac nhau c6 biéu hién dot cip khac nhau

Can nang trung binh 1a 7,15 + 4,88 kg, can nang cua bénh nhan rat dao
dong tir 2,2-25 kg, can nang trung binh 12 7,15 + 4,88 kg, trung vi la 7 kg. Két
qua nay cling phu hop voi nghién cau caa Aygun_F. va cong su
can nang cua bénh nhan tir 2,5 dén 15,3 kg, can nang trung binh 12 7,3 + 5,6 kg
[96]. Nhu vay cac bénh nhan bi bénh RLCH khac nhau thi ¢6 biéu hién dot cip
mat bl & cac lra tudi khac nhau, do d6 can ning ciing rat khac nhau. Nghién
cliru cua Demirkol D- va cong su trén 14 bénh nhan bi MSUD
6 cén nang trung binh 14 10-,8 £ 5:,1 (2,9—-20) kg [81].
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Két qua nay cao hon so véi nghién ctu cua Westrope va cong su
can nang trung binh cta bénh nhan 1a 2,7 kg (tr 1,7 dén 3,9 kg) [80].
Nghién ciru ndy chii yéu loc mau trén tré so sinh co ting amoniac mau do RLCH

chu trinh uré va acid hiru co, do vay ¢6 can nang cua tré thap hon.

Két qua & biéu @6 3.1. ty 1é mac dot cip mat bu ciia nam va nir 1a twong
duong nhau vi da phan cac réi loan chuyén héa bam sinh déu naim & gen lan

trén nhidm séc thé thuong, do vay khdng cé su khéc biét giira hai gidi.

Dot cdp mit bu hay gip nhat & nhom bénh RLCH acid hitu co chiém
ty 1& cao nhat 19/40 (47,5%) bénh nhén, tiép dén 1a bénh RLCH chu trinh
uré 10/40 (25%) bénh nhan, tiép dén la MSUD 9/40 (22,5%) (biéu dd
3.2). Két qua nay ciing phu hop véi Fatih Aygun va cong su nghién ciru
trén 14 bénh nhan RLCHBS duoc loc mau lién tuc tai Tho Nhi Ky tu
thang 11/2014 dén thang 12/2015: 5 bénh nhan bi thiéu Ornithine
transcarbamylase deficiency-1 (OTC-1), 4 (Maple syrup urine disease)
(MSUD), 2 bénh nhan thiéu Carbamoyl phosphate synthetaze-2 (CPS) va
3 bénh nhéan thiéu carbamoyl phosphate synthetaze-1(CPS-1) [96]. Két
qua nay ciing tuong tu nhu nghién ciru cua Anja K. Arbeiter trong s6 cac
bénh nhan c6 ting amoniac méau thi RLCH Citrullin mau do thiéu AS 1a 8
bénh nhan, OTCD: 3 bénh nhéan, c6 2 bénh nhian la MMA, 3 bénh nhan
thiéu CPS, 1 bénh nhén 12 PA, 1 bénh nhan glutaric aciduria typ 2, 1 bénh
nhan 13 ting Arginin mau [11]. Nhu vay dot cidp mét bu hay xay ra &
nhitng bénh nhan RLCH chu trinh uré, acid hitu co va MSUD. Pay la
nhing RLCHBS c¢6 cung co ché gdy ting san xudt va tich tu cic chat
chuyén hoa trung gian gy doc nhu ammoniac, leucin va isoleucine, cac
acid hitu co... vi thé cac bién phap diéu tri can chu trong van dé loai bo

cac chit doc ra khoi co thé [8],[13].
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Theo bang 3.3: Yéu té khoi phat chinh gay ra cip mat bl

1a do nhiém khuan 29/40 bénh nhan, chiém 72,5%, tiép dén c6 1/40

bénh nhan da dugc chan doan rdi loan chuyén héa bim sinh nhung khong
tuan tha ché d6 an va khéng rd nguyén nhan c6 13/40 bénh nhan, chiém
32,5%, sau sinh vai ngay tré c6 biéu hién dot cip mét bu,. C6 I8 do cac bénh
nhan cua ching t6i dudi 1 tudi chiém chu yéu do lta tudi nay nguy co d& méc
céc bénh nhidm trung, sau d6 gay khoi phat con cdp mat bu. Boi vi tinh nhay
cam véi vi khuan & tré so sinh va tré nho rat rd rét do su thiéu hut mién dich:
non yéu hé mién dich va mién dich dic hiéu chéng d& vat cha [92]. Mic khéc
Viét Nam 1a nudc nhiét dgi, cac bénh nhan RLCHBS dé bi nhidm khuén hon
S0 Vi cac nudc khac do vay yéu té khai phat chinh & cac tré nay 1a do nhigm
khuan. Két qua nay co6 su khéc biét so voi Summar va cong
su (2008): cac yéu té khoi phat dot cap do khéng tuan thu ché do in kiéng
didu tri (15%), 10% do bo thudc, 10% lién quan dén phiu thuat, stress &
trudng hoc, mang thai...[21], do c&c bénh nhan nay da dugc chan doan RLCH
chu trinh uré da c6 ché do theo ddi va diéu tri ngoai trd nhung khong tuan thu
ché do diéu tri, con da s cac bénh nhan cia chung t6i dugc chan doan lan

dau va dot cip mat bu bi kich hoat bai nhidm khuan 1a cha yéu.

4.2. Ung dung k¥ thuit loc méu lién tuc trén bénh nhin bi dot cAp mat
bu RLCHBS

4.2.1. Chi dinh lgc mau

Chi dinh loc méau trong dot cAp méat bu réi loan chuyén héa bam sinh
nhiéu nhit do hoi chang ndo cip kém toan chuyén hoa, toan chuyén hoa véi
pH < 7,1 c6 8/40 bénh nhan, chiém 20% va pH tir 7,1- < 7,2 c6 10/40 bénh
nhan, chiém 30% (bang 3.4). Toan chuyén héa hay gap trong RLCH acid hitu
co [97]. Trong nghién ctru ndy do cac bénh nhan réi loan chuyén héa acid hiru
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co chiém ty 1& cao, cac bénh nhan nay biéu hién dot cip mat bu Ia tinh trang
toan chuyén hda mat bu ting khoang tréng anion [98]. Toan chuyén hda la do
r dong cac san pham chuyén héa trung gian, hay gip trong dot cap mat bu
RLCH acid hitu co [99], ¢6 thé kém theo ting amoniac méu, ting amoniac
méu la hau qua gay ra bai su tich tu cac dan xuat Coenzym A (CoA), uc ché

carbamyl phosphate synthetase [100].

Tang amoniac mau ciing 1a chi dinh loc méu trong dot cip mat bu
RLCHBS ning, dic biét do rdi loan chuyén héa chu trinh uré. Trong nghién
ctru cua ching toi cé 12/40 bénh nhan tang amoniac mau > 500 pumol/l. Bac
biét ¢6 8.40 bénh nhan c6 ndng d6 amoniac > 1000 umol/l (bang 3.4). Ting
amoniac 1a mét tinh trang 1am sang dic trung boi ndng d6 amoniac huyét
thanh ting va biéu hién vai triéu chiing co giat, ndn va thay doi y thic. Tang
amoniac mau hay gap trong dot ca”ip mét bu rdi loan chuyén hoa bam sinh,
amoniac 13 san phdm chuyén hoa protein binh thuong, 13 chit doc than kinh,
ting amoniac mau qua mirc gy phu ndo va ton thuong ndo khong hdi phuc,
két qua dan t6i hoi chimg ndo cip va tir vong [32],[33]. Tang amoniac cd thé
gay ton thwong ndo khong thé hdi phuc. Khi ndng d6 amoniac vuot qua 300
mmol/l, néu khong duoc diéu tri, bénh nhan c6 thé gay tir vong [101]. Co ché
dao thai amoniac ban dau thong qua chuyén hoa chu trinh uré. Két qua cua
bénh nhan lién quan dén muc d6 ning va thoi gian ting amoniac MAu
[78],[83],[102]. Piém chinh cia liéu phap diéu tri 1a giam nhanh ndng do
amoniac trong huyét tuong béng thudc giam amoniac mau hodc thay thé con
dudng bai tiét amoniac [103] hodc bang cach loai bo amoniac huyét thanh
bang phuong phap loc méau lién tuc sir dung co ché khuéch tan, siéu loc

va/hodc dbi luu [104].
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Két qua nay ciing phi hop véi Anja K. Arbeiter va cong sy tién hanh loc
mau trén 21 tré ting amoniac méau, gip cha yéu trén nhimng tré bi RLCH chu

trinh uré & tré so sinh [11].

Tang leucin méau 1a mot trong nhitng chi dinh loc mau trong dot cip mat
bu RLCHBS

v6i nhiing bénh nhan
RLCH MSUD thi chi dinh loc mau khi ndng d6 leucin > 1500 pmol/l, nhung
héu hét cac bénh nhan cua chung t6i chi dinh do tinh trang ¥ thirc x4u dan va
khong cai thién sau 4 gid didu tri. Boi vi xét nghiém acid amin mau dinh
luong leucin thuong sau 3 dén 5 ngay méi c6 két qua, néu chi dua vao ndng
d6 leucin thi cac bénh nhén nay c6 nguy co hén mé siu hodc tir vong hodc dé
lai di chimng ning né.— MSUD Ia bénh di truyén trén nhiém sic thé thuong
(19913.1 - q13.2; 7931 - q32), do giam hoat déng cua alpha-ketoacid
dehydrogenase chudi nhanh (branched-chain a -ketoacid dehydrogenase:
BCKD). Pay la enzym thu hai trong qua trinh giang hoa cac acid amin chudi
nhanh nhu: leucin, isoleucin va valin [81] Nghién cru cia Demet Demirkol
va cong su trén 14 bénh nhan bi MSUD bi 15 dot cép mét bu rdi loan chuyén
hoa ning v6i ndng do leucin huyét twong trung binh 1a 1,648 + 623,8 umol/l
[81]. Nong do leucin ¢ 4 bénh nhan ciia chung ti cao hon so v&i Véronique
Phan va cdng su trén 7 bénh nhéan trude diéu trj biéu hién 2 trong 3 ti€u chuén
lién quan dén nguy co pha hity ndo (hon mé va ndng do leucin huyét trong >
1700 umol/l) [105].

4.2.2. Phuwong thirc lgc mau

Loc mau lién tyc tinh mach-tinh mach cé nhiéu phuong thic loc mau
khac nhau nhu CVVH, CVVHD, CVVHDEF. Két qua ¢ bang 3.5 cho thiy
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phuong thuc loc mau lién tuc chu yéu la CVVH (75%), CVVHD (10%),
CVVHDF (15%), ching tdi sir dung phuong thuc CVVH 1a cha yéu vi céc
bénh nhan vao vién trong tinh trang nang, séc nhiém khuan va toan chuyén
hda nang mat bu, do d6 ngoai loc c&c acid hiru co trong mau, cic chat doc
nhu amoniac, céc chit chuyén hda trung gian, loc mau lién tuc con loc cac
chat trung gian gay viém, cac cytokin, c6 6 bénh nhan ching tdi st dung
phuong thirc CVVHDF phuong thirc ndy tén kém hon phwong thirc CVVH vi
phai sir dung 2 tdi dich thay thé va dich tham phan, con phuong thirc
CVVH sir dung 1 tdi dich thay thé truéc va sau qua loc do d6 it tén kém hon
phuong thic CVVHDF, phu hop véi didu kién va hoan canh cua Viét Nam,
S0 Véi nghién ciru cua Arbeiter va cong su st dung phuong thirc
CVVHD cho 17 bénh nhan cac tré nay déu c6 ting amoniac mau [11], cho
thiy phuong thirc ndy cé hiéu qua 1am giam nhanh amoniac trong méu, trong
nghién ctru nay chung t6i dung phuong thuc CVVHD cho 4 bénh nhén, cho

thiy ciing c6 hiéu qua tot.

Két qua nay ciing phu hop voi Lai Y.C va cong su , sir dung
phuong thirc CVVH trén 7 tré tang amoniac mau va phuong thirc CVVHD trén 1
tré. Cho thay phuong thirc CVVH ¢ hiéu qua t6t loai bo acid hitu co va amoniac
[51].

Két qua nay co su khac biét véi Fleming va cong su

vé chi dinh loc mau trén nhiing bénh nhan khéng do ton thuong than,

trong 50 bénh nhan thi chi dinh do rdi loan chuyén héa bam sinh la 21 Ian loc
mau phuong thic CVVHD (52,4%) [106]. Trong phuong thac CVVH chi su
dung 1 tai dich thay thé truéc hoic sau qua loc con CVVHD va CVVHDF sir
dung 2 tdi dich: dich thay thé ca dich thim tach do d6 s& tén kém hon.
Phuong thiic CVVH phil hop véi hoan canh caa Viét Nam ma van mang lai

hiéu qua tirong ty nhu hai phuong thirc trén.
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Catheter Gamcath 6,5 F duoc sir dung chu yéu (57,5%), tiép dén Ia
catheter 8 F (bang 3.5), do c4c bénh nhan cua ching t6i cha yéu la bénh nhan
dudi 1 tudi (< 10 kg). Két qua nay c6 su khac biét voi Aygun F. va cong
su Catheter 2/14 bénh nhan st dung 7 (F) va 12/14 bénh nhan sir dung
catheter 8 (F) [96]. Nhu vay kich thudc catheter loc mau phu thudc vao cén
nang va tudi ctia bénh nhan, c6 thé do nhoém tudi cua chung t6i nho hon so véi

Fatih Aygun.

