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Nhirng diém chinh:

* HPS dugc dinh nghia bdi sy giam oxy héa dong mach do shunt tir phai qua
tréi & nhitng bénh nhan gan khdng c6 bénh phai thu thé .

* Viéc chan doan HPS c6 thé nghi ngd dua trén do khi méu va thong thuong
duoc xac dinh boi siéu am tim ( contrast)

* Piéu tri Y khoa HPS bj gidi han va bénh dién tién cham, nhung ghép gan c6
thé chita khoi mot sé bénh nhan chon loc

1.Co sé chinh

1.Pinh nghia bénh:

* HPS duoc dinh nghi boi gia ting gradient dong mach-phé nang & khdng khi
phong va chuang ctir IPVDs xay ra trén bénh nhan cé bénh gan va khéng c6 bénh
phdi thuc thé

2.TAn suat

* Tan suat uge tinh cho HPS thay d6i do kho khin trong viéc chan doan xac
dinh trén 1am sang va cac tiéu chuan phan biét st dung trong chan doan. Vai
quan diém dé nghi rang gan phan ntra xo gan c6 chung cir HPS dura trén oxy
mau DM thap ¢ khéng khi phong.

* Trong mot nghién cau gan day trén cac bénh nhan xo gan dugc danh gia kha
nang ghép gan, cd 32% dugc phat hién c6 HPS va trong cac nghién ctu trude
d6 trén bénh nhan xo gan, 24% c6 mot chan doan HPS.

* Hau hét cac nghién ciru da dé cap HPS hay bi bo qua khong duoc chan doan.
3.Anh hwéng Ién kinh té:

* Khdng c6 dit liéu vé anh huong caa HPS 18n kinh té




* V1 bénh nay thuong xay ra trén bénh nhan xo gan va la mot nguyén nhan cua
tir vong trudc ghép gan, nén anh hudng 18n kinh té nén duoc xem xét. Ngoai ra,
diéu tri chu yéu cho HPS lién quan dén cung cip oxygen va theo ddi sat 1am
sang.

4.Nguyén nhan:

* Nguyén nhan chua duogc biét rd rang tai sao mot s bénh nhan xo gan phat
trién bénh HPS va céc bénh nhan khac thi khong.

* Sy ton tai cta xo gan khong phai 1a cha yéu dé tién trién bénh HPS ma nd c6

thé xuat hién ¢ bénh nhan cé hoi chung ting ap luc TM caa khong c6 xo gan va
& nhitng bénh nhan viém gan cuc bo ( véi reversal ddn mach méau phoi khi diéu
chinh nguyén nhan thiéu mau)

* Khong co su lién quan gitra mirc d6 giam oxy dong mach hoac Iugng shunt
va do nang caa bénh gan ( do theo thang diém Child-Pugh)

5.Sinh bénh hec/ Bénh ly

* IPVDs duogc nghi gia tang do viéc thanh thai kém hay san xut qua mic cac
chat dan mach va tc ché céc chat co mach trong vong tuan hoan do xo gan qua
trung gian nitric oxide

* Két qua dan mach mau cua luéi mao mach phdi dan dén mot luong Ion shunt
tir phai qua trai, day khong phai 1a mot shunt bénh Iy giai phau hoc ma 1a do dap
g voéi tinh trang gia ting nhu cau oxygen.

* Co ché cua tinh trang nay chua rd rang nhung c6 thé 1a hau qua caa dan mach.
Cac hdng cau trong trung tdm 1ong mao mach & xa nguon oxy cua . Pé gia tang
nong do oxygen dap tng, nhiéu oxygen khuéch tan vao long mao mach dan dén
gia tang bao hoa oxygen dong mach.

* Nhiéu nghién ctru trén dong vat cho thay vai tro diéu hoa quan trong cua nitric
oxide ddi véi sy tong hop nitric oxide ndi mo trong cac ludgi mao mach phoi cua
cac con chuot mau HPS

* O ngudi, chat Gc ché nitric oxide nhu methylene blue ¢ thé cai thién sy tao
oxygen ¢ bénh nhan HPS



I1.Phong ngira

| Chua c6 phuong phap can thiép nao cho thay co thé phong ngira bénh nay

TAm soAat:

* T4t ca cAc bénh nhan xo gan dang chd danh gia ghép gan nén duoc tim soét
HPS bang do d bao hoa oxygen dong mach & khong khi phong va do khi mau
déng mach néu can thiét.