Vj tri catheter: hau hét cac bénh nhan loc méau dugc sir dung catheter tinh
mach dui (77,5%), vi day 1a duong vao mach méau 16n, c6 thé d& dang rat mau
ra ciing nhu tra mau vé, dé chiam soc va theo ddi, 2 bénh nhan nho vao vién
trong tinh trang nang, khong dat dugc tinh mach dui, do d6 phai dat tinh mach
canh trong. Nghién ctru ctia ching t6i cd sy khéc biét so vai Aygun
va cong su Catheter thim tach duoc dit vao tinh mach canh & 8/14 bénh nhén,
tinh mach dui 13 4/14 bénh nhan va tinh mach dudi don & 2/14 bénh nhan
[96]. C6 thé day 1a k¥ thuat ddt khac nhau, mat khac tinh mach dui 1a do day

1a tinh mach 16n, tc d6 ddng mau cao tranh tic qua loc [107].

Thé tich qua loc: Két qua bang 3.5 cho thiy cac bénh nhan st dung qua
loc méu Frisma flex HF20 1a chu yéu (67,5 ) va 25% bénh nhén sur dung
qua loc M60, bai vi cac bénh nhan co do tudi trung binh dudi 1 tudi chiém ty
1é cao nhat va can nang trung binh 1a 7 kg, do vay sir dung qua loc HF20 phu
hop véi tudi va can nang. Két qua nay khdng phi hop véi Aygun F. va
codng su: qua loc Prismaflex HF20 (Gambro, Hoa Ky) chi sir dung cho 2/14
bénh nhan va qua loc Prismaflex M60 (Gambro, Hoa Ky) cho 12/14 bénh
nhan [96], do bénh nhéan cta chung t6i nho hon so véi cua Fatih Aygun, do
vay st dung qua loc nhé hon.

Téc d6 méau trung binh tai thoi diém bat dau loc mau cua ching toi 1a 5,08

+ 1,35 (3-9) ml/kg/gio (bang 3.6). Két qua nay cao hon nghién ctru cia Demet
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Demirkol va cong su: tbc dd mau trung binh 1a 4,3 + 1(3—7,5) ml/kg/phit, Toc
d6 dich thim tach va dich thay thé 1a 2,163 + 326,5 (1750~ 3200) ml/1,73
m%/gid, 39 + 8,9 (27-54) mlkg/gior va 2,991 + 407,8 (2,050 -3,890) ml/1,73
m?/gioy [81]. Két qua nay thap hon so v&i nghién ctu ciia Anja K. Arbeiter va
cong su la 9,8 £ 3,4 ml/kg/phat [11], s& di c6 su khéc biét nay la do ching toi
sir dung tbc d6 mau theo khuyén cao la 3-7 ml/kg/phit do bénh nhan cia ching
t6i vao vién trong tinh trang nang, suy hd hap va suy tuan hoan, huyét dong
khéng 6n dinh do d6 phai st dung téc d6 méu téi thiéu nhung van c6 hiéu qua
loc.

Téc do dich thay thé trung binh 1a 56,88 + 16,18 ml/kg/h, két qua nay
ciing phil hop Vi Ronco C va cong su: 1a téc do dich thay thé khuyén
céo l1a > 35 ml/kg/h 12 toc d6 tdi wu 6 hiéu qua [108].

Pa s cac bénh nhan cua chung t6i vao vién trong tinh trang cip ctru va
bénh nhan van tiéu dugc, do vay da phan cac bénh nhan khong phai rat dich.
Tdc d6 dich rat trung binh 0,59 + 1,56 ml/kg/gio. Nhu vay dich rat ra khoi

bénh nhan tuy thudc vao tinh trang qua tai dich va huyét dong ctia bénh nhan.

Nong d6 Heparin trung binh la 15,5 + 6,86 Ul/kg/gio. Ching toi dya vao
may do ACT (actived cloting time) tai giwong va gitt ACT tir 140-160s, ban
dau ACT 1a 172 £ 52s, c6 truong hop ACT cao 335s (bang 3.6), mot sé bénh
nhan nang, c6 suy gan va rdi loan déng mau nang, vi vay khdng can st dung
Heparin, sau 1 gid kiém tra lai ACT, néu xu huéng cao > 160s, thi tiép tuc
dirng Heparin va kiém tra lai sau 1 gio, nhin chung khéng cé hién tuong chay
mau khi dang loc mau. Két qua nay ciing phu hop véi Falk M.C va cong su
ciing str dung Heparin khong phan doan lam thudc chéng dong mau gan qua
loc (10UI/kg/gio) voi trude qua loc, duy tri thoi gian hoat hda thromboplastin

timg phan (APTT) & mirc 1,5 14n so véi chudn. Heparin da duoc thay thé voi
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prostacyclin (5 ng/kg/phut) & bénh nhan 1 do nghi ngd giam tiéu cau do
heparin [77].

Thay dbi cac chi s6 loc mau theo thoi gian loc mau: két qua bang 3.7,
bang 3.8 va bang 3.10, theo thdi gian loc mau hau hét tbc d6 mau, dich thay
thé va dich rat déu co thay ddi so voi cai dat ban dau, cac chi sd loc mau
dugc tang 1én dé dam bao hiéu qua loc tét hon khi tinh trang huyét dong cua
bénh nhan 6n dinh hon.

Két qua ¢ bang 3.11 cho thay: T4t ca 40 bénh nhan déu sir dung heparin
trong qué trinh loc mau, theo thoi gian loc mau, hau hét nong d6 Heparin va
nong d6 ACT— trung binh khong thay doi rd rét so véi thoi diém bat dau loc
méu, su khac biét khong c6 y nghia thdng ké. Trong qué trinh loc méau ching
t6i theo ddi va danh gia ACT 4 gio/lan, theo ddi lién tuc céc dau hiéu chay
mau va didu chinh Heparin kip thoi, do d6 khong gy chay mau niang anh
huéng dén tinh mang bénh nhan. Con ndng dd APTT ciing c6 bién dong sau 6
gio va 12 gid loc mau, vi giai doan dau sau khi st dung heparin thi APTT kéo
dai hon nhung sau d6 lai 6n dinh tré lai vi vdy céc bénh nhan cua ching toi

khong bi bién ching chay méau ning.

4.3. Hiéu qua ciia phwong phap loc mau lién tuc trong diéu tri dot cip
mét bu
4.3.1. Thay ddi cac tri¢u chirng IAm sang va cin lam sang chung tai thoi
diém loc mau

Két qua ¢ bang 3.13 cho thay nhip tim 12 mot théng sé thay ddi sém va
giam dan vé muc binh thuong sau khi loc mau. Ngay sau khi loc mau 6h, nhip
tim giam c6 su khac biét c6 y nghia thng ké so véi thoi diém trudc loc &
nhém chung tir 146 + 23 nhip/phit xudng 138 + 20 nhip/phdt. Céc thoi diém
12h, 24h,36h, 48h, 72h nhip tim giam tiép tuc giam so vai trudc loc, khéc biét

c¢6 ¥ nghia thong ké. Két qua nay ciing phii hop véi nghién cau cia
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Sheng va cong su (2016), trén 47 tré em dwoc chan doan viém co tim ti
cap, thi nhip tim giam dang ké (p < 0,05), & nhom duoc loc méau thi nhip tim
trudc loc la 202,2+15,07 lan/phat, giam xuéng lan luot 1a 158,56 + 15,19
lan/phat va 132,64 + 4,54 lan/phit & hai thoi diém 48h, 72h sau loc méu,
trong khi khong thiy su khac biét & nhom ching (khéng dugc loc mau) trong

nghién ciu ndy & hai thoi diém trén [109].

Két qua nay ciing tuong ty nhu SJohn S. va cong su nghién cau
so sanh vai trd loc mau lién tuc (CVVH) va ngét quing (IHD) trén 30 bénh
nhan séc nhiém khuan c6 bién chang suy than cap, thi nhip tim giam trung
binh 3 + 11 nhip/phlt sau 2 gid dau tién, tiép tuc giam trung binh 2 + 12
nhip/phdt cho 2 gio tiép theo, va 6n dinh sau khoang 24 gid véi toe do giam
trung binh 1a 9 £ 22 nhip/phit & nhém dung CVVH. Ngugc lai & nhom su
dung loc ngét quéng thi nhip tim xu huéng ting dan khoang 9 + 8 nhip/phut
trong khoang 4h dau tién, sau d6 giam dan va ¢ thoi diém 24h giam 3 + 7
nhip/phdt. So sanh su giam nhip tim & hai nhém CVVH va IHD ¢ thoi diém
2h, 4h sau loc thi khéc biét c6 y nghia thdng ké (p < 0,01), song lai khdng c6
su khéc biét dang ké ¢ thoi diém 24h sau loc ¢ hai nhém [110].

Loc mau lién tuc 1am giam nhip tim thong qua 3 co ché chinh: kiém soat
nhiét do tranh d& bénh nhan sét, kiém soat can bang dich va loai bo céc

cytokin la cac chit tham gia co ché bénh sinh cua séc [111],[112].

Huyét 4p dong mach cua bénh nhan ciing ting rd rét theo céc thoi diém
loc mau (bang 3.14). Do vy tinh trang huyét dong caa bénh nhan én dinh
theo cac loc méau. Nhu vay loc mau lién tuc c6 tac dung 6n dinh tinh trang
huyét dong trén nhiing bénh nhan dot cdp mat bu RLCHBS c6 tinh trang
huyét dong khong 6n dinh [110].

Tinh trang tri gidc cua cac bénh nhén cai thién rd rét theo thoi gian loc
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méu (bang 3.15), ¢6 I& do loc mau lién tuc dao thai dwoc céc chat doc cua
chuyén héa nhu amoniac, cac chat chuyén héa trung gian va leucin tir dé cai

thién dugc tinh trang tri gidc cta bénh nhan [104].

Loc méu lién tuc c6 tac dung dao thai cac chit nhu uré, creatinin va cac
acid hitu co, acid lactic ..., tir 46 c6 tac dung gidp can bang lai tinh trang pH
mau ciia co thé [113]. Két qua & bang 3.16. cho thay pH mau ting rd rét theo
céc thoi diém loc mau va tré vé muc binh thuong tai thoi diém T3 (sau 24 gio
loc mau). bai vi loc mau lién tuc c6 tac dung dao thai cac chat chuyén hoa
trung gian, cac acid, 6n dinh tinh trang néi mdi cua co thé, tir d6 én dinh huyét
dong cuaa bénh nhan [97],[112]. Pay ciing la mét trong nhitng chi dinh cua loc
méu lién tuc hay liéu phép thay thé than lién tuc trong truong hop bénh nhan bi
toan chuyén héa mét bu khdng dap ang véi diéu tri noi khoa [74]. Két qua nay
ciing phu hop v6i Nguyén Vin Théng sau 24 gio loc mau thi pH tiép tuc
tang c6 ¥ nghia thong ké (p < 0,05) [114].

Két qua & bang 3.17 cho thdy: Nong d6 amoniac truéc loc mau trung
binh cua 40 bénh nhén cao (521,8 + 702,46 pmol/l), giam rd rét theo thoi gian
loc mau, giam 50% sau 12 gio loc méau. Két qua nay ciing phti hop véi nghién
ciru cua Avrbeiter va coéng su la ndng d6 amoniac trong
huyét twong da giam dang ké 50% trong vong 4,7 + 2,5h [11], nhung giam
chdm hon so v&i Anja K. Arbeiter, c6 su khac biét nhu vay 1a do cac bénh
nhan cda chiang t6i da sb chi dinh loc méu la do tinh trang toan chuyén hoa
mat bu khong dép Gmg vai diéu tri va chi c6 12/40 bénh nhan co ting amoniac
> 500 pmol/l. Truéc loc mau ndng d6 amoniac trung binh 14 521,8 + 702,46
pmol/l, cao nhat Ia 3810 umol/l va giam dan theo thoi gian loc mau va tre vé
ngudng dudi 200 pmol/l tai thoi diém T3 (sau 24 gio loc mau) c6 ¥ nghia
thdng ké, nhu vay nong d6 amoniac méau trung binh truéc loc méau cao. Két

qua nay cling phu hop Vvéi Picca S -va cong su la trong vong
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24 gio dau tién ndng do amoniac huyét twong trung binh tir 1419 (729 - 4531)
umol/l xuéng 114 (49 -361)umol/I (p = 0,0001). Pdng thoi cai thién trigu
ching than kinh cua bénh nhan, véi sy xut hién cac cir dong tu phat va dap
&ng Véi cac kich thich dau ¢ tit ca cac bénh nhan. Yéu td tién lwong 12 thoi
gian hon mé trudc khi bit dau loc mau (22 + 10h & bénh nhan cé két qua tét
s0 V6i 49 + 11h & bénh nhén c6 két qua xau, p = -0,02), thay vi tong thai gian
hon mé [83].
Theo Westrope C- va cong sy: thoi gian trung binh giam t6i 50% nong
d6 amoniac huyét thanh 1a 7,4h (4,5 - 14,3h) véi loc mau tinh mach lién tuc
(CVVH) [80], con theo Joann M. Spinale va cong su: st dung CRRT liéu cao
(8000ml/gio/1,73m?) dé diéu tri ting amoniac méau & 2 tré so sinh bi thiéu
OTC, 1 bénh nhan duoc diéu tri bing CVVH va 1 bénh nhan duogc diéu trj
bang CVVHDF. O hai bénh nhan, ndng d6 amoniac giam dén < 100 pmol/I
sau 8 -10 gio loc mau [69].
4.3.2. Thay doi cac triéu chirng 1am sang va cdn lam sang theo nhom
bénh rbi loan chuyén héa bim sinh tai thoi diém loc mau

Nhom ting amoniac > 500 pmol/l: theo két qua ¢ biéu d6 3.3: 12/40
bénh nhan (30%) ting amoniac > 500 umol/l véi ndng d6 amoniac trung binh
cao: 1307,3 £ 869,9 umol/l) truée loc mau, giam nhanh theo thoi gian loc
mau va giam gan 50% tai thoi diém T1 (sau 6 gio loc méu). Nong do amoniac
trugc loc mau thip hon so voi nghién cau cua Anja K. Arbeiter va cong su 1a
1717 £ 1643 pmol/l, bénh nhan caa chang toi cé 10 bénh nhéan la RLCH chu
trinh uré va bénh nhan la RLCH acid hitu co chu trinh uré, cac bénh nhan
trong nghién ctu cua Arbeiter va cong su: 15 bénh— nhan la
RLCH chu trinh uré, chi cé 2 bénh nhan RLCH acid Propionic va Malonic
[11].
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Két qua nay ciing trong ty nhu nghién ciru cia Westrope C. va cong
su: ndng d6 amoniac huyét thanh giam trung binh sau 12 gio 1a 63% (58 + 7,9%).
sau 24 gio, trung vi mac amoniac giam 87% (81 + 3,5%), 11 bénh nhén (85%) cd
ndng d6 amoniac giam vé ngudng khong doc (< 200 pmol/l) sau 24h. Thoi gian
giam trung binh 50% dbi véi amoniac 7,4h (4,5 - 14,3h) [80].

Nghién ctru cta ching toi cling phu hop vé6i Lai Y.C va cong su la thoi
gian amoniac giam 50% & bénh nhan CVVH la 2-14,5 gio [51]. Theo Picca S
va Cho H: amoniac c6 trong lugng phéan ti nho, do d6 phuong phap loc mau
lién tuc dudi tac dung cua co ché khuyéch tan, siéu loc va ddi luu dao thai

nhanh chéng amoniac ra khoi c6 thé [83],[102].

Thay d6i cia pH mau theo thoi gian loc mau & nhém bénh nhan c6 toan
chuyén héa pH < 7,2. Toan chuyén hoa va ting khoang trong anion 1a hau qua
cua dot cap mét ba RLCH acid hitu co [115]. Theo nghién ciru cua ching toi
c6 18/40 (45%) bénh nhan c6 tinh trang toan chuyén héa véi mic (pH: 7,01 +
0,14 pmol/l) trudc loc mau va ting 1én theo thoi gian loc mau, cé y nghia
théng ke (bidu dd 3.4).

Két qua nay phi hop voi Nguyén Vin Théng vé tinh trang cai
thién pH mau sau loc mau: 6h sau loc mau thi pH cai thién rd rét, pH tang tir
7,18 + 0,14 1én 7,31+ 0,16. O thoi diém 12h va 24h sau loc mau thi pH tiép
tuc tang co y nghia thong ké (p < 0,05). Tuy nhién tir gio thir 48 tro di thi pH
xu huéng giam twong &ng voi giai doan bénh nhan dién bién nang I1&n va tir
vong. O nhém sbng thi pH cai thién mudn hon, ting 1én c6 ¥ nghia thdng ké
sau loc 48h (p < 0,05). pH cai thién trg vé binh thuong sau 24h loc mau & ca
nhém chung va séng [114].

Nghién ciru ciia Nguy2n Xuan Nam (2009). Nghién ciu vé hiéu qua loc
mau diéu tri bénh nhan séc nhidm khuan & ngudi 16n ciing cho thay pH tro vé

binh thuong sau 48 loc mau [116]. Mét nghién cuau khac cua Hoang Van
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Quang cho thiy pH cai thién sau loc mau vé gié tri binh thuong sau 24h loc
méu. Su cai thién pH méau & nhém séng nhanh hon, sau dé duy tri 6n dinh sau

do, trong khi sy cai thién pH méau & nhém tir vong lai mudn hon [117].

Nhu vay pH 12 mét chi sb thay déi kha nhanh sau khi loc méu. Nguyén
nhan caa sy thay ddi do céc co ché khuéch tan va di luu cta loc mau lién tuc
véi dich thay thé 1a dich c6 cac thanh phan kha ding truong. Bén canh do6 su
cai thién v& cac chi sb huyét dong ciing lam cho tudi méu té chirc trong sbc
t6t hon, qua d6 pH cai thién [56],[118]. Song song véi viéc cai thién pH mau,
tinh trang huyét dong cia nhém bénh nhan RLCH c6 toan chuyén hoa ciing
cai thién rd rét, nhip tim giam sau 24h loc mau va cai thién huyét ap sau 6 gio
loc mau (bang 3.19).

Tai thoi diém loc mau ndng dé leucin ciia 4 bénh nhan trude loc méu cao
3977,2+ 1228,8 umol/l, nho nhét 1a 3182, 16n nhat 1a 5793 pmol/l, sau loc
méu ndng do leucin giam rd rét (bang 3.20), véi nhitng bénh nhan MSUD chi
dinh loc méau khi nong d6 leucin > 1500 umol/l, nhung hau hét cac bénh nhan
ctia chiing t6i chi dinh do tinh trang ¥ thirc xau dan va khong cai thién sau 4
gio didu tri va bénh MSUD nén tién hanh loc méau ngay sau do doi két qua
cta acid amin mau. Béi vi xét nghiém acid amin mau thuong sau 3-5 ngay
moi co két qua, néu dua vao chi dinh loc mau dua vao ndng dé leucin thi cac
bénh nhén nay c6 nguy co hon mé sau hodc tir vong hodc dé lai di chig ning
né. Két qua nay ciing phu hop véi Aygun F. va cong su: ndng do leucin
mau cta 4 bénh nhan MSUD ciing céi thién rd rét sau 4h va 8h loc mau [96].
Két qua nay ciing pht hop véi nghién ctru ctia Demirkol D. va cong sy
trén 14 bénh nhan bi MSUD bi 15 dot cép mat bu réi loan chuyén hoa nang co
10 tré gai va 4 tré trai, tudi trung binh I 40,8 + 31,4 (0,5--87) thang va can
ning trung binh 13 10,8 + 5,1 (2,9--20) kg, ndng do leucin trong huyét twong
trung binh 1a 1,648 + 623,8 umol/l, toc d6 giam leucin theo gio 83,8 + 6,8h
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(72,2 - 94,4) va 5 + 2,2h (2,4 8,9). Thi gian loc mau 13 20,2 + 8,6h (9
72) git va thoi gian diéu tri tai khoa Piéu tri tich cuc 14 75,2 + 38,3 (24-192)
gi0. 2/14 bénh nhan loc mau CVVHDF sau 36 gio cai thién vé tinh trang tri
gi4c. TAt ca cac bénh nhan déu giam ndng do leucin hiéu qua [81].

Nong d6 leucin trudc loc mau cao hon so voi nghién ciru cua Véronique
Phan va cong sy: 7 bénh nhan trude didu tri 1a > 1700 umol/l [105]. Nhu vay
loc mau lién tuc c6 tac dung loai bd leucin trong mau va cai thién tinh trang
tri giac cua bénh nhan MSUD.

Két qua diéu tri chung

Theo nghién ctru nay ¢ 32/40 bénh nhan sng, chiém 80%, ty I& tir vong
la 20% (biéu do 3.5). Két qua nay ciing twong tu nhu nghién ciru cua
Arbeiter va cong sy ty 1é song 1a 82 [11]. Két qua cua chling ti cao
hon so véi nghién cau cia MCBryde K.D va cong su: ty I¢ song la 42,8
[79], 56 di c6 su khac biét nhu vay c6 thé do cac bénh nhan cua chung t6i duoc

phét hién va loc méau sém hon va do ndng d6 amoniac thap hon.

Két qua nay ciing cao hon Yetimakman va cong su: chi
dinh loc mau trong dot cdp mét bl RLCHBS ¢ ty 1& séng 1a 16/25 (64%) va tir
vong la 9-/25 (36%) [119].

Ty l¢ séng cuia ching t6i thap hon so voi Aygun F. va cong su:
88,9% [95], c6 1& do nong d amoniac trong nghién ctiu nay thap hon, hon nira
chi ¢ 17/36 (47,2%) bénh nhan phai th¢ may trong khi 37/40 (92,5%) bénh
nhén cuia ching tdi phai hd tro hd hip, do do ty Ié tir vong con phu thudc vao
rat nhiéu yéu to.

Tdng sb bénh nhan tir vong 1a 8/40 bénh nhan, chiém 20%, trong d6 ¢6 5
bénh nhén tir vong. Cac bénh nh&n nay vao vién trong tinh trang nang, phai

thé may, hd tro tuan hoan va loc mau kéo dai do dé bi viém phdi lién quan
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dén tha may, mac du ndng do amoniac giam va pH cai thién, dong thoi phai
sir dung thudc khang sinh cho vi khuan da khang nhung bénh nhan van khéng
qua khoi, vi vay van d& phong chdng nhidm khuin bénh vién ludn dwoc dit ra
hang dau trén nhitng bénh nhan ning diéu tri tai cac khoa hoi stc cap ciru, dic
biét bénh nhan c6 can thiép loc mau [120]. Két qua nay cung phu hop Vi
Picca S va cong sy nim 2008 vé loc mau diéu tri RLCHBS cho thay: ty & tur
vong 13 27,5% sau 2 nam [71].

Theo nghién ctu caa ching t6i c6 3/40 (7,5%) bénh nhan nang-xin Ve,
day 1a nhirng bénh nhan hén mé sau, mac du loc mau lién tuc c6 lam giam
ndng d6 amoniac mau va cai thién tinh trang toan mau ciia bénh nhan nhung
do ndng d6 amoniac mau ting cao va kéo dai dan dén tén thuong nio khong
hoi phuc, bénh nhan hén mé sau khdng hdi phuc. Do vay gia dinh xin ding
diéu tri va xin dé tu vong tai nha, tuong ty nhu nghién ciru cua Aygyn

va cong su: ty 1é song 1a 85,7%, tir vong la 2/14 bénh nhan (14,3%). Bénh
nhan tr vong do séc nhiém tring va suy tuan hoan, huyét dong khong cai

thién mac du da dugc diéu tri bang thudc van mach [96].

Nguyén nhan t&r vong trong nghién ciru cta chdng téi: c6 4/40 bénh nhan

hén mé sau, khong dap g véi didu tri nén gia dinh xin vé dé tir vong tai nha, 2

40 bénh nhan suy da tang-hon mé sau, 1 bénh nhan séc nhidm khuén va 1 bénh
nhan suy da tang

Theo Santa Maria F.C. va céng su ¢O 2/6 bénh nhan
tr vong, 1 bénh nhan tir vong do pht ndo mic du ndng do amoniac < 300
pg/dl (214,2 pmol/l) sau 12 gio loc méu, 1 bénh nhan ti vong do viém ruét
hoai tir va suy da tang [121].
4.3.3. Tai bién va bién chirng cia lgc mau lién tuc

Loc méu lién tyc 12 mot bién phép can thiép c6 xam lan cho nén c6 thé
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c6 cac tai bién va bién ching. Trong nghién ctu cua ching t6i, tai bién va
bién chimg hay gap nhat 1a tic qua loc véi ty Ié 13/40 (32,5%), ty I& nay thap
hon so voi Nguyén Vin Thing la 54,3% [114]. Tic qua loc 12 mot bién
chitng kha ning né vi khi bénh nhan phai thay qua loc mai thi chdng t6i phai don
mau V& lai co thé va lap lai mot qui trinh chay mdi qua méi nhu ban dau. Nhing
yéu t6 d6 1am nang né thém tinh trang huyét dong va khé kiém soét can bing
dich cho bénh nhan. Nguyén nhan cua hién tuong tic qua loc do cac réi loan
dong méau cua bénh nhan va sir dung chéng dong ciing nhu theo ddi ACT hay
APTT trong qué trinh loc méu, mat khac do kich thudc catheter nho va thé tich

qua loc thap chiém chu yéu, do vay dé gay tic qua loc.

Ha kali mau nang ciing gap ¢ 11/40 (27,5%) bénh nhan va 4/40 bénh
nhan ¢6 tinh trang ha huyét 4p khi két ndi bénh nhan véi may loc méu, 7/40
bénh nhan bj viém phéi lién quan dén thd may, dic biét 1/40 bénh nhan c6
tinh trang réi loan nhip tim do catheter qua sau (bang 3.22), cac bién ching
nay duoc xir tri kip thoi khong anh huong dén tinh mang caa bénh nhan.