* Nong d6 oxy phong <=94% phat hién tat ca cac bénh nhan cé ap suat ting
phan oxygen <60mmHg Vvéi tinh dac hiéu 93%

111.Chan doan ( biéu dd .1)

1.Nhitng dic diém chinh:

* Pa s cac bénh nhan vai HPS khong cé cac tridu ching kiéu bénh phoi ma co
cac TC lién quan dén bénh gan

* Kho tho ¢ bénh nhan xo gan nén nghi dén HPS, C6 thé thay kiéu kho the khi
ngdi thang.

* Tham kham cac dau hiéu & bénh nhan HPS cho thay cac dau hiéu cua bénh
gan min tinh nhung thudng gap nhat 1a diu ddn mach mau hinh chan nhén.
Khong thay phoi bat thuong.

* Kiém tra thuong quy goi y HPS bao gdm mat do bdo hoa oxygen dong mach
<80mmHg va c6 su gia ting gradient oxy dong mach-phé nang ( >20mmHg) ¢
khdng khi phong.

* |PVDs c6 thé duoc chan doan xac dinh véi dién tdm do twong phan, mach
mau d6 phoi va macro-aggregated albumin scan

2.Chan doan phén biét:

Chan don phén biét Cac dic tinh
Bénh phoi mén tinh: COPD Kham phoi bat thuong, hinh anh phoi
Thuyén tac phoi tai phat bat thudng
Tang huyét &p cira Phoi Hinh anh phéi bat thuong
Siéu am tim bat thuong




3.Biéu hién bénh tiéu biéu:

* HPS tiéu biéu khdng dua trén cac than phién vé bénh phoi ma Ia céc triéu
chtng lién quan dén ESLD nhu mét moi, bung bang, HE va xuat huyét dan TM.
Kho thé thuong ghi nhan ¢ mot sb it bénh nhan, va vai bénh nhan nay s& mo ta
kho tho té hon khi ho dtiing thang 18n tir mo tu thé khom ngudi. Tham kham 1am
sang thuong khong gitp gi dé chan doan HPS mac di cac dau ddm mach hinh
chan nhén c6 nhiéu va c6 thé cd tinh trang gia ting huyét dong tuan hoan.

* Vi c0 rat it cac triéu ching dic hiéu, nén can nghi ngd HPS dic biét & cac
bénh nhan dang xem xét ghép gan

4.Chan doan 1Am sang:
a.Bénh s

* Bénh sir ciia bénh nhan HPS thuong khong phat hién ra . Chan doan xac dinh
chi co dugc ¢ nhitng bénh nhan c6 bénh gan nén, hau hét cac TC bao gdm mét
méi, lan 16n, chudng bung, phi mat c& chan va xuat huyét da day ruot

* Quan trong nhat 1a hoi bénh nhan vé viéc hoi thd ngén, dic biét TC nay té hon
khi bénh nhan dting thang 1&n tir tu thé khum ngudi.

* HPS c6 thé xuat hién ngay ca khi bénh gan khong thé hién ning lam
b.Kham thuc thé:

* Tham kham thyc thé & bénh nhan HPS thong thuong chi ¢6 ¥ nghia dé phét
hién tinh trang nang cua bénh gan man tinh

* Pién hinh, kham tim phoi thay binh thuong khéng c6 dau chiing caa phi phoi,
tran dich man phoi hoac suy tim vi cac biéu hién nay c6 thé gidng nhu biéu hién
cua HPS.

* dau d&n mach chan nhén rat pho bién & xo gan nhung c6 1& nhiéu hon & HPS.

* Bung chudng tram trong c6 thé gay nang cao vom hoanh va lam giam su ho
hap dan dén tim dap nhanh.

* Néu d6 bio hoa oxygen dong mach rat thap, c6 thé thay tim tai trung uong.



c.Céac thdng sé va quy ludt quyét dinh hizu ich:

* P bdo hoa oxygen caa khdng khi phong < 96% nén cho kiém tra HPS, dic
biét d6i vai nhiing bénh nhan dang xem xét ghép gan

* PO bdo hoa oxygen cua khong khi phong < 94% du tin cay cho thay ap luc
oxygen mau dm <60mmHg.