Két qua nay thap hon so vai nghién ciru cua Nguyén vian Thing
[114]: 4 bién chung hay gap la ha kali mau 25/35 bénh nhan (71,4%), ha
huyét &p— 25/35 (71,4%), ha than nhiét 17/35 bénh nhan va tic qua loc 19/35
bénh nhan. Khi xét méi lién quan giita céc bién chimg va tién luong tir vong
thi thdy nhém c6 ha kali méu, ha than nhiét va tic qua loc c6 OR lan luot 12
2,3, 2,45 va 1,02 [114]. Nguyén nhan cua ha kali mau do dich loc khéng c6
kali, trugc khi loc s& bd sung kali vao dich loc theo ndng d6 kali mau ¢ thoi
diém dinh luong trudce loc theo phac dd. Trong qué trinh loc mau thi dién giai
dd duoc giam sat 12h/Ian va xét nghiém khi mau 6h/lan, do vay viéc b sung
kali mau khong theo sat duoc su thay déi cua bénh nhan. Bén canh do bénh
nén hay cac bién phap can thiép diéu tri c6 thé lam thay d6i ndng do kali méu.

Dé khic phuc hién tuong nay can giam sat nong do kali méu chat ché hon
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nita, dé diéu chinh kip thoi.

Theo nghién ciu caa Falk C -va cong su: cac bién chimg cia CVVH va
CVVHD bao gém can phai thay catheter 9 lan va thay d6i qua loc mau do tic
qua loc 5 Ian trong 4 bénh nhan. Hai bénh nhan bj giam tiéu cau, véi sb luong
tiéu cau la 58000 va 48000 G/1 va véi nong do hemoglobin, lan luot 12 74 va
58 g/l, can truyén mau. Giam tiéu cau do heparin duoc coi la mot chan doan c6
thé & bénh nhan 1 va prostacyclin da dwoc thay thé cho heparin. Ha phosphat
mau gap & bénh nhan 4 la 0,44 mmol/l, do bu phosphat khong du trong dich
thay thé [77].

Chung tdi gap 4/40 bénh nhan c6 ha huyét ap khi két ndi bénh nhan véi
hé théng loc mau, mic du da mdi hé thdng qua va day loc bang albumin 5%.
Nguyén nhan cua hién tuong nay cé thé do khbi luong tuan hoan giam khi két
ndi loc méu, hoic do chiing tdi sir dung mang loc AN69 nén khi két ndi cé thé
ha huyét &p do bradykinin tir mang loc. Bé khic phuc hién tugng trén thi
ching tdi tién hanh chay méi dudi khi qua loc va hé théng day dan bang NaCl
0,9% pha véi heparin 3 1an va méi qua loc ky cang, chuan bi khdi hdng cau dé

truyén cho bénh nhan khi két néi, hozc ting tam thoi thude van mach.

Két qua nay ciing twong tw nhu nghién ciu cua Choi va
cdng su : trong 96 bénh nhi, ha huyét ap trong khi két ndi voi CRRT
dugc phat hién & 28 bénh nhan (29,2%). Xuét huyét c6 ¥ nghia lam sang xay
ra 0 10 bénh nhan (10,4%) [82]. Theo Westrope C- va cong su
Bién ching li€én quan dén k¥ thuat loc mau li€n tuc hiém gap. Ha huyét ap
gip & 7 bénh nhan, nhung chi 1 bénh nhan can ting thubc van mach [80].

Mot bién chitng nita ma ching t6i gap 1a ha than nhiét trén 2/40 bénh
nhan (5%), thip hon Nguyén Vin Thing la 17/35 (48,6%) [114]. So di

c6 su khac biét nay c6 thé do cac bénh nhan cua ching toi 1a chi c6 16/40
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bénh nhéan ¢ tinh trang sbc khi vao vién, con caa Nguyén Vin Thing la 35
bénh nhan vao vién trong tinh trang sbc tim nang. Nguyén nhan cua ha than
nhiét do mau duoc trao ddi qua mang loc va day loc nén bi mat nhiét. Cac yéu
t6 bénh nén, tinh trang s¢ hozc nhidm tring c6 thé 1am ha than nhiét. Ngoai
ra ha than nhiét c6 thé gop phan lam réi loan dong mau. Bé khic phuc hién
twong nay thi ching tdi phai sir dung hé théng 1am 4m dwong dan méu tro vé
bénh nhan hoic hé thong sudi truc tiép co thé bénh nhan. Hé théng 1am am
méu trg vé bénh nhan cho phép diéu chinh nhiét 6 day suoi 1én toi 43°C.
Ngoai ra phai theo ddi nhiét do bénh nhan that sat 2h/lan hoic theo ddi nhiét

d6 lién tuc bang may Monitoring, diéu tri tinh trang nhiém trang kém theo.

Chay mau la mét bién chang ching tdi gap vai ty 1é 1/40 (2,5%). Khéng
c6 chay mau noi tang nang né ma chi c6 1 trudng hop chay méu noi tiém
truyén. Két qua nay ciing twong tw nhu nghién ciu cua Claire Westrope va
cong su: chi c6 mot bénh nhan, CVVH duoc thuc hién ma khéng can chdng
dong. O tat ca cac bénh nhan khéc, heparin truyén tinh mach lién tuc dé duy tri
ACT tir 150 dén 160s, khdng c6 bién chung chay mau [80]. 1 Theo
Choi va cdng su : trong 96 bénh nhi, chdy mau c6 y nghia 1am
sang xay ra & 10 bénh nhén (10,4%) [82]. Chung toi thiét nghi c6 ba yéu té c6
thé 1am bénh nhan xuit huyét khi loc mau: tinh trang dung thudc chéng dong
va theo ddi diéu chinh liéu heparin khdng theo kip dién bién bénh nhan, tinh
trang séc nhiém trang va suy da tang gay réi loan déng mau va ha nhiét do
ciing ¢6 thé anh huong dén rdi loan dong mau. Mic du ty 1é gap réi loan dong
méu trong nghién ctu cia chung t6i khong cao, nhung can theo ddi giam sat
chat ch& bang test ACT va/hoic APTT dé diéu chinh liéu heparin kip thoi
tranh gay bién ching niang nhu xuat huyét ndo. Bén canh d6 chung ta ciing
phai diéu chinh nhitng yéu t6 két hop c6 thé 1am nang tinh trang réi loan dong

mau.
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Téc gia M-Santiago IV.J va cong su- (2009) nghién ciru bién chung cua
loc mau lién tuc trén 174 tré nhidm khuan huyét suy than cap: tré c6 bién
chimg lién quan dén catheter (chay mau, nhidm khuan) thi ty I tir vong &
nhém nay la 30,8%, néu khdng c6 bién chirng nay thi ty Ié tir vong la 36,5%,
nhung sy khac biét khong c6 y nghia thdng ké (p=0,68). Vi tré c6 bién
chirng ha huyét ap khi két ndi loc mau thi ty Ié tir vong trong nhém nay la
38,7%, néu khdng c6 ha huyét ap thi ty I& nay 14 26,4% (p=0,09). Di véi bién
ching chay méu, néu tré cé bién ching thi ty 1¢ tir vong la 55,6% va nhém
khéng c6 chay mau thi ty 1€ tir vong 1a 33,8% (p = 0,068) [68]. Trong nghién
ctu ciia ching tdi thi mot sé bién ching nhu: ha kali mau, tic qua loc, chay
mau niém mac chua thay lién quan dén tr vong, c6 thé do phat hién som va
xir ly kip thoi hodc do ¢& mau nho nén chua tim dwoc méi lién quan dén ty lé

tir vong.

Thoi gian loc mau:

Thaoi gian loc mau trung binh la 56,1 + 39,6 gio, trung vi la 48 gio (bang
3.22), két qua nay ciing phii hop véi McBryde K.D va cong su: thoi gian diéu
tri trung binh & 60 + 55,2h [79]. Nghién ctru cta chiing t6i cling phu hop voi

Westrope C- va cong su: thoi gian diéu tri CVVH trung binh 1a 49 gio
(6 - 94 gioy) [80].

Thoi gian loc mau cua ching t6i dai hon so Véi Aygun F —va cdng
su: thoi gian trung binh cia LMLT la 16,6 gio £ 15,6 gio [96] va Véronique
Phan va cong su: thoi gian diéu tri trung binh 1a 17,1 £ 6,0 gid (tir 6 - 24 gio)
va bénh nhan dung IHD duoc diéu tri 5,4 + 0,6 gio (4,5 - 6 gid) dé dat dugc
murc do leucin mong mudn [105], do cac bénh nhan cua ching t6i bi dot cap
méat bl RLCHBS vao vién trong tinh trang suy hé hip, suy tuin hoan va c6
mot s6 bénh nhén suy da tang, do do6 thoi gian loc mau dai hon. Két qua nay

ngan hon so vé&i nghién ciu cua Arbeiter va cong su la 6,5 +
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4,6 ngay (42,0 % 30,4h) cho bénh nhan didu tri bing CVVHD va 59,4 + 87,2h
cho bénh nhan diéu tri bang tham phan phic mac. Ching t6 rang loc thoi gian
diéu tri ting amoniac biang phuong phap loc mau lién tuc ngén hon thim phan
phic mac [11]. C6 su khéc biét 1a do cac bénh nhén cia ching ti ¢6 nong do
amoniac trung binh thip hon nén thoi gian loc méau ngian hon. Mic khac thoi
gian loc mau ciing tiy thudc vao tinh trang séc va suy than, néu bénh nhan
kém theo suy than hozc tinh trang séc ning, dai dang thi thoi gian loc mau dai
hon, con bénh nhan chi ¢ tinh trang ting amoniac don thuan hogc leucin don
thuan thi thoi gian loc mau ngan hon.

S6 qua loc trung binh dugc sir dung 1a 2 + 1 qua loc, trung vi la 1 qua
loc, nhiéu nhat 13 5 qua loc. Nghién ctiu cua ching toi ciing phu hop Vi

Westrope C- va cong su: s6 qua loc duoc sir dung 1a 2 qua loc (1- 6 qua
loc), tudi tho cua qua loc 1a 24h (0,5- 49h) [80].

Theo nghién ctu cta Farah N va cong su: st dung qua loc mau ngoai 72h
c6 thé an toan & bénh nhan nhi dang sir dung lidu phap thay thé than lién tuc ma
khong ting nguy co v dng soi trong qua loc va gay tan mau [122]. Tubi tho cua
qua loc phu thudc vao nhidu yéu té nhu: vi tri dit catheter, kich thudc catheter va
thudc chdng déng do do dé kéo dai tudi tho cuia qua loc thi phai dam bao tét cac

yéu tb trén dé tranh tic qua loc thi s& duy tri dugce tudi tho qua loc kéo dai hon.

4.4. Mot s6 yéu t6 lién quan dén két qua loc mau lién tuc diéu tri dot cip
mat bul rdi loan chuyén héa bAm sinh

4.4.1 So sanh mgt sb yéu té giira nhém séng va nhém tir vong

Theo bang 3.25: nhdm bénh RLCH chu trinh ure + khac, c6 ty 1€ tit vong cao
hon so véi nhom (acid hitu co, MSUD) c6 ¥ nghia théng ké. Mot s6 bénh
nhan RLCH chu trinh ure kém séc nhiém khudn vao vién muén trong tinh

trang nang do do ty I¢ tir vong cao, con nhém bénh nhan MSUD thi khong cé
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bénh nhan nao tir vong. Cac dic diém chung khac: thoi gian tir liic biéu hién
dot cAp dén khi loc mau, tubi xay ra dot cdp, gidi, cAn ning va suy trén 2 tang
khong co sy khac biét giita nhém sdng va nhoém tir vong véi p— > 0,05.

Tudi xdy ra dot cap & nhoém sbng ¢é tudi trung vi cao hon nhom tir vong,
nhung khong c6 y nghia théng ké (bang 3.25). Két qua nay ciing tuong tu nhu
nghién ctru cua Picca S- va cong su (2008): RLCH chu trinh uré va
acid hiru co khoi phét ¢ tré so sinh thi ty Ié tr vong cao hon néu so voi khai
phéat muon [71], do cac tré nay khoi phat sém thuong biéu hién triéu chung
lam sang khong dac hiéu dé nham véi chan doan nhiém khuan mau, do do
khong chan doan va diéu tri kip thoi nén ty 1& tir vong cao hon.

Thoi gian hon mé trude khi bit dau loc mau ¢ bénh nhan RLCHBS c¢6
tang amoniac mau 1a mot yéu té tién lwong dic biét. Thoi gian tir lic biéu
hién dot cap dén khi loc mau & nhém sdng va nhém tir vong 1a twong tw nhau.

Két qua nay c6 su khac biét so véi nghién cau coa Picca S: va
cong su (2001): yéu t6 tién lwong la thoi gian hon mé trude khi bit dau chay
than (22 + 10h & bénh nhan c6 két qua tot so véi 49 = 11h & bénh nhan c6 két
qua xau, P = 0,02) va thoi gian hén mé < 33h 1a tién lwong t6t [83]. Do nghién
ctru cua ching t6i c6 s lwong bénh nhan it nén chua thay su khac biét giita
thoi gian hon mé & hai nhém. Ciing theo nghién ctru ciia Pela va cong su: két
quéa diéu tri c¢6 lién quan dén thoi gian hén mé do ting amoniac mau va loc
mang bung c6 thé c6 hiéu qua ddi voi ting amoniac mau & tré so sinh vi n6 co
thé duoc diéu tri nhanh chong. Két hop cac bién phap véi nhau da hd trg quan
trong cho diéu trj kip thoi nhitg bénh nhén ting amoniac bang liéu phap thay
thé than [84].

Vé chi sb tién luong tir vong PRISM III: Céc tac gia trén thé gisi da sir
dung bang diém nay dé tién lwong tir vong & bénh nhan trong hdi sirc cip ctru

nhi khoa va da c6 nhing gia tri khoa hoc nhit dinh, tuy nhién ciing van con
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nhimg tranh cdi, vi du nhu tinh diém & thdi diém nao, thuc hién khac nhau
dua theo diéu kién & nhitng co s y té [123]. Theo ching t6i chi s6 tién luong
tir vong PRISM 111 & thoi diém 24 gio dau vao vién, khdng cé su khac biét
giita nhodm séng va nhdm tir vong véi p = 0,083. C6 thé do chi s6 PRISM cuaa
bénh nhan cua ching t6i thap hon va do sé lwong bénh nhan it. Con theo

Westrope C va cong su : chi s6 PRISM cao va str dung thudc tro
tim, van mach trude diéu tri 1a ddu hiéu tién luong Xau & tré tir vong bi bénh
cap tinh [80]. Vi thé day ciing 1a cau héi dé mé cho nhimng nghién ctru tiép

theo.

De Leon A.L va cong su: st dung bang diém PRISM III véi 17 bién s6 cho
170 bénh nhan diéu tri tai don vi hoi stic cap ctru thi d6 nhay va do dic hiéu tot dé

tién luong tir vong cho tré em [124].

Theo Choi va cong su : Nguy co tir vong ¢ tré em
(PRISM) diém III: 17,8 + 8,9 khi bit dau CRRT Ia yéu t6 lién quan dén ting
nguy co tir vong [82].

Theo Tran Minh Dién chi sé tién luong tir vong c6 lién quan chat
ch& dén ti 1é tr vong trén bénh nhan sbc nhiém khuan: Muc diém duéi 10
(nhém 1,2) khdng c¢é bénh nhan tir vong, 10-15 diém (nhém 3) thi ty 1¢ tur
vong la 21,1%, 15-20 diém (nhém 4) la 41,7%, 20-25 diém (nhom 5) la
87,1%, 25-30 diém (nhom 6) 13 87,0%, va trén 30 diém thi tir vong 100%.
Diém cit tach biét gitta nhém séng va tir vong ciia PRISM 1a 20,5 diém véi
d6 nhay 13 0,866 va do dac hiéu 1a 1 — 0,149 [125].

Nghién ctru cua Pau Viét Hung vé thang diém PRISM cho tré em
nhap khoa DTTC, bénh vién Nhi Trung wong cho thiy thang diém nay c6 kha
ning phan tach tot giita hai nhém tir vong va sbéng sot véi dién tich dudi

dudng cong ROC 14 0,87, diém PRISM phan tach 1a 19,3. Tuy nhién c6 mot
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s6 yéu t6 1am anh huong dén kha ning tién luong nguy co tir vong cia thang
diém PRISM la: bénh khong c6 kha nang diéu tri va nhiém khuan Bénh vién.
Tac gia ciing nhan thdy nhém tré mic nhiém khuéan ning c6 diém PRISM cao

nhit (25,4) so voi cac nhom bénh nhan hoi sirc khac [126].

Thoi gian loc mau & nhdm tir vong kéo dai hon nhém sdng, nhung sy
khéc biét khdng co y nghia thdng ké (bang 3.29), Thoi gian loc méau kéo dai la

do tinh trang suy than khong hdi phuc, bénh nhan khong co nudc tiéu.

Niam 2006, McBryde K.D va cong su:— Phan tich ty I8 tir vong va yéu t6
nguy co tir vong trong viéc sir dung phwong phap loc mau lién tuc trong diéu
tri bénh RLCHBS hoic nghi ngd RLCHBS. Két luan LMLT c¢6 thé diéu chinh
RLCH trén nhitng bénh nhan nghi ngd hoic chin doan xac dinh bénh
RLCHBS. 60% tir vong va hon 70% s bénh nhan sng trén 5 nam. Thoi gian
diéu tri thay thé than > 24 gio ¢6 lién quan dén ting nguy co tir vong, trong
khi huyét ap > 5 theo tudi khi bat dau diéu tri va sir dung thube chdng

d6ng méau cé lién quan dén viéc giam nguy co tir vong [79].

Céc yéu t6 khac nhu tinh trang nhiém tring va nhiém trung bénh vién,
thoi gian loc mau khong thay c6 su khac biét gitra nhém séng va nhom tir
vong, c6 1& do ) luong bénh nhan cia ching téi it nén khong cé su khac biét,
day 1a hudng nghién ctu tiép theo voi sd lwong bénh nhan nhiéu hon c6 thé
thy sy khac biét va tim dugc yéu t6 lién quan ching?

Lactate mau dong mach 1a chi sb chi diém cho tinh trang giam tudi mau
mod hiu qua cia chuyén héa yém khi. Theo ddi chi sb nay giup cho tién luong
bénh trong nhiém khuén nang, dic biét trong s6¢ nhidm khuan. Co ché tang
lactate méau trong nhidm khuan ning va sdc nhiém khuan.: khi cung lugng tim
giam, co mach giy thiéu oxy mo, dan dén ting lactate, nhung d6i khi cung

lwong tim ting ma lactat mau van ting do nhu cau ting chuyén hoa thiéu cung
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cép oxy md. Thiéu oxy mé ciing xdy ra khi hinh thanh cac dudng thong
(shunt) dong tinh mach nhiéu, hodc ciing c6 thé do tai phan bd mau tir cac
girong mao mach tang [127]. Lactat mau dong mach ting cao lién quan dén
tinh trang bénh ning va 1a yéu t6 nguy co cho tir vong. Gia tri tich biét c6 ¥
nghia thong ké giita nhém sdng va tir vong 1a 3,54 mmol/l (d6 nhay 0,875, do
ddc hi¢u 1- 0,125), dién tich dudi duong cong ROC 1a 0.916, 95%CI (0,826
1,000) (hinh 3.9). Két qua nay c6 su khac biét véi Nguyén Vian Thing

[114]: thoi diém trude loc gid tri lactate trung binh cta nhom séng 12 7,4 + 4,5
mmol/l, thdp hon so v&i nhom tir vong cé lactat trung binh 1a 14,7+14,5
mmol/l. Sau loc mau 6h thi lactat nhém séng bat dau giam va trg vé binh
thuong sau 12h loc mau (p < 0,05). Trong khi & nhém tir vong thi lactat ciing
giam trong vong 24h déu tién, mirc giam khong cé sy khac biét c6 y nghia
thdng ké so véi thoi diém trudce loc. Khdng giéng nhu pH 1a chi s6 anh huong
truc tiép bai loc mau, dich thay thé, lactat con bi anh huong nhiéu bai tinh
trang s6c, kha ning tudi mau md t6 chic cho nén su thay doi cua lactat con
phu thudc nhiéu yéu tb khéc.

Vé chirc nang than: Nong do creatinin mau ciia nhém tir vong cao hon so
v6i nhom séng, su khéc biét co ¥ nghia thdng ké. Dién tich dudi dudng cong
ROC cua néng d0 creatinin huyét tuong du bao két qua diéu trj 1a- 0,817, 95%
Cl (0,665 — 0,968). Piém cit c6 gi4 tri tach biét nhém séng va nhom tir vong
12 63,9 pmol/l, &6 nhay 14 0,75, d6 dac hiéu 1a 0,871 (biéu d6 3.10). Suy than &
bénh nhan RLCHBS nim trong bénh canh suy da tang, do bénh nhan nhiém
khuan huyét va séc nhim khuin dan dén giam twéi méu cic co quan trong d6
¢6 than, néu khong diéu tri kip thoi bénh nhén sé& tir vong do ting kali mau va
toan chuyén hoa mét bi. Nhu vay nhom bénh nhan 1di loan chuyén héa ma

kém theo suy than thi tién luong rat x4u, nguy c6 tir vong rat cao.
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Nghién ctru cia ung va cong su : mot sd yéu to
lién quan dén ty 1& tir vong som hodc rat sém & nhimg bénh nhan CRRT:
huyét 4p dong mach trung binh dudi 65 mmHg & bénh nhan bi séc nhidm
tring 1a yéu t6 nguy c6 tir vong . Ngoai ra, c&c nghién clru trudc day chi
ra ting natri mau va ting phosphate huyét 1a phd bién & nhitng bénh nhan
nguy kich va lién quan dén ting ty 1& mic bénh va tir vong [129].

Sau khi phan tich don bién cic yéu té nhu tudi say ra dot cap, thoi gian
loc mau, nhém bénh RLCHBS, diém PRISM III, tinh trang nhidm tring, s6
tang suy, nhom chi dinh loc mau, thong ) ky thudt loc mau nhung sy khac
biét khong co ¥ nghia thong ké giita nhom sdng va nhom tir vong. C6 18 do
s0s luong bénh nhéan cta ching t6i it nén chua thay rd sy khac biét. Do vay
can nghién ciru tiép theo voi s6 lugng bénh nhan nhiéu hon.

Sik G- va cong su : nghién ctu trén 63 bénh nhan
nhap vién tir nim 2011 dén 2014. Ty 1& song 1a: 69,8%. Chi dinh phd bién
nhit CRRT 1a qua tai dich (31,7%), tiép dén dot cap cuia cac bénh RLCH
(15,9%) va nhi®m toan chuyén hoa dai ding (15,9%). Thoi gian trung binh
ctia CRRT 14 58h (IQR 24-96h). Phuong thirc CRRT phd bién nhit 1a loc mau
tinh mach lién tuc. Phuong thitc CRRT khong khac nhau giita nhiing nhom
sdng va nhom tir vong. Nhidm trung huyét 1a lién quan dén giam ty 1& song
khi so sanh véi tén thuong than cép va dot cép cua cac bénh RLCH. Bénh
nhan c6 qua tai dich lam tang ty 1€ t& vong, thoi gian CRRT, st dung may thd
va diéu tri tai don vi hdi sirc cap ctru [130].

NE”)ng d6 amoniac trudc loc mau 6 nhom séng théip hon so véi nhom tir
vong, c¢6 ¥ nghia thng ké (bang 3.31) va diém cit clia amoniac chung co gia tri
tién lwong tir vong 1a 238 pmol/l. Két qua nay ciing twong ty nhu Picca S - va
cong sy (2015): thoi gian hén mé va nong do amoniac huyét trong trude khi

CRRT la cac yéu t6 nguy co lién quan dén tir vong [86]. Khi amoniac ting cao s&
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gay doc cho té bao ndo va gay phu té bao hinh sao, dn dén phii ndo va bénh nhan

s& ttr vong néu amoniac khong duoc loai bo ra ngoai ¢ thé [41].
4.4.2. Phan tich hdi qui da bién

Sau phan tich da bién chi c¢6 2 yéu t6 1a lactat mau > 3,54 mmol/l va
ndng dd creatinin mau trudc loc > 63,9 pmol/l ¢é lién quan dén nguy co tur

vong vai p < 0,05 (bang 3.34).

Lactat mau > 3,54 mmol/l, OR Ia 1,75 (1,163-2,62), c6 y nghia thong ké
v6i p < 0,01. Két qua nay phd hop véi Jat K.R va cong su: nghién ctru vai tro
tién luong tir vong cua lactat trong sdc nhidm khuan tré em, nhan thiy véi
ndng do lactat > 5 mmol/l, tai thoi diém 3h, 12h, 24h sau nhap khoa héi sirc
cAp ctru c6 OR cho tir vong 1an luot 14 6,7, 12,5, va 8,6 (95% Cl: 1,044
42,431, 1,85—-84,44, 1,241-61,68) véi gia tri tién doan duong tinh 1a 38%,
71%, 64% va gia tri tién doan am tinh 1a 80%, 83% va 83%. Bén canh d6 gia
tri lactat trung binh & cac thoi diém 3h, 12h va 24h & nhém tir vong cao hon &
nhém sdng co ¥ nghia thong ké [131].

Theo Nguyén Vin Thing [114], nghién ciu vé hiéu qua loc
méu lién tyc trén bénh nhi séc tim cho thiy khi phan tich da bién chi c6
PELODS va NT-proBNP thi ¢ 36,16% bénh nhan tir vong do sy thay doi
cua PELODS va NT-pro BNP. trong d6 chi c6 NT-proBNP cd gi tri tién
luong tir vong (p=0,01), gié tri NT-proBNP tidng 1én mot don vi thi nguy co
tr vong tang 1én 1,001 1an voi 95% Cl: 1,00-1,002, véi p = 0,004 [114]. C6
su khac biét nhu vay 1a do d6i tuong khéc nhau, cac bénh nhéan cia ching
t6i 12 cac bénh nhan RLCHBS c¢6 biéu hién dot cap mat bu con cua Nguyén

Vin Théng la cac bénh nhan séc tim.