* Murc do shunt tir phai qua tréi c6 thé do dugc bang ti 18 shunt thuong 1a < 5% .
C6 thé do trong khi cho bénh nhan thd 100% oxygen trong 20 phut. Tinh toan
theo cbng thuc sau:

Qs/Qt = (0.003x(PAO2 — Pa02))/((0.003x(PAO2 —Pa02)+5)

Véi Qs 1a shunt flow, Qt 14 tong flow, PAO2 1a &p luc oxygen phé nang va
PaO2 la &p luc oxygen mau dong mach.

d.Phén loai do nang bénh:

* Thong thuong mac @6 nang ciaa HPS duoc xac dinh dua trén su chon lua cac
tiéu chuan ghép gan.

* Nhitng bénh nhan bénh nang c6 dién tién bénh nang sau ghép gan.
* Bénh ning cd thé dugc miéu ta nhu sau:
- &p luc oxygen cua khéng khi phong ( PaO2<50mmHg
- Ti 1€ shunt > 20%
5.Xét nghiém chan doan:
a.Cac test chan dodn:

* Test dau tién can phai lam cho HPS 1a do d6 bio hoa oxygen dong mach &
khong khi phong. Khi két qua <96% hay chic chan <94% goi ¥ nhiéu dén HPS
khi khong c6 bénh tim phéi & nhitng bénh nhan xo gan.

* Test ké tiép nén lam 1a do khi mau dong mach & khéng khi phong. Test nay sé&
cho thay giam oxy mau ( dién hinh <80mmHg) va ciing cho phép tinh toan
gradient oxygen dong mach- phé nang — théng sé nay thuong ting cao trén
HPS ( thuong 1a >20mmHg) do khong tuwong hop khuéch tan théng khi.



* Gradient oxygen dong mach- phé nang duoc dinh nghia 1a PAO2-Pa02

* Pa02 duoc quyét dinh boi khi mau dong mach, trong khi d6 PAO2 duoc tinh
toan dung dang thtc khi phé nang:

PAO2 = (FiO2x(Patm — PH20)) — (PaCO2 +R)

Khi FiO2 12 0.21 ¢ khong khi phong, Patm 1a ap suat khi quyén 760mmHg &
muc nude bién, PH20 12 &p luc tirng phan caa nudc (47 mmHg & nhiét do co
thé), PaCO2 1a 4p luc CO dong mach, va R 1a hé s6 hd hap 0.8.

* Gradient dién hinh thay d6i theo tudi nhung thudng xap xi tinh theo dang
thuc:

2.5 + (0.21x s tudi)

* Ti 1¢ shunt tir phai qua trai duoc thé hién trong phan “Céc thong so va quy luat
quyét dinh hiru ich”. Mirc thong thuong la 5%. Bat ¢t ting trén 20% goi ¥ shunt
nang va gia tang tur vong sau ghep gan.

* Cac xét nghiém chire nang phoi thong thuong 1a khéng hiru ich trong HPS vi
bat ctr bat thuong déu khong dac hiéu. Tuy nhién, co thé giup dé loai trir cac
bénh phdi khac.

b.Céac ky thugt hinh anh:

* C4c nghién ctu hinh anh dé chan doan HPS dya vao su thé hién IPVDs ciing
nhu loai trir bénh tim phéi nén.

* Xquang 16ng nguc thudng da dé loai trir bénh phoi 1a nguyén nhan chinh hay
tran dich mang phoi

* CT scan d6 phan giai cao 16ng nguc co loi trong mot so trudng hop va cé thé
thay cac mach mau ngoai bién phoi dan

* Siéu Am tim twong phan c6 thé cho thay rd shunt tir phai qua trai. Dién hinh
dung agitated saline dé tao cac microbubbles khong qua duoc giudng mao
mach phoi. ( c6 thé ding céc loai thuéc nhudém khac thay cho microbubbles nhu
la indocyanine xanh 14 cay). Khi c6 shunt tir phai qua trai thi microbubbles xuét
hién & nhi phai hodc that phai va roi dén nhi trai hay thét tri. Thoi gian giita
viéc xuét hién vi bong bong & bén phai rdi qua bén trai cd thé dung dé xac dinh
shunt thugc trogn tim ( trong vong 3 nhip dap) hay trong phéi ( 3-6 nhip)



* Nuclear scanning st dung albumin macroaggregated gan technetium c6 thé
duoc sir dung dé biéu hién shunt tir phai qua trai vi albumin duoc danh dau
khong vuot qua duge givdng mao mach phdi.

* Chyup mach méu phdi cé thé duoc st dung nhu mot ¢éng cu chan doan nhung
ky thuat nay xam nhap va it kinh nghiém trén bénh nhan HPS. C6 thé ¢4 loi loai
trir cAc cases gidng HPS nhu thuyén tac phoi.