Nghién ctu coa Choi (2011) khi phan tich don bién thi

c6 rat nhiéu yéu té c6 gia tri tién lwong tir vong & bénh nhan loc mau lién tuc
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nhu: PRISM trudc loc mau, tinh trang qua tai dich, liéu thuéc van mach hay
muc loc cau than. Song khi phan tich da bién thi chi c6 PRISM 111 trude 10c
loc méu cd gid tri tién lugng tr vong vai OR=1,08 va 95% Cl: 1,04-1,12 véi p
< 0,01 [82]. Téc gia /- Santiago V! (2010) nghién ciru yéu t6 nguy co tir vong
trén 174 bénh nhan tré em nhiém khuan huyét suy da tang duoc loc méau lién
tuc, thi c6 nhiéu yéu t6 cé gia tri tién luong tir vong trong phan tich don bién
nhung khi cho vao mé hinh hdi qui da bién thi chi c6 3 gia tri la ha huyét &p
khi loc mau lién tuc, liéu adrenalin > 0,6 mcg/kg/phut 1a c6 gia tri tién lugng
tir vong (p < 0,01) [132]. Trong nghién ciru cua chang tdi thi chi s6 PRISM
[l cia nhém tir vong cao hon nhom sdng nhung sy khac biét khong cé y
nghia thong k&, ¢6 thé 1a do sb luong bénh nhan cua ching toi con it va yéu tb

nhi&m triing khoi phat dot cap mat bu.

Westrope va cong sy, nghién cau trén 3825 bénh nhan
nhap khoa DTTC phai ding liéu phap thay thé than & 30/33 trung tam. Ty 1&
séng chung khi roi khoi BTTC 1a (73,8%). Cac yéu t6 nguy co lién quan dén
tir vong bao gom: Tubi: tré 16n nguy co thip hon so vdi tré so sinh (OR: 0,6;
Cl 95%, 0,5-0,8) mic du ty 1& tir vong khong ting & tré trén 1 tudi; phuong
thirc thay thé than: loc mang bung c6 nguy co tir vong cao hon Véi cac
phuong phap diéu tri thay thé than lién tuc (OR:— 0,7; 0,5; 0,9); thoi gian diéu
tri thay thé than (OR: 1,02/ngay; Cl 95%, 1:01-01:04) va bénh chinh, vai ty 1é
sbéng thap nhit & gan bénh nhan méc bénh (53,9%) [133].

Nong d6 creatinin mau truée loc > 63,9 pmol/l lién quan dén nguy co tir
vong voi OR 1a 1,038 (1,001-1,077). Két qua nay ciing phu hop véi Safder
0O.Y va cong su nghién ctru vé anh huong cua suy than dén ty Ié tir
vong & tré em, cho thay: Tré bi ton thuong than cép giai doan III cin thd may,

chuyén dén khoa than nhi khoa va xuat vién v6i muirc d creatinin bat thuong


https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Safder%20OY%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=30866849
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Safder%20OY%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=30866849
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(trén 100 pmol/l), ha canxi méu, thiéu mau va nhidm toan 1a yéu té nguy co tir
vong doc lap [134].

nghién cru trén 152 tré b tén thuong than cip, 119 bénh
nhén tir vong.— Khi phan tich da bién cac yéu té nhu ton thuong than cap, sir
dung may tha, bénh nhiém trung tién phét, suy da tang va phén tich da bién
tudi nhan thay: sir dung méy tha, ton thuong than cip nang va nhiém tring cé
lién quan doc 1ap vai ty 18 tir vong & tré em bj tén thuong than cip véi OR 1a
19,2 (95% CI 6,2 - 59,7; P < 0,001), 8,6 (95% CI 2,7 - 27,6; P < 0,001) va 0,2
(95% C1 0,1 - 0,8; P = 0,02) [135].
4.4.3. Mt 56 yéu t6 lién quan dén két qua diéu tri theo nhém
Két qua ¢ biéu do 3.11: nhém ting amoniac > 500 pmol/l, dién tich dudi
dudng cong ROC cuia ndng d6 amoniac tién luong két qua diéu tri 1a 1,000,
95% CI. Piém cit co gia tri tién lugng tir vong la amoniac = 1482,5 pmol/l,
d6 nhay 1a 1,00, do dac hiéu la 1,00. Nhu vay trong nhom tang amoniac: Khi
amoniac > 1482,5 umol/l, thi nguy co tir vong la 100%. Két qua nay ciing phu
hop Westrope C va cong su cho thay: Mirc d6 ting ning ctia amoniac
hodc téc do dao thai amoniac anh huong dén két qua diéu tri [80]. Tang
amoniac 1a mot cip ciu cia bénh RLCHBS, néu ting amoniac kéo dai bénh
nhan s& bj tar vong hoic dé lai di ching nang né. Do d6 bénh nhan RLCHBS
khi ¢6 ndng d6 amoniac ting can phai kiém tra amoniac 1 gid 1 lan va theo
ddi lién tuc cac diu hiéu 1am sang va c6 chi dinh loc méau som khi nong do
amoniac ting cao hodc khdng giam sau 4-6 gid diéu tri noi khoa [8].
Dién tich duéi duong cong ROC ctia pH mau tién lwong két qua diéu tri
12 0,685, 95% CI (0,421 —- 0,949). Diém cit c6 gia tri
la pH = 7,005 vé6i d6 nhay 14 0,80 va do dic hiéu 1a 0,538 (biéu
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dd 3.12). Nhu vay can chi dinh loc mau khi pH > 7,005, néu loc mau khi bénh
nhan RLCHBS bi dot cap mat bu c6 tinh trang toan chuyén héa pH— mau <
7,0 thi ty I& tir vong rat cao.

Sau khi phan tich don bién cac yéu t6 nhu tudi xay ra dot cp, thoi gian loc
méau, nhém bénh RLCHBS, diém PRISM lII, tinh trang nhidm trang, sé tang suy
va mot s6 thong sé loc mau chura thiy sy khac biét co ¥ nghia thng ké giira nhom
séng va nhém tir vong ciia nhém toan chuyén héa pH < 7,2 va nhom ting
amoniac > 500pmol/l truéc loc méu, ¢ 1§ do c& mau theo nhém bénh RLCHBS
trong nghién ctiu ndy con qua nho, nén chua thay sy khéc biét giira céc yéu t6 trén

va ty Ié tir vong. Do vy can c6 nhitng nghién cuu tiép theo véi ¢ mau I6n hon.

Han ché cia luan an

Do sé lwong bénh nhan con it, khi chia theo tirng nhém bénh rdi loan
chuyén héa bam sinh thi sé lugng con nho, do d6 viéc phan tich két qua diéu
tri loc mau cho ting bénh RLCHBS con han ché.

Céc bénh RLCHBS ¢6 cac san pham trung gian khac nhau do dé rat kho
&p dung mot phac do diéu tri thdng nhét cho toan bd nhém bénh RLCHBS ma
chi ¢6 phac d6 cho tirng nhém bénh khac nhau. Do vay can c6 nhitng nghién

ctu tiép theo véi ¢ mau I6n hon.
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KET LUAN
Trong thoi gian tir 1/1/2015 - 30/10/2018 ¢6 40 bénh nhi ri loan chuyén
héa bam sinh dot cép mat bu, duge loc mau lién tuc tai bénh vién Nhi

Trung wong ching t6i dua ra két luan sau:

1. Ung dung phwong phap loc mau lién tuc trong diéu tri dot cAp mat
mét bt ciia mdt s6 bénh RLCHBS.

Chi dinh loc mau lién tyc do toan chuyén hda nang la 18/40 (45%), ting
amoniac mau la 12/40 (30%).

Puong vao mach méau chi yéu 1a tinh mach dui, catheter s6 6,5 F, phuong
thirc loc mau CVVH c6 hiéu qua trén cac bénh nhan bi dot cap mit bu
RLCHBS. Téc do mau trung vi 1a 5 ml/kg/h, dich thay thé 1a 58,5 mi/kg/h, hau
hét cac bénh nhan khong phai rdt dich, tit ca cac bénh nhan déu dung Heparin

chéng dong.
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2. Hiéu qua cua phuong phap lgc mau lién tuc tinh mach - tinh mach
diéu tri dot cAp mit bu roi loan chuyén héa bam sinh

Cai thién tinh trang huyét dong: giam nhip tim sau 6 gio va 6n dinh
huyét ap sau 24 gid loc mau trén nhitng bénh nhan cé huyét dong khong
6n dinh.

Cai thién dan tinh trang tri giac sau 6 gio loc mau.

Giam amoniac trén nhirng bénh nhan tang amoniac sau 6 gio, 12 gio
va giam ro rét sau 24 gio loc mau.

Loc mau lién tuc cai thién tinh trang huyét dong, tri giac va pH mau trén
nhitng bénh nhan RLCHBS kém toan chuyén héa va dua pH tro vé binh
thuong sau 24 gid loc mau.

Ty 18 séng 1a 32/40 (80%), ty 16 tir vong va ning - xin vé 1a 8/40 (20%).

Tai bién va bién chimg c6 gip, nhung nhe, dugc diéu chinh kip thoi,
khong anh huong dén két qua diéu tri.

3. Mot s6 yéu t6 lién quan dén két qua diéu tri loc mau lién tuc.

Nong do lactat mau > 3,54 mmol/l tai thoi diém truéc loc mau cao c6
nguy co tir vong gap 1,745 lan va nong dé creatinin mau > 63,9 umol/l c6
nguy co tir vong gap 1,038 lan.

pH méau < 7,005 trudc loc mau ¢o gid tri tién lugng tir vong véi dé nhay
1a 80% va do dac hiéu la 53,8%.

Nong d6 amoniac > 1482,5 pmol/l trudc loc méau 6 gia tri tién lwong tir
vong véi d6 nhay la 100% va @6 dac hiéu la 100%.

Chua tim thdy méi lién quan gitra: tudi, gioi, ki thuat loc méu va tai bién

loc mau véi két qua diéu tri.
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Qua ket qua nghién ctru cua de tai ndy chung t6i c6 mdt so kién nghi sau:
1. Loc mau lién tuc tinh mach-tinh mach 1a phuong phép dicu tri hi€u qua

dot cap mat bu RLCHBS.

2. Can tiép tuc nghién ctru trén s6 lugng bénh nhan 16n hon, nén theo di
lau dai dé danh gia chét luong séng ctia nhitng bénh nhan bi dot cip
mat bi RLCHBS.
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PHU LUC 1

Qui trinh k¥ thuat loc mau lién tuc vién Nhi Trung wong
LQC MAU LIEN TUC (CVVH)
1. PAI CUONG

- Ky thuat loc méu lién tuc qua duong tinh mach (Continuos Veno-
Venuos Hemofiltration — CVVH) 1a phuong thic loc mau bang vong tuan
hoan ngoai co thé dugc tién hanh cham tir tir lién tuc trong 24 gio/ngay nham
muc dich dao thai ra khoi mau nguoi bénh mot cach lién tuc: nuéc cac chat
hoa tan cé trong lugng phan tir trung binh ((TLPT tir 500 — 5000 Da: VTM
B12, uré...), cac chat tién viém. Tuy nhién néu sir dung qua loc high-flux cé
thé loc dugc cac chit co trong lugng phan tir 40.000 Da. Vi vay ky thuat nay
thuong duoc chi dinh cho nhitng nguoi bénh suy than cé huyét dong khong
6n dinh, va cho nhimg ngudi bénh nang tai hdi sac cip ciu: séc nhiém khuan,
suy da tang, r6i loan chuyén hoa, ngo doc...

- Ky thuat loc mau CVVH yéu ciu sir dung bom méu, bom dich thai va
bom dich thay thé. Khong can st dung bom dich thdm tach. Nudc va cac chat
hoa tan duoc loai bo bing co ché ddi luu va siéu loc.

2. CHI PINH

V6i nguoi bénh nang tai hdi stc can chi dinh loc méau cang sém cang tét
truge khi co cac bién chung niang de doa tinh mang xay ra.

2.1. Ngudi bénh nang tai hdi sirc cip ctru ¢ ton thwong than cip & mic
d6 1 (Injury - theo phan loai pRIFLE) kém theo mét trong céc dau hiéu

- Qua tai dich > 10

- Thiéu niéu (nudc tiéu < 1 ml/kg/h(giod)) khong dap ang véi loi tiéu

- Ngudi bénh c6 chi dinh thd may, ting cac chi s6 may nguyén nhan lién
quan dén tinh trang qua tai dich.

- Ngudi bénh can dam bao nhu cau dinh dudng hozc 6 réi loan dién giai
nhung phai han ché dich.

- Nguoi bénh ¢6 qué tai dich > 10% nhung can phai truyén mot khoi
lwong I6n thudc, mau va cac san pham ciia mau



- BUN tir 80 — 100 mg/dI

- Réi loan dién giai nang (K >= 6,5 mmol/l)— toan nang— (pH < 7,15) de
doa tir vong khong dap tng vai diéu tri noi khoa.

- S6t xuat huyét: suy than cip c6 hoiac khong kém ARDS hoic ton
thuong gan

- Bénh 1y khéc c6 suy da co quan: viém tuy cép, ong ddt, rin cin

2.2. Nguoi bénh ning tai hdi stiic ¢ap ctru chwa c6 tén thwong than cip

- Nhiém khuéan ning c6 sc nhidm khuan, co suy da tang theo tiéu chuén
Goldstein (tir >= 2 co quan).

- Bénh tay chan miéng >= d6 3 ¢6 rdi loan than kinh phé giao cam nang
(nhip tim nhanh, van tim, sét cao lién tuc kho ha nhiét..) c6 séc hodc hon mé.

- K > 6,5 mmol/l khong dap ng véi diéu tri noi khoa

- Na > 160 hoic < 115 mmo/l khong dap (ng diéu tri noi khoa

- Qué tai dich > 10%, hoic gay phu co quan dic biét gay phi phoi

- Ngo doc can loc loai bo chat doc: ngd doc rugu, ngd doc thude
(lithium, theophyline..)

- Toan chuyén héa ning pH < 7,15

- Bénh ly d6ng mau can truyén mot khéi lwong 16n méu va cac ché pham
méu & nhitng ngudi bénh ning c6 nguy co gy phu phdi cip hoic ARDS.

- Réi loan chuyén héa bam sinh-:: RLCH chu trinh uré, toan chuyén héa
do RLCH acid hitu co, maple syrup urine disease...

- Tang than nhiét 4c tinh (nhiét @6 trung tm > 39,5°) khéng dap tng voi
diéu tri thong thuong.

- Séc bong & bénh nhan bong-— do 11, 111, dién tich phong 30-70%
3. CHONG CHi PINH

Khong c6 chdng chi dinh tuyét dbi
4. CHUAN BI

4.1. Nguoi thuc hién

Kip lam viéc gom 01 béc sy va 01 diéu dudng dugc dao tao vé loc mau.



4.2. Phuong ti¢n

4.2.1. Trang thiét bj loc mau

- May loc mau lién tuc Prisma/prismaflex cua hdng Gambro hoac cac
hang khac.

- B6 qua loc cua hdng Gambro: tré < 10 kg, st dung qua loc Prismaflex
HF20. Tré tir 10-15 kg, str dung qua loc Prismaflex M60. Tré > 15 kg, su
dung qua loc Prismaflex M100.(may va qua loc cta hdng khac sé theo hudng
dan cua nha san xuét)

- Catheter tinh mach 2 nong dung cho loc mau, kich c& lya chon theo cén
nang: 3 - 6 kg str dung catheter 6,5F; tir 7- 30 kg st dung catheter 8F; > 30 kg
su dung catheter 11F.

4.2.2. Dich va thuac

- Dich loc mau: dich thay thé c6 thanh phan natribicacbonat (st dung
chéng dong bing heparin) hoic citrat (néu chéng déng bang citrat) s6 lwong
phu thudc vao phuong thirc loc mau, can ning, toc do dich thim tach, thoi
gian loc mau.

- Dung dich dung dé dudi khi trong hé thong day din va qua loc: 02 lit
Natriclorua— 9%o

- Dung dich chay méi:— 200ml Human albumin 5% (pha tir Human
albumin 20%), ché pham mau (khéi hdng cau, plasma twoi)

- Thuéc chéng déng Heparin

- Thuéc an than giam dau: midazolam, seduxen, ketamin, lidocain

4.2.3. Dung Cu cap Citu

- B0 dat noi khi quan va bong, mask

- Hop chéng sbc theo qui dinh ciia bo y té

4.2.4.Vat tur tiéu hao

Bom tiém 20ml, 50ml— d& pha heparin tlly theo may loc mau, bom tiém
5 ml, 10 ml bom natriclorua 9%o dung lam day dau céc day dan khi két ndi
vong tuan hoan ngoai co thé, con sat khuan (con 70° va lod 10%), day truyén



dich, day néi, chac 3, tli dung dich thai vé khuan (loai 5 lit) ging tay vo
khuan chi khau, bdng gac vo khuan, bang dinh ban rong, bang dinh thuong...

4.2.5. Cac dung cu khac

- Monitor theo ddi nguoi bénh

- B6 lam 4m duong dan mau vao nguoi bénh, hodc may sudi

- Bo thu thuat dat tinh mach

- Ging, ga, sang, 40 md vO khuan

4.3. Ngudi bénh

Pugc vé sinh sach s&, dugc dit huyét ap dong mach, tinh mach trung
tam(CVP), budng bénh dam bao im, duoc tiét khuan dam bao cong tac vo
khuan. Bac sy giai thich cho b me hodc nguoi bao trg ngudi bénh vé tha
thuat, cac tai bién rai ro c6 thé xay ra trong qua trinh diéu tri, ky gidy cam
doan lam thu thuat

4.4, Ho so bénh an

Pugc hoan thanh va lam diy du céc xét nghiém theo qui dinh
5. CAC BUOC TIEN HANH

5.1. Kiém tra ho so

Ho so phai dwoc hoan thién, gidy chap nhan thi thuat, chl y céc xét
nghiém: huyét sic t4, tiéu cau, dong mau, dién giai do (kali, canxi, magie..)

5.2. Kiém tra nguoi bénh

Céc chirc nang séng (mach, nhiét do, huyét ap, CVP, than kinh...)

5.3. Thuc hién k¥ thuat

5.3.1. Duong vao mgch mau

bat catheter loc mau vao cac mach mau Ién: TM dui, TM canh trong,
TM duéi don tiy tinh trang ngudi bénh. Trong d6 TM dui hay ding nhat vi it
tai bién, it gay tic mach va hau nhu khong gy chit hep mach trong qua trinh
chay may

5.3.2. Thiét lap vong tuan hoan ngoai co thé

- Buécl: Bat may chon phuong thiic CVVH



- Buéc 2: Lip bo qua loc mau va day dan vao may loc mau, dudi khi
trong bo loc va hé thong day dan bang dung dich Natriclorua 9%o c6 pha
Heparin véi ndng d6 1000 - 2500 Ul/lit

- Budc 3 (chay mdi): thuong sir dung dung dich Natriclorua 9%o dé dudi
khi, sau d6 chay mdi bang Human Albumin 5%, ngudi bénh duoc truyén khdi
hong cau 15 ml/kg truéc khi két nbi ngudi bénh véi may loc mau dé tranh ha
huyét ap trong khi két ndi véi méay loc méu.

- Budc 4: Nbi vong tuan hoan ngoai co thé vai ngudi bénh qua catheter 2
nong.

- Budc 5 (cai dat cac thong sé may va chay loc mau): toe d6 mau: tir 3

5 ml/kg/phut; toc d6 dich thay thé va téc do dich tham tach tir 2000 — 3000
ml/h/1,73m? (20 — 60 mi/kg/h); toe do dich rit: tly theo tinh trang ngudi
bénh qua tai dich hay thiéu dich muc dich diéu tri dé cai dat dich rat phi hop

- Budc 6: Sau khi hoan thanh cac budc, kiém tra lai vong tuan hoan
ngoai co thé, tinh trang ngudi bénh, bit diu chay may.

- Budge 7: Két thic loc mau, hoan tra lai mau, luu catheter loc mau bang
dung dich heparin 100 Ul/ml sat khuan catheter, bang v khuan. Ghi chép hd
so theo qui dinh.

5.3.4. Chong déng

- Heparin: lidu bolus khi bit ddu chay may 0 — 30s Ul/kg (khéng céan
thiét néu dich mdi cd pha heparin). Liéu duy tri: 0 - 30 U/kg/h dé gii
ACT (activated clotting— time): 140 — 160s (tré so sinh do téc d6 mau thap co
thé cho phép giit ACT 180 — 200s), hoic giit aPTT gap 1,2 — 1,5 lan so véi
gid tri binh thuong.

Chu y: heparin truyén truéc qua loc, iy méu xét nghiém ACT sau qua
loc. Khong sir dung thudc chdng dong néu ngudi bénh ¢ rdi loan dong mau,
chay mau nang. Cach pha heparin: 500 Ul/kg pha vira da trong 50 ml NaCL
9%o truyén 1 ml/h twong duong lidu 10 U/kg/h.



5.3.5. Ngung loc mau

Chua c6 tiéu chuan rd rang. Theo Bellomo cac tiéu chuan dé nging loc
méu khi ngudi bénh khdng con cac tiéu chuan ciia chi dinh bat dau loc méu,
nudc tieu dat 1ml/kg/h trong 12h, c6 thé gitr duoc can bang dich nho vao kha
nang bai nidu cua ngudi bénh, cit dugc cac thude van mach hoac dang liéu téi
thiéu, huyét dong on dinh va ngudi bénh khéng cé cac bién ching cua loc méu
lién tuc.

6. THEO DOI

6.1. Theo ddi 1dm sang

- Mbi ngudi bénh ¢ bang theo ddi riéng ghi chép day du céc chi sb sinh
t6n hang gio (mach, nhiét do, HA, CVP, tinh than)...

- Theo ddi chi sé chay méy (tbc do mau, dich thay thé, ap luc xuyén
mang, access, return...) hang gio, can bang dich, theo dai hinh thanh cuc mau
déng qua loc, ddu hiéu chay mau...

6.2. Theo ddi xét nghiém

- Cong thirc mau toan b hang ngay

- Ca/Mg/PO4, khi méu, lactate moi 4 - 12h

- bién giai 6, Ca/Mg/PO4, khi mau, lactate mdi 4 - 12h

- Pong mau: APTT/ACT mdi 1- 4h tly theo tinh trang dong mau

- Pong mau: APTT/ACT mdi 4-6gid tuy theo tinh trang dong mau

- Chare nang gan than hang ngay
7. TAI BIEN VA XU TRI

- Ha nhiét do: & 4m nguoi bénh va duong méu vao, may suai dich loc.

- Xuit huyét do qué liéu heparin: ngirng heparin va sir dung thudc khéang
heparin.

- Tut huyét ap do thé tich vong tuan hoan 16n hon thé tich tuan hoan
ngudi bénh: bi thé tich tuan hoan bang dich, méu.

- Réi loan dién giai, toan kiém: hay gip ha canxi va magie — diéu tri
theo phéc dd.

- Mét cac yéu t dong mau: bu cac yéu to dong mau



- Céc bién ching tic mach do khi: theo d&i sat néu c6 khi & vong tuan
hoan ngoai co thé giam téc do ding bom tiém hut khi.

- Nhi&m tring: ciy mau, ding khang sinh

- Phan ing gay st, di tng véi mang loc: ngirng thu thuat, sir dung thube
chéng di tng.

- Theo d&i cac bao dong may loc méu theo hudng din nha san xuit:
d6ng méu, khi trong hé théng qua loc day dan, v& mang loc...

- Thay qua loc mdi 72h, hoac khi c6 biéu hién tic qua loc



Ho tén bénh nhan:

PHU LUC 2
BANG DIEM PRISM 1

M3 s0 bénh an:

Nguoi thyc hién:
. 2. Piém Dié?“
Gioi han theo tuoi hud ghi
Céc chi s6 chuan duoc
Sosinh | Trénhé | Trélon | Vithanh
nién
HATT (mmHg) 40-45 45-65 55-75 65-85 3
<40 <45 <55 <65 7
Nhiét do Dudi 33°C hoic trén 40°C 3
Tan s6 tim 215- | 215-225 | 185-205 | 145-155 | 3
225 >225 >205 >155 4
>225
Toan pH hoac pH 7,0-7,28 hoac tCO, 5-16.9 2
tCO,(mmol/l) pH < 7,0 hodc tCO,<5 6
pH Tat ca cac nhom tudi: 7.48-7.55 2
Tét ca cac nhom tudi: pH >7.55 3
PCO, (mmHg) Tat ca cac nhom tudi PCO;,: 50-75 1
Tt ca cac nhom tudi PCO,: >75 3
tCO, >34 4
PaO, (mmHg) 42-49,9 3
<42 6
Puong mau >11 2
(mmol/1)
Kali (mmol/l) >6,9 3
Creatinin(umol/l) | >75 >80 | >80 | >115 2
Uré (mmoll/l) >4,3 >54 3
Bach cau Tat ca cac nhoém tudi < 3000 4
PT (s) hodc >22 >22 3
PTT (s) >85 >57
Tiéu cau 100000-200000 2
50000-100000 4
< 50000 5
Pong tir gidn 6

Tong diém




PHU LUC 3
BENH AN NGHIEN CUU LOC MAU PIEU TRI- PQT CAP
MAT BU RLCHBS
Masd: oo
I, Pic diém chung
.Hovaténbénhnhan: ...................ooiiiiiii .
. Ngay, thdng, nam sinh: Tudi.............
DA ChI
. Gi6i tinh: 0 nam o nir Dan toc:
. Can nang: kg.
. Ngay vao vién:
. Ngay vao khoa HSCC:
. Ngay chan doan bénh RLCHBS:
9. Chén doan:

10. Tién sir bénh: ¢6 O bénh gi: khéng O con th:

0 N O L AW DN

+ D¢ non O

+ Bt thudng bam sinh O

+ Tién st bénh khacO

+ Tién st khée manh O

+ Tién str gia dinh: c6 con bi mat sém O chét lwu O bénh:
11. Ngay chan doan dot cap:

12. Ngay loc mau:

13, Chi dinh loc mau:

- Amoniac > 500 umol/l O NH3: mmol/I
- Toan mau nang: pH < 7,2 O pH=

- Huyét dong khong 6n dinh O

-QuataidichO



- Leucin: O nong do.....