Biéu dd .1 . Chan doan va diéu tri HPS

Xo gan

l

Kiém tra d6 bao hoa 02, ABG va PFTs néu bénh

nhan duoc danh gia dé ghép gan

Nghi ngo HPS dua trén khé tho

Béo hoa oxygen >95% Bao hoa oxygen < 95% & khi phong
Pa02>80mmHg hoac PaO2 < 80mmHg
(gan) PFTs binh thuong
v

Khong nghi dén HPS Siéu am tim twong phan

7 , , v
Tiép tuc kiém tra OLT Chat nhuém/bong bong ¢ nhi trai sau 3 nhip

Giam oxy ko lien quan dén HPS Giam oxy do HPS

Tiep tuc kiém tra giam oxy Do ti suat shunt bang 99 TcMAA scan

e\

<20% shunt 20-40% shunt >40% shunt

Tiép tuc kiém tra OLT

Pa02 chéng CH OLT

— T

>60mmHg <50mmHg

Xem xét tiép tuc kiém tra OLT tly bénh nhan



6.Nhirng sai lam thwong gap khi chan doan bénh:

HPS tuong d6i hay gip trén bn xo gan va chan doan thuong dé bi bo qua vi
cac TC lam sang subtle

HPS c6 thé b che ddu ba cac bién chiing cua xo gan nhu bung chudng
nhiéu giy nang cao co hoanh hoic tran dich mang phdi

HPS ciing c6 thé bi nham Ian véi ting 4p luc ctra phoi.

IV. Piéu tri

1. Ti Ié diéu tri

Nhiéu thudc khac nhau duoc sit dung diéu tri thir nhu 1a pp diéu tri dau tién
cho HPS nhung khong mét thudc nao hiéu qua. Liéu phap oxy cé thé cai
thién thiéu oxy mau dong mach trong mot chirng myc nhat dinh.

O mot s6 bénh nhan thich hop, ghép gan dem lai co hoi tét nhat dé diéu
chinh mot s6 bat thuong trén bénh nhan HPS va phong ngira shunt tir phai
qua trai.

Nhiéu trudong hop ghép gan trén bn HPS cho thay két qua chap nhan dugc
nhung két qua thap hon mong doi khi so sanh véi bn ghép gan khéng c6
HPS ( 71% séng con sau 1 nim so sanh v6i 88-90%).

Cac yéu t6 tién luong két qua xau sau ghép gan bao gdm: PaO2 khi phong
<50mmHg va ti suat shunt>20%

Bang cac hwéng diéu tri:

Piéu tri Nhan xét

Piéu trj bao ton Oxygen c6 thé dung cho tat ca cac
bénh nhan

Thuéc Khong hiéu qua

Phau thuat Ghép gan cho nhiing bénh nhan véi
Pa02>55-60mmHg va shunt
fraction<20%

2.Phong ngua/diéu tri cac bién ching:

Céac bénh nhan HPS co6 ghép gan sé c6 gia tang nguy co tir vong so V&i CAc
bénh nhan khéng cé HPS

Tai xuat hién HPS sau ghép gan c6 thé xay ra nhanh sau nhiéu ngay nhung
cling c¢6 thé sau nhiéu tuan hoac nhiéu thang




Nhitng diéu dang luu ¥:
e Ghép gan & mot sé bénh nhan chon lya 1a pp diéu tri hiru hiéu cho HPS
e Tai xuat hién HPS sau ghép gan khéng phai ludn ludn xay ran gay ma cd
thé nhiéu thang dén 1 nim

V. Tién lwgng

e HPS thuong kém tir vong dang ké ¢ cac bénh nhan xo gan
e Khong co6 ghép gan, oxy hoa mau dong mach giam nhanh chong ¢ HPS
e Ghép gan dem lai lgi ich sdng con cho bénh nhan HPS

Bénh sir tw nhién ciia tredong hop khong diéu tri:
e Khéng c6 ghép gan, mtc 6 giam oxy mau déng mach 1a nhiéu mmHg mdi
nam
Tién lwong cho bénh nhén c6 diéu tri:

e CO ghép gan, ti 1¢ son con 1 ndm & bn HPS 12 70%
e Nhiéu tir vong xay ra trén bn HPS sau ghép gan trong vong 3 thang

CAc tests theo ddi va kiém tra:

e Khong c6 mot hudng dan tiéu chuan nao dé theo ddi HPS sau ghép gan
nhung do bao hoa oxygen va khi mau dong mach cho thay sy cai thién.