14, Hoan canh xuit hién: Sausinh O ..... Ngay Nhiém tring O
Viém phé quan phdi O sot virus O viém rudt O
Nhiém khudn mau O S6c nhidém khudn O Khéc O

Stress O Khong tuan thu ché do an day di O

IL, Pic diém 1Am sang va cin 1am sang cia dot cAp bénh RLCHBS:
1. Than kinh

+Tinhthan: AD VO PO UO  diém Glasgow:

+ Pong tir: kinh thuée,  mm déu O khong déu O,
Phan xa v&i anh sang: coO khong O
+ Tu thé bat thuong c6 O khéng O

+ Truong lyc co Tang O Binhthuong O  Giam O

2. Tinh trang h6 hip, nhu ciu hd tro ho hip:

+ Thé may: co O khong O
Phuong thire thd may, A/C SIMV
+Thooxy O twthdé O

3. Tinh trang huyét dong:

+Mach: ndyrd O yéud  khong bit dugc mach O
+ Nhip tim: lan/phat

+ Huyét ap dong mach: mmHg

+ CVP: mmHg.

+ Thubc van mach dang dung ¢6 O khéng O
Loai VM:

4. S6 tang suy:

5. Toan than khac

+ Tinh trang nhiém trung:  ¢6 O khéng O

+ Tinh trang xut huyét:  ¢c6 O khong O



6. Diém PRIMS II:

7. Céac xét nghiém céan lam sang:

+ Amoniac mau: mmol/|
+ Khoang trong anion:

+ Glucose mau:

+ CTM: Bc: G/l Hb g/l TC T/
+ Nudc tiéu: Ceton nidu: dwong tinh O amtinh O
pH nudc tiéu: Ty trong nudc tiéu,

Bach cau, nitrit niéu. Duong tinh O am tinh O

+ Acid hiru co niéu: Duong tinh O amtinh O

+ Phén tich, dinh luong acid amin mau: Duong tinh O am tinh O
Két qua:

+ Dinh lugng acid hitu co niéu: Duong tinh O am tinh O
Két qua:

Tandem mass spectrometry: Duong tinh O am tinh O

Két qua:

111, Loc mau lién tuc tinh mach — tinh mach

1. K¥ thuét loc mau:

Mode: CVVH O CvvHDO CVVHDF O
Catheter loc mau: 6,5 F O 8F O 11FO
TM dui P O TM dui trai O TM canh trong O

Qua lgc HF20 O M60 O M100 O



2. Thay d6i cac triéu chiing 1am sang va cén lam sang qua thoi gian loc mau

didiém TO Tl T2 T3 T4 T5 T6 T7
Tée d6

Blood (ml/p)

Replace (ml/h)

Dialysate (ml/h)

Removal (ml/h)

Heparin (Ul/kg/h)

ACT(s)

GSC (diém)

Kich thudc dong tir

(mm)

Mach (nhip /p)

HADMTT (mmHg)

HADBMTTr (mmHg)

HADPMTB (mmHg)

Nude tieu (mi/h)

SpO2 (%)

Nhiét o

Amoniac (mmol/l)

Lactat (mmol/l)

LDH

Glucose (mmol/l)

Uré (mmol/l)

Créatinin (umol/l)




Thoi diém

TO

T1

T2

T3

T4

T5

T6

T7

GOT (Ul

GPT (UIN)

Bilirubin (umol/I)

CK

Protein (g/l)

Alb(g/l)

Na

K

cl

CRP

Ca

BC (G/l)

Hb (g/1)

TC (T/)

Fib (g/l)

PT(s)

APTT (s)

D-Dimer

Khi mau

Ngay — gio

TO

T1

T2

T3

T4

T5

T6

T7

pH

PaCO2 (mmHg)

PaO2 (mmHg)

HCO3-

BE

AG




IV. Piéu tri khac:
1. biéu tri thong khi nhan tao

2. Biéu tri thudc van mach:

Tén thuoc Li€u dung SO ngay

3. biéu tri khac

Tén thuoc Lieu dung S6 ngay

4, Ché d6 dinh dudng:

- Dinh dudng tinh mach hoan toan, ndng d6 G Téc d6:  mglkglp
Insulin: Ul/kg/h.  Nang luong: Kcalo

Dinh dudng tinh mach ban phan O

Dinh dudng qua sonde daday O

Lipid coo khong 0
5, Két qua: Séng O T vong O Nang- xin vé O
Nguyén nhan tir vong:

Thoi gian ndam HSCC-: e, ngay



Thoi gian loc mau R gio
S6 qua loc da dung e qua loc
Thoi gian sau loc mau U ngay

6, Tai bién va bién chiing:

Chay mau c6 O khong O
Ha HA c6 O khong O
Ha Nhiét do cod khong O
Cao HA c6 O khong O

Viém phéi lién quan dén tho may c¢6 0 khong 0O Két qua cay:

Nhién khudn huyét lién quan dén catheter c6 O khong O Két qua cdy:

Tic qua loc...... c6 O khéng O S6 lan. ..
RLNT do catheter c6 khéng O

Khéc:

7, Ly do dung loc :

Bénh nhan 6n dinh O BN tr vong O xin vé O

Ngay ding loc mau:

8, Ngay ra vién: Ngay chuyén khoa noi tiét:

Ngaiy ldy miu BA:



PHIEU TiNH NGUYEN THAM GIA NGHIEN CUU

Ho va tén ctia B&/me hodc nguoi dai dién:

Tudi:

bia chi:

Ho tén chau:

Sau khi duoc bac sy thong bao vé muc dich, quyén lgi, nghia vu, nhitng nguy
co tiém tang va loi ich cua chau vao nghién ciru: UNG DUNG KY THUAT
LOC MAU LIEN TUC TRONG DPIEU TRI POT CAP MAT BU CUA
MOT SO BENH CHUYEN HOA BAM SINH O TRE EM

T6i (hodc ngudi dai dién trong gia dinh) dong ¥ tw nguyén tham gia vao
nghién ctru ndy (ddng ¥ loc mau lién tyc cho chau). Téi xin tuan thii cac quy

dinh cta nghién curu.

Ha Noi, ngay ......thang ..... ndm

Ho tén cua ngwoi lam chirng Ho tén ciia DPoi twgng

(Ky va ghi ré ho tén) (Ky va ghi vo ho tén)



PHU LUC 4

Thang diém Glasgow ap dung cho tré em theo Holmes JF, Palchak MJ,
MacFarlane T, Kuppermann N [136].

Panh gia biém
Mo mat Tu nhién 4
Dbap tng véi am thanh 3
bap ung véi dau 2
Khéng dap ung 1
Dbép tng vai 1oi noi Céch phat &m phu hop vé6i hra tudi, cudi 5

hodc dinh hudng cho am thanh, twong tac
(tiéng kéu, tiéng bap be), theo sau cac dbi
tuong

Khéc, kich thich
Khoc khi dau
Rén ri khi dau
Khoéng dap tng

D=, N Wb

Pap ng véi van dong | Cir dong tu phat (tuan theo ménh Iénh
bang 15i ndi)

Co tay khi cham (dau tai chd)

Co tay khi dau

Tu thé béc vo

Tu thé mit ndo

Khoéng dap tng

P N Wk~ o

Thang diém hon mé cua Glasgow (GCS) duoc tinh diém tir 3 dén 15, 3
1a kém nhat va 15 13 tot nhat. Diém tir 13 tré 1én: hén mé muic d6 nhe, diém tir

9 dén 12: hon mé mirc do vura va di€m 8 tré xudng: hon mé mic do nang.




PHU LUCS
QUY TRINH PINH LUQNG AMONIAC MAU

Muc dich

M0 ta quy trinh dinh luong amoniac mau trén may hoa sinh ty dong Beckman Coulter
AU2700/AU680 tai Khoa Sinh hoa vién Nhi Trung wong.

Dinh nghia

QC: Vat liéu kiém tra chat luong
NADH, NAD*: Nicotinamid adenine dinucleotid
Gluc-DH: Glucodehydrogenase
WSTH2: Water soluble formazan
WST8: Water soluble tetrazorium

Loai miu sir dung

- Huyét tuong chéng dong Heparin hodc EDTA, t6t nhét nén léy mau vao éng chan

khong dé tranh nhiém amoniac trong khéng khi.

- MAu mau sau khi thu thap nén dat ngay vao da

- Bénh pham huyét tan khong chép nhan vi hdng cau c6 ndng do amoniac cao hon

huyét trong 2,5 1an.

- Tach huyét tuong khoi té bao mau ngay sau nhan miu bénh phém va tién hanh xét
nghiém ngay. Néu khong xét nghiém dugc ngay thi huyét twong cin duoc bao
quén 4- 8°C trong 24h.

Trang thiét bi cin thiét

7.1 May sinh hoa ty dong Beckman Coulter AU2700/AU680

7.2 May ly tam

7.3 Thudc thir dinh lugng NH3 (hdng ....). Thudc thir 6n dinh 30 ngay trén khay

thude thir.

7.4 Huyét thanh kiém tra muc 1

7.5 Huyét thanh kiém tra muc 2

7.6 Huyét thanh chudn

7.7 Nude cat



Nguyén tic/nguyén 1y ciia quy trinh

Amoniac trong mau thir phan (mg véi deamino NAD* va ATP tao thanh
NAD* dudi xuc tic cia NAD Synthetase. NAD* sinh ra dugc sit dung lam
coenzym cho phan g oxy hoa glucose bai Gluc-DH. NADH tao thanh tr phan
tmg nay khir WST-8 thanh WSTH2. Ndng d6 Amoniac trong mau thir dugc dinh
lwong nho do mau cia WSTH2 tai budce song 450 nm.
Cac budc thuc hién cia quy trinh
9.1 Chuan bi may sinh héa tu dong Beckman Coulter AU2700/AU680: chuan xét

nghiém (n€u can) va tién hanh ndi kiém tra chat lugng (chay QC) cho xét
nghiém NH3.

9.2 Nhan mau bénh phim tir cdc khoa 1am sang.
9.3 Xac dinh mad phong xét nghiém (lab barcode) trén hé théng mang thong tin
phong xét nghiém va mang bénh vién.
9.4 Ly tim miu bénh pham trong 3 phat v6i van tbe 5000 vong/phut.
9.5 Piat dng bénh pham di dugc ly tAm vao rack bénh pham va dua vao may phan
tich.
9.6. Van hanh may theo quy trinh van hanh may Beckman Coulter AU2700/AU680.
9.7 Duyét két qua
Néu két qua binh thwong:
Duyét két qua va luu két qua trén mang ndi b cua vién dong thoi in két qua va
trinh nguoi c6 thim quyén ky duyét trude khi tra.
Truong hop két qua bat thuwong:
* Khi két qua quéa thap khong do duoc phai kiém tra lai miu BP (BP ¢6 qué it, ¢6
dong, co nham 13n bénh phé“im, huyét thanh c6 duc, c6 bot khong...). Chay lai mau.
* Khi két qua qua cao > 4.5 mmol/L: (Giai tuyén tinh cua xét nghiém tir: 0- 4.5
mmol/L).
Pha lodng miu vé&i nu6e khir ion va chay lai. Tra két qua sau khi da nhéan véi ti 18
pha lodng
9.8 Luu mau bénh phdm sau 2 ngay/2- 8°C trudc khi thai bé nhu chét thai sinh hoc.
10. Kiém soat chit lwgng
10.1 Chudn xét nghi¢m:



e Chuén lai khi: thay 16 thudc thir méi hodc co sai léch dang ké trong két qua
QC hoic sau bao dudng, thay thé cac thiét bi quan trong ctia may.

e Ghi lai két qua chuan vao bang theo doi.

10.2 Ngi kiém tra chit lwong (10C)

e Thyc hién chay 02 mtrc QC vao diu ngay (truéc khi phan tich cac mau bénh
pham) va sau khi chuin xét nghiém.

e Néu két qua QC khong niam trong dai cho phép: tién hanh cac budc xur li
theo quy trinh kiém soat chét luong ctia khoa sinh hoa.

e Ghi lai két qua QC vao bang theo ddi.

10.3Ngogi kiém

Tham gia chuong trinh ngoai kiém cho xét nghiém canxi (EQC).

11.Két qua va bao cdo két qua

- Khoang tham chiéu ctia amoniac mau:

< 30 ngay 21— 95 pmol/L 35,8 — 161,8 pg/dL
1-12thang |18 74 30,6 - 126,6
1— 14 tudi 17 —- 68 28,9 -1158
> 14 tudi 19--71 32,4--120,9

Tra két qua theo yéu cau cung voi khoang gia tri binh thuong.

- Tra két qua theo quy trinh tra két qua



